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RESUMEN

Los cordomas son neoplasias de lento crecimiento de la linea media. Representan aproximadamente 1% de los tumores
malignos de hueso. Corresponden de 0.1 a 0.2% de las neoplasias intracraneales. De origen embrionario notocordal, inician su
sintomatologia entre la tercera y quinta década de la vida, con una media diagnéstica de 43 afios. Se presentan como una lesién
de masa en la region clival, con destruccion de esta y con extension a nasofaringe. El diagndstico definitivo es histopatoldgico.
La supervivencia de los pacientes no tratados se estima en una media de 28 meses después del inicio de la sintomatologia,
posterior a la terapia de radiacion o quirdrgica es de 6.6 afios y 3.6 afos respectivamente. La quimioterapia no ha comprobado
beneficio, aun asi su uso esta justificado en pacientes jovenes, suponiendo que esto detuviera el crecimiento tumoral y una vez
alcanzada cierta edad se indicaria la radioterapia. Hay limitaciones con lo que respecta al tratamiento, aun con los avances en
cuanto a estudios de imagen y técnicas de reseccion quirurgica.
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ABSTRACT

Chordomas are slow-growing neoplasias of the midline, representing about 1% of malignant tumorsarising from bone, and from 0.1
to 0.2% of intracranial neoplasms. Originating from embryonic notochord, they symptoms begin between the third and fifth decade
of life, with an average age of 43 years. They are presented as a mass lesion in the clival region, with destruction and extension
to nasopharynx. Definitive diagnosis is made by histopathological evaluation. Survival of untreated patients ranges from 28 months
after onset of symptoms to 6.6 years and 3.6 years after radiation and surgery, respectively. Chemotherapy has not proved
benefical, but it is usually offered to very young patients in order to reduce the tumoral mass, and to reach an older age in which
radioterapy treatment is indicated. There are limitations with regard to treatment, even with current advances in imaging techniques
and surgical resection.
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INTRODUCCION

0os cordomas son neoplasias disontogénicas, de lento

crecimiento de la linea media, que representan aproxi-

madamente 1% de los tumores malignos de hueso, 50%
se localizan en sacro y coxis y 15% en vértebras. Correspon-
den de 0.1 a 0.2% de las neoplasias intracraneales.' El 6% de
estas tumoraciones son de la base de craneo, de esta ultima
predomina 35% en la sincondrosis esfenooccipital y en me-
nor medida en regién selar, paraselar y supraselar, siendo
raros los puramente intraselares.?*

De origen embrionario notocordal, presenta células llama-
das “fisaliferas”, de tipo lobular, vacuoladas y matriz mucinosa,
con patron de crecimiento en forma de “cordones” (de ahi el
nombre) y bandas irregulares pseudoacinares.® Muestran mar-
cadores positivos epiteliales como la citoqueratina, antigeno

de membrana epitelial y alfafetoproteina, permitiéndole dife-
renciarse de su contraparte, el cordoma condroide y
condrosarcoma. Sin embargo, su negatividad no excluye su
diagnodstico, que macroscopicamente sonde aspecto
cartilaginoso, suave y/o gelatinoso.®

Son tumores inusuales, considerados por algunos auto-
res al igual que los condrosarcomas, como una misma enti-
dad nosoldgica por el comportamiento bioldgico parecido.
Actualmente son reconocidos como entidades patoldgicas
diferentes, ya que existe diferencia significativa entre los estu-
dios de inmunohistoquimica.

La primera descripcion realizada fue en 1846 por Virchow,
reportandola como una lesién pequefa, suave, de consistencia
gelatinosa que emergia de la sincondrosis esfenooccipital, lla-
mandole, asi como ecchordosis physaliphora, dado al aspecto
parecido con esta planta y pensando en su etiologia como
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cartilaginosa. Tiempo después, en 1925 Mdller le asigna el
nombre de chordoma o ecchordosistras la identificacion de su
origen notocordal.”

