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Tumores de región pineal en 
niños: ¿es la resección total 
necesaria? Experiencia en un 
centro de referencia
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Pineal region tumors in children: is gross-total 
resection necessary? A single-center experience

Background: Survival of children with pineal region tumors has 
increased significantly in the last decade; these tumors have an insidious 
outcome associated with endocrine disorders with high morbidity and 
mortality, especially after gross resection. The objective was to report the 
survival, outcome, morbidity and mortality according to type of surgery, 
histology and treatment in children with pineal region tumors. 
Methods: This retrospective study included all patients of 17 years or 
less with diagnosis of pineal region tumor, who went over a period of 10 
years to a children’s hospital. A histopathological review was made, and 
the extent of resection was determined. The survival was also estimated.
Results: Forty-six patients were included, out of which 36 had complete 
medical records and adequate pathologic material. Gross resection was 
performed in 24 (66.6 %), and biopsy in 12 (33.3 %); 23 (88 %) patients 
died; hydroelectrolytic imbalance was the cause of 14 deaths (60 %) and 
the other nine (39.1 %) were secondary to tumor progression. Ten-years 
survivals among patients treated with gross resection and biopsy were 
52 and 75 %, respectively (p = 0.7). Endocrine alterations were observed 
in 13 patients (36.1 %); in 10 of these (76.9 %) the total resection was 
performed.
Conclusion: Pineal region tumors in children can be treated with diag-
nostic biopsy, followed by adjuvant treatment consisting of chemother-
apy and radiotherapy.
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Aunque la supervivencia de los niños con tumores 
de la región pineal ha aumentado significativa-
mente en la última década, estos generalmente 

están asociados con trastornos endocrinos, sobre todo 
secundarios a la resección quirúrgica, e inducen una alta 
morbilidad y mortalidad en estos pacientes.1 

La glándula pineal es un órgano derivado del techo 
del diencéfalo que se desarrolla durante el segundo mes 
de gestación. Esta glándula funciona como un transduc-
tor neuroendocrino que sincroniza la liberación hormo-
nal con las fases de luz oscuridad.1,2

A consecuencia de la variabilidad histológica de los 
distintos componentes de la región pineal, existe una 
amplia representación de tumores que pueden desarro-
llarse en la región.1,2,3

Los tumores de la región pineal son más comu-
nes en niños que en adultos y representan entre 0.4 y 
2 % del sistema nervioso central (SNC) de tumores 
primarios en los niños. Son más frecuentes en niños 
entre 1 y 12 años y se presentan más en el sexo mas-
culino, con una proporción de 3 a 1. Los tumores en 
esta región tienen una amplia variabilidad histológica 
y pueden surgir de tres fuentes de células: las célu-
las del parénquima pineal (17 %), el tejido glial que 
rodea a la glándula pineal o de tejidos embrionarios 
ectópicos (15 %) y las células germinales totipo-
tenciales (40-65 %) que han migrado a esta región 
durante la embriogénesis. Cada tipo tiene diferentes 
características biológicas y de comportamiento.2,3 

Aunque las metástasis extracraneales no son fre-
cuentes, la incidencia de diseminación leptomeníngea 
de los tumores del parénquima pineal es significativa 
y varía en función de la histología tumoral. El 19 % de 
los pineoblastomas y el 12 % de los tumores de células 
germinales presentan signos de diseminación a través 
del líquido cefalorraquídeo (LCR) en el momento del 
diagnóstico. La determinación en el suero y en el LCR 
de marcadores tumorales es una evaluación preopera-
toria de gran utilidad. De forma conjunta con los estu-
dios de neuroimagen, los resultados pueden sugerir la 
estirpe tumoral. En general se considera que los tumo-
res secretores tienen un comportamiento más agresivo 
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Introducción: la supervivencia de los niños con tumo-
res de la región pineal se ha incrementado en la última 
década; estos tienen una evolución insidiosa asociada 
con los desórdenes endocrinológicos y una alta morbi-
lidad y mortalidad, sobre todo después de la resección. 
El objetivo es reportar la supervivencia, la morbilidad y 
mortalidad según el tipo de cirugía, la histología y el tra-
tamiento en un grupo de niños con tumores de la región 
pineal.
Métodos: estudio retrospectivo que incluyó a todos 
los pacientes con diagnóstico de tumor de la región 
pineal menores de 17 años de edad que acudieron en 
un periodo de 10 años a un hospital de pediatría. Se 
realizó una revisión histopatológica, se determinó la 
extensión de la resección y se estimó la supervivencia.

