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Transcurrieron cerca de 50 afios desde mediados del Siglo pasado,
cuando Luschka, Virchow, Muller y otros, llamaron la atencidn sobre las
primeras formaciones nodulares y masas gelatinosas que se proyectaban
en la cavidad craneana, atribuyéndoseles desde entonces su origen a partir
de la Notocorda, hasta el estudio experimental de Ribbert, que hizo pensar
ya en la persistencia de remanentes de tejido de la Notocorda, también en
los nicleos pulposos de los discos intervertebrales de la columna, en to-

da su extensién, de donde se originaban estos tumores.

En lo que va transcurrido del actual siglo, los investigadores han
profundizado su trabajo y han sido publicados ya numerosos estudios y
varias series de casos de Cordomas localizados en distintos niveles de

columna, desde la regién esfeno-occipital hasta la cauda equina.

Parte de dicha bibliografia ha sido consultada por nosotros para rea-
lizar esta revisién. En Colombia se conoce sclamente, un informe de
Cordomas de localizacidén intracraneana, sobre 4 casos reportados y es-
tudiados por los Dres. J.L. Sierra, Herndn Alvarado C., Gladys de To-
ro y Gabriel Toré C., publicado en el afio 1962, Los cuatro casos son
los Unicos Cordomas de localizacién endocraneana, reportados entre

10.000 autopsias, practicadas en un periodo de 15 afios, revisadas en los



archivos de Patologfa del Centro Hospitalario San Juan de Dios de Bogot4.
Los investigadores encontraron 360 tumores endocraneanos primarios de

los cuales sélo 4 fueron clasificados como Cordoma (12).
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El presente trabajo, estd basado sobre 12 pacientes, recibidos y tra-
tados en el Instituto Nacional de Cancerologia, en un periodo de 21 afos
comprendidos entre 1954 y 1975, con el diagndstico clinico y radiolégico

de Cordoma, confirmado histopatolégicamente.

Para ello fueron revisados los archivos de la Seccién de Estadistica
del Instituto igual que los archivos de Patologia. Se analizaron las histo-
rias de los casos positivos, para realizar ei estudio en base a los datos
dtiles (edad, sexo, antecedentes, localizacién, signos y sintomas, exd-
menes paraclinicos de importancia, evolucién, tipo de tratamiento, su-

pervivencia).

Es nuestro objetivo, practicar un andlisis sobre los pacientes estu-
diados y exponer las consideraciones patolégicas, clinicas y terapéuticas
acerca del Cordoma, sefalando finalmente algunas conclusiones que pue-

dan considerarse, como un aporte en el tratamiento de estos pacientes.

Precisamente la relativa poca cantidad de casos (12 pacientes), en-

contrados entre las historias de un poco mds de 20 afios en el Instituto
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frecuente, ya que se hallé un total de 7; entre los 60 y 69 un paciente y
de los 70 a 79 un paciente. Fara los hombres el promedio de edad fue de
57,4 anos. Para las mujeres este promedio, fue mucho menor : 45,6

afnos.

En general el promedio de edad en esta serie fue visto alrededor de
52, 4 afos. La proporcién en hombres fue apenas un poco mayor que en

las mujeres (Figura No. 2),

Aun cuando al antecedente de traumatismo, el costumbre que se le
otorgue un grado variable de importancia no siempre explicable, en rela-
cién con tumores malignos, es necesario en estos casos, y especifica~-
mente en los Cordomas de localizacién sacrocoxigea, anotar que por lo
menos 80% de los pacientes con cordomas de localizacién sacra, coxigea
0 sacrocoxigea, sufieron traumatismo de notoria intensidad, con varios
afios de anterioridad a la manifestacién tumoral, unas veces a causa de
golpes y otras a causa de caidas, comprometiendo en algiin grado la co-
lumna vertebral (Cuadro No. 1). M4s adelante se tratard de explicar la
razdén por la cual, le otorgamos cierta importancia al antecedente de

Trauma, la hipétesis considerada y ademds los argumentos en pro y en

contra,

Fl dolor local en 3 casos, la aparicién de la masa externa en 5 de

g



Nacional de Cancerologia, nos d4 una idea de la escasa frecuencia del Cor-
doma en nuestro medio, lo cual corresponde muy aproximadamente a in-

formes de otras partes del mundo.

La mayor proporcion en cuanto a localizacién del Cordoma, fue la Sa-
crocoxigea. IL.a otra localizacién econtrada fue la de Columna Cervical

(Faringeos).

No se encontraron Cordomas en otros sitios diferentes. Se aprecia
en nuestra serie los siguientes porcentajes relacionados con localizacidn :
Faringeos 2 casos, Sacrocoxigeos 10 casos (17% y 83% respectivamente).

(Figura No. 1),

En los primeros la lesién compromete cuerpos vertebrales cervicales;

en los segundos destruye vertebras sacras o coxigeas o ambas.

En la figura No. 1 puede apreciarse la localizacién del Cordoma en
nuestro medio, en comparacién con otras series mayores y mds represen-

tativas (Clinica Mayo - 155 casos de 1910 a 1971) .

En relacién a la edad fue mayor la proporcién en las personas mayo-
res de 40 afos. Se hallé solamente un caso menor de 40 (mujer de 22

afnos). De 40 a 49 afios se hallaron 2 pacientes; de 50 a 59 fue la edad m4s

. /.
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ellos, y sintomas neurolégicos en 2 pacientes, fue la tnica y primera que-

ja o manifestacién inicial, en los Cordomas sacrocoxigeos.

