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Resumen
En la última revisión de la Organización Mundial de la Salud (OMS) en 
relación a los tumores del sistema nervioso central (SNC), se describieron 
nuevas entidades, como el Tumor Papilar de la Glándula Pineal. Esta lesión 
de rara aparición, se ha identifi cado en adultos jóvenes. El diagnóstico de 
estos tumores es complejo ya que depende de su ubicación, edad de aparición 
y el aspecto histológico; éste último tiene similitudes con otras lesiones 
como el ependimoma papilar o el papiloma/carcinoma de plexos coroides. 
Citológicamente presentan características claras que pueden ayudar al 
diagnóstico a través de la impronta en el estudio intraoperatorio; reconocer 
ciertos criterios con éste importante y sencillo método diagnóstico ha sido la 
motivación principal para el estudio de entidades poco frecuentes del SNC, 
además de corroborar el necesario trabajo de un equipo multidisciplinar.
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Papillary pineal tumor: cyto-histological correlation. Case report

Abstract
In the latest revision of  the  central nervous system tumors (CNS) of the World 
Health Organization (WHO), new entities has been described, as papillary 
tumor of the pineal region. Th is rare lesion has been identifi ed in young adults. 
Th e diagnosis of these tumors is complex, depends on the location, age of onset 
and histological appearance. Histological characteristics have similarities 
with other lesions such as papillary ependymoma, papiloma / choroid plexus 
carcinoma. Cytologically have clear characteristics that can aid in the diagnosis 
through the smears on the intraoperative study. Certain criteria for recognize 
this important and simple diagnostic method has been the main motivation 
for the study of CNS rare entities, as our case, in addition to corroborating the 
necessary work of a multidisciplinary team.
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Introducción 
Los tumores del sistema nervioso central (SNC) representan el 13° lugar en frecuencia de tumores en adultos.  En el año 2007, se describieron nuevas 
entidades tumorales, se reclasifi caron otras y se agregaron nuevas variantes de las lesiones astrocitarias (1,2). Dentro de las lesiones de reciente 
descripción están los tumores papilares de la glándula pineal. Este tumor ha sido descrito por primera vez como una serie, e identifi cada como 
nueva entidad en el año 2003, previamente se había defi nido la misma con diferentes nombres como: ependimoma papilar, pineacitoma papilar, 
tumor del parénquima pineal, tumor papilar de meninges, tumor papilar del plexo coroides entre otras (3,4).  Este tumor de poca frecuencia, tiene 
como manifestación clínica principal trastornos de tipo visual, representados con diplopía y alteraciones de la acomodación; otros signos clínicos 
que se pueden observan son: hipoacusia bilateral de inicio súbito e inestabilidad para la marcha. En relación a los hallazgos anatomopatológicos se 
ha descrito el aspecto papilar y epitelial, con moderada a poca atipia que presentan las células tumorales, sin embargo, a pesar de su aspecto poco 
agresivo, está clasifi cado por la Organización Mundial de la Salud (OMS) como tumor grado II-III. Macroscópicamente no se puede diferenciar 
de los pineacitoma aunque histológicamente difi eren de manera importante (3). En cuanto a la correlación con la citología, existen pocos artículos 
publicados al respecto, a pesar de ser una herramienta muy útil en el momento del diagnóstico intraoperatorio, pero hay que considerar la 
difi cultad y el reto que representa para el patólogo el reconocimiento de este tumor quien a su vez determinará las pautas de tratamiento.

Caso
Se trata de un hombre de 47 años que manifi esta desde 2 meses previos a su ingreso, trastornos de tipo visual (diplopía), consultando al optometrista 
con cambio de gafas (lentes), sin mejoría. Presenta empeoramiento de la sintomatología asociándose hipoacusia bilateral a predominio derecho, 
trastornos para la marcha, incapacidad para mantener la bipedestación, imposibilidad para mantener mirada vertical y parálisis de acomodación. 
Resonancia magnética nuclear: tumor en la región pineal versus meningioma papilar (Figura 1).

