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Objetivos Docentes

Transmitir una serie de conceptos basicos sobre la anatomia de la region pineal.

Conocer las manifestaciones clinicas de sus lesiones.

Determinar el papel de las pruebas de neuroimagen y proponer una sistematica de lectura.
Reconocer el comportamiento tipico y atipico de la lesion més frecuente; el quiste pineal.
Describir los tumores més frecuentes de la region pineal con la ilustracion de casos.
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CONSIDERACIONES SOBRE LA ANATOMIA DE LA REGION PINEAL:

La glandula pineal es una estructura endocrina impar que se ubica en la linea media del encéfalo.
Debemos hablar de lesiones de la region pineal y no de la glandula. La region pineal incluye ademas de e
estructuras encefalicas, durales y vasculares.

Las estructuras a considerar a la hora de enfocar las lesiones de la region pineal son: La protuberancia, m
talamo, porcién posterior del 3° ventriculo, acueducto de Silvio, el rodete de cuerpo calloso, tienda del ce
estructuras vasculares. Hay que destacar por su trascendencia clinica la relacion con el acueducto de Silv
del mesencéfalo y las venas cerebrales internas. FIGURA 1

La glandula pineal experimentard un crecimiento que va desde el nacimiento hasta los 2 afios, posteriorm
mantendrd un tamano estable durante toda la infancia y la edad adulta.

Se trata de una estructura sin barrera hematoencefalica, por tanto en estudios con contraste iv y en condic
normales, la glandula realzara de forma intensa y homogénea.

Las calcificaciones pineales son un hallazgo frecuente en los estudios de TC. Se ha visto que aparecen ha
10% de los sujetos sanos entre los 8-10 afios, y hasta en el 40% de los adultos jovenes (>20afios). La pres
calcificaciones no se correlaciona con la actividad funcional de la glandula. FIGURA 2

(Cuando debemos considerar una calcificacion un hallazgo de sospecha? Pues bien, debemos considerarl
glandula este aumentada de tamafio (>1 cm) o si aparecen en un nifio menor de 6 afios.

Las calcificaciones asociadas a masas se tratan o bien de calcificaciones fisiologicas de la glandula norm
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sido desplazadas o englobadas, o en menor frecuencia de calcificaciones distroficas. FIGURA 3

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LAS LESIONES DE LA REGION PINEAL:

La clinica vendra condicionada principalmente por 2 mecanismos: Efecto de masa y/o alteracion hormor
Cualquier lesion independientemente de su naturaleza que provoque efecto de masa desencadenard clinic
frecuente es por compresion del acueducto de Silvio, condicionando una hidrocefalia supratentorial secur
sin emigracion transependimaria de LCR. Las manifestaciones de esta seran cefalea, mareos, nduseas, vo
incluso convulsiones. Y como signo en la exploracion se encontrara papiledema bilateral.

De forma menos frecuente pero muy caracteristica es la clinica provocada por la compresion de la lamin
cuadrigémina del mesencéfalo, que se manifestard como el Sindrome de Parinaud, el cual consiste en pa
mirada conjugada hacia arriba, nistagmo de convergencia, retraccion palpebral y midriasis.

Aun menos frecuente, pero que nos orientara a enfocar el diagnostico hacia un determinado grupo de lesi
tumores, es la clinica relacionada con alteraciones hormonales como pubertad precoz, diabetes insipida, «
hipogonadismo.

PAPEL DE LAS PRUEBAS DE IMAGEN:

Aunque no es infrecuente detectar en el TC lesiones de naturaleza benigna de forma incidental, sera la RI
de eleccion para el estudio de la patologia de la region pineal.

Protocolo de estudio: Realizaremos estudios de RM con cortes finos (3mm o menos) y en los tres planos
Las secuencias que debemos de incluir son las de rutina (T1, T2 y FLAIR, DWI), sin olvidarnos de realiz
secuencia axial de GRE-T2* o de suceptibilidad magnética, la cual nos serd muy util para detectar peque
sangrados o presencia de microcalcificaciones asociadas.

Completaremos el estudio con la administracion de contraste paramagnético iv.

Dentro del diagnostico diferencial hay lesiones que caracteristicamente tienen un comportamiento graso,
ante la sospecha sera de utilidad incluir secuencias FAT-SAT pre y post-contraste.