Degspies de un tiempo transcurrido mds o menos largo, estos pacien-
tes presentaban ya, un cuadro de Cordoma caracterizado clinicamente por

cuatro aspectos principales a saber :

a) Masa externa de gran tamafio, variable entre 10 y 30 cms. de didme~
tro (100%).

b) Dolor local (80% de los pacientes)

c) Estrefimiento, dolor rectal y masa al tacto rectal ¢70% de los pa-
cientes)

d) Sintomas neurolégicos relacionados con los miembros inferiores

(70%)

Otros puntos, de consideracién clinica fueron los referentes a la con-
sistencia blanda, eldstica o renitente algunas veces y en otros casos que
la consistencia era dura y el aspecto multinodular. I.lamaba la atencién
en algunos pacientes los cambios de la piel que cubre y rodea el Cordo-

ma, tales como ulceracién, color violdceo, circulacién colateral (Cua-

dro No. 2).

En cuanto a los Cordomas de localizacién cervical (nivel faringeo)

que fueron 2, dentro de la serie estudiada, aparecen muy claros los sin-

s I s
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tomas caracterizados por disfagia, regurgitacién constante de los alimen-

tos y el dolor local (Cuadro No. 5).

En cualquiera localizacién, ademds de estas pautas clinicas el examen
paraclinico més importante es el radiolégico de columna. FEn los Cordo-
mas Sacrocoxigeos tiene marcado interés el tacto rectal y la Rectosigmoi-
doscopia debido al crecimiento que hacen estos tumores hacia la cavidad

pelvica, dando como resultado el estrefiimiento y la comprensién del recto.

LLlama la atencidén el lapso considerable transcurrido entre la mani-
festacidén inicial del Tumor y el momento de la primera consulta o el in-
greso el paciente al Instituto de Cancerologia. Este tiempo oscilé entre

1 y 4 afios aprecidndose un promedio de 2 anos.

Nuizas debido a la sintomatologia mds temprana y Je aparicién mds
critica por su localizacién, los cordomas faringeos o cervicales pueden
haber obligado a estos pacientes, a consultar un poco antes, que en los
de localizacidén sacrocoxigea; su diagnéstico fue mds precoz y el trata-
miento de estos 2 casos muestra un resultado, con un futuro menos som-

brio. (Cuadro No. 3, Cuadro No. 4).

La implantacién paulatina del cuadro tumoral, el tiempo transcurrido

hasta 1a Consulta o el ingreso del paciente y los casos de sobrevida revi-

sados en este trabajo, nos dan una idea de la tendencia del Cordoma al

]
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compromiso local, el crecimiento lento de la masa y la evolucién ambigua
de este tumor maligno que obliga a realizar diagndstico diferencial con
otras entidades, con las cuales puede confundirse el Cordoma sin tener

con ellas ninguna relacién.

Teniendo en cuenta las caracteristicas y el comportamiento de este
tumor, es importante realizar un esfuerzo encaminado al reconocimiento
menos tardio del Cordoma, que permita brindarle a este tipo de pacientes
una sobrevida cuantitativa y cualitativamente superior (Cuadro No. 3y

Figura No. 3).

Fundamentalmente 2 tipos de tratamiento recibieron los pacientes e
Cordoma en nuestro medio :
a) Reseccidén quiridrgica incompleta del tumor
b) Reseccidén incompleta del tumor y Radioterapia
Un tercer tipo de procedimiento, fue la biopsia, la cual se practicd en 2

pacientes con intencién diagnéstica unicamente.

En los pacientes de este estudio intervenidos quiridrgicamente, no fue
posible practicar una cirugia radical, puesto que siempre se encontraron
grandes dificultades para la reseccién total a causa de la invasién local y
del compromiso de importantes estructuras. La figura No. 4 ilustra sobre

el tratamiento y los resultados.

o f s
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En el grupo de pacientes que recibieron tratamiento mixto (cirugia mds
radioterapia) se obtuvo sobrevida entre 3 y 8 afos, en la mitad de los ca-

SOS.

El grupo de pacientes a quienes solo se les practicé cirugia subtntal
del tumor, mostrd sobrevida de 10 afios en un caso y de 12 afios en otro pa-
ciente. Este grupo de pacientes, que reconocemos es muy pequeno, (4 ca-
sos) muestra en esta revisién, una sobrevida relativamente larga, en la
mitad de los casos, en los cuales hubo necesidad de practicar por lo menos
dos extirpaciones subtotales. En los 2 casos restantes de este grupo, la

muerte sobrevino dentro de las primeras 72 horas de post-operatorio.

Aparentemente se deduce, un mejor resultado en los pacientes que re-
cibieron tratamiento mixto, no solamente por el mejor control del creci-
miento tumoral, sino también por la mejor calidad de sobrevida, compara-
da con la obtenida por los pacientes que recibieron solo Cirugia. FEn estos
Gltimos a pesar de haber obtenido algunos de ellos largas sobrevivencias,
para ello fue necesario someterlos a dos o mds extirpaciones parciales,
las condiciones del paciente fueron mds criticas y la calidad de esta sobre-
vida fue siempre inferior; se presentaron recidivas o subsiguiente desarrollo
del Cordoma lo cual hace pensar en el comportamiento biolégico diferente

del tumor, en ciertos casos en cuanto a proliferacidén, desarrollo y agresi-

vidad.
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El tratamiento con Cobalto fue recibido por el 50% de los pacientes con
diagndstico de Cordoma, segin esta serie revisada en el Instituto Nacional

de Cancerologia (Figura No. 4)

En terminos generales se otorgé este tratamiento con criterio paliati-
vo y siempre precedido de un tipo de cirugia que en todo momento se con-

sideré como incompleta.

Las dosis radioactivas para cada tratamiento fluctuaron entre 4.000
y 5,000 rads. con excepcién Je 2 casos en los cuales se efectuaron dos
tratamientos de Cobalto, con intervalo considerable, recibiendo en esta

forma un total aproximado de 10.000 Rds. (Cuadro No. 5)

Es muy posible que la Radioterapia, haya contribuido en mds de un
paciente de nuestra serie estudiada, al control el tumor, a la desapari-

cién de las masas tumorales post-cirugia y a la mejor calidad de sobrevida.

