TUMORES DA REGIAO DA PINEAL —

CONSIDERACOES SOBRE 9 CASOS ATIPICOS TRATADOS
EM NOSSO SERVICO

INTRODUCAO

A glandula pineal também chamada de epifise cerebral, € uma pequena
glandula enddécrina, que tem como particularidade a produgao de
melatonina derivado da serotonina. Esta localizada na parte central do
cérebro entre dois hemisférios, acima do aqueduto de Sylvius e abaixo do
bordelete do corpo caloso.

Tumores da regido pineal sao coletivamente raros (< 1% dos tumores do
sistema nervoso central nos paises ocidentais).

A distribuicao por tipos é cerca de 35% para tumores germinativos, 28%
para tumores do parénquima pineal, e 28% para gliomas, incluindo
ependimomas e de no maximo 8% meningiomas

Na Asia, a incidéncia dos tumores da regido pineal é maior, chegando a
cerca de 3,2% no Japao. Naquela parte do mundo, tumores germinativos
respondem por 80% do total, sendo a metade constituida por
germinomas. Os tumores do parénquima pineal correspondem a 12% e
gliomas a 6,5%.

Adultos tendem a apresentar tumores benignos (pineocitomas, idades
entre 36 e 47 anos). Criancas sao afetadas pelas variedades mais
agressivas. Pineoblastomas tém idades médias entre 12 e 18 Nas criangas
os tumores da regido da pineal sdo igualmente raros (2% de todos os
tumores da crianca).

A grande maioria ocorre em regiao da pineal, mas alguns em areas
adjacentes, como o terceiro ventriculo e regido supra-selar.

Os sinais e sintomas desses tumores sao cefaléia, vomitos e disturbios
visuais. Na regiao da pineal, os tumores mais comuns sao os de células
germinativas e ocorrem na faixa etdria de 10 a 14 anos (germinomas,
teratomas, carcinomas embrionarios, corio-carcinomas, tumor do seio
endodérmico).


https://anatpat.unicamp.br/textotusgerms.html
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Metodologia:

Trata-se de um estudo descritivo, com abordagem qualitativa, do tipo
relato de experiéncia vivenciado por uma equipe de neurocirurgia geral
gue nos ultimos sete anos identificou, diagnosticou tratou e acompanhou
a evolugcao de NOVE pacientes portadores de tumores na regiao da pineal.

Foi utilizado a experiencia clinica, seguimento de perto e documentacao
das condutas e evolugdes utilizando como instrumento de apoio e
referéncia a bibliografia.

A conducao clinica e neurocirurgica dos casos foi realizada passo a passo,
primeiramente informando aos pacientes e familiares os objetivos,
solicitando a permissao para realizacdao do exame fisico, apds autorizagao
iniciamos a anamnese com o levantamento de dados. No decorrer da
nossa entrevista, conseguimos transmitir seguranca, respeito,
possibilitando maior colaboracao do paciente. No exame fisico, foram
utilizados métodos de exame fisico geral além de rigoroso exame
neuroldgico que envolvia desde acuidade visual ate equilibrio marcha e
motricidade ocular.

Apds a avaliagao e esclarecimentos clinicos os pacientes foram
submetidos aos exames necessarios de sangue (com marcadores
hormonais e neuroenddcrinos), campimetria visual, tomografias e
ressonancia magnética de cranio e da regiao da pineal.

Encerradas as fases de avaliacao e diagnostico os pacientes foram
encaminhados para o indicado tratamento — clinico, cirurgico,
guimioterapico, radioterapico ou hormonioterapico.

Apos tais terapias os pacientes seguiram em acompanhamento
neurologico ambulatorial para analise das sequelas, recidivas e da
recuperac¢ao individual

Discussao

Durante a analise dos exames pudemos nos deparar com as mais variadas
patologias tumorais dessa regiao, cada uma com suas peculiaridades, com
seus desafios e dificuldades seja no diagnostico seja na técnica cirurgica
utilizada, na percentagem de tumor ressecado, na recuperacao clinica,
recidiva e complica¢des seuqelares fisicas neuroldgicas e hormonais.



Na analise inicial pre diagnostico as queixas em geral eram decorrentes
cefaléias e dores no corpo. No exame fisico, foram observadas presencas
de incoordenag¢ao nos MMII, déficit visual, palidez, labios desidratados,
pele ressecada, pupilas dilatadas, e baixo peso. Possuia também um
quadro de diabetes insipidus, déficit visual sem respeitar um quadrante
sendo mais uma reducao generalizada da acuidade visual e as vezes ate
olhar do sol poente, uma manifestacao clinica do tumor da regido pineal
muito associada ao acometimento da lamina quadrigemia adjacente ou a
hidrocefalia — patologia muito comum nesses tumores por estenose do
arqueduto sylviano

Descrevemos nove casos de tumores da regido da pineal, com suas
caracteristicas clinicas, imaginologicas e patolégicas, as condutas
realizadas e a evolugao clinica desses pacientes

Relato dos casos
Caso 1:
A.D.L., masc. 16 anos.

