
Articulo original 

Revista Argentina de Neurocirugia 9: 49, 1995 

TUMORES DE LA REGION PINEAL EN PEDIATRIA 

J.C. Suarez, J.C. Viano, E.J. Herrera, S .B. Zunino 

Unidad de Neurocirugia, Departamento de Cirugia, Hospital lnfantil Municipal, 
Cordoba 

RESUMEN 

Se presentan 10 casos de tumores de la region pineal en pacientes con sindrome de 
hipertension endocraneana y sindrome de Parinaud tratados entre abril de 1972 y marzo 
de 1994, con franco predominio (7:3) del sexo masculino. 

El diagnostico se realizo por TAG y IRM yen el50% de los casos mediante marcadores 
tumorales (alfafetoproteinas). ' 

Se analizan los resultados del tratamiento que combino cirugia por distintas vias, 
radioterapia y quimioterapia. 

No hubo mortalidad quirurgica. Sobreviven 5 pacientes con una sobrevida promedio de 
66 meses. La sobrevida promedio de los que fallecieron fue de 19 meses. 
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ABSTRACT 

The study covers 10 cases of tumors in the pineal area in patients with intracranial 
hypertension syndrome and Parinaud's syndrome treated between April 1972 and March 
1994, with a significant majority of males (7:3). 

The diagnosis was made using CAT and MRI and in 50% of the cases using tumoral 
markers (alphap hetoproteins). 

An analysis is made of the results of the treatment, which combined surgery by different 
paths, radiotherapy and chemothrapy. 

There was no surgical mortaliti" Five patients are still alive with an average surv(l)al of 
66 months. The average survival of the decease patients was 19 month. 
Key words: Pineal region, Germinoma, Neoplasms, Pineal B ody, Teratomas. 

INTRODUCCION El 50% de estos tumores se diagnostican en pa
cientes menores de 20 aiios yen la poblaci6n pedia
trica representan entre el 3 y 8% de los tumores 
cerebrales14. 

Los tumores originados en la region pineal son 
raros, representan el 0,4 al4,5% de todos los tumores 
cerebrales 11 . 

La incidencia de los tumores germinales en esta 
region es marcadamente mayor en las casuisticas 
japonesas (2,6 al 6,5%) que en las de los paises 
occidentales (0,4 al 0, 7%)2, 9, 38. 

Las manifestaciones clinicas son tan variadas 
como el tipo de tumores que pueden desarrollarse en 
esta area. La hipertensi6n endocraneana es lamas 
frecuente, pero tambien se presentan sintomas y 
signos provocados por infiltraci6n o compresi6n de 
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las estructuras vecinas, tales como: talamo, optico, 
capsula interna, hipotalamo, fasciculo talamomami
lar, tuberculos mamilares, pedunculos cerebrales y 
cerebelosos, etc. 28 . 

El objetivo de esta publicacion es presentar nues
tra experiencia en el tratamiento de los tumores de 
esta region , en 10 pacientes tratados en la Unidad de 
Neurocirugia del Hospital Infantil Municipal de Cor
doba, Argentina. 

MAT ERIAL Y METODOS 

Desde abril de 1972 a marzo de 1994 se internaron 
en la Unidad de Neurocirugia del Hospital Infantil 
Municipal de Cordoba 200 niiios con tumores inter
cr aneanos, de los cuales 10 tenian un tumor en la 
region pineal. Se revisaron retrospectivamente las 
historia clinicas de dichos pacientes, analizando sus 
sintomas, evolucion y tratamiento. 

El diagnostico fue hecho con la clinica y los estu
dios complementarios: radiografias simples de cra
neo en todos, ventriculografia en 2, tomografia axial 
computada (TAC) en 8, imagenes por resonancia 
magnetica (IRM) en 4 y marcadores biologicos en 5 
(alfafetoproteina y subunidad beta de la gonadotro
fina corionica). 

En 9 pacientes se hizo cirugia del tumor con 
confirmacion histologica. En 5 pacientes se realizo 
una derivacion de liquido cefalorraquideo (LCR): en 
uno como unica cirugia, en 3 luego de una reseccion 
incompleta y en otro prequirurgico (colocada en otra 
institucion). 

Todos los pacientes fueron irradiados con un 
equipo de CO 60, con una distancia frente-piel 
(DFP) de 80 em y una dosis que vario segun la 
histologia del tumor y la edad del paciente. Se 
hicieron 35-40 Gy en encefalo total, con 15-20 Gy de 
sobredosis -tumoral y 35 Gy en medula espinal en los 
tumores d.e celulas germinales yen el ependimoma. 
En los demas la irradiacion fue localizada en la 
region pineal con 50 Gy. 