Resultados: se incluyeron 46 pacientes, 36 de los cua-
les tenían expediente completo y material de patología 
adecuado. La resección total se realizó en 24 (66.6 %) y 
biopsia en 12 (33.3 %); fallecieron 23 pacientes (88 %) 
y fue el desequilibrio hidroelectrolítico la causa de 14 
defunciones (60 %) y la progresión tumoral la causa de 
las 9 defunciones restantes (39.1 %). La sobrevida a 
10 años de los pacientes tratados con resección total 
y biopsia fue del 52 y 75 %, respectivamente, con una 
p = 0.7; se presentaron alteraciones endocrinológicas 
en 13 (36.1%) pacientes de los cuales a 10 (76.9 %) se 
les realizó la resección de la tumoración.
Conclusión: los tumores de la región pineal en niños 
se pueden tratar con biopsia diagnóstica seguida de 
tratamiento adyuvante con quimioterapia y radioterapia.

y se asocian a un peor pronóstico. La determinación de 
marcadores tumorales en el suero y el LCR también es 
útil para monitorizar la respuesta al tratamiento de estos 
tumores. En general, las determinaciones en el LCR 
poseen mayor sensibilidad que las séricas.3 

Los marcadores tumorales son especialmente útiles 
en el estudio diagnóstico de los pacientes con tumo-
res germinales, tumores que mantienen características 
moleculares de su origen embrionario y que, en ocasio-
nes, pueden expresar proteínas como alfafetoproteína 
y fracción beta de la hormona gonadotrofina coriónica 
(beta-HGC).

En el estudio de los tumores de la región pineal, es 
fundamental la realización de pruebas de neuroima-
gen para evaluar sus características morfológicas, su 
tamaño, su vascularización y las relaciones anatómi-
cas circundantes.1,3 

La glándula pineal es una estructura cerebral medial 
profunda, rodeada de una importante red vascular arte-
rial y venosa y de estructuras centro-encefálicas vitales. 
Por este motivo, el abordaje quirúrgico de los tumores 
de la región pineal es de alta complejidad.3

Debido a las elevadas cifras de morbimortalidad 
observada con el tratamiento quirúrgico de los tumo-
res de la región pineal, Torkildsen propuso en 1948 
el tratamiento conservador de estos tumores mediante 
derivación del LCR y radioterapia, reservando la extir-
pación quirúrgica exclusivamente para los tumores 
radiorresistentes.3

Aunque el diseño de nuevos abordajes quirúrgi-
cos ha reducido las tasas de mortalidad asociadas a 
cirugía aún observamos una morbilidad y mortalidad 
elevadas, las cuales se deben al tratamiento quirúrgico 
secundario, principalmente a alteraciones neuroendó-
crinas entre las cuales encontramos diabetes insípida 
(15 %), insuficiencia adenohipofisiaria, trastornos de 
la termorregulación, trastorno del comportamiento 
alimenticio, trastorno del sueño y complicaciones 
neurológicas (signos piramidales, trastornos sensiti-

vos, alteración de la memoria, síndrome extrapirami-
dal por compromiso de los núcleos de la base, crisis 
convulsivas).3,4,5,6

El manejo de los tumores de la región pineal 
depende actualmente de diagnóstico histológico pre-
ciso, aunque en un gran porcentaje de estas lesiones 
(cercano al 61 %) el tratamiento se inicia sin la confir-
mación diagnóstica, ya que la profundidad del tumor 
y la presencia de estructuras vitales adyacentes cons-
tituyen una dificultad para el tratamiento quirúrgico, 
además de las secuelas neurológicas y neuroendócrinas 
comentadas, por lo que se prefiere la realización sola-
mente de biopsia de la lesión o incluso el tratamiento 
conservador, realizando diagnóstico por imagen y con 
la confirmación por marcadores tumorales en sangre 
periférica o LCR, con tratamiento conservador con 
derivación quirúrgica cuando existe hidrocefalia, radio-
terapia y quimioterapia adyuvante.6-13

La resección total oscila entre el 8 y el 83 % en los 
estudios de la región pineal, aunque las técnicas de 
imagen y los métodos quirúrgicos para el tratamiento 
del sistema nervioso central continúan mejorando. Sin 
embargo las limitaciones quirúrgicas y secuelas pos-
quirúrgicas en estos tumores permanecen, por lo cual 
es válido realizar en estos pacientes el diagnóstico 
mediante marcadores tumorales e imagen.14-19

Métodos 

Este estudio se realizó en el Hospital de Pediatría 
del Centro Médico Nacional Siglo XXI del Instituto 
Mexicano del Seguro Social en la Ciudad de México. 
Se incluyeron todos los pacientes de 17 años de edad 
o menos en un periodo de 10 años que fueron diagnos-
ticados con tumores de la región pineal.