Paciente vem do interior de outro estado com historia clinica de dor de
cabeca e diminuicao da acuidade visual hd 6 meses.

Sem condicao de ser atendido na origem, veio a sao Paulo para buscar
nossa equipe e obter ajuda.

Ao exame, percebia-se nitida dificuldade de visualizar as coisas, nomina-
las e dificuldade para ver o caminho para se locomover.

No fundo de olho vé-se edema de papila ja com sangramentos.

Na pesquisa dos pares cranianos, além de nitido sinal de Parinaud, ndo
identificamos nenhum outro déficit.

Sem déficit sensitivo motor em tronco ou extremidades.

Feita tomografia de cranio, que mostrou hidrocefalia decorrente da
obstrucdao do aqueduto Silviano, causado por compressao de grande
tumor na regiao da pineal.



O primeiro passo foi realizar uma derivagao ventriculo peritoneal. Apds 14
dias, verificamos melhora dos sintomas de hic e diminuigao da hidrocefalia
no controle de CT.

No 15 dia, realizada craniotomia de fossa posterior em posicao semi
sentada, com abordagem supracerebelar e infratentorial sendo o tumor
atacado com técnica microcirurgica.

Feito o debulking, com resseccao posterior e lateral direito do tumor, na
fase inicial e, apds conseguir espaco, mais debulking e penetragao para o
lado contralateral , com resseccao parcial do tumor aderido na base, junto
a veia magna de galeno.



Consisténcia dura, deficil de aspirar com aspirador ultrassonico. Impressao
clinica de meningeoma, confirmado no anatomo patolégico. Evolucao pos
operatdria boa, com discreta melhora visual(impressao clinica) e auséncia
dos sintomas de hic. Apresentou desequilibrio por discreto sintoma
cerebelar direito, com melhora nao interferindo na sua locomocgao,
voltando a sua cidade de origem

Caso 2:
C.D.J., masc. 22 anos

Paciente encaminhado de outro servigo com historia clinica de cefaleia,
turvacao visual, sonoléncia.

Segundo relato paciente muito sonolento, pouco colaborativo e no exame,
edema de papila.

Foi feita tomografia, mostrando hidrocefalia e massa tumoral em regiao
pineal que levou os colegas a realizar uma derivagao ventriculo peritoneal
e apds melhora cinica, encaminhado ao nosso servigo.
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Apds o devido preparo, paciente foi operado em posi¢cdao semi sentada,
com abordagem via fossa posterior mais trepanagao occipital, com
caminho supracerebelar e seccao do tentoriol, com entrada
supracelebelar, com visdo superior da massa de forma ideal. Apds liberar
o tumor de aracnoidea, feito debulking e resseccao da parte superior com
visao plena do mesencéfalo. A abertura tentorial, ampliou um pouco o
campo operatorio, ajudando na resseccao. Mantivemos debulking e, com
disseccao cuidadosa o tumor foi sendo enucleado e finamento ressecado
totalmente.

O anatomo patoldgico mostrou tratar-se de pinealoblastoma. Apds alta foi
encaminhado para adjuvancia.



Caso3:

M.J.S., fem, 8 anos

Paciente encaminhada de servigo no interior de sao Paulo, ja com dvp e
diagnostico de tumor de pineal.

O encaminhamento era para encaminhamento oncolégico. Como em
outros caso foi resolvido abordar o tumor, com suspeita de pinealoma,
para nos certificarmos deste diagnostico por anatomo patolégico.

O tumor era reativamente pequeno e facilmente abordavel pela via
supracerebelar infra tentorial, tendo sido ressecado totalmente com
margens livres.

Para surpresa geral o AP veio pinealoblastoma, com aspecto microscépico
de altamente maligno.

O paciente foi encaminhado para radioterapia do neuro eixo.

Um ano e meio depois, a crianga foi reencaminhada ao servico, com dor
radicular lombar e com paraparesia crural. Nao tinham conseguido fazer a
radioterapia e a ressonancia nuclear magnética, mostrou todo o neuroeixo
tomado por metastases, pela disseminacao liquorica.

Caso 4:

J.F.A., masc, 16 anos.



Encaminhado ao servico com sintomas de Hic, cefaleia vomitos e turvacao
visual com sinal de parinaud.