Se efectuo quimioterapia en 4 pacientes. El proto
colo utilizado en el teratoma maligno fue: etoposido 
100 mg/m2 los dias 1° a 3° y cisplatino 90 mg/m2 el dia 
1 o con 3 semanas de descanso, efectuando 9 ciclos. El 
protocolo utilizado en los pineoblastomas, en la deca
da del 70, consistio en: CCNU 100 mg/m2/1er dia, 
vincristina 1,5 mg/m2/dias 1° al45°, con 3 semanas de 
descanso, efectuando 6 a 9 ciclos. 

RESULTADOS 

Los tumores de la region pineal represJitaron el 
5% de todos los tumores intracraneanos de nuestro 

Tabla 1. 
Turnores region p ineal. Sintomatologia 

Cefaleas 9 
Edema bilateral de papilas 9 
Vomitos 7 
Estrabismo convergente 5 
Macrocrania 1 

Servicio. Las edades oscilaron entre 2 y 15 anos 
(media: 10 anos), 7 fueron varones y 3 mujeres . 
Todos presentaron un sindrome de hipertension 
endocraneana y solo 4 un sindrome de Parinaud. 
Ninguno tuvo sintomas endocrinos (Tabla 1). El 
tiempo de evolucion vario entre 7 dias y 3 meses 
(media: 41,5 dias). 

Las Rx simples de craneo mostraron signos de 
hi pertension endocraneana en todos y calcificaciones 
de la region pineal en 2 (1 germinoma y 1 sin confir
macion histologica). La TAC y la IRM mostraron, en 
todos los casos, el tumor asociado a hidrocefalia por 
obstruccion del acueducto de Silvio. Solo en 1 caso 
hubo aumento de la alfafetoproteina (teratoma ma
ligno); en los demas el dosaje de marcadores fue 
normal (germinoma, teratoma benigno, ependimo
ma y el caso sin confirmacion histologica). 

La reseccion quirurgica fue total en 5 y subtotal 
en 5. El diagnostico patologico fue: pineoblastomas 
3, teratoma maligno (con areas de germinoma) 1, 
astrocitoma grado 1 uno, astrocitoma anaplasico 1, 
ependimoma 1 y germinoma 1. No hubo mortalidad 
quirurgica. Fallecieron 5 pacientes: 3 por metasta
sis craneoespinales (2 pineoblastomas y 1 terasto
ma maligno) y 2 por recidiva del tumor (1 pineoblas
toma y el astrocitoma anaplasico). 

Dos pacientes tuvieron depresion medular con la 
radio y quimioterapia. Uno, con un pineoblastoma, 
mejoro al suspender transitoriamente la radiotera
pia y otro, con el terastoma maligno, necesito un 
trasplante de medula osea. 

La sobrevida de los pacientes fallecidos fue de 6 a 
36 meses, con una media de 19 meses. Dos enfermos 
fallecieron antes del aiio de operados. Ambos tuvie~ 
ron un pineoblastoma. Los 3 restantes fallecieron 
despues del aiio de operados (pineoblastoma,· teras
toma maligno y astrocitoma anaplasico). 

En los pacientes que viven, la sobrevida oscila 
entre 12 y 105 meses, con una media de 66 meses . De 
estos, 3 tienen un examen neurologico normal y 2 
presentan secuelas: 1 deficit intelectual y 1 trastor
nos de la deglucion y fonacion. Consideramos que 
estas secuelas son secundarias ala radioterapia. 
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DISCUSION 

En nuestra serie el sfndrome de hipertension 
endocraneana se observo en ellOO% de los casas. Fue 
producido por una hidrocefalia, secundaria a una 
obstruccion en la circulacion del L.C.R. a nivel del 
acueducto de Silvio2· 5· 7· 9· 28· 38. Como signa focaliza
dor observamos en 4 pacientes el sfndrome de Pari
naud5, 7, 28_ 

Los estudios neurorradiologicos modernos utili
zados en esta muestra fueron la TAC de cerebra y la 
IRM que nos permitieron visualizar el tumor y la 
hidrocefalia concomitante. La IRM fue el procedi
miento que mas informacion nos brindo acerca de los 
elementos constitutivos del tumor, de su extension y 
de la presencia o no de metastasis craneoespinales, 
obviando muchas veces la angiografia cerebral, como 
opinan varios autores5, 9, 11, 30, 39, 40, 41 _ 

Los marcadores tumorales se dosaron en 5 pa
cientes de los cuales solo en uno se detecto un nivel 
elev.ado de alfa fetoproteina37. Esto confirmarfa la 
controversia sabre el valor de los marcados tumora
les, que son de utilidad en el diagnostico pre opera to
rio de los coriocarcinomas, carcinomas embrionarios 
y tumores del saco vitelino o tumores del seno endo
dermico5· 7· 10· 14. 