No se ha demostrado predominancia por algin grupo
etario. Inicia su sintomatologia entre la tercera y quinta déca-
da de la vida, con una media de edad de 43 afios. La inciden-
cia en nifios es menor de 5%, pero este grupo representa el
peor prondstico.2 Algunos casos de series manifiestan predo-
minio del sexo masculino, siendo ésta de 2:1. Cabe mencio-
nar que descendientes de raza afroamericana no se ven afec-
tados por esta entidad nosoldgica.®

Se puede sospechar de cordomas en todo aquel paciente
que en los estudios de imagen presente una lesién de masa
en regioén clival, con destruccién de ésta (sin hiperostosis) y
con extension a nasofaringe. La sintomatologia depende de
la localizacion y extension tumoral, siendo las méas frecuentes
cefalea, diplopia, cambios visuales y paresia de pares
craneales bajos. Sin embargo, el primer sintoma reportado en
la literatura es la diplopia permanente o intermitente, y a la
exploracion neuroldgica el hallazgo mas comun es la debili-
dad de musculos extraoculares, secundario a la inclusion del
sexto par craneal. Es posible encontrar otras neuropatias en
40 a 90% de los casos.

En los estudios de imagen se observan calcificaciones en
47 a 71%, producto del secuestro de fragmentos 6seos, no
siendo propia la calcificacion distrdfica. En la IRM, en las se-
cuencias de pulso T1 se observaran isointensos a hipointensos
y en el T2 hiperintensos, con captacion moderada de medio
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de contraste, la secuencia de supresion grasa poscontraste
demuestra la tumoracion dentro de la grasa clival. En 79% de
los casos se encuentran involucradas las estructuras
vasculares del sistema vertebrobasilar y carotideo cavernoso
(Figura 1).

El diagndstico definitivo es histopatoldgico, observandose
al microscopio células con citoplasma amplio y eosinoide,
multivacuolado siendo este contenido PAS (acido peryddico
de Schiff) positivo, ofreciendo una imagen en anillo de sello
inmersas en una matriz celular, de caracteristicas rizoides,
que adopta un patrén de finos cordones anastomosados. Las
llamadas célula fisaliferas son aquéllas que contienen multi-
ples vacuolas que rodean al nucleo, localizado en el centro
de la célula (Figuras 2-4).°

Cabe destacar que existe una subclasificacién de los
cordomas: el cordoma clasico y la variedad de cordoma
condroide, caracterizado por focos de estroma de cartilago
hialino, ademas de todas las caracteristicas que presenta el
cordoma clasico, pero en proporciones menores de esta Ulti-
ma y en ocasiones dificil de diferenciar entre un clasico y un
condrosarcoma. Aunque histolégicamente los cordomas son
tumores benignos, su naturaleza invasora en la mayoria
de los casos los convierte en oncolégicamente imposibles de
erradicar.® Algunos de los factores prondsticos son: la edad
del paciente, siendo como ya lo habiamos comentado con
antelacion los de peor prondstico aquellos menores de cinco
afos de edad, con cirugias o radiacion previas, asi como anor-
malidades citogenéticas.’® La supervivencia de los pacientes

Figural. Cordoma en secuencia de pulso T1 (A) y T2 (B) con compresion de mesencéfalo. Imagenes cortesia de la coleccién fotografica Dr. Gutiérrez-

Partida Carlos Francisco.
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Figura 3. Nidos de células epitelioides dentro de una matriz de
mucopolisacaridos en un cordoma.
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Figura 4. Areas hialinizantes dentro de un cordoma parecido a
condrosarcoma.
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no tratados se estima en una media de 28 meses después del
inicio de la sintomatologia, posterior de la terapia de radiacion
0 quirdrgica es de 6.6 afos y 3.6 afos, respectivamente, te-
niendo recurrencia aproximadamente a los diez afos del tra-
tamiento inicial."1?