La herramienta de diagnóstico utilizada para estos 
pacientes consistió en una historia clínica, los datos 
clínicos, el examen físico, técnicas de neuroimagen, 
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tomografía computarizada (TC) y resonancia magné-
tica (MRI). 

Todos los pacientes fueron diagnosticados por el 
estudio histopatológico del material obtenido durante 
la cirugía (biopsia o resección). La extensión de la 
resección se determinó a partir del informe del proce-
dimiento, así como de imágenes postoperatorias.

Las laminillas fueron revisadas   por un neuropató-
logo cegado a la evolución clínica de los pacientes.

Todos los pacientes fueron sometidos a imágenes de 
rutina después de la cirugía, y durante el tratamiento con 
quimioterapia y radioterapia después del tratamiento a 
intervalos apropiados. La quimioterapia adyuvante y la 
radioterapia se administraron según la evaluación histo-
patológica. Los horarios de quimioterapia se basaron en 
la histopatología del tumor, y el régimen de carbopla-
tino vincristina (carboplatino 350 mg/m2 días 1, 2 y 14, 
y vincristina 2 mg/m2 día 1 y 14, cursos repetidos cada 
cuatro semanas durante 12 meses) se utilizó para los 
astrocitomas de bajo grado y el régimen de ICE (ifos-
famida 2 gr/m2 días 1, 2 y 3, carboplatino 400 mg/m2 
en el día 1 y etopósido 100 mg/m2 día 1, 2 y 3 más 
Mesna 100 % de la dosis correspondiente a ifosfamida 
días 1, 2, 3, 4, cursos repetidos cada cuatro semanas 
durante 12 meses) se utilizó para los tumores de células 
germinales y los pineoblastomas.

La histopatología, el potencial para la siembra 
metastásica y el grado del tumor fueron tomados en 
cuenta al calcular la dosis y el alcance de la irradiación 
que se administraron en el cráneo o eje espinal.

Se calcularon los valores medios y medianos basa-
dos   en las características demográficas de los pacien-
tes. El método de Kaplan-Meier se utilizó para estimar 

la supervivencia global, y una comparación de las cur-
vas de supervivencia para los diferentes grupos se rea-
lizó mediante log-rank test.

Resultados

De 46 pacientes con el diagnóstico de tumor de la 
región pineal que fueron atendidos en el Hospital de 
Pediatría del Centro Médico Nacional Siglo XXI en 
un periodo de 10 años, 36 tenían antecedentes médicos 
completos y material histopatológico adecuado dispo-
nible para su revisión; los restantes 10 pacientes tenían 
datos clínicos incompletos, por lo que se excluyeron 
en este estudio retrospectivo.

De los 36 pacientes estudiados 24 (66.6 %) eran 
varones y 12 (33.3 %) mujeres, con una relación mas-
culino-femenino de 2:1 (cuadro I). La mediana de edad 
fue de 8.8 años (rango de 1 a 15 años).

Los síntomas de presentación incluyeron sig-
nos compatibles con deterioro del flujo del LCR que 
incluyeron: dolor de cabeza, náuseas y vómitos en 26 
pacientes (72.2 %); síndrome de Parinaud (parálisis de 
la mirada conjugada hacia arriba) en 11 (30.5 %); en 
cuatro pacientes (11.1%) se presentó síndrome dien-
cefálico (malnutrición, apariencia de alerta, alteración 
autonómica); se presentaron trastornos visuales en 16 
pacientes (44.4 %) y en ocho (22.2 %) diabetes insípida.

Se realizó resección en 24 pacientes (66.6 %) y 
biopsia solo en 12 (33.3 %).