En el caso de que detectemos una lesion tumoral debemos de completar el estudio con RM del neuro-eje
contraste iv. Ya que determinados tumores pineales tienden a diseminar precozmente por LCR, hecho qu
facilmente por su estrecha relacion con el sistema ventricular.

Pero recordar que en el caso de alta sospecha de diseminacién y estudio de RM negativo no se puede des
presencia de la misma, y se deben de completar por su mayor sensibilidad con estudios citologicos del L(
El estudio RM-ANGIO vy la angiografia no seran necesarios a no ser que se sospeche malformacion arter:
PROPUESTA DE LECTURA SISTEMATICA:

La RM tiene un papel fundamental tanto para el diagnostico, como en la planificacion del tratamiento y s
de las lesiones.

El enfoque quirurgico en muchas ocasiones dependera no s6lo del tamafio, sino de las relaciones con las
adyacentes. Por lo que debemos proporcionar al neurocirujano una precisa localizacion de la lesion, tenie
especial trascendencia la relacion con el tentorio, al ser la via de abordaje infratentorial una de las mas ha
Por lo tanto, la realizacion de una lectura sistematica ayuda a no omitir datos que pueden ser de trascende¢
Determinaremos:

* Localizacion: Origen en la glandula pineal o en estructuras adyacentes (estructuras parapineales). (
lesion es muy grande no es posible establecer su origen.

* Tamafio. Debemos aportar las tres dimensiones de la lesion (AP-LAT-CC).

* Homogénea/heterogénea.

» Comportamiento (quistico, sélido, mixto)

* Presencia de calcio, grasa, sangre.

» Comportamiento tras la administracién de contraste iv.

* Repercusion sobre el sistema ventricular y otras estructuras.

* Deteccion de metastasis (no olvidar su potencial diseminacién por LCR).

LESIONES DE LA REGION PINEAL:
Desde un punto de vista didactico las clasificamos en lesiones no neoplasicas y neoplasicas.
Dentro de las no neoplasicas encontramos lesiones quisticas como los quistes pineales, quistes epidermoi
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dermoides y quistes aracnoideos, y lesiones vasculares (MAYV).
Las lesiones neoplasicas de la region pineal las clasificaremos a su vez en tres grupos, segun su origen: g
procedentes del parénquima pineal, y otros. Recalcar que el término pinealoma no es correcto.

QUISTES PINEALES:

El quiste pineal es la lesion més frecuente. Se ha visto hasta en un 5% de los estudios de RM y 40% de a
Los quistes pineales son lesiones bien definidas, de morfologia redondeada u ovalada, que pueden variar
(generalmente oscilan entre 0,5 -2,5cm).

Estan constituidos generalmente por tres capas: 1) la mas interna compuesta por tejido glial hipocelular; :
media con parénquima pineal; 3) capa externa formada por colageno. El contenido liquido puede tener ur
viscosidad variable. FIGURA 4.

Caracteristicas de imagen: Se presentan como lesiones hipodensas en TC. En RM tipicamente son lesion«
comportamiento de sefial en relacion con la sustancia gris hipointensas en secuencias potenciadas enT1 y
intensidad en las T2. En FLAIR no se suprime completamente el contenido, y suele permanecer moderad
hiperintenso con respecto al LCR.

No restringen a la difusion y tras la administracion de contraste lo caracteristico es que no realcen. Pero s
que hasta en un 60% puede existir un discreto realce de tipo fino y periférico. Hecho que esta en relacion
compresion del tejido pineal circundante. Asi mismo es importante no confundir las venas cerebrales inte
realces nodulares periféricos. FIGURA 5

En ocasiones si se retrasa la obtencion de la imagen, puede verse un discreto realce de su contenido, heck
explica por la difusion del contraste hacia el interior.

Existen variaciones del comportamiento, manifestandose en TC como lesiones hiperdensas e hiperintens:
secuencias T1. Hallazgo que nos debe hacer pensar que el quiste tiene un contenido altamente proteico, d
o bien que haya sangrado.

