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CASO CLINICO

GERMINOMA DEL HIPOTALAMO Y DEL QUIASMA (PINEALOMA ECTOPICO)

COMUNICACION DE UN CASO

ALFONSO FEsSCOBAR,* CANDELARIO Rivas-OLVERA § v RENE ORTEGA-AvILAY

Se desctibe el caso de un pinealoma ectdpico en una mujer de 33 afios, que manifesté simtomatologia neuro-
ldgica progresiva desde un afio y medio antes de su hospitalizacion. Se encontrd un germinoma de origen hipo-
taldmico, gque se extendia hacia el hemisferio cerebral inguierdo y que invadia el infundibulo, asi como el ner-
vio y el guiasma dptico. Bl tumor corvespondid a la vaviedad 3 de este tipo de lesiones.

A Jos tumores histolégicamente idénticos con los se-
minomas y disgerminomas de las génadas que se de-
sarrollan en la cavidad craneal, se les designa “tetato-
mas atipicos” o "'germinomas”.** Son mejor conocidos
como “'pinealomas” debido a su aparicién frecuente
en la regién pineal y a la semejanza histoldgica que
tienen con la glandula pineal fetal,® a pesar del hecho
de que las neoplasias de las células del parénquima
pineal son morfolbgicamente diferentes de los germi-
nomas,* &

El término “pinealoma” fue introducido por Krab-
be en 1923, Cuando estos tumores aparecen en sitios
diferentes de la glindula pineal, principalmente en
la tegién quiasmitica, se les designa como “pinealo-
mas ectdpicos”, que han sido bien definidos como un
grupo caracteristico en los aspectos clinico y terapéu-
tico,® 712

* Académico numerario. Instituto de Investigaciones Biomédi-
cas. Universidad Nacional Auténoma de México, Instituto Na-
cional de Neurologia y Neurocirugia. Secretaria de Salubridad y
Asistencia.

1 Escuela de Medicina. Universidad del Estado de Hidalgo,

Pachuca.
i Escuela de Medicina. Universidad de Guanajuato, Ledn.

El primer caso de pinealoma ectdpico fue descrito
por Stark ** en 1928, Eisenhardt demostrd, por exa-
men anatomopatolégico cuidadoso, que la causa de la
diabetes insipida en nifios con tumores pineales era
debida a extensidn del tumor a través del piso del
tercer ventriculo hasta invadir la neurohipéfisis,

Hortax ** describié mds tarde tres casos de pinealo-
ma ect6pico en la regién del quiasma Optico; en esa
publicacién, como en otras subsecuentes,™ 2> 18 se ¢a-
racteriz6 bien este tumor en términos clinicos y anato-
mopatoldgicos.

‘Ocasionalmente el pinealoma ectdpico de la regién
bipotalamica y quiasmitica se extiende hacia la silla
turca e invade la glindula pituitaria; en este caso la
silla turca se agranda notablemente. Esta forma inva-
siva del pinealoma ectépico hacia la silla turca ocurre
en muy ratas ocasiones.' -

El propésito de esta comunicacidn es describir un
caso de pinealoma ectépico de las regiones quiasmi-
tica e hipotaldmica, que fue estudiado en el Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia de México
(INN).
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Caso clinico

Mujer de 33 afios, cuya sintomatologia se inickd afo y me-
dio antes de su ingreso al INCNLD B cuadro clinico era de
cefalea, fotopsias, disminuckdn progresiva de la agudeza vi-
sual en ¢l campo temporal del ojo derecho, que posterior-
mente s presentd lambién en el ojo izquierdo, de manera
progresiva. Ademds de la cefalea se instalaron nduseas, in-
difercncia al medio, disminucion de la libido, pérdida de
15 Kg. de peso, polidipsia, sumnolencia y amenorrea en fos
altimos seis meses.

La paciente se hallaba soninolienia ¢ indiferente. Bl exa-
men neuroldgico demostrd anisocoria por miidriasis derecha,
con reflejo fotomotor normal en el ojo izquierdo v lento en
¢l derecho: amaurosis derecha, con visién limitada al cua-
drante inferointerno en el ojo izquierdo y restriccidn de la
mirada hacia arriba. El fondo de ojo mostrd atrofia éplica
bilateral. Habia paresia facial central izquierda, hiperreflexia
¥ hemiparesia derechas e hipotonia muscolar generalizada.

Los exdmenes de laboratorio proporcionaron datos norma-
Jes, excepto densidad utinaria de 1002, Las placas simples
de crinee mustraron expansion de la silla turca. No habia
calgiticacion de la pineal. La telerradiografia de térax fue
normal, Bl gammagrama cerehral no mostrd alteraciones y
la angiogratia carotidea derecha demostro elevacion de fa
arteria cerchral anterior y signos de hidrocefalia,

La pacicnte presentd tendencia a la somnolencia que alter-
naba con periodos de inquietud psicomotriz vy soliloquios,

1 Vista de la base del cerebro, Notese el aumento del volumen
del quiasma y nervies Opticos, practicamente al doble de su
tamafiv habitual.
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2 Corte sagital. Fl tejido neapldsico del hipotdlamo ventral sc
extiende hacia el quiasma ¥ nervios opticos. la superfide de cor-
Fooes rugisa.