CT de cranio com hidrocefalia e massa tumoral da regidao da pineal, com
aspecto nao homogéneo e com calcificagdes no seu interior.

Feito primeiro a dvp e duas semanas mais tarde abordado o tumor em
posicdao semisentada e com abordagem via fossa posterior, supracerebelar
infratentorial.

Utilizada Tecnica microcirudrgica de resseccao tumoral. Aspecto grosseiro
era de glioma que se deixava extirpar bem com aspirador ultrassonico do
lado direito e central, ja do lado esquerdo apresentava parte solida de
dificil resseccao, sendo deste lado retirado parcialmente pelas aderéncias.
O AP, mostrou tratar-se de um teratoma, com parte glioma, tecido osseo
e dental.

Apos alta, bem, com melhora discreta visual e discretos sinais cerebelares
esquerdos que nao tinha antes foi encaminhado a adjuvancia.

Este paciente nao retornou ao servico abandonando as recomendacdes
de seguimento oncologico

M.F.M., fem, 37 anos

Paciente com relato de mudanca de personalidade, falta de asseio e muito
reclusa, em tratamento psiquidtrico por estes sintomas. Devido a Caso 5:



forte cefaleia foi submetida a uma tomografia de cranio, que mostrou ser
a paciente de uma hidrocefalia obstrutiva por grande massa tumoral em
regiao da pineal.

Em virtude da idade da paciente do tamanho do tumor e da intensa
contrastacao, ja previamente se pensou em meningeoma e que foi
confirmado pelo anatomo-patologico.

A cirurgia foi feita com trepanacao de fossa posterior e occipital com
abordagem supra cerebelar e infra occipital com abertura do tentorio.
Exposicao ampla e resseccao peacemeal, com aspirador ultrassonico, com
resseccao total e coagulacdo na insercao do tumor na base do tentorio do
lado esquerdo. Evolucao arrastada, com permanéncia por 23 dias na Uti,
finalmente alta e com evolucao boa, ficando alteracdes psiquiatricas
praticaente inalteradas.

Caso 6:
J.LA.S., fem,7 anos.

Crianca encaminhada ao servico pela oncologia para discussao clinica, com
historia de hipertensao intracraniana que levaram o pediatra a pedir uma
tomografia

Tomografia de cranio mostrou pequeno tu de pineal e inicio de
hidrocefalia.



Na discussao, em decorréncia da deteccao de gonadotofina coridnica no
liquor chegou-se a conclusao de tratar-se de teratoma e que seria bom
fazer uma radioterapia de prova visto que esse tumor reage muito bem a
tal terapéutica.

Assim foi feito e o tumor regrediu a indetectdvel e a hidrocefalia ndao
ocorreu mais. A crianga seguiu acompanhamento com a oncologia
pediatrica.

Caso 7:
V.H.M.,masc, 48 anos

Apresentou quadro agudizacao da Cefaleia cronica acrescida de piora da
acuidade visual.

Estava em tratamento clinico e oftalmolégico quando teve uma lipotimia
e resolveram fazer tomografia de cranio que mostrou tumor calcificado na
regiao da pineal obstruindo arqueduto sylviano e consequente inicio de
hidrocefalia.



Feita DVP, com resolucdo dos sintomas. Paciente preferiu ndo operar e
fazer controle.

Caso 8:
A.E., masculino, 38 anos

Sem doenca prévia. Deu entrada no hospital com queixa de cefaleia
intensa vomito e turvagao visual.

Evoluiu com crise convulsiva ténico clonico generalizada.

Tomografia mostrava lesao na regidao da pineal com hidrocefalia aguda e
hipertensao intracraniana grave. Operado de dvp de urgéncia.

Dias depois ja sem os sintomas prévios iniciou quadro de hemiparesia
completa proporcionada grau 2-3 D. RNM: grande lesao na regido da
pineal estenosando aqueducto e se estendendo para E (tdlamo).



Cirurgia: suboccipital supratentorial com ressec¢ao parcial sem
intercorréncias.

Anatomopatoldgico

Material:Processo expansivo em regiao pineal Lamina (01) com cortes
histoldgicos, corada pela hematoxilina-eosina, acompanhada de um bloco
de parafina correspondente e cinco laminas com reacgdes
Imunohistoquimicas, procedentes do Autarquia Hospitalar Municipal
Regional Sul, Sao Paulo —SP, assim identificadas: 1- 21-6573 — 01 Ldmina HE
e 01 bloco de parafina 2- HCL-317 — 05 Laminas de Imunohistoquimica
(SOX10, Ki67, EMA, S100 e RP) Microscopia: Os cortes mostram neoplasia
moderadamente celular, originada do meningotélio, caracterizada pela
proliferacdo de células sem limites citoplasmaticos nitidos, assumindo
aspecto sincicial, formando turbilhdes celulares, tendo em meio alguns



corpos psamomatosos e interseptada por traves fibrohialinas. Auséncia de
necrose. Nao ha tecido de glandula pineal no material analisado.