Figura 1. Tumor lobulado en la región pineal, en relación con el tentorio. Imagenológicamente no es posible descartar que se trate de una lesión 
de origen meníngeo. 
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Anatomía Patológica  
Intraoperatoria: macroscópicamente se recibe un fragmento carnoso, 
grisáceo de 0,4 cm al que se le realiza impronta y corte congelado. 
La impronta a menor aumento refl eja una lesión papilar, de bordes 
desfl ecados o con el “signo del plumaje” (Figura 2). 

Figura 2. Impronta intraoperatoria: se aprecian papilas de gran 
tamaño, con el signo del “plumaje”.(H.E, aumento 10x).

A mayor aumento, las células presentan aspecto plasmocitoide, el 
núcleo presenta en la mayoría de las células cromatina blanda, con 
nucléolo inconspicuo y un halo perinuclear que no se observan en 
todas las células. En otras se aprecian inclusiones citoplásmicas que 
pueden desplazar el núcleo. No existe una marcada atipicidad pero se 
puede ver áreas de pleomorfi smo nuclear e hipercromasia. (Figura 3, 
tinción de Diff -Quick; Figura 4, Hematoxilina y Eosina).

Figura 3. Presencia de micropapilas, células de aspecto plasmocitoide, 
atipia nuclear leve con presencia de una célula con macronúcleo (Diff -
Quick, aumento 40x).

Figura 4. Se aprecian las células con aspecto plasmocitoide, que 
forman algunas micropapilas. En el citoplasma se evidencian las 
vacuolas y el halo perinuclear (fl echa) (H.E, aumento 40x).

Parafi na: Se procesa la biopsia por el mecanismo habitual, se fi jó la 
muestra con formol al 10%, con cortes de 4μ y te tiñen con H.E. Las 
técnicas inmunohistoquímicas (IHQ) se realizan con anticuerpos de 
ratón de DAKO®, utilizados en Autostainer Link. Los anticuerpos 
utilizados fueron: CKAE1/AE3 (dilución 1:100), CAM5.2 (dilución 
1:100), proteína S100 (policlonal, dilución 1:800), Antígeno Epitelial 
de Membrana (EMA, dilución 1:50), Enolasa Neuronal Específi ca 
(NSE, dilución 1:100), Sinaptofi sina (dilución 1:200), Cromogranina 
A (dilución 1:100), Vimentina (1:100), Proteína Acida Glial Fibrilar 
(GFAP, policlonal, dilución 1:5000), y KI67 (dilución 1:100).

Con los cortes de parafi na, se observa una lesión de aspecto papilar, 
con áreas sólidas de tumor (Figura 5), a mayor aumento en las áreas 
sólidas es difícil apreciar la membrana celular, dando la impresión 
de sincitio. En otras áreas parece formarse algunas pseudorosetas. 
El citoplasma es eosinófi lo y se reconoce el halo perinuclear que 
se observa en algunas células de la citología. Los núcleos son en la 
mayoría monomorfos, con leve atípia y nucléolo incospicuo (Figura 
6).

Figura 5. Foto macromicro: área papilar identifi cada con la fl echa 
blanca y con la fl echa negra el área sólida. 
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Figura 6. Área sólida con las células formando algunas pseudorosetas, 
membrana citoplásmica poco defi nida y el halo perinuclear. En la 
extrema derecha se observa un eje fi brovascular, rodeado de una 
pseudoempalizada. (H.E, aumento 20x)

En las áreas papilares, se observan las mismas características que 
se aprecian en la citología; están formadas por células de aspecto 
fusiformes, con pseudoestratifi cación nuclear y no es posible 
identifi car los limites citoplásmicos por microscopía óptica. Los 
núcleos están ubicados en el polo superior de las células y la parte 
inferior de las células recuerdan el neuropilo (Figura 7), el índice 
mitótico observado fue de 0-2 mitosis por campo de gran aumento. 
Este tumor presentó inmunoreacción frente a CKAE1/AE3 (Figura 
8), GFAP (Figura 9), EMA focalmente positiva y granular. (Figura 10) 
S100, Vimentina, NSE y Cromogranina. El índice de proliferación 
celular medido con Ki67 fue del 10%.

