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Resumen

Las malformaciones cavernosas son una agrupacion de vasos sanguineos anormales, de forma
irregular y de paredes delgadas que simulan la forma de una mora. Los primeros reportes de
tumores pineales remontan desde 1961, constituyendo menos de 1% de todas las localizaciones
de tumores publicadas en la literatura. Para 2020, se habian reportado unicamente 26 casos en
toda la poblacion. Por lo que, se considera extremadamente raro. Se presenta el caso de una
paciente de 39 afios con un tumor pineal quirurgico.
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Abstract

Cavernous malformations are an abnormal, irregularly shaped, thin-walled group of blood
vessels, that simulate the shape of a blackberry. The first reports of pineal tumors date back to
1961, and they constitute less than 1% of all tumor locations published in the literature. By 2020,
there had been only 26 cases reported in the entire population, including pediatric cases.
Therefore, it is considered extremely rare. We present the case of a 39-year-old female patient
with a surgical pineal tumor.

Keywords: Cavernous hemangioma, pineal neoplasia, case reports

Introduccion

Las malformaciones cavernosas son lesiones bien conocidas en el sistema nervioso central, son
frecuentes en el tronco cerebral, en los ganglios basales y subcorticales. A pesar de eso, las
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malformaciones cavernosas en la glandula pineal no son frecuentes. En 1961 se publico el
primer caso de tumor localizado en la glandula pineal y han sido publicados menos de 30 casos.
Estos son tumores primarios del sistema nervioso central cuya incidencia es del 0.15-0.56 por
cada 100,000 habitantes a nivel mundial y su frecuencia es la misma en hombres y mujeres en
edades entre los 30 y 40 anos.

La patogenia ocurre de forma esporadica o en patrén familiar. Se describe un patrén de herencia
autosdmico dominante con variantes en los genes CCM1, CCM2 y CCM3, que resultan en vasos
dilatados de paredes delgadas y revestidas de adventicia delgada y fibrosada. Las
malformaciones simulan formas de bayas, que varian de 2 mm a varios centimetros.

Su diagnostico se sospecha mediante una resonancia magnética con fases T1 y T2 con
imagenes con patron de poporopo, asociado a la deteccién de genes relacionados. Tienden a
presentarse de forma asintomatica, sin embargo, segun su localizacién cerebral o espinal
presentan signos especificos. El tratamiento en pacientes asintomaticos tiende a ser
observacional con resonancias anuales. Sin embargo, en pacientes sintomaticos o con secuelas
por hemorragias, se sugiere la reseccion quirurgica.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 39 afios, originaria y residente de Baja Verapaz quien consulta por historia
de cefalea de dos meses de evolucidn, que se presenta sin predominio de horario, holocraneal,
que mejora con ingesta de antiinflamatorios no esteroideos. Ademas, refiere como unico
antecedente una cesarea transperitoneal y niega ingesta de alcohol, tabaco o drogas ilicitas.

El médico particular solicita resonancia magnética y por documentarse hidrocefalia y lesion
ocupativa en fosa posterior del craneo es referida a la consulta externa del IGSS (ver Figura 1A
y 1B). Posteriormente, es ingresada a la institucion para colocacion de valvula de derivacion
ventriculo-peritoneal derecha, el 05 de julio del 2024. Se reporté como unico hallazgo liquido
cefalorraquideo claro como agua de roca. Se reporta mejoria clinica post operatoria, sin
deterioro neurologico y se brinda plan educacional sobre patologia ocupativa a nivel de fosa
posterior sobre los riesgos de continuar con sintomatologia de cefaleas y sangrado intracraneal,
por lo que acepta segundo procedimiento el dia 29 de julio del 2024.

En este procedimiento se realiza craneotomia occipital con trépano de Midas Rex (ver Figura
2A), posteriormente se realiza la durotomia con bisturi frio, extendiendo la incision con tijera de
Pott. Al evidenciar el cerebelo (ver Figura 2B), se aborda un plano supracerebelar e infratentorial
mediante diseccidn roma, evidenciando en la region pineal el tumor con hallazgos de una masa
solida, multilobulado y vascularizado de 1.5x1cm, por lo que se procede a realizar exéresis con
bipolar (ver Figura 3A, 3B, 3C, 3D). Se documentd mediante estudio patoldgico el 31 de julio del
2024: tumor en region pineal, hemangioma de componente venoso.
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Figura 1. A) Resonancia magnética, donde se observa lesion ocupativa en regioén pineal
realzada en circulo rojo B) Resonancia magnética que muestra lesidén ocupativa sefialada con
circulo rojo

Figura 2. A) Osteotomias en hueso occipital B) Flap de duramadre con puntos tractores,
evidenciando vista posterior del cerebelo.
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Figura 3. A) Abordaje supracerebelar e infratentorial. B) Tumor en region pineal. C) Exéresis
de tumor en regién pineal D) Vista macroscépico de tumor soélido, multilobulado y
vascularizado de 1.5x1cm

Discusion

Los hemangiomas son tumores benignos, no cancerosos formados por una acumulaciéon
anormal de vasos sanguineos; pueden localizarse en la piel o en érganos internos. Su origen
puede ser de componente arterial, venoso o mixto. (1) Los tumores en la region pineal son
extremadamente raros, ya que conforman menos del 1% de las localizaciones de tumores
publicados en la literatura. Son tumores primarios del sistema nervioso central, con incidencia

del 0.15-0.56 por cada 100,000 habitantes a nivel mundial. Suelen presentarse en la misma
frecuencia entre hombres y mujeres de 30-40 afos. (2)

La etiopatogenia puede ser de origen esporadico o con patron familiar autosémico dominante
que afecta 3 genes en especifico:. CCM1,CCM2,CCM3, que como resultado se presentan
cambios en los vasos sanguineos, que dilatan las paredes de los vasos, que son revestidos por
una adventicia delgada y fibrosada. Estas alteraciones resultan en un cambio conformacional,
simulando una forma de baya. Debido a ser un cuadro sumamente raro, realizar el diagnéstico
puede ser dificil, pero se puede realizar la sospecha diagndstica por sintomas poco especificos.
Se basa, en caracteristicas radiolégicas observadas en la resonancia magnética con secuencia
T1y T2, donde se observa una lesion ocupativa hiperintensa y se manifiesta un signo radiolégico
de “poporopo” o bayas. (3)

El tratamiento para tumores de la region pineal se realiza unicamente si los estudios de imagen,
como la resonancia magnética, la clinica y los laboratorios son compatibles con una masa
benigna. (4) Se debe intervenir quirirgicamente cuando los pacientes son sintomaticos o con
secuelas por hemorragias y si los pacientes son asintomaticos, el tratamiento tiende a ser
observacional conjuntamente con resonancias magnéticas anuales. (3)
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