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Resumen

Los cordomas son neoplasias que derivan de restos embrionarios de la
notocorda, siendo su principal asiento en la region sacrococcigea; los de
localizacion cervical son poco frecuentes, suponen menos del 10% de todos
los cordomas. Su diagndstico se ve retrasado hasta que alcanzan un gran
tamafo debido a su lento crecimiento, pese a lo cual son tumores localmente
agresivos por su relacion con estructuras neurovasculares criticas,
presentando una alta tasa de recurrencia local. El tratamiento de eleccion es la
cirugia radical y la radioterapia con protones se emplea para la persistencia
tumoral y las recidivas.

Presentamos el caso de un paciente con cordoma cervical, dada la rareza de
esta entidad.

Palabras clave: Cordoma, notocorda, células fisaliferas

Cervical spine chordoma

Summary

Chordomas are neoplasms that arise from notochord embryonic remnants,
been the sacrococcygeal spine the main site of involvement; the cervical spine
site is uncommon and it account for less than 10% of chordomas. Because of
their slow growth, the diagnosis is delayed until they reach a large size, despite
which they are locally aggressive tumours due to their relation to critical
neurovascular structures and present a high rate of local recurrence. Radical
surgery is the elective treatment and proton radiotherapy is used when residual
tumour tissue and recurrences.

Because of the uncommonness of this pathology, we report a case of a patient
with cervical chordoma.

Keywords: Chordoma, notochord, physaliphorous cell
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Introduccidén

El cordoma es un tumor de bajo a intermedio grado de malignidad que
deriva de la notocorda, suponiendo del 1-4% de los tumores 6seos malignos
primarios [1] y presentando una incidencia de 0,1 casos por millbn de
habitantes/afio [2]. Al derivar de restos embrionarios de la notocorda, que es la
estructura que da origen al esqueleto axial, puede localizarse en cualquier
punto a lo largo del neuroeje, desde base de craneo hasta sacro [3]. Afecta
mayoritariamente a los extremos, el 53% se localiza en la region
sacrococcigea, el 35% en el clivus y en menos del 12% en la columna
vertebral [4], presentando un porcentaje de afectacion mayor a nivel cervical
(10%) y menor en las vértebras toraco-lumbares [1,5].

Los cordomas pueden aparecer a cualquier edad, pero su pico de
incidencia se sitia entre la tercera y la sexta décadas de la vida, siendo
infrecuente su diagnostico antes de los 20 afos [1], aunque se ha descrito
algun caso de cordoma congénito [6].

Presenta predileccion por el sexo masculino con una relacion de 2:1
varon/mujer [7], datos que concuerdan con el caso que presentamos.
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Descripcién

Presentamos el caso de un varon de 52 afios de edad, sin antecedentes
personales de interés. El paciente acude a urgencias refiriendo pérdida de
fuerza y dolor en pierna y brazo derechos de unas dos semanas de evolucion,
sin ninguna otra manifestacion neuroldgica. Previamente (afio 2010) habia
consultado por molestias cervicales inespecificas y cervicalgia, realizandose Rx
lateral de columna cervical, donde ya se apreciaba una masa en faringe y la
destruccién 6sea en atlas (Fig 1), siendo tratado como cérvico-artrosis C6-C7.

Figura 1: Radiografia lateral de columna cervical, se aprecia
la masa en faringe y la destruccion del cuerpo vertebral de
C1.

También consulté (afio 2011) por disfagia para sdlidos y liquidos,
presentando rinolalia oclusa desde hacia meses, sin otra clinica ORL asociada.

En la exploracion fisica se observa un abombamiento del paladar blando
secundario a una tumoracion eléstica, localizada en pared posterior de rino-
orofaringe y recubierta de mucosa sana (Fig. 2). El resto de la exploracion ORL
era normal.

Figura 2: masa orofaringea, la zona de
erosion corresponde a la biopsia.
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En la Tomografia Computarizada (TC) de cabeza y cuello se identifica una
masa heterogénea de 7,6 x 6,8 cm, que ocupa el cavum y la orofaringe, con
destruccion del arco anterior y masa lateral izquierda de atlas, la parte mas
superior de apdfisis odontoides, asi como extremo mas inferior del clivus, con
extension posterior derecha hacia amigdala cerebelosa y region bulbomedular

(Fig. 3).

Figura 3:

A.- TC, corte axial: masa localizada en cavum, con lesion litica del cuerpo
vertebral de atlas. Prolongacion posterior de la masa invadiendo el
espacio epidural con compresion bulbo-medular.

B.- TC corte sagital: erosion del cuerpo vertebral-de atlas, extremo inferior
de clivus y porcion superior de apdfisis odontoides.

En la Resonancia Magnética (RM) se confirma la presencia de una masa
Gnica en linea media de base de craneo que produce erosion de la parte
inferior del clivus, C1 y apdfisis odontoides, con compresion pero sin infiltracion
de estucturas circundantes, hipointensa en T1 y marcadamente hiperintensa en
T2 (Fig. 4).
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Figura 4:

A.- RM potenciada en T2, plano axial: masa polilobulada, que ocupa hacia atras el espacio
epidural intracraneal, comprimiendo la médula y el bulbo.