[oce dias después dosuingreso se le practicd puncidn lum-
har para neumocisternografia; la presion inicial fue de 140
mm. de agua. Tl examen quimico del liquide cefalorraqui-
deo reveld plucosa de 60 mg /100 ml, proteinas 80 my./
100 mly 19 linfocitos,

El estado clinice se agravd progresivamente; la paciente
cayd en coma, con polipoea y reflejo cilioespinal ausente.
Por auscultacion habia abundantes esteriores crepitantes y
subcrepitantes, braquicardia, hipertermia de 4070 La pre-
sion arterial era de 70 mm. de Hg por palpacion. Trece dias
después de su internamienlo, se practicaron trepanaciones
occipitales con el fin de puncionar los ventriculos, pero los
resultados fueron negativos. A pesar de la rraqueostomia y
colocacion en respirador automdtice tipe Bird, Ta paciente
presentd en ciuco acasiones paro cardiorrespiratorio y poste-
riormente parn irreversihle

Hallazgor penvopatoligicos

Tl cerebro mostrd abombamiento del pisoe del tercer ven-
triculo ¥ engrosamiento de los nervios apticos, que apare-
cian al doble del grosor normal, con coloracion grisdcea, lo
que se interpretd como desmiclinizacion e infiltraciéon por
tejido neoplasico (fig. 1). El corte sagital mostrd tejido tu-
moral que ocupaba toda la porcion ventral ded hipotalamo
y se extendia hacia arriba hasta envolver la comisura an-
terior {fig. 2}, El fumor tenia un quiste v se extendia Jate-
ralmente hacia el hemislerio izquicrdo, hasta ¢l nhcdleo in-
terna del globus pallidus,

Microscapicamente €] tejido ncoplisico estaba formado
por célelas grandes, de citoplasma bicn definido y naceos
ricos en cromatina, que aparecian mis o menos homogéneos,
aunque ocasionalmente habia signos de pleomorfismo. Las
células grandes se hallaban mezcladas con grupos densas
de células muy pequenas, scmejantes a linfocitos, La mayo-
ria de las células neoplisicas invadian el tejido nervioso y
los nervios édpticos ¥ las leptomeninges, en forma difusa si-
guiendo ¢l travecto de los vasos (fig. 3). El estudio del res-
to de las estruciuras del cerebro reveld que el tumor se
halaba solamente en la region ventral y rostral del hipotd-
lamo, el infundibulo y en el quiasma y nervios opticos. La
glindula pineal era de aspecto y tamano normales y se
hallaba en su posicion habitual, por encima de la lmina
cuadrigémina. La hipofisis no se hallaba invadida, sino sola-
mente rechazada hacia el fondo de la silla turca.
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S¢ luzo diagndstico de pinealoma ecldpico (terato-
ma atipteo) de la porcidn rostral del tercer ventriculo,
con invasion al infundibulo, nervio y quiasma Gpticos.

Discusion

anopsia bitemporal) y la hipofuncion piluilari;i oMo
sintomas intciales, especialmente en el nifio y en ol
adullo joven, son considerados como Ia triada neuro-
enducrina clinica de Jos pincalomas ectdpicos.™ Otros
casos s¢ han caracterizado por hipernattemia en ausen-
cia de diabetes insipida,’™ anorexia nerviosa o coma
hipernatrémico.™

El caso que aqui se presenta exhibid las manifesta-
ciones clinicas caracteristicas, tales como diabeles insi-
pida, panhipopituitarismo y trastornos visuales. Es dig-
1o de mencion que Ia aparicién de los sintomas fucra
de s6lo afio y medio antes. Clinicamente, esto indica-
ria que ¢l tumor fue de ripido crecimiento v de alia
tendencia invasivi, dado lo inlense de la extensién
tumoral a los nervios dpticos y el quiasma. Sin embart-
zo, ¢l pairon histoldgico observado en las dreas afce-
tadas muestra signos de que la infiltracion ocurrid mas
lentamente, ya que no hay dreas de necrosis o de des-
truccion total en las estructuras invadidas, come sen
comunes al otros tumores de caracteristicas invasoras
rapidas, bien definidas, por ejemplo, ¢l glioblastoma
multiforme. Existe, por lo tanto, la posibilidad de
que, ¢n este caso, ¢ tumor se haya desarrollado en un
periodo mayor que ¢l que sefala la historia clinica, De
hecho, la extension del tumor hacia las vias Opticas
sz manifestd por expansidn de la silla turca. Este ha-
liazgo ha sido también descrito por otros aulores,” y
en todos, Ja glandula pituitaria habia sido destruida
parcial o totalmente.

Es el pinealoma ectépico un tumor poco frecuente,
que puede constituir extensién de un tumer de Ja
glindula pineal, o bien originarse directamente en ¢l
tercer ventriculo o en la regidn quiasmética.