Con relacidn a la sobrevida se anota que tuvimos en cuenta para este

aspecto, solamente los casos estudiados y seguidos hasta julio de 1970.

Sobre 10 casos de Cordoma, la mayoria de localizacién sacrocoxigea,
encontramos 3 pacientes (30%) con una sobrevida mayor de 5 afios, sin
que pueda otorgdrsele a este resultado una importancia curativa (Cuadro

No. 6).
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En 1856 IL.uschka y 1857 Virchow, describieron las primeras formacio-
nes cordomatosas. El primero las relacioné con alteraciones de los carti-
lagos intervertebrales, mientras que el segundo llamd la atencidn sobre
unas pequefnas masas gelatinosas que desde el clivus y el agujero magno,
sobresalian y se proyectaban hacia la cavidad craneana. A dichas forma-
ciones se les 1lamd en aquella época ECCHORDOSIS O ECHONDROSIS, por
la creeencia en su origen cartilaginoso. Ademds debido a un contenido va-
cuolar caracteristico en las células de éstos tejidos, aparecié la Jenomina-

cién de FISALIFORA, (1, 2, 3)

Muller en 1858, fue el primero que se refirié al origen de estos tumo-
res, en la Notocorda, después Je demostrar la persistencia de este tejido
embrionario; en la sincondrosis esfeno-occipital, en la base del craneo y
en los discos intervertebrales. A estos tumores se les 1lamé entonces

TUMORES CORDOIDES.

Ribbert, unos afios més tarde utilizé el término de COR DOMA bien
conocido ahora, para designar un grupo de tumores en la regién esfeno
occipital, hallazgo que posteriormente se generalizé a toda la extensién de

la columna vertebral.

En 1895 Ribbert realizé un estudio experimental, que bdsicamente

consistia en puncionar discos intervertebrales de conejos jévenes, produ-
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ciendo herniacién de los nicleos pulposos y obteniendo a partir de esta pun-
cién o traumatismo, una proliferacién de tejido que recordaba el tejido Cor-

dal.

Durante los dltimos afios se ha comprobado, el origen de estos tumores
a partir de la Notocorda, fundamentdndose para ello en estu 'ios embriol6gi-
cos que dan fuerza a la hipétesis, de que el trauma produce liberacién el
tejido cordal de los nicleos pulposos intervertebrales, en aquellos sitios
que reciben dicho traumatismo, permitiendo la proliferaciéon del tejido que
sobresale o ''se hernia'. Esta hipdtesis es poco aplicable a casos de loca-

lizacién endocraneana o cervical. (16)

EMBRIOGENESIS

oEE=S=E=EsEsss====

Siempre han sido reportados los Cordomas, como tumores malignos,
muy raros que se originan en cualquier punto del curso original de 1a No-
tocorda, es decir a lo largo de la columna vertebral, desde su extremo

cefilico hasta el caudal (2, 4, 5, 6, 7, 8, 12, 13, 14).

L.a Notocorda se origina embriolégicamente, entre el ectodermo pri-
mitivo y el endodermo, como una estructura pequefisima, que aparece
como una ldmina primitivamente en forma separada y se dispone como un
tejido axial, de células extendidas, en un plano medio sagital para tomar

finalmente la posicién de la futura columna vertebral. Ia Notocorda apa-

—
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rece muy tempranamente en el embrién, aproximadamente hacia el segundo
mes de embarazo, continda su desarrollo durante el tercer mes fetal, cuan-
do se constituye en un cordén sdlido, situado en la regién medio dorsal,

que contiene células epiteliales, poligonales, no vacuoladas, indiferenciadas
que se extienden desde la regién caudal hasta la regién craneal del embrién.
Las células més externas se van transformando, se distienden y se empie-
zan a vacuolar con un contenido gelatinoso, que mds tarde se transforma

en sustancia mucinosa.

En el humano y en otros vertebrados la futura columna vertebral, se va
estructurando alrededor de la Notocorda, la cual va desapareciendo progre-
sivamente, iniciando un proceso de desintegracidén, hasta que finalmente

hacia el cuarto mes, es absorvida y normalmente desaparece.

Sin embargo se ha calculado que en 2% de los adultos, persisten restos
o remanentes de la Notocorda. Los investigadores han encontrado mds
frecuentemente estos tejidos remanentes en la regién sacrocoxigea, pero

también en la regién esfeno occipital y otras regiones vertebrales.

En base a lo anterior ha sido formulada la hipstesis del origen de los
Cordomas, en aquellos restos o focos ectdpicos de la Notocorda, que

anormalmente han persistido.

Existen a este respecto estudios en los cuales han logrado reprodu-

cir los diferentes estados del desarrollo de la Notocorda. Asf{ por ejem-

/.
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plo, Alexeis y Peyron presentan €l criterio histolégico del Cordoma, dicien-
do que el estado de vacuolacién de los elementos celulares que afectan al
citoplasma y a los espacios intercelulares ecerca al ectoplasma son carac-
teristicas especificas del tejido de la Notocorda. Varias apariencias de

los Cordomas corresponden a los cldsicos estados de desarrollo de la Noto-
corda : primero la aparicién de una forma cilindrica, luego la formacién de
un corddén sélido, de células indiferenciadas y por idltimo la formacién de
vacuolas intracelulares, con formacién de Mucina, agrupaciones de células
fisaliforas, separadas por tabique de aspecto fibroso. Todas las caracte-

risticas recuerdan histolégicamente las del tejido embrionario.

