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Sindrome de Parinaud por tumor vascular pineal en paciente
pediatrico: a propodsito de un caso

Parinaud syndrome due to pineal vascular tumor in a pediatric
patient: a case report
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RESUMEN

Introduccién: El sindrome de Parinaud, por lesién mesencefalica dorsal, causa paralisis
supranuclear de la mirada vertical. En pediatria, tumores pineales son la causa principal;
lesiones vasculares son raras y desafian el manejo por alto riesgo quirdrgico.
Manifestaciones endocrinas como pubertad precoz suelen subregistrarse pese a su utilidad
diagnodstica. Objetivo: Presentar un caso de sindrome de Parinaud por tumor vascular de
la glandula pineal en una paciente pediatrica. Presentacion del caso: Paciente femenina
de 10 afos con limitacion de la mirada vertical hacia arriba desde los 6 afios de edad,
pubertad precoz (menarquia a los 8 afios) e inversidn del ritmo suefio-vigilia desde la
infancia. El examen oftalmoldgico confirmé paralisis supranuclear de la elevacién, nistagmo
de convergencia-retraccion y disociacion luz-cerca pupilar. La resonancia magnética
identificé lesion nodular lobulada en la glandula pineal (29 x 28 x 27 mm) con
caracteristicas sugestivas de tumor vascular, sin hidrocefalia asociada. Dado el alto riesgo
quirdrgico y la estabilidad sintomatica de cuatro afios previos, se decidi®6 manejo
expectante con vigilancia activa. Tras 18 meses de seguimiento, la paciente mantiene
estabilidad clinica y radiolégica. Conclusiones: El sindrome de Parinaud puede debutar
insidiosamente con estrabismo vertical incomitante. Las manifestaciones endocrinas, como
pubertad precoz, suelen preceder a los signos oculomotores, orientando a etiologia pineal.
En tumores vasculares pineales de alto riesgo quirdrgico, el manejo expectante con
vigilancia activa es valido si los sintomas son estables, aunque requiere seguimiento
indefinido por riesgo hemorragico.

ABSTRACT

Introduction: Parinaud's syndrome, caused by a dorsal midbrain lesion, results in
supranuclear palsy of vertical gaze. In pediatrics, pineal tumors are the main cause;
vascular lesions are rare and pose a challenge to management due to high surgical risk.
Endocrine manifestations such as precocious puberty are often underreported despite their
diagnostic value. Objective: to present a case of Parinaud's syndrome due to a vascular
tumor of the pineal gland in a pediatric patient. Case presentation: a 10-year-old female
patient presented with limitation of upward vertical gaze since age 6, precocious puberty
(menarche at age 8), and inversion of the sleep-wake cycle since childhood.
Ophthalmological examination confirmed supranuclear palsy of elevation, convergence-
retraction nystagmus, and pupillary light-near dissociation. Magnetic resonance imaging
identified a lobulated nodular lesion in the pineal gland (29 x 28 x 27 mm) with
characteristics suggestive of a vascular tumor, without associated hydrocephalus. Given the
high surgical risk and the four-year symptomatic stability, expectant management with
active surveillance was chosen. After 18 months of follow-up, the patient remains clinically
and radiologically stable. Conclusions: Parinaud syndrome can present insidiously with
incomitant vertical strabismus. Endocrine manifestations, such as precocious puberty, often
precede oculomotor signs, suggesting a pineal etiology. In pineal vascular tumors with high
surgical risk, expectant management with active surveillance is valid if symptoms are
stable, although it requires indefinite follow-up due to the risk of bleeding.
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INTRODUCCION

El sindrome de Parinaud, también denominado sindrome del
mesencéfalo dorsal, sindrome pretectal o sindrome de Koerber-Salus-
Elschnig, constituye un trastorno neuroftalmoldgico relativamente
infrecuente caracterizado por la clasica triada de paralisis
supranuclear de la mirada hacia arriba, nistagmo de convergencia-
retraccion y disociacion luz-cerca pupilar.(!) Originalmente descrito
por el oftalmdlogo francés Henri Parinaud en 1886, este sindrome
resulta de lesiones que afectan las estructuras del mesencéfalo
dorsal, particularmente el coliculo superior, la comisura posterior y
los nucleos oculomotores.(?)