En nuestra serie los pineoblastomas representan 
el30%; este tumor es incluido actualmente dentro de 
los tumores neuroectodermicos primitivos,junto con 
el retinoblastoma, el neuroblastoma de cerebra, el 
meduloblastoma de cerebelo y el ependimoblasto
ma 3· 25. No se asocian con elevacion de los marcadores 
tumorales y no tienen preferencia de sexo; se los 
encuentra en pacientes jovenes; son de evolucion 
corta por su crecimiento rapido y por diseminarse a 
traves del L.C.R. Histologicamente se caracterizan 
por la presencia de rosetas de Homer Wright y 
celulas gigantes 7. El pronostico es buena en los tera
tomas benignos resecados totalmente; los resecados 
subtotalmente recidivan tardfamente25. Los terato
mas inmaduros o malignos elevan los niveles de 
alfafetoprotefnas, recidivan rapidamente y produ
cen metastasis por el L.C.R. y fuera del sistema 
nervioso central4· 7. (Fig.l) 

En nuestra experiencia aparecen los astrocitomas 
y ependimomas, cuyo manejo fue descripto en otras 
publicaciones31· 32. Al respecto deseamos enfatizar 
nuevamente la conveniencia de la reseccion total de 
los astrocitomas grado I yen los resecados subtotal
mente la necesidad del control clfnico y neurorradiolo
gico periodico, para detectar precozmente su recidiva 
y reoperarlos con las tecnicas neuroquinirgicas mo
dernas (microcirugfa, coagulacion bipolar y aspira
cion ultrasonica por cavitacion o laser)15· 33, porque 

Fig. 1: aciente d e 14 afi.os, sexo masculino, con terato
ma benigno d e region pineal. A) RNM. B) Histologia. 
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son tumores radiorresistentes y por los efectos secun
darios de la radioterapia, observados en dos de nues
tros pacientes1· 13· 21· 23. (Fig. 2) 

Los germinomas forman el 10% de nuestra mues
tra, pero su incidencia entre los tumores de la region 
pineal es del 50% en las publicaciones internaciona
les7. Representan entre el 0,1 al 3,4% de todos los 
tumores intracraneanos16. Los avances neuroquinir
gicos recientes hacen que la cirugia debaser realizada 
antes que las otras modalidades terapeuticas36 y la 

Fig. 2 : Paciente de 1 0 afws, de sexo feme nino, con 
ep endimoma de la region pineal. A) RNM pre quinlrgica. 
B) RNM post quinlrgica. 

Fig. 2 C. Histologia 

radioterapia postoperatoria ha dado muy buenos re
sultados con sobrevidas del 70% a los 10 aii.os20· 27. El 
tumor puede diseminarse por el L.C.R. y por ello se 
debe irradiar tambien todo el neuroeje4· 20. (Fig. 3) 

Referente al tratamiento quirurgico somos parti
darios del abordaje directo de la lesion teniendo en 
cuenta la baja mortalidad operatoria actual, lograda 
con los avances tecnicos12· 17· 26· 34· 35. En 8/9 de los 
pacientes explorados utilizamos el abordaje transca
lloso8· 12· 14 y en uno la via suboccipital transtento
rial14· 19, 22 . La eleccion de la via dependi6 de la 
direccion del crecimiento tumoraP4. 

No efectuamos biopsias cerebrales estereotaxicas 
por la dificultad que este metodo nos ofrece para 
evaluar exactamente la naturaleza histologica del 
tumor, teniendo en cuenta que la mayoria de ellos 
son mixtos y por el riesgo de hemorragia fatal duran
te el procedimiento6. 

Concerniente a la derivacion del L.C.R., en la 
actualidad solo la realizamos en el postoperatorio, 
cuando la reseccion tumoral fue subtotal y persiste la 
obstruccion del acueducto de Silvio, porque la pre
sencia de hidrocefalia nos facilita el abordaje a la 
region pineal y porque la derivacion aumenta el 
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Fig. 3: Paciente de 14 aftos, de sexo masculino, con 
germinoma de la region pineal, abordado par via suboc
cipital transtentorial. A) RNM. B) Histologia. 

riesgo de diseminar el tumor fuera del sistema ner
vioso. En nuestra serie, de los 5 pacientes derivados, 
3 la requirieron en el postoperatorio por haberse 
resecado subtotalmente el tumor (2 pineoblastomas 
y 1 astrocitoma), los otros 2 enfermos fueron deriva
dos e irradiados, con desaparici6n del tumor en uno 
y con persistencia de la neoplasia en el otro, por lo 
cual, este ultimo fue llevadoa nuestra Instituci6n 
para exeresis tumoral, resultando ser un teratoma 
benigno14• 24. 
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