CARACTERISTICAS MACROSCOPICAS : En general estos son tumores lo-
bulados, de color pardo-rojizo o
gris pdlido, quisticos o sélidos que muestran dreas de tejido traslicido ge-
latinoso y mucinoso. Particularmente en la regién sacrocoxigea, alcanzan
proporciones enormes. Son bien delimitados y pueden estar cubiertos por
una cépsula fibrosa aunque la compresién de los tejidos adyacentes puede

simular encapsulamiento.

CARACTERISTICAS MICROSCOPICAS (Figura No. 6) : El cuadro micros-

cépico del Cordo~
ma es caracteristicamente pleomdérfico y en un mismo tumor puede obser-

varse una amplia gama de variaciones estructurales. No hay caracteres

s f =
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histolégicos absolutos o especificos, pero entre las caracteristicas diagnds-
ticas importantes se incluyen la casi constante disposicidn de las células tu-
morales formando 16bulos o alveolos, la tendencia a crecer en cordones y

a transforma rse en masas sinsiciales, la produccién de una abundante ma-
triz mucinosa y la presencia de grandes células vacuoladas (células fisa-
liforas) y células en 'anillo de sello'. Desde el punto de vista ultramicros-
cépico se ha podido clarificar la histogénesis de esta neoplasia. (11). lLas
pequenas vacuolas encontradas en las céulas con citoplasma espumoso pa-
recen representar cisternas dilatadas del reticulo endopldsmico rugoso,
mientras que las observadas en las células fisaliforas son derivadas de her-
niacién o secuestro del material intersticial. FEl reconocimiento de estas
caracteristicas en ejemplos de la Notocorda de la rata, constituye una evi-
dencia morfoldgica en favor de la relacién entre los cordomas y los elemen-

tos de la Notocorda y también indican su naturaleza ectodérmica. (Figura No. 9)

CARACTERISTICAS CT INICAS - DIAGNOSTICO : El Cordoma es un tumor
maligno, de poca frecuen-
cia que puede presentarse en cualquier punto del curso original de la Notocor-
da. Se observa principalmente a nivel sacrogoxigeo y en 12 base del craneo,
sin embargo puede comprometer cualquier otro sitio de la columna. Excep-
cionalmente se puede presentar Cordoma en los nifios, es propio de la edad

adulta y edad avanzada. Usualmente caracterizado por su lento crecimiento,

-
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invasién y recurrencia local y poca tendencia a producir metdstasis; particu-
larmente radioresistente y su localizacién asi como e! gran tamarno que pueden
llegar a tener estos tumores, crean grandes obstdculos desde el punto de
vista quirirgico.

En ausencia de tratamiento, su progreso es invariablemente hacia la
muerte. KEs frecuente que solo cuando alcanza gran tamafio, a veces exage-
rado se presenta la sintomatologia, cuando se trata de los Cordomas sacro-

coxigeos, talvez por su lento desarrollo a expensas de tejidos blandos.

El Cordoma en general es de apariencia irregular, lobulado o multilo-
bulado con dreas blandas y dreas duras y ocasionalmente con zonas de re-
blandecimiento por necrosis por los cual pueden apreciarse como de apa-
riencia pseudoquistica (Figura No. 5). Es un tumor que erosiona huesos
vecinos y tejido cartilaginoso, desplazando y comprometiendo ademds los

tejidos blandos.

En cuanto a la localizacidén, los autores e investigadores se refieren a
un 50% sacrocoxigeos, 35% esfeno-occipitales y 15% para los demds seg-
mentos de la columna (Figura No. 1). En cuanto al sexo se ha informado
una relacion de 2:1, es decir el Cordoma aparece dos veces mds frecuente
en el hombre. Jamds se han reportado regresiones egpontdneas de Cordo-
mas y es evidente el grado de {fariabilidad en el comportamiento clinico e
estos tumores; en términos generales, los sintomas se aprecian mds pre-

cozmente en las localizaciones altas, tipo cervical o craneo encefdlico.

« f &
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E s importante anotar el informe de rarisimos casos de aparicién mul-
ticénctrica, en donde al parecer ha sido descartada la metdstasis, tratdn-
dose mds bien de focos distintos de proliferacién tumoral, a lo largo del pri-

mitivo trayecto de la Notocorda (5).

El Cordoma ha sido visto como un tumor de crecimiento local, general-
mente agresivo, algunas veces de evolucidn silenciosa durante meses y has-
ta afos; coinciden en afirmar que se trata de un tumor poco metédstasico; en
10% de los pacientes con Cordoma, se han encontrado metdstasis a distan-
cia, principalmente a pulmones, a higado, a tejidos blandos, inclusive a

corazén (2, 3, 4, 6, 7, 9).

En los casos revisados en este trabajo, encontramos una marcada inci-
dencia de Cordomas de localizacién sacrocoxigea (83%) sobre las localiza-
ciones altas, (columna cervical y faringe, | 17%). No se encontraron otras
localizaciones. En un paciente (caso No. 10 de nuestra serie) con un Cor-
doma sacrocoxigeo de 2 afios de evolucién, se comprobd por la autopsia, la
presencia de metdstasis en pulmones, higado, bazo, estémago, intestino,

capsulas suprarenalesy meninges (Figura No. 7).