La fisiopatologia del sindrome se fundamenta en la compresion o
afectacién directa de los centros de control de la mirada vertical
ubicados en el tronco encefalico. La paralisis de la elevacion ocular se
origina por dafo al centro de la mirada vertical (nucleo rostral del
fasciculo longitudinal medial y nucleo intersticial de Cajal). Mientras la
disociacion luz-cercapupilar se atribuye ala presencia de unalesién
mesencefalica dorsal que interrumpe la via del reflejo fotomotor por
la compresién de las interneuronas dorsales de los nucleos
pretectales,pero respeta la via mas ventral de reflejo pupilar de
proximidad lo cual produce la disociacion de los reflejos
pupilares.(®)La retraccion palpebral bilateral (signo de Collier) y el
nistagmo de convergencia-retraccion obedecen a la pérdida de la
inhibicion supranuclear sobre el nucleo del III par craneal.()

Desde el punto de vista etioldgico, las causas del sindrome de
Parinaud incluyen tumores de la regidon pineal, infartos
mesencefdlicos, hemorragias, esclerosis multiple, malformaciones
arteriovenosas, procesos infecciosos e hidrocefalia obstructiva.(® La
distribucién de las causas varia de forma significativa segun la edad
del paciente: mientras que en nifios y adultos jévenes predominan las
etiologias neoplasicas (particularmente tumores de células germinales
y pineocitomas), en poblacién de edad avanzada son mas frecuentes
las causas vasculares como infartos y hemorragias.(®4)
Aproximadamente hasta el 65% de los casos se deben a lesiones
mesencefalicas primarias, mientras que cerca del 30% resultan de
compresién por tumores de la glandula pineal.®

La glandula pineal, estructura epifisaria ubicada en la linea media
superior al tectummesencefalico, desempenfa funciones
neuroendocrinas fundamentales mediante la sintesis de melatonina. ()
Esta hormona, derivada de la serotonina, modula los ritmos
circadianos del sueno-vigilia y ejerce efectos inhibitorios sobre el
desarrollo sexual.(®) La compresion o destruccién de la pineal por
procesos expansivos puede provocar alteraciones endocrinoldgicas
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poco frecuentes pero clinicamente relevantes, como inversion del
ritmo suefio-vigilia y pubertad precoz, manifestaciones
frecuentemente subreportadas en la literatura médica.(:7)

Los tumores vasculares de la region pineal —incluyendo cavernomas,
malformaciones arteriovenosas y hemangiomas— representan una
etiologia excepcional, particularmente en la edad pediatrica donde los
tumores de células germinales constituyen el 50-70% de las
neoplasias pineales.(89) Los cavernomas pineales son especialmente
raros en nifios, existiendo escasos casos reportados en la literatura
internacional.(®) Estas lesiones  angiograficamente  ocultas,
compuestas por canales sinusoidales dilatados recubiertos por
endotelio sin capa muscular lisa, presentan un riesgo hemorragico
anual estimado del 2,4% por paciente-afio.(10

El manejo terapéutico de Ilas lesiones vasculares pineales
sintomaticas depende de la histologia, localizacidén, accesibilidad
quirtrgica y riesgo hemorrdagico.(!!) Para pacientes con lesiones
asintomaticas o sintomatologia estable sin antecedentes de
hemorragia, la conducta expectante con vigilancia activa mediante
resonancia magnética periddica constituye una alternativa valida, en
especial cuando la cirugia conlleva alto riesgo de morbilidad
neuroldgica.(1912) En lesiones de dificil acceso quirdrgico, la
observacion conservadora con seguimiento clinico-radiolégico ha
demostrado resultados comparables a otras modalidades terapéuticas
en términos de preservacion funcional.(11)

