PINEALOMA ECTOPICO EN LA REGION
INFUNDIBULAR. ESTUDIO CLINICO-
HISTOPATOLOGICO
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Las neoplasias de la glandula pineal son relativamente raras, co-
rrespondiendo del 0.4 al 1% de todos los tumores intracraneanos, de
acuerdo a la serie publicada por Zulch (24) en 1956. El término pinea-
loma que se atribuye a Krabbe con el cual se significaba un tumor del
parénquima de las células pineales, se usa indistintamente para aque-
llas neoplasias formadas a expensas de células maduras o inmadu-
ras.

Del Rio Hortega (8) en 1933 introdujo la diferencia terminolégica
entre pineoblastoma y pinealoma para designar los tumores de for-
mas inmaduras y maduras respectivamente. Descfortunadamente, el
término pinealoma ha sido tan difundido que, en la actualidad, se uti-
liza no solamente para designar los tumores propios de la gldndula
pineal, sino también los teratomas atipicos en esa regién y para aque-
llas neoplasias de estructura histoldgica similar pero que se originan
en ofras regiones del cerebro.

A estos dltimas se les designa bajo el nombre de pinealomas ec-
idpicos, con respecto a los cuales, cierta divergencia de opiniones ha
surgido; unos concepthan que se trate de verdaderas neoplasias deri-
vadas del tejido pineal ectdpico, mientras otros (siendo ésta la concep-
cién mds aceptada) comsideran que estas neoformaciones pueden
ser verdaderas metdstasis derivadas de un tumor primario a nivel de
la gléndula pineal. Las localizaciones metastdsicas pueden ser en di-
ferentes regiones del cerebro, preferentemente en la zona media sagital
vy en inmediata relacién al tercer o cuarto ventriculos. Con respecto a

* Tesis presentada por el autor, en marzo de 1962, para graduarse como
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los primeros el crecimiento tumoral se hace invadiende diferentes es-
fructuras vecinas, sea el quiasma, las cintillas épticas, el tallo pitui-
tario, el 1ébulo posterior de la hipdfisis o el hipotalamo.

Pinealomas ectépicos de la regidn infundibulo-quiasmdtica son re-
lativamente raros. Aproximadamente cerca de 50 casos (12) han sido
reportados en la literatura, en los que dicha regién se encontraba atec-
tada por un tumor de tal naturaleza. Clinicamente la sintomatologia
estd dominada por manifestaciones hipotaldmicas tipo diabetes insi-
pida, anormalidades en la temperatura corporal, signos de hipopitui-
tarismo y ftrastornos visuales que variom desde la hemiomdpsia hete-
rénima hasta la amauroesis fotal uni o bilateral. En algunos casos en
los que esta sintomatologia ha sido ascciado a un sindrome de Pari-
naud, el hallazgo anatomopatolégico confirméd la presuncidén de la exis-
tencia de un tumor en la regién pineal asociado a un tumor similar en
la region infundibular.

La oportunidad de que en el Servicio de Neurologia, Neurocirugia
del Hospital Central de Policia, se haya presentado un paciente por-
tador de un sindrome infundibulo-visual, traducido preferentemente por
diabetes insipida y amaurosis, asociado a una imposibilidad de la mi-
rada vertical (un sindrome de Parinaud parcial) y en el que el estudio
histopatolégico de un fragmento de biopsia cbtenido en la regién quias-
mdtica sefiald tratarse de un pinealoma ectépico, nos ha llevado a ha-
cer esta comunicacién.

Refuerza este interés e! que, a través de una revisién bibliogrdtica,
haycmos notado lo infrecuente que es esta situacién y mas ain, por-
que creemos que es una de las primeras publicaciones en nuestro me-
dio.

REVISION BIBLIOGRAFICA

Gilbert Horrax M. D., (11), en 1947, en su estudio concernients a
las causas de la diabetes insipida, reporta entre su casuistica (caso 2),
un caso de pinealoma ectdpico de la regién suprasellar en un paciente
de doce afos de edad, que presentd como manifestacion principal,
marcada polidipsia y poliuria. El examen clinico fue considerado ne-
gative, pero la radiografia de crédneo mostraba un agrandamiento de la
silla turca, con depresién del piso de ésta hacia el seno esfenoidal.

La cranectomia frontal reveld un tumor que comprimia los nervios
bpticos vy cuyo estudio histopatoldgico sefialé tratarse de un pinealoma
ectdpico. El paciente recibié radioterapia hasta la dosis de 1200 r con
evolucién favorable.
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I. Rof Carballo y C. M. Garcia Guerra (21) en 1954, efectian un
estudio sobre pinealoma ectdpico y diabetes insipida, reportan &) caso
de un nifio de catorce anios de edad gue durante ocho meses presen-
16, somnolencia, astenia, disminucién de la visién, polidipsia, poliuria,
anorexic marcado, cefalea fronial, nduseas, vémites y acuifenos en el
oido izquierdo. :

El examen clinico reveld, signo de Parinaud con midriasis bilate-
ral, abolicidon de los reflejos a la luz y acomodaciéon y edema de papila
bilateral.

La craneotomia frontal mostré tumor infundibular cuyo estudio his-
toldgico sefialé tratarse de un pinealoma ectdpico.