Debido a que los cordomas aparecen, en relacién con la porcién ventral
del esqueleto axial, raramente producen sintomas tempranos en su desarrn-
1lo; cuando estos aparecen son caracteristicos de expansion y e lesiones

invasivas limitadas generalmente a la regidn involucrada. Fs por esto que
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se “eben considerar bdsicamente los aspectos patolégicos, signos y sinto-
mas, de acuerdo a las regiones donde se origina el tumor : craneal, cer-

vicodorsolumbar y sacrocoxigea,

Aparecen en la regién intracraneana en donde la extensidén del tumor,
llegan a producir algunos de los sintomas de las lesiones que ocupan espa-
cio. lL.os sintomas comunes son aquellos asociados con la pardlisis del
nervio facila, lo cual ocurre algunas veces en forma rdpida; el IV para pro-
bablemente se encuentra involucrado presentdndose diplopia y posiblemente
el IlT y el V par también estdn comprometidos. Raramente hay evidencia de
lesién piramidal o cerebelosa que indique compromiso cerebral; aunque la
cefalea es frecuente, el vomito en proyectil es raro; ademds al examen del
ojo podrd apreciarse determinado grado de Miosis. Cuando hay extensién
hacia la nasofaringe, el Cordoma puede ser detectado por la sensacién y
apariencia abultada en la parte alta de la nasofaringe, obstruyendo la via
drea y ocasionalmente invadiendo los senos paranaszales. Generalmenfe
es posible constatar dolor, inflamacién y deficiencia respiratoria que pue-
den ser los sintomas predominantes en esta localizacién. Radiolégicamente

se observa el defecto de la apdéfisis basilar del esfenoides, rara vez se en-

cuentra involucrada la silla turca, puede ocasionalmente apreciarse una ele-

vacion del Cuarto ventriculo y del acueducto.

s J s
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El diagnéstico diferencial deberd establecerse con otros procesos tu-
morales, como el Craneofaringioma, meningioma paracelar, glioma pén-
tico, neurinoma, quiste dermoide, condroma, tumores hipopineales, car-

cinomas faringeos y tumores metdstasicos.

CORDOMAS CERVICO DORSO LUMBARES
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El sintoma dolor es el mds constante y los hallazgos clinicos, son a

veces, dificiles de distinguir de los de una hernia de disco intervertebral,

Esta localizacién cervical, por el abultamiento y la compresidén, puede
llegar a interferir con la normal deglucién y respiracién, atn siendo peque-
fio el tamano del tumor. A los Rx es posible visualizar invasién de los
cuerpos vertebrales y atin de tejidos blandos, aunque en la localizacién to-
raxica y lumbar es un poco mds dificil obtener Rx satisfactorios. En los es-
tados mds avanzados, el Cordoma de la espina dorsal aparece como una
masa que puede envolver toda la vertebra con el probable compromiso del
canal medulary por esto, puede ocurrir que se enfoque mds la atencién ha-
cia el dafio en la vertebra que hacia la posibilidad de Cordoma, tumor que
una vez desarrollado puede causar la destruccidén hasta de dos vertebras

adyacentes con el eventual colapso de la columna.,

CORDOMAS SACROCOXIGEOS

IR I R~ A



FIGURA No. 5 A FIGURA No. 5§ B

FIGURA No. 6
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También el dolor es talvez el sintoma, primero e importante que puede
ser el tGnico, por mucho tiempo, antes de que los otros signos y sintomas

se presenten.

Por otra parte el hallazgo fisico m4s constante es la masa, que puede
empezar su crecimiento mucho antes inclusive de la aparicién del dolor.
FEsta masa es detectada inicialmente por el tacto rectal, aunque en ocasio-
nes es visible y palpable el aumento de volumen en forma externa desde el
principio de la enfermedad. Debido a su localizacidn posterior y mds atn
cuando es superficial puede adquirir gran volumen antes de que empiece a
causar grandes incapacidades. (Figura No. 5). La piel que recubre el
tumor puede conservarse en mejor estado, en contraste con otros tumores

en donde aparece fija a la masa y puede ulcerarse muy precozmente.

El Cordoma de localizacién anterior del sacro, posee igual potencial
de desarrollo pero se expande hacia la pelvis creciendo, comprimiendo y
envolviendo las visceras, hasta presentarvcompromiso motor y sensitivo
de las rafces nerviosas, con incontinencia urinaria y fecal, ademds el

incremento del dolor en toda la regién sacrocoxigea.

Puede presentarse el caso, en el cual la queja principal, es la difi-
cultad para la marcha debida a la compresién de las raices nerviosas,
que puede producir pardlisis, atrofia o fenémenos anéstesicos de los

miembros inferiores (Cuadro No. 2). Otra manifestacién clinica es la

o



FIGURA No. 7 Cordoma Sacrocoxigeo

Se aprecia en medio del tejido suprarenal, una
zona inferior izquierda metastdsica de Cordo-
Wil

FIGURA No. 8

Hacia la parte inferior derecha se observa una
drea de trangformacidn fibrogsarcomatosa alter-
nando ¢on dreas de Cordoma.
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compresién sobre la pared rectal -on el consiguiente estrefiimiento y en oca-
siones la presencia de una masa hemorrdgica y necrética dentro de la luz

rectal.

Para el Cordoma de localizacién sacrocoxigea y en general en cualquie-
ra localizacidén, existen unas caracteristicas radiolégicas definidas, las cua-
les fueron expuestas desde 1936, por Shie y Shie. Son ellas : (Figura No.10)
a) IExpansién, que consiste en un aumento de los didmetros y de la aparien-

cia ésea.

b) Rarificacién o destruccién con presencia de dreas traslicidas y dreas
completamente destruidas.
c) Trabeculacién.

d) Calcificacién debido a la neo-formacién ésea, posterior a la necrosis.

También en estos casos, es importante pensar en la posibilidad de otros
diagnésticos, de los cuales debe descartarse especialmente, el carcinoma
coloide del recto, cuando se extiende en sentido postericr, este tumor rara-

mente compromete las estructuras dseas.

El sarcoma del hueso sacro, generalmente de ocurrencia en jévenes y
que puede envolver los tejidos blandos produciendo ademds un crecimiento

rdpido y metdstasis a pulmones.

El Teratoma, generalmente en nifios, la tuberculosis, los tumores pél-

vicos en la mujer, el mieloma, y otras condiciones tumorales mds raras

.
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como son el sarcoma neurogénico, el hemangioendotelioma y el dermoide

deberdn tenerse en cuenta en el estudio de estos pacientes.