El objetivo del siguiente reporte es presentar un caso de sindrome de
Parinaud por tumor vascular de la glandula pineal en una paciente
pediatrica.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 10 afios de edad, previamente sana, que acude
a la consulta de Neuro-Oftalmologia del Hospital Provincial "Faustino
Pérez" en Matanzas, Cuba, por alteracidon de la mirada notada por su
madre desde aproximadamente los 6 afios de edad. Durante el
interrogatorio dirigido se obtienen los siguientes antecedentes
relevantes:

Se destaca un desarrollo psicomotor normal, aunque con ligera
torpeza para actividades motrices finas, y un desempefio escolar
adecuado sin dificultades de aprendizaje. Desde la primera infancia,
la paciente ha presentado una marcada alteracién del patron de
suefio, caracterizada por inversion del ritmo suefo-vigilia, con
preferencia por dormir durante el dia y dificultad para conciliar el
sueno nocturno. En el ambito del desarrollo sexual, se registré
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menarquia espontanea a los 8 afos, lo que evidencia una pubertad
precoz, acompafiada de un desarrollo pondoestatural superior al
percentil esperado para su edad.

Examen fisico general:

Se evidencia un buen estado general, con peso y talla por encima del
percentil 75 para su edad, lo que se traduce en una obesidad leve. En
cuanto al desarrollo puberal, se observan signos compatibles con
pubertad precoz, correspondientes a un estadio Tanner III-IV tanto
para desarrollo mamario como para vello pubico. El examen
neuroldgico revela una paciente alerta y orientada, sin déficits
motores 0 sensitivos aparentes.

Examen oftalmoloégico:
1-Agudeza visual mejor corregida: 20/20 en ambos ojos.

2-Motilidad ocular extrinseca:

« Posicién Primaria de Mirada: Ortotropia.

o Mirada hacia abajo: Normal, completa.

« Mirada hacia arriba: Limitacion bilateral y simétrica de la
elevacién ocular (paralisis supranuclear de la elevaciéon) (Figura
1).

« Nistagmo de convergencia-retraccion al intentar la elevacion
forzada.

3-Reflejos pupilares: Pupilas de tamano normal, con disociacién luz-
cerca (respuesta lenta o ausente a la luz, preservada a la
acomodacion).

4-Fondo de ojo: Sin alteraciones ambos 0jos. Discos opticos de
bordes bien definidos, de forma, tamafio y color normal. Macula
yvasos retinales sin alteraciones. Retina aplicada.

5-Campo visual por confrontacion: Normal en ambos ojos.

Figura 1. Limitacidn de la mirada vertical hacia arriba. Se observa paralisis
supranuclear de la elevacién bilateral con retraccion palpebral asociada.

Estudios complementarios:
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Los estudios complementarios incluyeron una resonancia magnética
de craneo con protocolo neurooftalmolégico, la cual reveld una
imagen nodular, lobulada y bien delimitada en proyeccion de la
glandula pineal, con dimensiones de 29 mm x 28 mm x 27 mm. La
lesién presentaba caracteristicas de sefal heterogénea, con areas de
hiperintensidad en secuencias Tl y T2 sugestivas de componente
hemorragico o vascular, y evidenciaba efecto compresivo sobre el
tectummesencefalico y los coliculos superiores. No se observaron
signos de hidrocefalia obstructiva ni hipertension intracraneal en los
cortes obtenidos (Figuras 2 y 3).

Weda094 1
100 dogreon

Figura 2. Corte axial de resonancia magnética en secuencia T1 donde se observa
lesion nodular lobulada en proyeccidn de la glandula pineal (flecha), con
hiperintensidad heterogénea sugestiva de componente hemorragico o vascular.
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Figura 3. Corte axial de resonancia magnética que demuestra la extension de la
lesidon pineal y su relacién anatémica con el tectummesencefalico y los coliculos

superiores (area sombreada).