Dorothy Russell (22), en 1954, publicd un trabajo sobre teratomas
atipicos, reportando el caso de un paciente de dieciséis afios de edad
que presentd un cuadro de diabetes insipida por espacio de seis meses,
cefalea frontal durante 25 dias y luego un estado semicomatoso con in-
continencia urinaria.

Al examen clinico mostré papiledema bilateral con pardlisis de
los rectos externos y espasticidad de los miembros derechos.

El liquido cefaloraquideo fue xantocrémico con una presién de
300 cc. de agua, con 275 mars. % de proteinas; 64 globulos rojos vy 6
linfocitos.

E) examen anatiomopatolégico al fallecer el paciente, reveld pinea-
loma ectdpico, parcialmente hemorrdgico que ocupaba la regidn infun-
dibular y que se extendia hacia el ntcleo lenticular izquierdo. El exa-
men histopatoldgico demostrd que el tumor contenia elementos que de-
mandaban su clasificaciédn como teratoma atipico.

Rather, L. J.; Greenspan, F. S.; Jones, H. (19), en 1955, reportan
el caso de un pinealoma eciépico en un pacienie de veintidds afios de
edad que desde los dieciocho presenté polidipsia, poliuria, adelgaza-
mienlo acentuado, nduseas, anorexia, fatiga y escaso vello corporal.

La biopsia de la regién suprasellar no fue contributoria. El pacien-
te fue radioterapizade, evolucionando con hemianopsia temporal, sig-
nos de hipertensién endocraneana, convulsiones y coma, falleciendo
poco después.

La autopsia senald un pinealoma ectdpico de la zona posterior del
Il veniriculo.

E. James y Dudiey H. R. (7), en 1957, reportan un teraloma atipi-
co de la regién pineal en un paciente de dieciocho afios de edad, que
acusé anorexia, severa cefalea frontal bilateral, vémitos y trastornos
visuales.
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El paciente fallecié poco después de una intervencidn quirdrgica,
que mosiré un voluminoso tumor pineal, tipo teratoma atipico.

Los autores participan de la opinién de Willis y Zeitlin al aceptar
la identidad entre el pinealoma ectépico y el teratoma atipico.

M. Heon y W. B. Scoville (9), reportan, en 1958, un estudio de dos
casos de pinealomas ectépicos. El primero de los cuales era un pa-
ciente de doce afios de edad que presentd : polidipsia, poliuria, fati-
ga, cefalea de intensidad progresiva y cuyo examen oftalmoldgico mos-
tré: disminucién de la agudeza visual en el ojo derecho con atrofia
dplica primaria en el mismo lado. El test de tolerancia a la glucosa se-
fialé una curva tipo diabética. '

En el acto operatorio se enconitré un tumor situado sobre los ner-
vios opticos, cuya masa invadia estas estructuras, destruyéndolas jus-
tamente hasta 5 mm. detras de los agujeros dpticos. La paciente falle-
ci6 36 horas después.

El examen anatomopatoldgico reveld la presencia de una tumo-
racién gris, adherida al piso del Il ventriculo, precisamente entre los
pedunculos cerebrales. El examen histeoatoldgico mosird tratarse de
un pinealoma ectépico.

El segundo caso era el de un paciente de 63 afios de edad, quien
presentd : cefalea lenta y progresiva, nduseas, vémitos, visidon borro-
sa y diplopia horizontal.

El estudio anatomopatolégico revelé una pequeiia formacién quis-
tica del tamafio de un guisante en la parte cefdlica y lateral del IV ven-
triculo, cuyo examen histopatoldgico demostrd tralarse de un pinealo-
ma ectdpico. )

A. Bardales (2), reporté el caso de un pinealoma ectépico en un
paciente de 29 afos de edad cuyo cuadro clinico consistié en signos de
hipertensién endocraneana y disminucién de fuerzas en miembros in-
feriores a predominio derecho, paresia facial central derecha, Gvula y
lengua desviadas a la izquierda, dismetria izquierda, marcha en estre-
la e hiperreflexia bilateral.

La radiografia del carémeo y la ventriculografia mostraron eviden-
cia de hipertensién endocraneana. La intervencién quirirgica puso de
manifiesto un tumor en el IV ventriculo, diagnosticado como pinealo-
ma ectopico y que respondié moderadamente a la radioterapia.

H. M. Cuneo (4), en 1960, reportd un pinealoma ectépico en un
paciente de dieciséis afios de edad que presentd visidn doble, polidip-
sia y poliuria, cefalea, nduseas, vémitos y cuyo examen clinico reveld
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upa reaccién pupilar izgnierda perezosa y dificultad para levantar los
0jos.

La veniriculografia sefiald hidrocefalia con presencia de una tumo-
racién en la parle posierior del Il ventriculp vy cuyo examen anatomo-
patoldgico sefialé tratarse de un pinealoma ectépico que se extendia
de la regién pineal al Il ventriculo.

N. Kageyama, R. y Belsky, R. (12) en un esludio referente o pinea-
lomas ectdpicos de la regidén quiasmdtica efectuado en 1961, conside-
raron tres tipos :

1. Aquellos localizados en la gldndula pipeal con metdstasis al I
veniriculo, con compromiso del quiasma y las cintillas épticas, la gléan-
dula pltuitaria, y que se manifiesian por signos de hipertensién endocra-
neana, sindrome de Parinaud, pupilas de Argyll-Robertson, visién do-
ble y signos piramidales. A elle se adicionaria diabetes insipida, alte-
raciones de la temperatura corporal e hipopituitarismo si la lesidén se
extendia al hipatdlamo. '

2. Pinecloma ectépico originario del Il ventriculo que invadia el
I ventriculo, la gldndula pituitaria, los nervios épticos, destruccidén del
hipotalamo e incremento de la presién intracraneana.