Los resultados de la revisión histopatológica fue-
ron los siguientes: tumores germinales en 26 pacientes 
(72 %); tumores del parénquima pineal en ocho (23 %) 
y se identificaron tumores de origen glial solamente en 
dos pacientes (5 %).

La quimioterapia adyuvante se administró a los 36 
pacientes, de acuerdo con los siguientes esquemas de 
quimioterapia: los 34 pacientes diagnosticados con un 
tumor de células germinales y tumores del parénquima 
pineal (94.4 %) recibieron régimen ICE (ifosfamida, 
carboplatino y etopósido) y a los dos pacientes con 
tumor glial (5 %) se les administró el régimen que 
incluía carboplatino más vincristina.

Se administró radioterapia a 32 de los pacientes 
(88.8 %) con dosis entre 24 y 54 Gy, según su his-
tología, la ubicación y la difusión de su tumor; los 
otros cuatro (11.1 %) pacientes no eran candidatos, 
porque uno era menor de dos años de edad y tres 
tuvieron complicaciones postoperatorias que dieron 
lugar a la muerte en los cuatro meses posteriores a 
la cirugía.

En cuanto al estado de los pacientes se reportaron 14 
defunciones (38.8 %), de las cuales cinco (35.7 %) fue-
ron secundarias a desequilibrio hidroelectrolítico y las 
otras nueve (64.2 %) secundarias a progresión tumoral.

Figura 1 Sobrevida de acuerdo con cirugía de 36 pacientes con tumor de la 
región pineal
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Cuadro I Características de los pacientes incluidos en el estudio

Paciente
Edad 

(en meses)
Sexo QT Diagnóstico

Cirugía 
(resección)

Sobrevida 
(meses)

Estado 
actual

Síndrome 
neuroendocrino

1 58 F ICE TNEP Parcial 29 Vivo No

2 102 M 2 Germinoma Parcial 75 Vivo No

3 132 M ICE Germinal mixto Total 10 Muerto No

4 108 M 2 GERMINOMA Biopsia 58 Vivo Diabetes insípida

5 12 F ICE TNEP Biopsia 6 Muerto No

6 24 M ICE TNEP Parcial 33 Muerto No

7 132 M 2 Germinoma Total 94 Vivo No

8 92 M ICE Germinal mixto Total 56 Vivo No

9 90 M ICE Germinal mixto Parcial 41 Vivo No

10 174 M 2 Germinal mixto Parcial 57 Vivo No

11 150 M ICE Germinoma Parcial 53 Vivo No

12 108 M 2 Germinoma Parcial 76 Vivo Diabetes insípida

13 67 F 2 Germinal mixto Parcial 131 Vivo Diabetes insípida

14 38 F ICE TNEP Parcial 21 Muerto No

15 152 M 2 Germinoma Biopsia 80 Vivo Diabetes insípida

16 183 M 2 Germinoma Biopsia 73 Vivo No

17 119 M 2 Germinal mixto Parcial 96 Vivo Diabetes insípida

18 126 M 2 Germinal mixto Total 13 Muerto No

19 47 M ICE Germinal mixto Parcial 22 Muerto No

20 68 F ICE TNEP Biopsia 14 Muerto No

21 180 F ICE Germinoma Parcial 12 Muerto Diabetes insípida

22 96 M 2 Germinal mixto Parcial 23 Muerto No

23 171 M ICE Germinal mixto Parcial 16 Muerto No

24 108 M ICE Germinal mixto Biopsia 128 Vivo No

25 120 F ICE Germinoma Biopsia 78 Vivo No

26 72 F 1 LGA Biopsia 13 Muerto Diabetes insípida

27 144 M ICE Germinal mixto Biopsia 125 Vivo No

28 120 F ICE Germinal mixto Biopsia 41 Vivo No

29 96 M 1 LGA Parcial 77 Vivo Diabetes insípida

30 48 F ICE TNEP Parcial 6 Muerto Diabetes insípida

31 96 M ICE TNEP Parcial 12 Muerto Diabetes insípida

32 72 F ICE Germinal mixto Parcial 12 Muerto Diabetes insípida

33 144 F ICE TNEP Total 89 Muerto Diabetes insípida

34 120 M ICE Germinoma Biopsia 29 Vivo No

35 144 M ICE Germinoma Parcial 89 Vivo Diabetes insípida

36 156 M ICE Germinal mixto Biopsia 2 Muerto No

TNPE = tumor neuroendoctérmico primitivo; ICE = fosfamida, carboplatino, etopósido; LGA = astrocitoma de bajo grado

De los 36 pacientes 13 (36.1 %) presentaron dis-
función de la hipófisis; a 10 de los cuales (76.9 %) se 
les realizó resección total de la tumoración. 