Diagnostico presuntivo: Sindrome de Parinaud secundario a lesion
expansiva vascular de la glandula pineal.
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Conducta terapéutica:

La paciente se remitié a Neurocirugia,se decidi®é una conducta
terapéutica conservadora. Esta decision se fundamenta en la
localizacion anatdmica de la lesion en regidn pineal que es un area de
dificil acceso quirurgico, en la naturaleza probablemente vascular de
la lesién, lo cual conlleva un alto riesgo hemorragico quirdrgico, asi
como en la estabilidad sintomatica de la paciente, quien presenta
sintomas desde los 6 afios sin evidencia de progresion.
Adicionalmente, se considerd la ausencia de hidrocefalia o signos de
hipertension intracraneal y el elevado riesgo de morbilidad
neuroldgica severa asociado a la cirugia en la region pineal.

En consecuencia, se establecio un plan de manejo expectante con
vigilancia activa, que contempla controles neuroftalmoldgicos
trimestrales para evaluar agudeza visual, motilidad ocular y fondo de
0jo, junto con resonancia magnética de craneo con frecuencia
semestral destinada a detectar crecimiento tumoral o signos de
hemorragia. Se indicé ademas una interconsulta con Endocrinologia
Pediatrica para el abordaje de la pubertad precoz, y se indicaron
medidas generales profilacticas, que incluyen evitar actividades de
alto riesgo traumatico y mantener un adecuado control de la presién
arterial.

Evolucion y seguimiento:

Durante los 18 meses de seguimiento transcurridos desde el
diagnéstico, se ha evidenciado una evolucion favorable que respalda
la conducta terapéutica inicial. La paciente mantiene estabilidad en su
sintomatologia neuroftalmoldgica, persistiendo la limitacion de la
mirada vertical hacia arriba sin progresién, y no ha presentado
episodios sugerentes de hemorragia intracraneal, como cefaleas
intensas, vOmitos o alteracién del nivel de conciencia.
Radioldgicamente, la lesion pineal permanece estable, sin crecimiento
significativo en la resonancia magnética de control realizada a los 12
meses. Finalmente, la paciente mantiene una buena calidad de vida
con adecuada adaptacién escolar y familiar, cumpliendo una
restriccion moderada de actividades fisicas como medida profilactica.

Consentimiento informado: Se obtuvo consentimiento informado
escrito de los padres tutores de la paciente para la publicacion de
este caso clinico, garantizando la confidencialidad de su identidad
mediante la eliminacidon de datos identificables.

DISCUSION
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El presente caso ilustra la presentacion clinica de un sindrome de
Parinaud de evolucion insidiosa en una paciente pedidtrica, cuya
etiologia por tumor vascular de la glandula pineal representa una
rareza dentro de las ya infrecuentes lesiones de esta region
anatdmica. La combinacion de manifestaciones neuroftalmoldgicas
clasicas con alteraciones endocrinoldgicas atipicas (pubertad precoz e
inversion del ritmo suefo-vigilia), junto con la decision de manejo
expectante en una lesidon de alto riesgo quirdrgico, constituyen los
elementos distintivos que justifican la presentacion de este caso.

El sindrome de Parinaud se clasifica cldsicamente segun grupos
etarios y causas: tumores pineales en nifios y adultos jovenes,
esclerosis multiple en mujeres de tercera a cuarta década, y eventos
vasculares en pacientes ancianos.(!) En la edad pediatrica, los
tumores de células germinales constituyen el 50-70% de las
neoplasias pineales, seguidos por pineocitomas, astrocitomas vy
ependimomas.(?) Los tumores vasculares —cavernomas,
malformaciones arteriovenosas y hemangiomas— representan menos
del 5% de las lesiones pineales sintomaticas en nifos.(3)

La paciente presenta una lesidn con caracteristicas radioldgicas
sugestivas de tumor vascular (cavernoma o malformacion vascular),
lo cual es excepcional en su grupo etario. La RM muestra el patrén
clasico de heterogeneidad de sefal con areas hiperintensas en T1 y
T2, compatibles con hemorragias en diferentes estadios de
evolucion.®) A diferencia de los tumores de células germinales, que
tipicamente muestran hiperintensidad homogénea y realce con
contraste, las lesiones vasculares presentan este patrén "en
palomitas de maiz" por la presencia de microhemorragias repetidas y
trombos organizados.(®

La baja incidencia de tumores vasculares pineales pediatricos dificulta
el establecimiento de protocolos de manejo especificos. En la serie de
40 casos de sindrome de Parinaud revisada por Shields et al.,
ninguno correspondia a etiologia vascular en pacientes menores de
18 afios.(!) Esto subraya la importancia de reportar estos casos para
enriquecer la evidencia disponible.