Los pincalomas que afectan la region hipotalimica
y quinsmitico-infundibular pueden ser de tres tipos,?
segln sea su sitie de origen y modo de invasion. FEi
primer tipo se origina en la regién pineal y hace me-
tdstasts al piso del tercer ventriculo, con erecimiento
subsecuente en el tallo de la hipdfisis, neurchipéfisis,
tracto Optico y quiasma. El segundo tipo es el ptnca-
loma eclépico, que nace en ¢l tercer ventriculo € in-
vade hipotdlamo, tallo de la hipéfisis, neurohipdfisis y
vias Opticas. El tercer tipo es el pincaloma ectépico de
la region quiasmitica, localizado principalmente fuera
del cercbro; como en el tumor del tipo scgundo, la
glindula pincal se halla inlacta. Fn esta variedad, c
tumor generalmente afecla al piso del tercer ventricu-

La diabetes insipida, los trastornos visaales (hemi-

GERMINOMA DYEL HIPOTALAMO Y DEL QUIASM A

3 Microfotografia del tejidu neopldsica del germinoma ectipi.
co. Natwnse los dos tipos de oélulas que o canstiuyen v la in-
vasion difusa del tejide nervinse vecino.

lo, ¢l talio de la hipéfisis, neurohipafisis y vias Opti-
cas. In los casos avanzados pucde scr dificil diferen-
Cf;lr entre ]i.)S tip()}i chlll'll.]() }-’ teroero.,

Las manifestaciones clinicas son también diferentes,
¥a que mientras en el tipo primero se asocian los sin-
tomas de la region pincal con los de localizacion hipo-
talimica, en ¢l scgundo predominan los de destruccion
hipotalimica, asociados con sindrome crancal hiper-
tensivo. En el tercer piso prevalecen los sintomas vi-
suales: atrofia ptica primaria, hemianopsia bitempao-
ral, asi como diabetes msipida e hipopituitarismo.

L1 reconocimiento temprano del tipo del germine-
ma pucde significar mejor prondstico para el paciente.
Lsto es cierto sobre todo para ¢l tipo tres, que es ¢
tnico susceptible de rescccion quirargica.

En el caso que aqui se presenta no se halld tunior
en fa region pineal; la mayor porcion del tumor esta-
ba en Ja porcidn rostral del tercer ventriculo, lo que
sugiere que el tumor se jnicid en ese sitio y que de
alli lubo extensién a hipotilamo, infundibulo, (Jutas-
ma ¥ nervios Opticos.

Hasta ahora no se ha aclurado por completo cudl
es la verdadera naturaleza del “pinealoma ectdpico.
El andlisis histoldgico de otros casos ha conducido a
pensar que al pincaloma eclépico se le podia relacionar
con los germinomas de la glindula pincal, el germi-
noma del testiculo y el disgerminoma del ovario. El
cstudio por microscopia electrénica ™ ha permitido
comprobar que las células del pinealoma ectépico son
diferentes de las epitcliales, ependimarias o de las
células parenquimatosas de fa glindula pineal y suges-
tivos de provenir de ¢élulas germinales,

Una contribucidn muy importante sobre ¢f origen
del pinealoma ectépico fue hecha por Beeley y col.,™
en 1973, El estudio s hizo por medios histoquimi-
cos cn una muestta de pinealoma ectépico obienida
por autopsia y una de seminoma lesticular obteni-
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da por medio de cirugia; también se estudiaron tres
pinealomas de adultos. Los procedimientos histoqui-
micos incluyeron deteccién de deshidrogenasas, diafo-
rasas, citocromoxidasa, fosfatasas alcalina y 4cida, es-
terasa inespecifica y lencino-aminopeptidasa. Hubo
actividad de las enzimas estudiadas en los tres tipos
de tejido observado, excepto leucina amincepeptidasa,
ausente en todas las muestras. Unicamente las células
neoplisicas grandes del pinealoma y del seminoma
mostraron actividad intensa de fosfatasa alcalina, lo
que no ocurrié en los pineocitos. Este estudio permite
concluir con bastante certeza que el pinealoma ecto-
pico y el seminoma poseen patrén enzimitico practi-
camente idéntico y, por lo tanto, la designacion de
teratoma atipico parece ser mds apropiada que la
de pinealoma ectdpico.

Un punto que permanece oscuro €s su localizacion
en la regidn del tercer ventriculo, quiasmadtica o en la
regién de la silla turca. Aparentemente estos tumores
constituirian una “siembra” de células neoplasicas de
la regién pineal que invaden el tercer ventriculo. Se
ha demosttado ya que el tejido neoplisico del pinea-
loma ectépico puede producir melatonina, ya que con-
tiene la enzima hidroxindol-o-metil transferasa.*® Dado
que esa enzima s6lo se localiza en la glindula pineal,
la presencia de-la enzima en ¢l tejido neoplasico su-
giere que el tumor puede funcionar bioquimicamente
como tejido pineal. Hay, sin embargo, pinealomas
ectopicos en jos que no se demostrd evidencia de tu-

mor en la gléndula o en la regién pineal. En esos ca-.

sos, como el presente, debe considerarse la posibilidad
de que se trate de células germinales ectdpicas, como
ya ha sido sugetido con anterioridad por Russell * y
Tabuchi y col.*
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