El diagnéstico diferencial hay que realizarlo con las otras lesiones quisticas benignas menos frecuentes q
asentar en la region pineal, como es el caso del quiste epidermoide, dermoide y quiste aracnoideo. Como
diferenciador mencionar que el quiste epidermoide caracteristicamente restringe a la difusion, el dermoic
contenido graso, y el aracnoideo presenta intensidad de sefial similar al LCR en todas la secuencias y no «
No obstante también hay que considerar en su diagnostico diferencial lesiones no benignas como el pinec
quistico, en el que suele aparecer algun nodulo s6lido. Considerar que este tumor es de bajo crecimiento
permanecer estable o tener minimos cambios en los controles posteriores.

En ocasiones los quistes presentan contenido denso, que unido a cierto realce periférico, nos puede condu
que se trata de una lesion solida.

Recordar que el quiste pineal es facilmente diferenciable del tectum del mesencéfalo, mientras que tumot
apariencia quistica y de este origen presentan un margen no bien definido con el mismo. FIGURA 6

En cuanto a la evolucion, el 75% de los quistes pineales permaneceran estables. Aunque de forma infrect
también podemos encontrar pequefas variaciones del tamafio (generalmente tanto el crecimiento como le
disminucidn no suele superar los 2-3 mm).

La actitud vendra determinada por la existencia de clinica por el efecto de masa y por la presencia de car:
de imagen atipicas que generen dudas sobre su benignidad. Los quistes simples tipicos y menores de 1 cr
requieren de seguimiento, salvo cambio en la clinica.

En el caso de que no exista efecto masa pero generen dudas por su tamafio limite o comportamiento, hay
con respecto y vigilarlos estrechamente. La periodicidad no queda bien establecida. FIGURAS 7y 8

TUMORES DE LA REGION PINEAL:

Los tumores de la region pineal son infrecuentes, representan el 1% de todas las neoplasias intracraneales
de un grupo muy heterogéneo en cuanto a su edad de presentacion, comportamiento por imagen, radioser
quimiosensibilidad y pronostico.

Los tumores podemos clasificarlos atendiendo a su naturaleza en tres grupos: origen germinal, derivados
parénquima pineal, y otros. Pero todos ellos tienen en comun dos caracteristicas; su clinica de presentacic
capacidad de diseminacion subependimaria. Recalcar nuevamente que el término pinealoma no es correc
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TABLA 1: TUMORES DE LA REGION PINEAL
* Germinoma. )
Origen germinal + Teratoma. Los tumores de origen germ

(60%) « Coriocarcinoma. mas frecuentes (60%) y esta
« T. Saco vitelino. constituidos por un grupo

« Carcinoma embrionario. heterogéneo. Gene,tralmente' ;
desarrollan en la linea medie

Tumores derivados del

parénquima pineal * Pineocitoma. localizacion pineal, seguida
(10-30%) * Pineoblastoma. supraselar y el cuatro ventric
 T. comportamiento intermedio. frecuentes.

* Gliomas. (Rodete del cuerpo calloso,  |E| germinoma es el tumor g

talamo, pared posterior del III pineal mas frecuente. Tiene
Otros ventriculo, ldmina cuadrigémina y predisposicion por edad ped
(extremadamente raros) tronc‘o).‘ adultos jovenes (1°y 3° déce
y Men}nglqmas. caracteristicamente por el se
* Metastasis. masculino (90%). Se descon

* Hemangioma cavernoso. motivo de esté hecho, pero

llamativamente no se cumple para los germinoma de otras localizaciones. Son tumores muy radiosensible
buen pronostico, incluso si existe diseminacion metastasica.

Dentro del grupo de los tumores germinales, aunque algunos pueden presentar algunas caracteristicas de
nos pueden orientar a su diagnostico, como es la presencia de calcificaciones que engloban la glandula pi
germinoma, el sangrado del coriocarcinoma o la presencia de grasa, hueso y quistes del teratoma, su
comportamiento puede solaparse. Por lo que para realizar el diagnostico diferencial ademas de su compor
por imagen, sera fundamental el andlisis de B-HCG vy alfa feto proteina tanto en suero como LCR.

Pero un dato muy caracteristico es cuando nos encontramos lesiones sincronicas (lo mas frecuente en la r

pineal y supraselar), habria que considerar como primera opcion diagnoéstica el germinoma. FIGURAS 8
12.