La tasa de supervivencia global al año, a los cinco 
y a los 10 años fue de 80, 56 y 56 %, respectivamente. 

De acuerdo con la histología del tumor la super-
vivencia global a 10 años entre los pacientes con 
tumores de células germinales y pineoblastomas, que 
fueron los dos tipos más comunes de tumores pineales 
encontrados en este estudio retrospectivo, fue del 72 y 
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24 % (p = < 0.05), respectivamente, por lo que hubo 
una asociación estadística significativa. Se identifica-
ron dos casos de astrocitomas de la región pineal, uno 
ha muerto y el otro está vivo después de 10 años.

A 10 años la supervivencia global entre los pacien-
tes tratados con resección total o resección parcial 
frente a la biopsia fue de 52 y 75 %, respectivamente 
(p = 0.7), sin que hubiera una asociación estadística-
mente significativa. 

Discusión

Los tumores de la región pineal representan sola-
mente de 0.4 al 2 % de todos los tumores del SNC. 
Se presentan más frecuentemente en la primera 
década de la vida lo cual concuerda con el estudio 
realizado.

En la literatura mundial se reporta que los tumores 
pineales tienen una relación hombre-mujer similar a 
la unidad, sin embargo en este estudio se reporta un 
predominio por el sexo masculino de 2:1.

Los porcentajes en frecuencia de acuerdo con la 
estirpe histológica de los tumores de la región pineal 
fueron similares a lo reportado en la literatura (tumo-
res germinales 72 %, tumores del parenquima pineal 
24 % y astrocitomas 5 %).

La sintomatología con la cual se presentaron los 
pacientes fueron síntomas relacionados con deterioro 
del flujo del líquido cefalorraquídeo, trastornos visua-
les, síndrome de Parinaud, diabetes insípida y sín-
drome diencefálico, lo cual coincide con los reportes 
internacionales.

Muchos pacientes con tumores en la región pineal 
se presentan con signos y síntomas de hidrocefalia 
obstructiva y esto a menudo requiere ya sea deriva-
ciones de ventrículo o una tercera ventriculostomía 
endoscópica, que en muchas ocasiones es la única 
cirugía realizada en estos pacientes debido a las difi-

cultades quirúrgicas y a la secuelas que se presentan 
secundarias a la cirugía. 

En otros centros especializados en tumores de la 
región pineal se lleva a cabo la resección quirúrgica 
entre 8 y 83 % de los casos, lo cual evidencia que hay 
controversia en cuanto a realizar o no la resección, ya 
sea parcial o total de la tumoración debido a la mor-
bilidad que conlleva dicho tratamiento. En el presente 
estudio se realizó la resección parcial o total en el 
66.6 % de los pacientes.

Encontramos que en 10 (76.9 %) de los 13 (36.1%) 
pacientes que presentaron disfunción hipofisiaria con 
trastornos neuroendocrinos, se realizó resección total de 
la tumoración, lo cual tiene importancia clínica debido a 
que se presenta una mayor morbilidad secundaria al pro-
cedimiento quirúrgico. Aunque no se logró encontrar una 
asociación estadísticamente significativa con la supervi-
vencia, sí encontramos una mayor morbilidad asociada 
con un tratamiento quirúrgico agresivo (figura 1).

Consideramos que una baja morbilidad y menos efec-
tos secundarios permanentes son el objetivo principal 
del tratamiento del cáncer infantil, por lo cual este debe 
de ser lo menos agresivo posible; en los tumores de la 
región pineal en niños se puede realizar solamente una 
biopsia diagnóstica seguida de tratamiento adyuvante 
con quimioterapia y radioterapia a la cual tienen una 
buena respuesta dichos tumores y con lo que se logrará 
una disminución de los efectos secundarios de una ciru-
gía agresiva. Asimismo, en los casos en los que el diag-
nóstico se puede realizar con marcadores tumorales y los 
estudios de imagen debemos reservarnos el realizar biop-
sia e iniciar tratamiento cuanto antes, esto para reducir las 
secuelas debidas al tratamiento quirúrgico agresivo. 
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