La glandula pineal, estructura epifisaria ubicada en la linea media
superior al tectummesencefalico, sintetiza melatonina a partir de la
serotonina mediante la enzima N-acetiltransferasa.(®) La melatonina
ejerce efectos inhibitorios sobre el eje hipotalamo-hipofisiario-
gonadal, modulando la secrecién de gonadotropinas.(”) La compresion
o destruccidon de la pineal por procesos expansivos interrumpe esta
inhibicion, desencadenando pubertad precoz central.(®
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En el presente caso, la menarquia espontanea a los 8 afios de edad,
precedida por desarrollo mamario y vello pubico, constituye una
manifestacion  endocrinolégica clasica pero frecuentemente
subdiagnosticada en nifos con lesiones pineales.®) La inversién del
ritmo suefio-vigilia —preferencia por dormir durante el dia e insomnio
nocturno— representa una alteracién circadiana directamente
atribuible a la disfuncién de la sintesis de melatonina.(19) Estos
sintomas, presentes desde la primera infancia de la paciente,
precedieron en afios a las manifestaciones oculomotoras evidentes.

La literatura médica tradicionalmente ha enfatizado las alteraciones
oculomotoras del sindrome de Parinaud, relegando |las
manifestaciones endocrinoldgicas a un segundo plano.(t1) Sin
embargo, estudios recientes sugieren que hasta el 30% de los
pacientes pediatricos con tumores pineales presentan alteraciones del
sueno, y el 15-20% de las nifias con lesiones compresivas pineales
desarrollan pubertad precoz.(!?) El interrogatorio detallado sobre
patrones de suefio y desarrollo sexual debe considerarse obligatorio
en la evaluacién de nifios con signos sugestivos de disfuncién
mesencefalica.

La paralisis supranuclear de la elevacion, signo cardinal del sindrome
de Parinaud, resulta del dano al centro de la mirada vertical ubicado
en el mesencéfalo dorsal. Este centro incluye el nucleo rostral del
fasciculo longitudinal medial (riMLF) y el nucleo intersticial de Cajal,
que generan los impulsos para los movimientos oculares conjugados
hacia arriba.(!3) La compresion por el tumor pineal (29 x 28 x 27
mm) sobre el tectum y los coliculos superiores explica la disfuncion
observada.

El nistagmo de convergencia-retracciéon, caracterizado por
movimientos sacadicos convergentes retrusivos de ambos ojos al
intentar la elevacion, representa una liberacién de reflejos de fijacion
primitivos debido a la desconexion cortical.(14) La retraccion palpebral
bilateral (signo de Collier) y la disociacidn luz-cerca pupilar completan
el cuadro clasico, todos presentes en esta paciente aunque con
intensidad variable.

Es notable que la paciente mantuviera agudeza visual normal y fondo
de ojo sin alteraciones, a pesar de la compresion mesencefdlica. Esto
se explica por la ausencia de hidrocefalia obstructiva, condicion que
habitualmente acompafna a los tumores pineales grandes y que causa
papiledema por hipertensidon intracraneal.(!® La presencia de
hidrocefalia habria modificado radicalmente el manejo, obligando a
derivacién ventricular urgente.