En relacién al 10% que ha sido reportado, de Cordomas con metdstasis,
la mayoria son de localizacién sacrocoxigea y no han sido vistas metdstasis
de Cordomas esfeno-occipitales o endocraneanas, quizas debido a que estos

pacientes alcanzan a vivir poco tiempo en relacién con los de otra localiza-

cion.

TRATAMIENTO

e e e e e e o e e mw e e =

Es dudoso el resultado curativo ‘el Cordoma por los actuales méto-os
de tratamiento. La radioterapia, emplea“a en forma adecua~a y “entro e

las limitaciones técnicas, en términos generales es de gran beneficio.

La cirugia ofrece buenas posibilidades curativas y paliativas, pero de-
bido a miltiples factores, existen fallas en el tratamiento quirdrgico con
miras a la curacién. Primero la localizacién, vecina a estructuras impor-
tantes que dificultan la extirpacidén total, pues a veces se encuentran en si-
tios inaccesibles como en el caso de los Cordomas del Clivus y esfeno occi-
pitales. IL.a magnitud de la cirugia depende del tamafio del tumor y de la
localizacidn; mientras mayor extirpacidn sea permitida, mds satisfactorio
serd el resultado,

El Cordoma craneal es el de mds dificil remocién quirdrgica; en la lo-

calizacién esfeno occipital y en el clivus, la via de abordaje empleada es

e



FIGURA No. 9A

Se observan tres células phyealiphoras. En
el drea superior se ve una céluls enterz en
la cual comienzan a formarse vacuolas por
medio de planos de clivaje. En esta zona
hay acumulaciones de glicdgeno en forma di-
seminada. En la porcién inferior se ve una
vacucla ya formada con restos citoplagmdti-
cos en periodo de disolucidn.

FIGURA No. 9 B

Célula principal ( primer estadio de la célula
tumoral gue evoluciona hacia intermedia y
vacuolada). El citoplasma es uniforme y rico
en glicdgeno. Hay escasas microfibrillag al-
rededor del niicleo. Se ven poros nucleares
y organelos representados por mitocondrias
y reticulo endopldsmico rugoso distribuidos
en forma desordenads.
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suboccipital, temporal o subtemporal., En los casos de extensién retrofa-

ringea, se aborda el tumor por via transfaringea.

En los Cordomas de localizacidén vertebral (cervico dorso lumbar) el
diagndéstico casi siempre se hace después de una laminectomia para disco
intervertebral herniado, y a través de ella se aborda el tumor; ocasional-
mente es posible sin sacrificio de grandes segmentos medulares exponer

el del tumor primario por via anterolateral o posterolateral.

IL.os Cordomas Sacrocoxigeos, son tedricamente los que tienen mayor
oportunidad de curacién por medio de cirugia, no solo porque el tumor es
mds accesible, sino también porque las estructuras vecinas pueden en esta
regién ser sacrificadas sin que las consecuencias sean tan graves, como

en otros sitios.

LLa incisién puede ser posterior o anterior, buscando siempre que la
exposicién del tumor sea mds fdcil y directa. A fin de otorgarle al pacien-
te las mayores posibilidades de curacidén, ademds de la reseccién del sa-
cro y la extirpacién del tumor, puede ser necesario ocasionalmente la
remocién del recto, vejiga y otros drganos pélvicos. Podrd requerirse
otras veces colostomia previa o permanente, la ureterostomia, la recons-

truccién de vejiga o varias etapas quiridrgicas.

El procedimiento ideal una vez establecido el diagnéstico, es abordar
el tumor por debajo, removiendo gran parte del sacro y el coxis en busca

de las ramificaciones de la masa. Existen grandes posibilidades de cura-

« f
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cidén, y la mejor opcidén de paliacién por largo tiempo, si en el procedimien~
to quirdrgice, se evita a toda costa, la contaminacién de la herida por célu-

las cancerosas.

La incisién generalmente, es en la linea media, por encima del recto,
a nivel del primer segmento sacro, elevacién de los planos cutdneos y
subcutdneos, seccién del raféano coxigeo y diseccién muscular empezando
a travez dd elevador del ano y de los misculos gliteos; el ano y el recto son
empujados hacia adelante, los musculos coxigeos y piriformes son secciona-
dos, el sacro se expone posteriormente y se secciona lo mds lejos posible,
en Ultimo -aso podrd removerse inclusive todo el sacro.

Deberd cuidar el cirujano de no provocar una ruptura dentro del tumor,
el cual puede desgarrarse por su consistencia blanda y gelatinosa.

En relacidén con la extirpacién del tumor ésta debe ser radical, es de-
cir amplia, resecando todos los tejidos blandos y atn los nervios sacros a
excepcidén del 30, Nervio sacro, el mds importante de preservar; el limite
superior de reseccién debe ser amplio de acuerdo al estudio radiolégico
hasta la segunda vertebra sacra y aidn con extirpacién de todo el sacro, si
es necesario, exploracidon de la cavidad pélvica o cavidad abdominal en ca-
so requerido. Por todo lo anterior, la realizacidén de este plan quirdrgico,
debe encargarse a un equipo formado por el cirujano general, el cirujano
ortopedista y el neuro cirujano, de acuerdo a la recomendado por varios

autores. (2, 17). Particular esfuerzo debe realizarse en la reconstruccién

e
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muscular en el cierre de la cavidad y de la herida.