Dentro de los tratamientos propuestos se encuentran
la reseccion quirdrgica y la radiacion. Quirdrgicamente
existen diferentes abordajes y eso dependera del sitio de
la lesiéon, por mencionar algunos se encuentra el
transesfenoidal, transfacial, transesfenoidal extendido,
subfrontal, entre otros.''” Estos abordajes son de exten-
siones amplias y requieren retraccion del parénquima ce-
rebral.’® Una de las principales complicaciones de estos
procedimientos son: la fistula de liquido cefalorraquideo
observada en 8-30%, asi como las neuropatias descritas
en 0-80%. Aunque la reseccion sea macroscépicamente
completa, existe alta probabilidad de recidiva'® y traen con-
sigo una alta morbimortalidad, sobre todo cuando se rea-
lizan resecciones agresivas.?°

Los cordomas tienen la caracteristica de sembrar sus cé-
lulas tumorales en el trayecto quirdrgico a distancia, por lo
que es posible encontrarlo en nasofaringe y en el sitio de la
toma de injerto para reparacion de piso selar, si ése fue el
caso, en duramadre, musculo, etc., haciendo necesario tomar
acciones para evitar este fin como: el cambio de guantes mas
a menudo, cambio de campos quirdrgicos durante el cierre,
asi como diferente instrumental para abordaje abdominal, u
otro sitio diferente de la lesion, durante el seguimiento
postquirdrgico. Los estudios de imagen estaran también en-
caminados a observar todas las rutas de acceso que se reali-
zaron durante la cirugia, para descartar siembras a distan-
cia.?!

Con lo que respecta a la radioterapia coadyuvante, se ha
observado una recurrencia menor a la realizada con
protones.?? Reportandose una sobrevida a cinco afos de 80%.
Una tasa libre de recurrencia a cinco afios de 63-67%. Sin em-
bargo, los cordomas siguen considerandose radiorresistentes.
Las dosis recomendadas son de 70 a 80 Gy, tomado en cuenta
que el mesencéfalo tiene una tolerancia de 60 Gy. La radiotera-
pia con protones se ha visto mas eficaz que la convencional,
posiblemente por las siguientes razones: la radiaciéon envia-
da con protones es de mayor intensidad que la radioterapia
convencional, ya que los protones cuentan con el efecto de
pico Bragg, esto lo hace mas conformacional, pudiéndose
entonces enviar con mayor cantidad, certeza y seguridad en
la dosis.?®*?* Asi también se ha demostrado que tiene mejores
efectos biolégicos sobre los fotones, aun cuando se enviaran
dosis equivalentes de terapia convencional.?>2¢ Gran parte de
la dosis total de un foton se deposita antes de llegar al tumor y
el haz continua colocando energia luego de atravesar el tu-
mor. Los protones, por el contrario, depositan una dosis mu-
cho menor antes de llegar al tumor y pueden ser detenidos
inmediatamente después de haber salido del tumor. El resul-
tado es una dosis mucho menor para los tejidos normales
circundantes, al tiempo que permite la aplicaciéon de una do-
sis mayor al tumor, con menos efectos secundarios. Las ma-
yores dosis en el tumor significaran tasas mas altas de control



local y de supervivencia libre de enfermedad. En la quimiote-
rapia no se ha comprobado efecto benéfico alguno, aun asi,
su uso esta justificado en pacientes que son muy jévenes aun
para recibir radioterapia, suponiendo que esto detuviera el
crecimiento tumoral y una vez que alcance la edad apropiada,
se indicaria la radioterapia. Finalmente, el prondstico depen-
deré de la reseccion quirdrgica y la terapia de radiacion
adyuvante, mostrando mejor prondstico las resecciones mas
amplias, que en pacientes con resecciones parciales, tam-
bién se ha demostrado que un cariotipo anormal, tiene alta
incidencia de recurrencia y malignidad, aquellos tumores con
pérdida del gen supresor de tumores en el loci 1qy 13q.°

CoNCLUSION

Los cordomas representan un verdadero reto para el
neurocirujano, si se realizan resecciones amplias, el costo
sera alta morbilidad, pero si somos conservadores la recidiva
tumoral se vera en un corto tiempo, representando un dilema.
La opcidn de la radioterapia es alentadora; que soélo sera efec-
tiva si se realiza con energia de protones, sin embargo, en
nuestro medio no contamos con ningun centro de estas carac-
teristicas. Aun con los avances en cuanto a estudios de ima-
gen, técnicas quirdrgicas y de tratamiento continda siendo
una patologia de dificil control y prondstico reservado.
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