3. Pinealoma ecidpico localizado en la regién quiasmdlica dando
como manifestaciones principales atrofia 6plica, hemianopsia bitempo-
ral, diabetes insipida y paonhipopituitarismo.

Reportaron tres casos : el primero correspondia al clasificado tipe
[: se trataba de un nifio de trece afios de edad, que presentd polidip-
sia, poliuria, cefalea y {rastornos visuales asociados a una atrofia pri-
maria de papila bilateral. A la intervencién mosird un {umor intra y
suprasellar que comprimia el nervio optico izquierdo y que fuc extir-
pado parcialmente. El pacienle fue radicterapizade y fallecié dos afios
después.

El segqundo caso era el de un paciente de dieciséis anos de edad
que inicic su enfermedad con visién borrosa, polidipsia y poliuria y
atrofia éptica primaria bilateral. La craneotomia revelé un (umor ro-
sado en la regién suprasellar.

El estudio histopatoldgico sefiald tratarse de un pinealoma ectdps-
Co.

El caso III corresponde al reporiade por Heon y Scoville, referido
anterlormente en nuesiro estudio bibliogréfico.
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Aspecto Clinico

Historia. Paciente A. E. G., de 18 afios de edad, sin antecedentes perso-
nales ni hereditarios de importancia, ingresé a este Hospital por primera
vez el 20 de Setiembre de 1958, con una historia de dos y medio meses de
duracién, caracterizada por la instalaciéon progresiva de cefalea, nauseas,
vémitos, preferentemente post-prandiales, astenia progresivamente crecien-
te, moderada pérdida de peso, polidipsia, poliuria y caida del vello publa-
no y axilar.

El examen clinico en esa opurtumdad incluyendo el examen neurold-
gico, fue considerado dentro de los limites normales.

Los examenes de laboratorio senalaron :

Numeracion y férmula normal, un dosaje de hemoglobina de 11.33 grs. %
y un examen de orina con una densidad de 1003, reaccion acida y un sedi-
mento con escasos leucocitos y células epiteliales.

Reacciones serologicas: (Hecht, Kahn y Mazzini) negativas. Glucosa
en sangre: 85 mgrs. %. Urea en sangre: 24 mgrs. %. El examen de ligui-
do cefalorraquideo fue considerado dentro de limites normales ’

La prueba de tolerancia a la glucosa senald:

Primera muestra 91 mgrs %
Segunda muestra (a la 1/2 hora) 124 mgrs. %
Tercera muestra (a la hora) 127 mgrs. %
Cuarta muestra (a la 1 1/2 hora) 106 mgrs. %
Quinta muestra (a las 2 horas) 93 mgrs. %

La prueba de la pitresina mostro :

Primera muestra: 60.5 cc. de orina. D: 1006 (30 después de la in-
yeccién).

Segunda muestra: 21.5 cc. de orina. D: 1010 (60' después de la in-
yeccién).

El metabolismo basal reportd: Menos 27 %. .

Electrolitos en sangre: Sodio: 173 mEq/L; Clora: 122 mEqg/lL. Pota-
sio: 3.5 mEq/L. ’

El recuento de eosindfilos dio 64 por mms3. :

Durante su hospitalizacién el volumen de orina fluctué cnire 2200 cc:
y 5800 cc. con una densidad oscilante entre 1000 y 1011.

El paciente permanceié en el Hospital por el periodo de 112 dias, du-
rante los cuales recibidé tratamiento sintomatico, que incluydé la administra-
cién de sulfato de dihidroestreptomicina. * Fue dado de alta” mejorado el
13 de Enero de 1959, en cuya oportunidad la diuresis registraba un volumen
de 3000 cc. en 24 horas con-una densidad menor de 1011.

Posterior a su alta el paciente evoluciondé sin mayores modificaciones,
segun refieren sus familiares, excepto discreta disminucidén del apetito y adel-
gazamiento notado a partir del inicio del aho 1961. Al afio siguiente, con una
disminucién ponderal ostensible, el paciente comienza a acusar visién bo-
rrosa y, concomitanternente, empieza a quejarse de cefalea, nauseas y vomi-
tos; es por ello que el paciente reingresa al Hospital el 24 de Noviembre de
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1961. El examen clinico en esa oportunidad sefiald casi estado de caquexia
(Ver figs. 1, 2 y 3), ausencia dc vello pubiano y axilar, amaurosis derecha
con nistagmus post-amaurético, hemianépsia temporal izquierda, ligera es-
tasis papilar izquierda y atrofia completa de papila derecha. Habia aniso-
coria con una pupila derecha midriatica y paralitica asi como limitacion de
los movimicntos verticales de ambos globos ocularves.

La motilidad y la sensibilidad de los cuatro miembros cstaban conser-
vados, aun cuando habia discreta hipotonia muscular.

Figs. 1, 2 y 3. Paciente poco después de su 2do, ingreso al Hespital (24-X1-61).
Nétese marcado adelgazomiento y ausencia de vello pubicno.