En cambio los tumores derivados del parénquima pineal son menos frecuentes y sin predisposicion por e
Encontramos tres tipos de tumores con distinto grado de agresividad y prevalencia segtn la edad:

Los pineocitomas son tumores de crecimiento lento y predisposicion por adultos jovenes FIGURA 13.
Los pineoblastomas tienen un comportamiento mas agresivo, con tendencia a invadir estructuras vecinas
precozmente por LCR) y son de presentacion en la edad pediatrica FIGURA 14.

Y un tercer tipo de tumores con diferenciacion intermedia, con caracteristicas a caballo entre los dos prev
FIGURA 15,16y 17.

Existe un tercer grupo de tumores extremadamente infrecuentes, que pueden asentar en la region pineal y
originados en la glandula. Entre ellos se encuentran los gliomas del rodete del cuerpo calloso, talamo, par
posterior del III ventriculo, l&mina cuadrigémina y tronco. Son tumores con un comportamiento de image
tratamiento y pronostico variable. FIGURA 18 .

Y por ultimo mencionar tumores benignos, que aunque poco frecuentes en la region pineal, son de facil
caracterizacion. Tal es el caso de los meningiomas de la porcion posterior del velum interpositum, de la t
tentorio, los cuales muestran un comportamiento por imagen superponible a los de otras localizaciones, p
a ejercer efecto de masa sobre la glandula desplazandola o comprimiendo el tectum.

También nos podemos encontrar aunque de forma infrecuente con lipomas y hemangiomas.

TABLA 2: CARACTERISTICAS DE LOS TUMORES DE LA REGION PINEAL.

GERMINOMA TERATOMA PINEOBLASTOMA PINEOCITOMA GLIOMA MEN
Edad ninos ninos ninos adultos nifios adultc
Pineal
Vs pineal pineal pineal pineal parapineal |[parap
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Parapineal
homogéneo
Intensidad  |pero fr heterogéneo |homogéneo variable homogéneolhomo
hemorragico
Hemorragia |comun tipico comun comun raro Raro
Calcificacionfraro tipico comun comun infrecuente comt
Edema )

, . , , primero en .
cerebral 0  |comun variable comun poco comun ocasic
. ., el tronco
invasion
Realce denso variable denso denso variable  |denso
Tendencia a | . . . .

X si variable si no variable  |no
metastatizar
Pronostico  |excelente variable malo variable variable  |excel¢

Imagenes en

Fig. 1: .
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Fig. 2: .
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.Cuando debemos considerar una calcificacion un hallazgo
de sospecha?

FIG A) se identifica calcificaciones groseras excéntricas en una glandulapineal normal.
| FIG B) muestra calcificaciones groseras excéntricas, pero en una glandula aumentada de
| tamaiio, asociadasa un tumor de origen pineal de diferenciacion intermedia.

Fig. 3: .
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Fig. 4: .
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Mujer 19 anos, quiste pineal de 20mm, detectado de forma
incidental, sin efecto masa y estable en controles de RM.

COMPORTAMIENTO DE SENALTIPICO
T2 hiperintenso /T 1 hipointenso.Tras
administracion de contraste: realce fino no
nodular

Fig. 5: .
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Mujer 24 anos cuadro de cefalea y nauseas

LESION NO QUISTICA. TPINEAL GLIAL DE BAJO GRADO

Fig. 6: .
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QUISTE PINEAL -ACTITUD

Evolucion: 75% permanecen estables.

Tamafio <1cm

Comportamiento tipicc

Fig. 7: .
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Efecto masa




Mujer de 34 anos, epileptica, con cefalea nauseas y vomitos. Quiste

pineal <2 cm con efecto de masa sobre el acueducto de Sllvio e
hidrocefalla supratentorial secundaria, con drenaje ventriculo-

peritoneal (flecha amarilia).

Fig. 8: .
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TUMOR ESTIRPE GERMINAL

Nifno de 9 anos, en estudio por diabetes insipida.
Acude a urgencias por cuadro de 3 dias de
cefalea, mareo y nistagmo horizontal.

