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RESUMEN

Los cordomas son tumores éseos primarios, poco frecuentes, derivados de
remanentes no diferenciados de la notocorda. Por su origen histolégico,
suelen ubicarse en la linea media del esqueleto axial, y los lugares de
presentacién méas frecuentes son la base del crdneo y la columna. Se
caracterizan por presentar un crecimiento lento, por lo que tienden
a ser clinicamente silenciosos hasta alcanzar tamafios que causan
manifestaciones que varfan segiin el sitio de presentacién; sin embargo,
tienen alta agresividad y recurrencia local. El tratamiento es quirtrgico
e, idealmente, se busca una reseccién completa de la lesién. El articulo
presenta el caso de un hombre de 20 afios de edad, quien desarroll6 un
cordoma en la articulacién facetaria superior izquierda de C4, que es una
localizacién rara.
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ABSTRACT

Chordoma are rare primary bone tumours derived from non-differentiated
remains of the notochord. Due to their histological origins, the most
common site of presentation is on the mid-line of the axial skeleton, with
a distribution that is most frequent on the sacral bone, skull base and
mobile spine. These tumours have a slow growth rate, which means that
symptoms occur when the size of the mass causes different manifestations
according to its site of presentation. However, they have aggressive
behaviour with high rates of local recurrence. Ideal treatment is based on
surgical block removal if possible. This article presents the case of a 20-
year-old male patient with diagnosis of a chordoma on the left superior
facetary articulation of C4.

Keywords

joint; zygapophyseal; tumour; chordoma; pain.

Introduccién

En 1856, Hubert von Luschka realizé la primera descripcién
de un cordoma en el clivus; sin embargo, Rudolf Virchow,
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en 1857, hizo su primera descripcion histologica y
atribuy6 su crecimiento a un origen cartilaginoso
con degeneracién hidropica celular. A ello
le dio el nombre de células fisaliferas. Estas
células se caracterizan por que presentan ntcleos
grandes con vacuolas intracelulares, un hallazgo
caracteristico hoy en dia del cordoma. Johannes
Peter Miiller, en 1858, atribuyé por primera vez
el posible origen del tumor a un remanente
notocordal, y Hugo Ribbert, en 1894, acufié
el término cordoma, por la teorfa notocordal, y
desde entonces mas de mil casos se han reportado
en la literatura [1].

Los cordomas son neoplasias poco frecuentes
responsables de 1-4% de todas las lesiones
malignas del hueso y constituyen menos del 5
% de los tumores en la columna vertebral [2].
Histol6gicamente, son considerados neoplasias
de bajo grado, pero al ser altamente recurrentes y
agresivas en el drea local, tienen consideraciones
similares a tumores de mayor malignidad. Su
prondstico estd dado por esa recurrencia local,
més que por metéstasis a distancia [3].

Caso clinico

El caso corresponde a un hombre de 20
afios de edad, natural y procedente de
Bogot4, Colombia. Posee lateralidad diestra y es
estudiante universitario.

Enfermedad actual

El paciente presenta un cuadro clinico de un
afio de evolucién, consistente en dolor en la
regiéon cervical de predominio izquierdo, de
caracteristicas mecénicas y que se exacerba ante
movimientos de rotacién y flexién del cuello.
Refiere posteriormente sensacién de masa en
la regién cervical con palpacién dolorosa y
crecimiento. Tiene incremento progresivo del
dolor en intensidad y duracién hasta hacerse
continuo y llegar a una Escala Numérica Visual
de 8/10. El dolor interrumpe el suefio. No
refiere sintomas de tipo neuropético. El paciente
recibi¢ inicialmente tratamiento con analgésicos
y terapia fisica; pero ante la persistencia del

dolor, una valoracién por ortopedia permite
diagnosticar una masa en la articulacion facetaria
izquierda de C4. Fue llevado a cirugia en otra
institucién, y por los hallazgos fue enviado al
Hospital Universitario San Ignacio.

Antecedentes

Patoldgicos: parotiditis.

Farmacoldgicos:  consumo  ocasional — de
ibuprofeno y acetaminofén.

Toxico-alérgicos: fumador ocasional desde
hace 2 afos.

Familiares: Céncer de tiroides en abuela
paterna. Abuela materna: hipertensién arterial y
diabetes mellitus tipo 2.