El liquido cefalorraguideo mostré 37.6 elementos celulares en su md-
yoria linfocitos y 1 gr./°¢ de albumina,

Numeracién y formula normales y un dosaje de hemoglobina de ‘1."IJ
grs. %.

La glucosa en sangre fue de 83 mgrs. %.

La uUrca en sangre fue de 23 mgrs. %.

El volumen urinario oscild entre 800 cc. y 1800 con una densidad de
1008 a 1012.

El examen de orina sefalé en una oportunidad una decnsidad de 1005,
una reaccion acida y un sedimento con escasos linfocitos y células epiteliales.
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Dosaje de fésforo inorganico en sangre fue de 4.2 mgrs. %.

Dosaje de calcio en sangre fue de 10 mgrs. %.

Colesterol total en sangre resultd 220 mgrs. %.

La determinacidon de fosfatasa alcalina fuc de 7.2 u. King-Amstrong.
El dosaje de 17 Hidro-esteroides resultd : 0.90 mgrs./ 24 hs.

El dosaje de 17 Keto-esteroides resultd : 3.06 mgrs./ 24 hs.

La eliminaciéon del Iodo protéico mostré @ 4.8 gammas %.

El metabolismo basal resulté en csta oportunidad : Menos 32 %.
La prucba del ACTH (Prueba de funcidon suprarrenal) :

Orina 17.Ketoesteroides 17-HHidroxiesteroides
ler. dia basa} 2.10 mgrs./24 hs, 0.60 mgrs./24 hs.
2do. dia basal 1.10 mgrs./24 hs. 0.80 mgrs./24 hs.
ler. dia ACTH 3.0 mgrs./24 rs. 3.60 mgrs./24 hs.
2do. dia ACTH 1.00 mgrs./24 hs. 3.20 mgrs./24 hs.

La radiografia dei craneco: No observé anormalidad dsea, la silla turea
cra de dimensiéon y configuracion normal. La glandula pineal estaba calei-
ficada y habia esbouzo de calcificaciones suprasellarcs.

El electroencefalograma fue reportado como anormal por la presencia
de abundantes ondas teta y lentas en sus areas fronto-témporo-centrales con

Figs. 4-5. Radicgrofia simple de créneo que sencla arquitectura éseu normal,

sillo turca de tamano y carocteres normales y colcificacion de le glandula pineal.

Vision de la sillo turco que so aprecia de caracteres normales. Nétese calcifica-
cién de la gléndula pineal y esbozo de calcificacidn retro-suprasellar.
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Figs. 6-9  Agujero éptico derecho de caracteres normoles. Agujero optico iz-

quierdo de caracteres normoles. Arteriografia carotidea derecho; ncidencio

frontal: oparentemente normal. Visién lateral del arteriograma carotideo dere-
cho reportada como normal
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escasos signos de oposicion de fase en la region fronto-temporal derecha.
El trazado fue considerado como compatible de un proccso organico ploba-
blemente tumoral.

La cisternografia fue no contributoria.

El 10 de Enero de 1962, el paciente fue intcrvenido (Dr. Humberto Hi-
nojosa), practicandose una crancotomia frontal, la que, después de de-
primir el lébulo fronial permitié ver una tumoracién suprasellar que se
extendia sobre el quiasma Optico y el nervio dptico derecho y hacia atras
se propagaba a las bandeletas Opticas, especialmente la derccha. Se resec-
ciond parcialmente esta tumoraciéon la que se envid para su examen histo-
patolégico.

El paciente hizo un post-operatorio sin complicaciones hasla los 20 dias,
en que comienza a presentar crisis de hipertermia y sudoracion generaliza-
da sin aparente causa infecciosa y que, a pesar de la terapia antibidtica y de
sulfamidados persistc aproximadamente 20 dias. En la actualidad el pa-
ciente ha mostrado mcjoria de su estado general y aumenio de peso.

El examen hisiopatolégico de la biopsia obtenida fue rcportado en la
forma siguiente: Pequenos fragmentos de tejido blando., rosado palido, que
forman una masa dc un centimetro de diametro. Al examen microscépico
estd constituido fundamentalmente por dos tipos celutarces: a) Células de
citoplasma escaso y nuacleo grande, vesiculoso, con cromatina finamente re-
partida y con uno o dous nucleolos prominentics; b) Células de nucleo pe-
quefio hipercromatico con aspecto de linfocitos, que s¢ disponen en los sep-
tos y en forma perivascular. Diagnéstico: Pinealoma ectdpico (Dr. A.
Ramos A)).

DISCUSION CLINICA

Las coracteristicas clinicas del proceso que ha pressniado este pa-
ciente son las de un cuadro de evolucion progresiva, que se ha iradu-
cido principalmente por polidipsia, poliuria, astenia generalizada y
trastornos visuales imprecisamente observades, que en el estadio ac-
tual lo llevaron a una amaurosis total del ojo derecho y a una hemia-
nopsia lemporal del ojo izquierdo. Es muy probable que estos tras-
lornos visuales se hayan iniciado con una hemianopsia bitemporal de
la cual el paciente no se habria dado cuenta hasta setiembre de 1961
(fres afios después del inicio de! cuadro) en que se observd vision
borrosa del oio derecho. Una explicacién alternativa es que la lesidn
causante de los irastornos referidos en su cardcter evolulivo haya adqui-
rido tal extension comd para” comprometer ol quiasma y a los nervios
dpticos dando los irastornos mencionados.