En la region supraselar se identifica una lesion hiperdensa (Fig. A). En la
region pineal se observa una segunda lesion sincronica hiperdensa y con
una calcificacion grosera periferica y posterior (Fig. B). Esta ultima
condiciona un aumento del sistema ventricular supratentorial por

compromiso del AC. de Sivio (Fig. C)

Fig. 9: .
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T. SINCRONICO SUPRASELAR Y PINEAL:
GERMINOMA

RM DEL PACIENTE ANTERIOR: Lesion supraselar heterogénea y con intenso realce

tras al administracion de contraste, El quiasma optico esta desplazado anteriormente
(Fig. A), Se observa una segunda lesion en region pineal de similares caracteristicas

pero con una caida de seial en su porcion posterior en relacion a calcificacion (Fig

B). No se observaron otras lesiones sugerentes de diseminacion por LCR

Fig. 10: .
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Nino de 9 anos, en estudio por diabetes insipida.
Acude a urgencias por cuadro de 3 dias de
cefalea, mareo y nistagmo horizontal.

T. SINCRONICO SUPRASELAR Sin restos de lesiones en el control
Y PINEAL: GERMINOMA alos 6 meses de la cirugia

Fig. 11: .
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Nina 8 anos. en estudio por pubertad precoz: T. Germinal sincronico selar-supraselar y pineal

Mgenea y con intenso reailce tras ia administracion de

on en region pineal de similares

Fig. 12: .
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Varon de 39 afnos, con cambio de perfil de su cefalea habitual

Lesion

ocluye el Ac. de Silvio con hidrocefalia supratentorial 2° (Fig. A). La lesion es

localizada en la glandula pineal que provoca efecto de masa soore el tectum y

heterogenea con pequenos quistes milimétricos en su interior (Fig. B y C) y con areas

de calda de sefal en relacion con microcalcificaciones (Fig, D

PINEOCITOMA

Fig. 13: .
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PINEOBLASTOMA

Nina de § anos con
cefalea y trastorno de
la vision
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Varon 38 anos con cefalea y perdida de conciencia. Es diagnosticado en otro
centro de hidrocefalia 2° a tumor en region pineal.

X

TC POST - BIOPSIA: Lesion en region pineal con calcficaciones (Fig.A), zonas

hiperdensas en su | on antenor (Fig,B) y areas quisticas alguna de ellas con
nivel liquido-liquido en su Interior (Fig C y D) en relacion a la biopsia
Jentriculostomia frontal derec con extremo distal en 1l V. El sistema ventricular

es de tamafio normal

T. PINEAL DE DIFERENCIACION INTERMEDIA

Fig. 15: .
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RM CONTROL TRAS TRATAMIENTO (RT holocraneal y del neuro-eje).

T. PINEAL DE DIFERENCIACION INTERMEDIA

Fig. 16: .
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T. PINEAL DE DIFERENCIACION INTERMEDIA

| INICIO TTO QUIMIOTERAPIA

6 MESES

Fig. 17: .
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Mujer de 43 anos que consulta por cefalea, nauseas y vomitos

ASTROCITOMA DE ALTO GRADO (i)

Fig. 18: .

Conclusiones

Los quistes pineales son un hallazgo incidental frecuente, fdcilmente caracterizables por RM y generalme
repercusion clinica.

Los tumores de la region pineal son infrecuentes (1% de los tumores intracraneales). Estos tumores se div
grandes grupos: tumores germinales y los derivados del parénquima pineal. Existe un tercer grupo de tun
mas infrecuentes, benignos y malignos, no originados en la propia glandula (meningiomas y gliomas).
La presentacion clinica de las lesiones de la region es: hidrocefalia por compresion del acueducto, Sind. ¢
por compresion del tectum y alteraciones endocrinoldgicas por alteracion de la funcién de la glandula o ¢
hormonal de determinados tumores.

El papel de la RM es fundamental para el diagndstico, planificacion terapéutica y seguimiento de las lesic
pineales. Los protocolos deben incluir cortes finos y contraste. Asi mismo debe ampliarse el estudio en c:
potencial diseminacion por LCR.

Para realizar el diagnostico diferencial de este grupo heterogéneo de tumores ademas de apoyarnos en el
comportamiento de imagen, es fundamental conocer la edad y los analisis de B-HCG y alfa feto proteina
suero como LCR.
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