B.- RM pnontenciada en T2. nlano saaqital: lesibn marcadamente hinerintensa aue ocuna

Se realizo0 una biopsia a través de cavidad oral, tratandose de una
tumoracién con crecimiento lobulado, formada por células sueltas con vacuolas
y PAS positivas. Inmunohistoquimicamente, presenta positividad para EMA
(antigeno epitelial de membrana), CK8 (citoqueratina) y proteina S-100, siendo
la muestra compatible con cordoma (Fig. 5).

Figura 5:

A.- (HE (Hematoxilina-Eosina), 4X): Tumoracioén formada por lébulos separados por
septos de tejido conectivo, en un fondo mucinoso y presencia de cordones tumorales.
B.- (Hematoxilina-PAS, 40x): Muestra la positividad de la tincion de PAS en los
citoplasmas de las células neoplésicas y en la matriz mixoide intercelular.

Dada la localizacion y el grado de extension de la lesion, el paciente es

derivado e intervenido por la Unidad de Base de Craneo (ORL-Neurocirugia)
del Hospital de referencia.
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Discusion

Existe desacuerdo, segun la literatura consultada, respecto a la
consideracion del cordoma como neoplasia benigna, con tendencia a la
recurrencia y alta mortalidad [8], o maligna de bajo o intermedio grado de
malignidad con posibilidad de recidivas repetidas y metastasis a distancia [6],
hasta en un 40% de los casos de localizacion sacrococcigeos y vertebrales [9].

Las manifestaciones clinicas de estos tumores estan en relacion con su
localizacion y direccion de crecimiento, debido a la invasion de estructuras
vecinas, presentando con menor frecuencia metastasis a distancia [10]. Los
cordomas de clivus suelen debutar con sintomas neurol6gicos como cefalea,
diplopia y neuropatias craneales, siendo el VI par el mas frecuentemente
afectado (31-57%) [11]; en los de asiento vertebral producen cervicalgia en un
primer momento, posteriormente insuficiencia respiratoria nasal, asi como
disfagia y rinolalia cerrada, debido al crecimiento progresivo de la lesion y por
altimo aparece la sintomatologia neuroldgica (pérdida de fuerza y dolor)
debida a la compresion bulbo-medular.de la neoplasia

Para el diagndstico de esta patologia requiere la realizacion de pruebas
de imagen, que aportan informacion sobre la destruccion 6sea del tumor (TC)
y su relacién con estructuras neurovasculares adyacentes (RM). En la TC se
aprecia una masa de partes blandas, de-caracteristicas destructivas y lesion
Osea litica, pudiendo aparecer calcificaciones (30-70%) debido a secuestro del
hueso destruido. La RM presenta una imagen hipo o isodensa en Tl y
marcadamente hiperintensa en T2 [12,13].

El diagnostico diferencial radiologico se plantea con metastasis,
plasmocitoma, condrosarcoma y meningioma: la metastasis también erosionan
el hueso y se asocia una masa de partes blandas que infiltra los tejidos
adyacentes como los senos cavernosos y las meninges (carcinomatosis
meningea) mostrando unos bordes peor definidos; el pasmocitoma se
diferencia por no ser tan hiperintenso en secuencia potenciada en T2 de la RM
como lo es el cordoma; el condrosarcoma no aparece estrictamente en la linea
media pues surge de la fisura petrooccipital (entre clivus y pefiasco), por lo
que puede afectar al clivus pero a su margen lateral y, en ocasiones (50%),
presenta calcificaciones condroides; el meningioma es isointenso en
secuencia potenciada en T2 y no marcadamente hiperintenso como el
cordoma y ademas presenta tipicamente un crecimiento prolongado por las
meninges proximas (“cola meningea”) [12].

Macroscopicamente son tumores multilobulados, friables, de aspecto
mixoide con septos de tejido conectivo fibroso y areas hemorragicas.
Microscépicamente presenta células vacuoladas (células “fisaliferas”), con un
gran contenido mucoide intracitoplasmico, que es positivo para la tincion PAS
[14]. Inmunohistoquimicamente las células del cordoma presentan positividad
para CK (citoqueratinas), para EMA (antigeno epitelial de membrana), asi
como para la proteina S-100 [15]; estos estudios de inmunohistoquimica
permiten realizar un diagnéstico diferencial con otras neoplasias como las
metastasis de carcinoma, que son positivas para las citoqueratinas pero
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negativas para la proteina S-100, y el condrosarcoma que es positivo para la
proteina S-100 pero negativo para las CK [16].

El tratamiento de eleccion en los cordomas es la reseccidon amplia y
completa de la lesion, y en caso de persistencia tumoral o recidiva se
complementa con radioterapia adyuvante mediante protones [8,17]. En general
se trata de tumores quimiorresistentes, aunque existen ensayos donde se ha
probado tratamiento con Imatinib (inhibidor de la tirosina kinasa) aislado o
asociado a Sirolimus (inmunosupresor) en aquellos casos en que habia
crecimiento tumoral a pesar del tratamiento con Imatinib [18].

La principal causa de mortalidad es la elevada tasa de recurrencia local,
presentando una media de supervivencia a los 5 afios entre 51-87% [19].

Conclusiones:

- El cordoma es un tumor poco frecuente, representando entre 1-4% de
los tumores 6seos malignos primarios.

- Son tumores de crecimiento lento, pero localmente agresivos y con
posibilidades de metastasis a distancia.

- El tratamiento de eleccién es la reseccién quirurgica radical, seguida
de radioterapia con protones-en _casos de persistencia o recidiva
tumoral.

- Presentan una elevada mortalidad, debido a su alta tasa de
recurrencia local.
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