Una manifestacién clinica preponderante es el adelgazamiento, que
habiendo comenzado a notarse a partir de los primeros meses de 1961,
ha ido evolucionando en forma progresiva, hasta llevario al estadio de
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caquexia en que se encuentra en la aclualidad, siendo catalogado co-
mo un panhipopttuilarisme en base de los resultados del esludio funcic-
nal de las gldndulas adrenales, gonadales v posiblemente tiroides.

- En forma resumida el cuadro clinico se puede catalogar como de
una diabetes insipida, acompanada de trastornos visuales y que ha evo-
lucionado a un panhipopituitarismo.

~ La concepcidén mederna respecto a la eliopaiogenia de la diabetes
insipida se hace sobre todo en base de los trabajos de Vermey (23)
y otros. De acuerde « ellos en la parte anterior del hipotdlamo, mas
especilicamente en los nucleocs supra-éplico y para ventricular se en-
cuertran osmorecepiores vasculares, los cuales responden a variaciones

Fig. 10. Cisternografia. No contributoria.

en la concentracidn osmoética de la gangre arterial.  Si la osmolaridad
plasmdtica aumenta como ocurre en la deshidratacién por ejemplo, le
es tmportante al individuo retener agua y esto es logrado por la secre-
cidn de la hormona antidiurética por las neuronas de los nicleos men-
cionados. Aparentemente la hormona antidiurética es transportada pot
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una sustancia granular a lo largo de los axones de las células nervio-
sas, las cuales van a terminar preferentemente en la neurchipdfisis. Ca-
be destacar que alguno de estos axones pueden terminar en el tallo
pituitario y esto explica por qué en algunas ocasiones la hormona anti-
diurética puede encontrarse en dicho tallo. Normalmente, sin embar-
go, la hormona se almacena en su mayor canlidad en la neurohipdfisis
y va pasando a la sangre de acuerdo al estimulo apropiado. En esta
ultimao insiaricia es esta hormona la que promueve la absorcién del agua
osmoticamente libre de electrolitos de la parte disial de los {ibulis rena-
les.

Si hay un decremento de la osmolaridad plasmadiica en la sangre
artenial que bafia los osmoreceptores de los nuczleos supradptico y pa-
raventricular Chipoosmolaridad) como sucederia en la deshidratacion
cor ejemplo, hay una respuesta fisiolégica que inhibe la formazién de
hormona antidiurélica resultando aumenio dé la diuresis acuosa.

Si la formdacidn de la hormona antidiurélica no fuera inhibida en
la presencia de sobrecarga acuosa, sintomas de intoxicacion por re-
carga de agua serian comunes.

Ha sido probado en experiencias in vivo e in vitro, pariicularmen-
te' cor Hild (10), que la neurchipdfisis no regula la hormena antidiu-
rética. Ray (20), haciendo aplicacién de estudios experimentales en
seres humanos demosird que :

A) Que la hipofiseciomia tolal no da como resuliado necesaria-
mente la diabetes insipida; y

B) Que cuanto mdas préximo a la hipéfisis es la seccién del tallo
pituitario, menos probable es que el paciente desarrolle diabetes insi-
pida. Estas roncepciones permiten considerar como mds definitivo el
rol que el hipotalamo, © mejor dicho que la lesidn del hipotdlamoe cnite-
rior pueda manifestarse por el sindrome de diabetes insipida.

(Por referencias sabemos que nuestro paciente fue sensible a la
pilresina, aunque no conocemos los pormenores del test que se realizd
durante su primera hospitalizacidn).

Los irastornos visuales con la concepcién hipolética de que se ha-
yan iniciado por una hemianopsia heterénima que ha evolucionado en
una amaurosis toial del ojo derecho, manif.cstan la probabilidad de
la existenczia de una lesidén progresivamente creciente, que partiendo
del hipot&lamo, se haya extendido para comprimir el quiasma de los
nervios opticos en un comienzo y luego se haya ido lateralizando hacia
el nervio éptico derecho. La evidencia clinica de tal compresién es tra-
ducida por la atrofia de papila del ojo derecho.



Figs. 11-13. (Menor aumento). Se aprecic dos tipos de
elementos celulares caracteristicos de pinealoma con ten-
dencia a ogruparse en masas. Los dos tipos de células
a mecyor aumento: unos con semejanza o linfocitos y
otros vesiculosos de citoplasma no aparente, conteniendo
uno o dos nucleolos. Visidn a mayor oumento de los
dos tipos de elementos celulares con iguales caracteris-
ticas a lo figura anterior.
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Nos referiremos de manera concreta a la deficiencia funcional de
las gldndulas . anteriormente mencionadas.

Las adrenales, cuya funcidn ha sido estudicda mediante la deter-
minacion de los 17-ketoesteroides y de los 17-hidroxiesieroides.

Los 17-keloestercides (Met. de Zimmermann modificado ), varia de
acuerdo a la edad v al sexo, habiéndose determinado una curva que
resulta de la correlacién edad-sexo. La eliminacion es minima en los
extremos de la vida, existiendo un acmé que en el hombre correspon-
de a los 28 afios y en la mujer a los 24 afos. Esta cifra méxima para
ambos corresponde a 28 mars./24 horas.