Diagndstico:aspectosugestivodeMeningeoma

Conclusdo: MENINGEOMA ATIPICO (WHO grau 2) S100 e STAT6 negativos;
EMA+ em areas (patchy); Receptor Progesterona+ focal, Somatostatina
receptor 2A+; GFAP e SYN negativos nas células de interesse; Ki67: 20-30%
hotpoints
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Metodologia do exame imunohistoquimico: Reagses
imunchistoguimicas nos preparados histologicos selecionados realizadas no Laboratorio

Consultoria em Patologia — Dr. Carlos E. Bacchi, Botucatu (SP) (SP 821/18) e interpretadas em
NOSSO Servigo.

Marcadores e resultados:

Anticorpos Clone Resultado %
Somatostatin Receptor 2 umb1 Positivo difuso

Receptor de Progesterona PgR636 Positivo focal

Proteina S-100 Policlonal Negativo

Antigeno de membrana (EMA) E29 Positivo parcialmente

STATE EP325 Negativo

Proteina acida fibrilar glial .

(GFAP) Polyclonal MNegativo

Sinaptofisina DAK-SYNAP  Negativo

Antigeno de proliferagao celular o 20-30
Ki-67 MIB1 Positivo holpoints

Caso 9:
D.P.A., masculino, 60 anos

Trazido da UPA por quadro agudo de cefaleia, vomito, desorientacao,
confusao mental e fala impropria

Submetido a tomo de cranio que evidenciava lesao extensa

Pela idade avancada do paciente, tumor extenso ja comprometendo
tronco cerebral, e comorbidades do paciente que o classificavam como



inoperavel foi optada pela realizagcao de biopsia estereotaxica, que
concluiu se tratar de um pinealoblastoma. Paciente foi encaminhado a
adjuvancia e segue em acompanhamento ambulatorial da lesao.

resultado:

Foram estudados, tratados, operados e acompanhados 9 pacientes, com
idades de 7,8,16,16,22, 37, 38,48 e 60 anos.
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Pacientes esses que apresentavam sintomatologias que envolviam em sua
grande maioria sinais clinicos de hipertensao intracraniana como
papiledema, cefaleia e vomito, mas também apresentaram turvacao
visual, convulsdao, hemiparesia, parinoud, sonoléncia , desorientacao e ate
disturbio psiquiatrico grave
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Dois deles nao foram operados — um por excelente resposta clinica do
tumor a radioterapia e outro por recusa do paciente

Oito deles foram submetidos a dvp e um deles teve a dilatagao ventricular
e o tumor reduzidos apenas com a adjuvancia

As abordagens cirugicas foram variadas, de biopsia estereotaxica a
supracerebelar infratentorial, supracerebelar transtentorial,
supratentorial suboccipital e técnicas combinadas

ABORDAGENS RESULTADOS
CIRURGICAS
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m BX
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INFRATENTORIAL
(]
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m NAO OPERADO R
RECIDIVA

O resultados foram 1 cura, dois seguimentos sem recidiva, dois
seguimentos de recidiva\residual, 1 desistiu do seguimento e 1 ndo
conseguiu fazer a adjuvancia a tempo entdo teve metastase para o
neuroeixo

Conclusao:

Os tumores da regido da pineal sao tumores complexos, de dificil acesso,
muito estigmatizados pela presenca ou nao de marcadores como
gonadotrofinas e alfafetoproteinas que acabam bagatelizando a gravidade
do quadro, as complicagdes cirurgicas e o risco de complicacdes
gravissimas como a disseminac¢ao tumoral liquorica pelo neuroeixo.

Pela raridade desse tumor consideramos nossa casuistica de nove casos
muito relevante e de muita contribui¢cdao para a formagdao medica e
cirurgica, visto que A regiao da pineal é uma regidao que envolve muitas



estruturas vasculares como a veia cerebral interna e veia de galeno, e
estruturas cerebrais como o diencéfalo, comissura posterior, lamina
guadrigémea. Envolve muitas fungdes principalmente relacionadas as
fungdes neuroenddcrinas que secretam melatonina e hormaonios
polipeptideos que regulam outras glandulas enddcrinas, portanto todo
estudo e cuidado para abordagem e terapéutica dessa regiao é
fundamental .



