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RESUMO

INTRODUGCAO: O pineocitoma é um tumor que se origina da glandula pineal e possui
carater benigno e de crescimento lento. Em geral, os tumores da regido pineal séo
entidades raras que correspondem cerca de 0,4% a 1% dos tumores intracranianos nos
adultos e a sintomatologia pode variar desde sintomas de hipertenséo craniana a sintomas
de compressdo de estruturas nervosas adjacentes. DESCRICAO DO CASO: Paciente de
18 anos, sexo masculino, relatando cefaleia intensa e progressiva 3 meses, com piora da
intensidade da dor ha 1 semana. Foi solicitado ressonancia magnética do cranio que
evidenciou um meningioma com posterior confirmacdo via cirirgica que se tratava de um
pineocitoma. DISCUSSAO: A sintomatologia varia desde compressdo de estruturas
adjacentes causando Sindrome de Parinaud a sintomas relacionados a hipertensdo
intracraniana. O diagnostico baseia-se na clinica, neuroimagem e imuno histoquimica. O
tratamento de primeira linha é a resseccdo cirtrgica tendo bom progndstico e, a
radioterapia e quimioterapia atuam como adjuvantes na abordagem. CONCLUSAOQ: S&o
poucos 0s casos relatados na literatura especificamente acerca do Pineocitoma, ficando
limitada o conhecimento sobre essa entidade. Apesar de ser um tumor de curso benigno
e crescimento lento, seu desenvolvimento progressivo pode levar a um quadro clinico
potencialmente fatal e deixar sequelas nos pacientes.
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ABSTRACT

INTRODUCTION: Pineocytoma is a tumor that originates from the pineal gland and has
a benign and slow-growing character. In general, tumors in the pineal region are rare
entities that account for about 0.4% to 1% of intracranial tumors in adults, and symptoms
can range from symptoms of cranial hypertension to symptoms of compression of
adjacent nervous structures. DISCUSSION: The symptoms range from compression of
adjacent structures causing Parinaud Syndrome to symptoms related to intracranial
hypertension. Diagnosis is based on clinical, neuroimaging and immunohistochemistry.
The first-line treatment is surgical resection, with a good prognosis, and radiotherapy and
chemotherapy act as adjuvants in the approach. CONCLUSION: There are few cases
reported in the literature specifically about Pineocytoma, with limited knowledge about
this entity. Despite being a tumor with a benign course and slow growth, its progressive
development can lead to a potentially fatal clinical picture and leave sequelae in patients.

Keywords: Pineocytoma, Pineal region tumors, hydrocephalus.

1 INTRODUCAO

O Pineocitoma é um dos subtipos de tumor que se origina da glandula Pineal e 0s
tumores dessa regido sdo agrupados em 4 graus conforme suas caracteristicas. De acordo
com essa classificacdo os Pineocitomas estdo alocados no grau I, sendo tumores de
crescimento lento (WHO, 2016).
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Por muitos anos a diferencia¢do dos tumores dessa regido em entidades diferentes
foi extremamente dificil, causando erros de classificacdo. Por exemplo, o Pineocitoma,
ja teria sido descrito na literatura em 1927 por Haldeman, porém na ocasido foi chamado
erroneamente de "glioma” (ADAM BORIT et al, 1980).

O Pineocitoma é um tumor benigno do parénquima da pineal (PPTs). Os tumores
da regido pineal s&o raros e correspondem cerca de 0,4 a 1% dos tumores intracranianos
em adultos e de 3 a 8% em criancas, ja 0s PPTs constituem aproximadamente 27% dos
tumores da glandula pineal, sendo o subtipo mais comum dessa regido
(RADOVANOVIC et al., 2009; CHATURVEDI et al., 2019).

O Pineocitoma possui crescimento lento e o quadro clinico corresponde a sinais e
sintomas de hipertensdo craniana secundaria a hidrocefalia ou devido a efeitos
compressivos de estruturas nervosas adjacentes. O diagnostico é feito atraves de exames
de neuroimagem (TC e RNM), porém o diagndstico definitivo sé é dado atraves do estudo
histopatologico (ORLANDI et al., 2011; NIH, 2021). Em relacdo ao tratamento, a
cirurgia continua tendo papel central no manejo e a resseccao cirdrgica radical pode ter
papel curativo para esse tipo de tumor (RADOVANOVIC et al., 2009).

2 APRESENTACAO DO CASO
Paciente de 18 anos, sexo masculino, relatando cefaleia intensa e progressiva 3

meses, com piora da intensidade da dor ha 1 semana. Foi solicitado ressonancia magnética
do cranio que evidenciou um meningioma com posterior confirmacéo via cirdrgica que

se tratava de um pineocitoma.