A nuestro paciente, que actualmente tiene dieciocho anos, le corres-
ponderia de 5 a 14 mars./24 horas, sin embargo, las determinaciones en
él, han oscilado entre 1.10 y 3.06 mars. /24 horas, cifra que indica mar-
cada disminucién, que en si corresponderia a un nifio de ocho afos de
edad.

En vista de que estos determinaciones tienen un valor relativo, ya
que en ella intervienen tanto las gldndulas suprarrenales como las go-
nadus y con el objelo de conocer la capacidad tuncional de respuesta
de la suprarrenal, recurrimos al test de estimulacién con ACTH, estu-
diando la eliminacion de 17-ketoestercides asi como los 17-hidroxies-
teroides.

Desafortunadomente, razones de orden técnico, no permitieron rea-
lizar esta prueba en condiciones ideales, a pesar de esto los resultados
sugieren pensar que el trastorno suprarrenal es secundario.

La determinacién de las gonadotrofinas hipofisarias en orina, arro-
j6 resultado negativo, siendo las cifras normales para la edad del pa-
ciente entre mdés de 6 a 52 unidades raton en volumen urinario de 24
horas, lo cual nos indica deficiencia hipofisaria en la produccién de
hormonas gonadotréficas.

La funcion tiroidea fue estudiada a través de la determinacién del
lodo protéico en sangre y del metabolismo basal, dando resultadod que
se encuentran en los limites inferiores normales.

En resumen, podemos decir que estamos frente a una lesién que
afecta al sector infundibulo-visual de la base del cerebro v que por su
cardcter progresivo induce a pensar que se trata de una neoformacién.

El examen radioldgico y el hecho de que las manifestiaciones de
panhipopituitarisme hayan sido tardias nos orienta a considerar que
dicha lesidén es suprasellar més que intrasellar.

Dentro de las lesiones suprasellares de cardcter neoformativo que
con mds frecuencia se mencionem comprometiendo esta regién infundi-
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Figs 14-16, Células vesiculosas similares o la que des-
criben en el disgerminomo cvdrico o en el seminoma.
Presencia de elementos celulores con una apariencic de
ser intermediarios entre las células pequenas de tipo
linfecitos y los células vesiculosos del pineoloma. Céiu-
los pequenos de tipo linfocitico ¢on tendencia a dispo-
nerse en bonda entre los células vesiculosas en sentido
perivascular,
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bulo-visual se considera el craneofaringioma, el meningioma suprase-
llar, el infundibuloma, el glioma de los nervios épticos, el pinealoma
ectépico, las neoplasias metastdsicas y la sarcoidosis.

Lesiones inlrosellares que pueden manifestarse por sintomas simi-
lares a la de nuestro paciente han sido descrilas en casos de adenoma
pituitario sobre todo de tipo cromofobo.

Con respeclo a los craneofaringiomas cerca de un 20 al 30 % se
encuentran asociados con diabetes insipida. Los disturbios visuales en
esta neoplasia varian grandemente de un caso a otro, pudiendo ser
papiledema con atrofia dptica secundaria, alrofia éptiza primaria o
hemianepsia homénima con reduccion concénirica del campo visual,
asi como también hemianopsia bitemporal. En los casos en que el cra-
neofaringioma adquiere gran volumen, por interrupcion de las vias de
circulacién del liquido cefalorraquideo, pudo presentarse aumento de
la presién intracraneana con sus consecuentes sintomas de cefalea, vo-
mitos, bradicardia, papiledema, etc., que en nuestro paciente no ha si-
do preponderante.

En la mayor parte de los craneofaringiomas se asocian con dilata-
cién o destruccidn de la silla turca y en un 70 % de los casos con la
presencia de calcificaciones en la regién suprasellar. Los datos clini-
cos y hallazgos radiologicos en nuestro paciente hicieron pensar en la
posibilidad de que la lesidn infundibular era del tipo de un craneofarin-
gioma y con tal presuncién diagnéstica se practicéd la intervencidn qui-
rargica.

Los meningiomas suprasellores son generalmente vis‘os en pa-
cienles de edad avanzada y en la gran mayoria se inicia primero con
manifestaciones olfatorias y visuales que evolucionan con sintomas de
incremento de la presidén endocraneana; la diabetes insipida no ha si-
do descrita en este tipo de lesiones y mds aln muy raramente los tu-
mores de esta regién van asociados a un hipopituitarismo. El estudio
arteriografico cerebral fue concluyente en el descarte de lesiones de
esta naturaleza.

El infundibuloma es un tipo de glioma astrocitario de cardcter in-
filtrativo que compromete la gldndula pituitaria y el piso del III ven-
triculo, si bien se presenta en ninos, de los casos hasta ahora reporta-
dos ninguno de ellos ha estado asociado con diabetes insipida o he-
micnopsia bitemporal. Esta lesidn mds frecuentemente se manifiesta
por hipertensidén endocraneona, raramente por disturbios visuales o por
hipopituitarismo y en algunas ocasiones por pubertad precoz. La pre-
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sencia de diabetes insipida que evolucionod a un panhipepituitarismo
en nuestro paciente permitio el descarte de este tipo de astrocitoma.

Los gliomas de los nervios dpticos y del quiasma son tumores com-
parativamente raros y se manifiestan en nifios, predominantemente por
disturbios visuales y signos de hipertension endocraneana. La diabetes
insipida y disfuncién pituitaria son raras, en este tipo de tumor, siendo
frecuente el agrandamiento de los agujeros de los nervios dpticos en el
examen radiogrdfico vy no habiéndose observado tal modificacidon en
nuesiro paciente permite descartar esta lesion.