Importante papel le ha sido asignado a la radioterapia, no obstante la
relativa radioresistencia que se le atribuye al Cordoma, en la biisqueda de
un mejor tratamiento; su aplicacién tiene relacién con la forma, las nece-
sidades, el voltaje, las dosis y la técnicas. | Es posible que la radioresis-
tencia tenga que ver con la consistencia gelatinosa y el gran tamafio del tu-
mor cuando es sacrocoxigeo; adem4ds la escasez o ausencia de mitosis en
estos tumores, contribuye a dicha resistencia. Al parecer los tumores en
los cordomas de pequefio tamafio, como los esfeno occipitales, han mos-~
trado mayor radisensibilidad. En los estudios realizados al respecto, no

ha sido justificada la radioterapia pre-operatoria.

En un informe de la Clinica Mayo, que comprende un estudio de 15 pa-
cientes de Cordoma tratados con cirugia e irradiaciones y los datos de 81
pacientes que recibieron solo radioterapia, se apreciaron algunas conclu-
siones (1). En el grupo de pacientes tratado por cirugia, mds radiotera-
pia, del total de quince sobrevivieron m4s de 5 afios 7 pacientes, sobrevi-

vieron menos de 3 afios y medio 7 pacientes y hasta 13 afio 1 paciente.

En resumen la extirpacién quirirgica estd limitada a los Cordomas
Sacrocoxigeos, puesto que son éstos los que obtienen mejores posibilida~
des de curacidn definitiva que es raramente alcanzada, puesto que la re-
seccién sacra estd limitada por aspectos anatémicos, ya que la segunda

vertebra sacra se considera el limite de reseccidn generalmente; reseccio-

2 f
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FIGURA No. 10 A

Cordoma sacrocoxigeo
Rayos X anterior a cirugia

30-680

~
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FIGURA No. 10 B

Despuds de la cirugia
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nes m4s alld de este limite pueden resultar en inestabilidad y colapso de la

pelvis, descenso de la columna lumbar y trastornos de vejiga y de recto.

Sin embargo Mc Carthy y Asociados, reportan la mayor parte de Cor-
domas sacrocoxigeos tratados con cirugia radical y los primeros resulta-
dos, han sido optimistas : 7 de los 18 pacientes de su serie publicada es-

t4n vivos con ausencia de reproduccién, entre 1 y 12 afios después.

Por otra parte, hay autores que preconizan una extirpacién no tan ra-
dical, es decir, subtotal, seguida de irradiacién del tumor residual en for-
ma radical, con dosis tumor del érden de 7.00C a 8,000 Rds. Ellos acon-
sejan esta conducta, fundamentdndose en el concepto de que resecciones
tan extensas, que sobrepasen el limite del 20. segmento sacro, es causa
de los trastornos anteriormente anotados. FEn resumen se trata de aplicar,
segin estos tltimos autores, una técnica quirdrgica menos radical, seguida
de radioterapia radical. Anotan que esta técnica ha probado buenos resul-
tados a pesar de la posibilidad que siempre existe, de recurrencia deniro
del campo irradiado o marginalmente. No aconsejan la radioterapia en un
se gundo tratamiento, si el primero fue adecuado, debido al riesgo en rela-
cién con dafnos irreparables a los tejidos sanos. En cuanto a una serie re-
portada de 81 pacientes, tratados con solo Radioterapia, aseguran que se
consigue un alto grado de paliacidén en la tercera parte de los pacientes,

con dosis bajas, entre 4,000 y 5,000 Rds.; se emplean estas técnicas pa-

liativas, cuando la extirpzcidn total no ha sido posible y las grandes dosis

s f e
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TRATAMIENTO

CUADRO N2 7

a) Reseccion subtotal del tumor.

INTENCION
PALIATIVA
b) Radioterapia hasta 6.000 Rads.
: a) Reseccion total del tumor. ;
" INTENCION (En lo posible Radical). |
. CURATIVA

b) Radioterapia Radical.
(Entre 7.000 y 8.000 Rads).
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de irradiacién no son tolerables. (Cuadros No. 7 y 8),

Se refieren varios autores a la dificultad, para evaluar realmente los
efectos de la irradiacién ya que los cordomas crecen lentamente; 5 afos
dé sobrevida per se es un corto tiempo para tomarse como efectividad del
tratamiento, ya que el promedio de duracién de vida, desde las primeras
manifestaciones de la enfermedad, casi siempre es de 4 afios, ademds es
frecuente el transcurso de 3 0 m4s afios entre el ataque de los primeros

sintomas y el primer tratamiento. (1, 6, 7, 13, 17).

La Clinica Mayo ha reportado un 50% de pacientes con 5 afios de sobre-
vida después del tratamiento; también coinciden en afirmar que si bien esta

sobrevida, es comin, la curacién absoluta es rara. (17).

En concepto de otros (1) que analizan estos mismos resultados de tra-
tamiento, se debe aceptar como un éxito el control del cordoma por 5 anos
o mds después de irradiado tiempo durante el cual, el paciente ha estado
asintomdtico y sin evidencia de aparicién del tumor. La calidad de sobrevi-
da, después de cualquiera de los tratamientos antes referidos, puede ser tan
importante como la duracidén misma de la vida; asi lo establecid Higginbotham
el afirmar que la mejor calidad de sobrevida en pacientes tratados, es muy
superior comparada con el dolor, la depresién, la incapacidad para el tra-
bajo, la disfuncidn visceral, la infeccidn secundaria, condiciones presenta-

das por los pacientes no tfatados 0 que no respondieron al tratamiento (1, 8).

Se ha informado sobre la mayor radiosensibilidad de los Cordomas esfe-

.
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CORDOMAS FARINGEOS (Columna Cervical)

CUADRO N2 8

TRATAMIENTO

a) Reseccion subtotal del tumor.
INTENCION

~ PALIATIVA

b) Radioterapia hasta 4.000 Rds.

|
a) Reseccion total del tumor.

 INTENCION '

| CURATIVA b) Radioterapia hasta 5.000 Rds.