Los articulos de la Revista MedEst se comparten bajo los términos de la licencia de
Creative Commons Reconocimiento-NoComercial 4.0 Internacional
Email: revmdest.mtz@infomed.sld.cu Sitio Web: www.revmedest.sld.cu

OPEN a.ﬁl:( ESS



mailto:revmdest.mtz@infomed.sld.cu
http://www.revmedest.sld.cu/

Moreno-Mifia LI. et. al./ Sindrome de Parinaud por tumor MedEst. 2026]| Vol. 6: e535
vascular pineal en paciente pediatrico: a propésito de un caso. ISSN: 2789-7567 | RNPS: 2524

La conducta terapéutica adoptada —vigilancia activa sin intervencion
quirdrgica directa— representa una decisién compleja que ilustra los
dilemas en neurocirugia pediatrica. Los tumores vasculares de la
region pineal presentan riesgos quirdrgicos especificos: hemorragia
intraoperatoria catastrofica, dafio a estructuras vecinas (talamo,
cuerpo calloso, venas galénicas) y morbilidad neuroldgica severa.(16)

La evidencia reciente respalda el manejo conservador en lesiones
asintomaticas o con sintomatologia estable. En una serie de 20
pacientes con cavernomas cerebrales pediatricos asintomaticos, la
tasa de hemorragia anual fue del 2,4%, comparable a la poblacion
adulta, y el manejo expectante no se asocid con peor prognosis
funcional.(1”) Para lesiones de dificil acceso quirtrgico como la regién
pineal, la observacion con RM seriada constituye una alternativa
valida, especialmente cuando no hay signos de hipertension
intracraneal.(1®)

Sin embargo, esta estrategia no estd exenta de riesgos. La tasa de
hemorragia en cavernomas pineales sintomaticos puede alcanzar el
8-10% anual, significativamente mayor que en otras
localizaciones.(1?) La decisién de manejo expectante en nuestra
paciente se fundamenté en: (a) estabilidad sintomatica documentada
de 4 afios previos al diagnédstico; (b) ausencia de hidrocefalia; (c)
caracteristicas radioldgicas sugestivas de lesidn vascular de bajo
flujo; vy (d) alto riesgo previsible de morbilidad quirdrgica.

El seguimiento de 18 meses confirma la estabilidad de la lesion y la
ausencia de eventos hemorragicos, validando la decision inicial. No
obstante, la paciente requiere vigilancia indefinida, dado que el riesgo
hemorragico persiste a lo largo de la vida.(?9

Este caso subraya la importancia del interrogatorio sistematico en
pacientes pediatricos con signos oculomotores atipicos. La limitacién
de la mirada vertical, aunque sutil, debe evaluarse siempre mediante
el test de elevacién forzada en niflos con "torpeza" motora o
dificultades visuales no explicadas. La presencia de alteraciones del
suefio o desarrollo sexual acelerado en este contexto debe alertar
sobre patologia pineal.

Para el médico general integral y el pediatra, la sospecha temprana
de sindrome de Parinaud permite derivacién oportuna al especialista.
El oftalmdlogo, por su parte, debe completar el examen con
evaluacién de pupilas (disociacién luz-cerca) y motilidad vertical,
buscando especificamente el nistagmo de convergencia-retraccién. La
RM constituye el estudio de imagen de eleccién, el cual debe incluir
secuencias especificas para caracterizacion de lesiones vasculares. (20
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El presente reporte tiene limitaciones inherentes. No se dispuso de
estudio histopatoldgico que confirmara la naturaleza vascular de la
lesién, limitando el diagndstico a caracteristicas radioldgicas. La
angiografia por RM o arteriografia convencional, Utiles para
caracterizar mejor el flujo vascular, no se realizaron por limitaciones
dadas por la no disponibilidad de contraste Gadolinio. El seguimiento
de 18 meses, aunque sugestivo de estabilidad, no permite establecer
prognosis a largo plazo.

CONCLUSIONES

El sindrome de Parinaud en pediatria requiere alta sospecha clinica
ante limitacidn de la mirada vertical, especialmente si se acompafian
manifestaciones endocrinoldgicas tempranas (pubertad precoz,
alteraciones del suefio). Los tumores vasculares pineales, aunque
excepcionales, deben diferenciarse por RM con sefial heterogénea
sugestiva de sangrado. En lesiones de alto riesgo quirdrgico vy
sintomas estables, el manejo expectante con vigilancia activa es una
alternativa valida, siempre con seguimiento clinico-radiolégico y
endocrinoldgico riguroso. La estabilidad observada durante 18 meses
apoya esta conducta en casos seleccionados.
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