Las neoplasias metastdsicas pueden ocurrir en la regidn infundi-
bular y aun estdn asociados con diabetes insipida y trastornos visuo-
les similares a los presentados por nuestro paciente. Las metdstasis
pueden proceder, de acuerdo a los casos reportados, de la mama, del
estdmago, del pulmén en melanomas malignos y en los linfosarcomas.
La edad del paciente, asi como la falta de lesiones radicldgicas carac-
teristicas de tipo destructivo en la silla turva permiten descartar esta
posibilidad diagndstica.

Si bien se ha descrito granulomas de iipo sarcoide en la regién in-
fundibular, muy raramente se han acomvafiado de diabetes insipida y
de trastornos visuales. Mds aun, es raro que esie tipo de granulomer
condicione fendmenos comprensivos lan extensos como para llevar o
un paciente al panhipopituilarismo. En la generalidad de los casos
la sarcoidosis compromete al sistema nervioso en la forma de una me-
ningitis granulomatosa asociada a granuloma intraparenquimal.

El adenoma pituitario sobre todo de tipo cromofobo siendo de ini-
cic intrasellar puede creczer hozia la regién infundibular v dar manifes-
taciones de panhipopituitarismo, irastornos visudles por compresién
del quiasma 6ptico (hemianopsia bitemporal y atrofia dptica primaria).
Por lo general los adenomas pituitarios ocurren en sujetos adultos sobre
los 25 afos de edad, muy raramente se acompanan de diabetes insipi-
da y comunmente dan signos radiolégicos de destruccién sellar.

Hemos dejado para el final de nuestro diagnédslico diferencial el
pinealoma ectépico por ser esta la lesidon que porta nuestro paciente de
acuerdo al estudio histopatologico de la tumoracién obtenida en el ac-
to operatorio. Tumores de este tipo han sido descritos dando manifes-
taciones similares a la de nuestro paciente, esto es: diabetes insipida
asociada a trastornos visuales y panhipopituitarismo. En estas condi-
ciones, la tumoracion con el cardcter de ectépico ha sido descrita como
unicomente localizada en la region infundibular; cierto numero reduci-
do de casos, sin embargo, han presentado asociacién a un sindrome de
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Parinaud : "Falla de los movimientos conjugados de los ojos por en-
cima de la horizontal” y en estos casos el hallazgo histoldgico confir-
md la sospecha diagnodstica de la existencia de un tumor «a nivel de
la gldndula pineal con metdstasis en la regién infundibular. Esto es
Jo que suponemos haya ocurrido en nuestro paciente.

ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

El estudio anatomopatolégico de un fragmento de tejido obtenido
durante el acto operatorio, procedente de la regién quiasmdtica v del
nervio dptico derecho permitié observar un tejido blando rosado pdli-
do. :

El examen microscépico reveld a la coloracidn hematoxilina-eosina
un estroma fibrilar en el que predominaban dos tipos de elementos ce-
lulares con una tendencia a agruparse en masas separadas entre si
por trabéculas de tejido coneclivo moderadamente vascularizado. Unas
células mds voluminosas con limites mé&s o menos definidos sefialando
citoplasma eosinofilico a veces vacuolizado y desprovisto de prolonga-
ciones; el nucleo de estas células era grande y vesiculoso, generalmen-
te central y en gram numero de ellos contenia uno o dos nucleolos pro-
minentes. Las ofras células se presentaban como pequenas, desprovis-
tas de citoplasma y con un nucleo hipercromdtico marcadamente basé-
filo. Estas \ltimas tenian una apariencia similar o linfocitos y una ten-
dencia a disponerse en bandas en relacién a las trabéculas conectivas
o en disposicién francamente perivascular.

Dentro de este estroma f{ibrilar, células gigantes multinucleadas de
lipo a cuerpo extrafio, ain cuando éste no logra precisarse, se encon-
traban repartidas irreqularmente; asi como también pequefios depdsitos
calcareos.

Los elementos gliales que forman el parénquima de sostén se ma-
nifiestan en cierios sectores con caracteres hiperpldsticos, traducidos es-
pecialmente por una reaccién astrocitaria.

Estos hallazgos histopatolégicos nos permite precisar el encontrar-
nos frente a un pinealoma de cardacter ectdpico afectando la regidn tu-
beral.

Determinado el diagndsticc merece destacar que este tipo de neo-
plasia es relativamente infrecuente, habiéndose reporiado pocos casos,
siendo raros aquellos que presenten sintomas endocrinos (21), tal el
caso de nuesiro paciente.

Careciendo de estudio histopatolégico de la gldndula pineal no es
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dificil precisar si estamos frente a una metdastasis derivada de un cre-
cimiento primario en dicha gléndula. El hallazgo clinico de un sindro-
me de Parincud sugiere tal posibilidad v de ese modo nos inclinaria-
mos a favor del concepto sostenido por Zilch (24) y Dorothy Russell
(22), de que estos pinealomas ectépicos son en realidad metdstasis
a punto de partida de una neoformacién en la gléndula pineal.