3 DISCUSSAO

O Pineocitoma é, histologicamente, um tumor monomorfico e uniforme, sendo a
sua marca registrada a roseta pinocitica e uma arquitetura lobular. Acredita-se que o seu
aparecimento seja através de células ectopicas, e ndo diretamente de células da pineal. Os
tumores do parénquima pineal ao se expandir, oblitera a arquitetura pineal e calcificam a
periferia, podendo levar a obstrucdo do aqueduto cerebral e consequentemente a
hidrocefalia (ADAM BORIT et al., 1980, CHATURVEDI et al., 2019, SMITH et al.,
2010).

Momozaqui et al. (1991), relatou que a incidéncia dos pineocitomas era menor
que 0,2% de todas as neoplasias intracranianas. Os tumores da regido pineal ocupam entre

0,4-1% de todos os tumores intracranianos dos paises do Oeste e 2,8-8% nos paises da
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Asia (ORLANDI et al., 2011). Os tumores dessa regido sdo extremamente raros,
CHATURVEDI et al. (2019) cita que esses tumores da pineal representam uma taxa
menor do que 1% de todas neoplasias intracranianas nos adultos. Neoplasias da regido
pineal ocorrem mais frequentemente em criancas, representando 3-8% de neoplasias
intracranianas na populacdo pediatrica. O Pineocitoma é responsavel 14-60% das
neoplasias do parénquima pineal, predominantemente ocorrem em adultos jovens , com
média de 38 anos,sem predilecdo por género (SMITH et al., 2010).

O padrédo de acometimento, por lesdes pequenas e circunscritas, com pouca
tendéncia a infiltracdo, desencadeia uma sintomatologia relacionada aos efeitos de massa
causados nas estruturas adjacentes a regido pineal. Destacam-se a Hidrocefalia e a
Sindrome de Parinaud. A puberdade precoce (sindrome enddcrino-metabdlica) e
apoplexia pineal estdo comumente relacionadas a outros tipos de tumores da regido
pineal, contudo, ndo se exclui na caracterizagdo dos pineocitomas (GONZALES, 2011).

A hidrocefalia resulta da obstrucdo do aqueduto de Sylvius; a qual gera aumento
da pressdo intracraniana e desencadeia sintomas como cefaleia intensa, nduseas e
vomitos. A sindrome de Parinaud consiste em blefaroespasmo, midriase, falhas do
movimento ocular vertical conjugado e da convergéncia ocular devido a compressao e/ou
invasédo da placa tectal. (SMITH et al., 2010)

A abordagem diagnostica inclui a clinica do paciente com auxilio da
neuroimagem, tomografia computadorizada e ressonancia magnética de cranio, estudos
anatomo-histologicos e marcadores tumorais presentes no liquor. Em analise
histopatoldgica os pineocitomas sdo visualizados de forma arredondada, bem delimitada,
bordas expansivas, aspecto celular maduro e com rosetas pinociticas evidentes. Dos
marcadores, principalmente a proteina de neurofilamento e sinaptofisina, coram nas
rosetas (NAKAZATO et al., 2007). Estudos de imagem, revelam de iso/hipoatenuacéo a
hiperatenuacéo - a depender do método utilizado -, com componentes cisticos ocasionais
e em contrastacdo, imagens realcadas e homogéneas, sendo a apoplexia pineal raramente
observada.

Os pineocitomas sdo tumores que raramente metastizam e por isso, 0 padrdo ouro
para tratamento é a ressec¢do cirurgica completa do tumor por via infratentorial
supracerebelar ou occipital transtentorial. A radioterapia e a quimioterapia atuam como
adjuvantes no tratamento e devem ser utilizadas com parciménia em crianc¢as a fim de
ndo causarem déficits neurocognitivos (VASILJEVIC et al., 2010). Estudos mais recentes

apontam a radiocirurgia estereotaxica na abordagem, sendo promissora a utilizacdo da
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mesma (CHATURVEDI et al., 2019). A taxa de sobrevida em 5 anos € superior a 86%

apos resseccdo cirdrgica.

4 CONCLUSAO

O Pineocitoma é uma entidade rara, assim como todos os tumores da regido pineal.
S&0o poucos o0s casos relatados na literatura especificamente acerca do Pineocitoma e suas
caracteristicas, ficando limitado o conhecimento sobre essa entidade. Apesar de ser um
tumor de curso benigno e crescimento lento, seu desenvolvimento progressivo pode levar
a um quadro clinico potencialmente fatal e deixar sequelas nos pacientes se ndo houver
um diagnostico e tratamento adequado. Portanto, é de suma importdncia um
aprofundamento sobre epidemiologia, quadro clinico, complicacBes, progndstico e
manejo adequado dessa doenca.
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