Examen fisico

Paciente en buen estado general, alerta y
orientado. Pares craneales conservados. Fuerza
5/5 en las cuatro extremidades. Reflejos
miusculo-tendinosos: +4/+++4. Sin signos
de mielopatia o radiculopatia. Sin dolor
neuropdtico. Respuesta plantar flexora bilateral.
Sin signos meningeos. Se observa una cicatriz
antigua en buen estado en el dorso de la regién
cervical izquierda.
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Estudios imagenoldgicos
§ &t Figura 3. A) Tincién con H-E con lesién de aspecto mixoide con

células grandes y citoplasma eosinofilico. B) Inmunohistoquimica

Imc’tgenes prequiriirgicas positiva para proteina S-100. C) Muestra que evidencia un
indice de proliferacion menor al 2 %

~» S 2

Figura 1.Tomografia axial computarizada en proyecciones ko R '5
coronal, sagital y axial que muestran una lesién expansiva de .' 3 R B
aspecto litico que afecta la faceta articular superior izquierda de S A

s

Resonancia magnética posquiriirgica (después de
cirugla extrainstitucional)

Las imégenes tomadas revelan cambios
posquirtirgicos de reseccion de masa en la
apOfisis articular superior izquierda de CA4.
Se observé una lesion expansiva de sefal
intermedia en T1, con realce algo heterogéneo
con gadolinio, con medidas aproximadas de 14 X
16 X 17,5 mm, considerada primera posibilidad
residuo o recidiva de la lesiéon. No se detallé
alteracion en la amplitud del canal espinal, con
cuerpos vertebrales y discos intervertebrales sin

Figura 2.Resonancia magnética nuclear en T2: corte sagital y
axial. Se evidencia una lesion hiperintensa con irregularidad ésea
del proceso articular izquierdo de C4

alteraciones.
Estudio histopatoldgico La imagen en T2 evidenci6 un aumento
en la intensidad de sefal de los musculos
Lesion de aspecto mixoide donde se observan paravertebrales izquierdos entre C3-C4 y C4-
células grandes epitelioides con citoplasma C5, atribuidos a cambios por el procedimiento
vacuolado y eosinofilico. La muestra fue reactiva quirtirgico, relativamente reciente en el
para proteina S-100 y negativa para CEA. momento de toma de la imagen (figuras 4 y 5).

Adicionalmente, el indice de proliferacion fue
bajo, menor del 2 %. Todos fueron hallazgos
compatibles con cordoma (figura 3).
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Figura 4.Corte sagital en T1 y T2. Se observan cambios
posquiriirgicos por reseccion en la apdfisis articular superior

izquierda de C4

Figura 5.Corte sagital y axial donde se observa realce
heterogéneo luego de la inyeccién con gadolinio. Se evidencia una
lesion expansiva de 14 X 16 X 17,5 mm

Evolucién y tratamiento

Debido a los hallazgos encontrados en la
resonancia magnética posquirdrgica, compatibles
con residuo de la lesién tumoral, se realizd
un nuevo tiempo quirdrgico con facetectomia
de C4 izquierda y reseccién del tumor, con
abordaje posterolateral. Se llevd a cabo una
artrodesis posterior de C2-C5. Una vez hecha
la intervencién, hubo manejo conjunto con
oncologia para inicio de radioterapia.

Discusion

Dentro de la epidemiologia de los cordomas,
estudios de poblacién basados en el Sistema de
Vigilancia y Epidemiologia, en Estados Unidos
[1], han evidenciado una incidencia de 0,8 por
cada 100.000 individuos, mas predominante en
hombres, con una relacién de 2:1. Los cordomas
tienen un pico de incidencia en personas entre los

50y los 60 afios, y son raros en personas menores
de 40 afios. Los casos en nifios y adolescentes
representan menos del 5 % de todos los cordomas
[1].

Histéricamente, la distribucién anatémica del
cordoma se ha descrito més frecuentemente en
la regién sacra (60 %) y en la base de craneo
(25%) [2, 3, 4, 5]. Su aparicién en la columna
movil representa el 15 %, con una distribucién
del 67% en la columna lumbar; un 28 % en
la columna cervical, y un 11 % en la columna
tordcica [3]. Dicha descripcién se encuentra
basada principalmente en el analisis de 262
pacientes de la Clinica Mayo [6], y coincide
con registros de pequefas series en diferentes
regiones [3, 4]. Sin embargo, el estudio realizado
entre 1973 y 1995, de 400 pacientes en Estados
Unidos por medio del Sistema de Vigilancia y
Epidemiologia, mostré una distribucién casi igual
entre la aparicién en los diferentes segmentos. Se
encontrd un 32,8 % en la columna mévil, un 32
% en la base del craneo y un 29,2 % a nivel sacro
[1].

En la columna movil se ha descrito que la
mayoria de casos ocurren en el cuerpo vertebral
y suele expandirse al resto de la vértebra [4]. Se
ha observado que nidos de células notocordales
corresponden topogrificamente con los lugares
de ocurrencia del cordoma, lo que explica su
localizacién tipica en la linea media [2, 7, 8, 9, 10,
11]. Sin embargo, el reporte de casos de cordomas
extraxiales [12] y como masas paravertebrales
sin afectaciéon Gsea [8, 9] permiten pensar en la
existencia de restos ectdpicos de la notocorda que
expliquen su aparicién.