A
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no occipitales y nasofaringeos, para los cuales la radioterapia post-opera-
toria debe ser de menor intensidad que la indicada para los Cordomas Sa-

crocoxigeos., (4.000 a 6.000 Rds.) (1,17).

Han sido reportados de excepcional ocurrencia de metdstasis a corazon,

musculos esqueléticos y a piel (4, 9).

Un caso poco corriente por su localizacién, es el informado por Acker-
man y Col. acerca de nédulos subcutdneos, histolégicamente idénticos al
Cordoma. Estos nédulos subcutdneos, localizados en las extremidades in-
feriores, alrededor del ombligo y en la piel de la regidén sacra, no obstante
ser idénticos desde el punto de vista histolégico, histoquimico y electromi-
créscopicamente, al Cordoma, no correspondian clinicamente, por su com=
portamiento biolégico, la distribucién de las lesiones y por la ausencia de

compromiso de columna vertebral (3).

Han sido informados recientemente, casos de tumores clinicamente de
menor malignidad, y de una gran similitud histolégica con el Cordoma que
se localiza en tejidos blandos de las extremidades con invasién posterior
al hueso, que presentan una mejor respuesta a la cirugia y con amplia su-
pervivencia. Se les ha denominado CORDO SARCOMAS. (15).

Existe al parecer, estrecha relacién entre el Cordoma tipico y el que
muestra una apariencia de Condroma o Condrosarcoma; éstos han sido lla-
mados CONDRO CORDOMAS. (17), por su mixta y confusa histologia, mez-

cla de 4reas de Cordoma con dreas cartilaginosas. Por esta razdén, es muy

.
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posible que algunos Cordomas de la base del :raneo, hayan sido clasifica~
dos como Comlrosarcomas. En el estudio de la Clinica Mayo, en referen-
cia, (155 casos de 1910 a 1971) la tercera parte de los Cordomas esfeno

occipitales tenian apariencia de condroma o condrosarcoma y respondieron

mejor al tratamiento (17).

Los autores de este mismo estudio, Heffelfinger y Dalhin, se refie-
ren a un concepto muy interesante acerca de la ''des-diferenciacién'" su-
frida por algunos cordomas que consiste en la iransformacién que sucede
en estos tumores, hacia un cuadro histolégico de sarcoma o fibrosarcoma
(15, 17). Existen algunos indicios o posibilidades, segin las cuales dicha
transformacién sarcomatosa, suceda en las recurrencias posteriores a la
Cirugia, ademds que por la transformacidn de este cuadro histolégico, se

acelere la produccién de metdstasis.

En la figura No. 8 (Caso No. 10 de nuestra revisién) es posible ob-

servar la transformacidén fibrosarcomatosa , en forma parcial del Cordoma.,
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Se presentan 12 casos de pacientes con un tumor maligno poco frecuente
como es el Cordoma,

Se trata de la revisién de los Cordomas que ingresaron al Instituto Na-
cional de Coancerologia para estudio y tratamiento desde 1954 hasta
1975, encontrdndose entre ellos, 10 de localizacién sacrocoxigea y 2 de
localizacién en columna cervical y faringe. Apreciamos en nuestro me-
dio, una mayor incidencia de este tumor a nivel sacrocoxigeo y una pro-
porcién apenas un poco mayor en hombres que en mujeres. La 5a, dé-
cada, es el grupo de edad mds frecuente,

Sin enfatizar sobre la imporfancia del antecedente traumdtico, en los
casos de cordoma sacrocoxigeo, recalcamos sobre la significacién que
puede tener el traumatismo, no como agente causal sino como favore-
cedor del desarrollo tumoral.

Llamamos la atencién sobre el tiempo transcurrido entre la iniciacién
de los primeros sintomas y la consulta o ingreso al Instituto, lapso

que consideramos largo, teniendo en cuenta la lentitud con que ocurre
el desarrollo tumoral, creemos posible un mejor resultado en el trata-
miento del Cordoma, en la medida que el tiempo transcurrido anterior
a la consulta y tratamiento, sea posible de reducir.

Llamamos la atencién también sobre la capacidad de desarrollar metds-

tasis en 6rganos distantes en un 10% que consideramos significante, ya

./
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que ha existido la tendencia a mirar el Cordoma como un tumor malig-
no, pero de agresividad local,

Hacemos notar igualmente 1a presencia de cuadros histoldzicHs dé Cob=
doma con aspecto fibrosarcomatoso y sobre la probable transformacién
sarcomatosa que al parecer se ha visto en las recurrencias del tumor.
La presencia de masa externa, el dolor local, los sintomas provocados
por compresién a estructuras vecinas, fueron los datos clinicos méds
importantes.

En cuanto al tratamiento, hemos sefnalado la importancia de la Radiote-
rapia desde el punto de vista paliativo y también con intencién curativa,
pero utilizando para ello dosis radioactivas mayores, segin los informes
y los resultados reportados en varios trabajos. (Cuadros Nos. 7 y 8)
Ademds existen conceptos y conclusicnes en el sentido de evitar el do-
ble tratamiento radioactivo, ya que afirman algunos autores el poco éxito
obtenido con un segundo tratamiento, cuando con una radioterapia adecua~
da no se obtiene resultado positivo inicialmente.

La cirugia indudablemente continda siendo el tratamiento de primera li-
nea. La tendencia actual en este sentido, es efectuar una cirugia muy
amplia, total o radical, silas condiciones del paciente y las caracteris-
ticas del tumor lo permiten, seguida de radioterapia radical, con inten-
cién curativa.,

Con cardcter paliativo estd indicada la cirugia sub-total seguida de ra-
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dioterapia (5.000 a 6.000 Rds.).

Finalmente, la sobrevivencia de méds de 5 afios de 3 pacientes, del to-
tal de nuestra serie reportada, muestra un porcentaje inferior 30%

a otros informes y autores a los cuales nos hemos referido.
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