Figura 7. Papila formada por células que recuerdan el neuropilo, con 
polarización de los núcleos a la parte superior (H.E).  

Figura 8. Técnica IHQ GFAP. 

Figura 9. Técnica IHQ CKAE1/AE3. 

Figura 10. Técnica IHQ EMA.
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Discusión
El tumor papilar de la glándula pineal es una lesión de reciente 
descripción junto con el glioma angiocéntrico, papiloma de 
plexo coroide atípico, tumor glioneuronal papilar, neurocitoma 
extraventricular, tumor glioneuronal formador de rosetas del 
4to ventrículo, pituicitoma y el oncocitoma fusocelular de la 
adenohipofisis. Esta lesión tiene un comportamiento potencialmente 
agresivo y la ubicación hace aún más difícil la exéresis total de la 
misma, es por estas razones está clasificado dentro del grupo grado 
II-III de la OMS.  

En nuestro caso, las manifestaciones clínicas y la edad de presentación 
coinciden con la literatura (5). En cuanto a las características 
morfológicas, se han detallado varios patrones histológicos que 
presenta este tumor, predominando en la mayoría de los casos 
descritos el aspecto epitelial que tienen estos tumores. En nuestro 
caso, las papilas no presentan las características epiteliales sino que 
son más bien de tipo “glial” o recordando el neuropilo. Se cree que este 
tumor proviene de las células ependimarias especializadas del órgano 
subcomisural (3), al ser ésta una estructura de transición, las células 
expresan tanto marcadores neurales como epiteliales. 

Existen artículos publicados donde parece existir relación entre la 
expresión de Bcl2 y un KI67 alto, ya que su expresión está asociado 
con el grado de malignidad (6), en nuestro caso la expresión de Bcl2 
fue negativa, se decide no nombrarla en materiales y métodos ya que 
no es un marcador diagnóstico en este tipo de lesiones. 

El diagnóstico de esta entidad es muy complejo, dada a las 
características histológicas e inmunohistoquímicas que presenta, 
en comparación con otras lesiones tumorales de esta región, 
principalmente con el papiloma/carcinoma de plexos coroides, 
ambas expresan prácticamente el mismo perfil inmunohistoquímico, 
sin embargo debemos hacer hincapié en la edad de aparición y 
localización, en el caso del papiloma/carcinoma de plexos coroides 
es un tumor de la edad preescolar y que surge en más del 95% de los 
casos en el 4to ventrículo. 

El segundo tumor con el cual se debe hacer diagnóstico diferencial 
es con el ependimoma papilar, la presencia pseudorosetas en 
ambas lesiones también puede llevar a confusión además porque 
el ependimoma puede expresar (raramente) citoqueratinas y EMA 
(5,7); por último y no menos importante, deben tomarse en cuenta las 
lesiones metastásicas papilares, sobretodo en el carcinoma papilar de 
tiroides o tumores pulmonares con diferenciación papilar. 

En cuanto al aspecto citológico de este tumor, a pesar de existir pocos 
artículos publicados (8,9), coincide con nuestros hallazgos el aspecto 
plasmocitoide de las células, las inclusiones citoplásmicas y en ciertos 
casos hendiduras nucleares, éstas últimas no las observamos en 
nuestra muestra, sin embargo son características de gran apoyo para 
la orientación diagnóstica durante el estudio intraoperatorio y que 
ayudan a diferenciarlo de los ependimomas (9). 

Para el patólogo la imagen radiológica representa el estudio 
macroscópico y la citología constituye una herramienta fundamental 
para el diagnóstico de estos tumores de poca frecuencia. Es 
imprescindible recordar que la información clínica de valor 
incalculable para el correcto diagnóstico anatomopatológico. El 
trabajo multidisciplinar entre radiólogos, cirujanos y patólogos es 
claramente la base fundamental para el adecuado tratamiento del 
paciente. Para el momento de la realización de este artículo, el paciente 
está iniciando tratamiento con radioterapia.
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