Adicionalmente, la aparicién de cordomas en
la parte lateral de la base de craneo se ha
explicado por la divisién en la terminacién rostral
de la notocorda embrionaria [10]. La revisién
de las bases de datos no permitié6 encontrar
ningin articulo donde se presente afectacién
Ssea exclusivamente de la articulacién facetaria,
cuyo origen sea un cordoma. Los reportes de
casos de cordomas extraxiales, por lo general, no
tienen compromiso 6seo.

Histolégicamente, se describe, sobre todo,
el cordoma clasico, el condroide vy el
desdiferenciado. El cordoma clasico suele
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presentarse  macroscOpicamente  como  un
tumor blando, grisiceo y lobulado que,
microscépicamente, estd compuesto por grupos
celulares en lobulos separados por tabiques
fibrosos. Las células observadas son de gran
tamafio, con ntcleos redondeados de citoplasma
vacuolado descritas como células fisaliferas. El
cordoma condroide, adem4s de las caracteristicas
descritas para un cordoma, tiene hallazgos
similares a un condrosarcoma.

En el plano inmunohistoquimico, presentan
reactividad por la proteina S-100 y marcadores
epiteliales, como el antigeno de membrana
epitelial y citoqueratinas [2]. Clinicamente,
se presentan como tumores indolentes, y
por su lento crecimiento suelen ser silentes
hasta estadios avanzados, cuando alcanzan
grandes tamafios que generan desplazamiento o
compresién de estructuras vecinas. La clinica
particular cursa con dolor como sintoma
principal y déficit neuroldgico de acuerdo con el
lugar de origen.

Aquellos en la base de craneo suelen
presentar una afectacion de los pares craneales.
Entre tanto, en la columna sacra, la principal
manifestacion es dolor localizado con raro
déficit neurolégico. En las zonas cervicales
altas o bajas suele aparecer dolor, causado
por destruccién Osea, compresién nerviosa o
movilidad aumentada del segmento vertebral [5].
Si presentan un crecimiento anterior, pueden
manifestarse con disfagia u obstruccién de la via
aérea e, incluso, como una masa orofaringea. El
crecimiento hacia la zona posterior puede variar
desde radiculopatia hasta compresién medular.

Radiol6gicamente, los cordomas se observan
como lesiones solitarias de la linea media,
destructoras de hueso. La resonancia magnética
es ideal para su diagndstico, con hallazgos que en
T1 suelen verse como lesiones isohipointensas;
mientras que en T2 se ven hiperintensas y
con realce con gadolinio [11]. La resonancia
magnética permite valorar la extensién a tejidos
blandos o estructuras vecinas, y su relacién
con estructuras anatomicas. La tomografia axial
computarizada muestra afectaciéon dsea con
imagenes de una lesién 6sea litica que puede
tener un componente mixto sélido-liquido con
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calcificaciones en un 30-70 % de los casos, por
secuestro del hueso [12,13].

La cirugia es el pilar del tratamiento. El
objetivo es remover el tumor tanto como sea
posible, sin causar secuelas, idealmente logrando
una escisién en bloque si el lugar de origen lo
permite. Para cordomas de columna cervical, la
aproximacién quirtirgica suele ser anterolateral,
si el tumor se limita al cuerpo vertebral, incluso
doble (anterior y posterior) si hay extensiéon
al arco posterior. En el caso presentado, dado
el compromiso de la articulacién facetaria,
sin afectacién de las estructuras anteriores,
se propuso un abordaje quirtrgico por via
posterolateral. Debido a la inestabilidad que es
causada durante la intervencién quirirgica, se
debe reconstruir y estabilizar la columna.

Se ha visto que la recurrencia del tumor
es dos veces mayor cuando la reseccién en
bloque del tumor afecta la cdpsula en aquellas
intervenciones en que se logra la reseccion sin
afectar la capsula [6].

La radioterapia postoperatoria suele mejorar la
sobrevida; sin embargo, el riesgo de recurrencia
estd limitado a la calidad de la reseccién.
Idealmente, se debe hacer la escisién quirtrgica
seguida de radioterapia con altas dosis, pero
el lograr la reseccién en bloque completa
con margenes libres es suficiente. La tasa de
supervivencia varfa desde 6 a 29 afios, con un
porcentaje del 67,6 % a 5 afos; del 39,9 % a 10
afos, y 13,1 % a 20 afios [6,14].

Conclusiones

Los cordomas son tumores dseos primarios poco
frecuentes, cuya presentacion en la linea media
sobre el esqueleto axial es la mas frecuente; sin
embargo, la presentacién fuera de la linea media,
como en el caso reportado, puede ser explicada
por remanentes ectépicos de la notocorda.
Su lento crecimiento genera sintomatologia
tardia y el diagnéstico imagenolégico se realiza
idealmente por resonancia magnética. La cirugia
es el tratamiento de elecciéon con posterior
radioterapia si no se logra escisién con bordes
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libres. El prondstico estid dado por la recurrencia
local més que por metéstasis a distancia.
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