Lo proximidad de la gldndula pineal a la vias de circulacion del
liquido cefalorraquideo favoreceria para que las celulas tumorales des-
prendidas puedan circular e implantarse en regiones de inmediata re-
lacién con las cavidades ventriculares. Esto explicaria el por qué de
este tipo de metdsiasis reportiados : en el III veniriculo, en la regién tu-
beral, en el IV veniricule vy en el vermis cerebeloso.

En gran numero de estas observaciones y particularmente las pre-
sentadas por Dorothy Russell (22) y Loken (17) la presencia de ele-
mentos tisulares diferentes, sea ectodérmico, meso o endodérmico, per-
mite la suposicién que la gran mayoria, si no todos estos pinealomas,
sean en realidad teralomas atipicos. Otra base para tal suposicién es-
td en la semejanza que estos tumores tienen con el seminoma de los
testiculos vy el disgerminoma del ovario, considerados de naturaleza
teratoide.

Si bien en el estudio histopatolégico de nuesiros fragmentos, la pre-
sencia de otros elementos no ha podido ser demosirado, quizds en base
al pequernic volumen de los fragmentos, las caracteristicas similares de
los elementos celulares con aquellos observados en seminomas nos
permite inclinarnos hacia la concepcion de Dorothy Russell de que es-
tamos frente a un teratoma atipico.

TERAPEUTICA

El ataque quirargico directo sobre tumores de la regidn pineal y de
los pinealomas ectopicos de la regién del Il ventriculo acarrea una
alta mortalidad, por lo peligroso que es la intervencién a través de una
incidencia transcallosa posterior en el primer caso o de una hacia la
parte posterior del III veniriculo en el caso del pinealoma ectédpico.
Cushing (5) sefiala: "yo nunca he tenido éxito en exponer un tumor
de la gldndula pineal, suficientemente bien como para justificar un in-
tento de extraerlo integramente’.

Quizas las figuras mds completas, son las proporcionadas por Dan-
dy, quien acusa un 20% de mortalidad en una serie de 20 casos de
pinealomas, tanto que é] concluye que son estos tumores los mas pe-
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ligrosos de todos los lumores intracraneales para ser atacados quirdr-
gicamente.

En la clinica del Prot. Olivecrona se sefiala un 58.8% de mortali-
dad en un grupo de S] pacientes afectados de pinealoma, en los cua-
les un intento de extirpacién radical o parcial fue hecho. No hay bue-
nos datos estadisticos respecio a la localizacidn ectépica en el Il ven-
triculo o en el hipotdlamo, pero la impresién general pone de manifiesto
la gran morialidad que este tipo de intervencién acarreq; es por ello que
se haya iratado de utilizar otros medios terapéuticos. Horrax fue uno
de los que primero introdujo el criterio del tratamiento de los pinealomas
en general por irradiccidon acompaiiada de descompresion temporal en
los casos de hidrozefalia interna.

Con este procedimiento, sobrevivencia a cierto largo periodo, ha
sido obtenida. Ward y Spurling también siguiendo este método quirar-
gico de descompresién temporal asociado a radioterapia logré una su-
pervivencia hasta de 16 afios.

En un reporte de lesiones de la parte posterior del III ventriculo,
Rand and Leumen (18) mencionan que debido al 70% de mortalidad
en 17 casos operados, ellos se han orientado a una terapia conservado-
ra, por lo cudl hacen primero una derivacién (Shunting), la que es se-
guida por radioterapia. Con esta terapia, de doce pacientes, nueve si-
guieron vivos entre dos y diez afios después del tratamientc.

Kahn (13), en su libro de Neurocirugia, con relacion o los tumores
de la parte posterior del III ventriculo y del hipotdlamo, sefiala que ante
la imposibilidad de su remocion iotal ellos deben ser biopsiados y pos-
tericrmente radioterapizados. Es ésta ultima, una de las orientaciones
que en diferenies clinicas neuroquirirgicas se estd siguiendo.

En nuestro pacienie se orientd la intervencién a la remocién par-
cial y a la vez de descompresién sobre las estructuras vecinas.

La evolucidn post-operatoria ha sido sin incidentes y en la actuali-
dad el paciente ha recibido ya una dosis de 1000 1, teniendo que tolali-
zar hasta 3000 1, por cuya razén los resultados favorables no son oun
objetivos.

CONCLUSIONES

1. La presencia, en un adolescente, de un cuadro clinico caracteriza-
do por diabetes insipida, trastornos visuales y panhipopituitarismo,
asociado a un sindrome de Parinaud, debe sugerir la posibilidad de
un pinealoma ectépico.
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10.
11.

12.

13.

La demostracién de calcificaciones suprasellares si bien son mds
frecuentes en casos de craneofaringiomas no descartan la posibili-
dad de un pinealoma ectépico.

En un paciente con tales caracterisiicas clinicas vy alecto de un pi-
nealoma ectépico que comprime la hipdfisis, la reduccién de la po-
liuria no indica mejoria, sino mayor compromiso de la parte ante-
rior de la glandula pituitaria.

En base a nuestros hallazgos histopatoldgicos aceptamos la inter-
pretacién de Dorothy Russell de que estos pinealomas ectdpicos son
teratomas atipicos.

Ante los datos clinicos de la existencia de un sindrome de Parinaud
creemos gque nuesiro paciente alberga un tumor en la gldndula pi-
neal que ha dado metdstasis en la regién tuberal con las caracte-
risticas de un pinealoma ectépico.
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