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Reto neuroquirurgico actual del cordoma cervical

Current neurosurgical challenge of the cervical chordoma

Héctor Figueredo Acosta,' Juan Rafael Rivero Torres,' Clara Elena Rivero
Toledo'!

I Hospital Militar "Dr. Joaquin Castillo Duany". Santiago de Cuba, Cuba.
I' Hospital Provincial "Saturnino Lora Torres". Santiago de Cuba, Cuba.

RESUMEN

El cordoma es un tumor osteocartilaginoso raro, de lento crecimiento, con una tasa
de incidencia global de 8,4 casos por cada 10 millones de habitantes. ComUnmente
aparece en la quinta y sexta década de la vida, predomina en el sexo masculino. Se
presenta un paciente masculino de 47 afos de edad, con cervicobraquialgia,
cuadriparesia y masa tumoral palpable en region anterolateral del cuello. El estudio
de resonancia magnética demostro la presencia de una lesion retrofraringea con
destruccion vertebral y compresion extradural. Se decidioé reseccion quirdrgica de la
lesion. El diagnodstico histopatolégico por inmunohistoquimica arrojé como
resultado, un cordoma.
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ABSTRACT

Chordoma is a rare, slow-growing osteocartilaginous tumor with an overall
incidence rate of 8.4 cases per 10 million inhabitants. Commonly appears in the
fifth and sixth decade of life, predominates in the male sex. We present a 47-year-
old male patient with cervicobrachialgia, quadriparesis and palpable tumor mass in
the anterolateral region of the neck. The magnetic resonance study showed the
presence of a retropharyngeal lesion with vertebral destruction and extradural
compression. Surgical resection of the lesion was decided. The histopathological
diagnosis by immunohistochemistry resulted in a chordoma.
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INTRODUCCION

El cordoma es una forma primaria de tumor osteocartilaginoso localmente agresivo,
maligno, relativamente raro y de lento crecimiento.! Virchow fue el primero en
describir pequefnos nédulos dentro del clivus en el afio 1846 y denominados
entonces como "encondrosis fisalifera” en 1857 bajo la hipotesis planteada, de
tener un origen cartilaginoso. Fueron denominados "cordomas" en 1894.

En 1909 Harvey Cushing reportd la primera cirugia exitosa en un paciente de 35
afios con un cordoma. En la actualidad el manejo de este tumor presenta muchos
de los mismos retos que en la época de Cushing.?

Constituyen del 1 al 4 % dentro de todos los tumores 6seos primarios?3 y son los
mas comunes dentro de los malignos primarios del sacro y la columna vertebral. La
incidencia global de esta lesion muestra un indice en la poblacion general de 8,4
por cada 10 millones de habitantes. Son 1,6 veces mas frecuentes en hombres que
en las mujeres y frecuentemente aparecen en la quinta y sexta década de la vida,
con una edad media al diagnéstico de 58,5 afios, muestran incremento progresivo
de la incidencia con la edad.?

Los cordomas se originan a partir de una transformacién neoplasica de remanentes
de la notocorda dentro de la columna vertebral razén por lo cual son hallados a lo
largo de la linea media del esqueleto axial.®“ Revisiones anteriores, realizados en
datos de algunas instituciones, reportan una distribucion anatomica de un 50 % en
la region sacrococcigea, seguida de la esfeno-occipital con un 35 % y de la columna
vertebral con el 15 %. La columna cervical se ve afectada en el 6 % de todos los
casos.>* Los segmentos cervicales superiores son los que mayor incidencia
presentan.

Estudios recientes sugieren una localizacién equitativamente dividida en frecuencia
entre la regiéon esfeno-occipital (32 %), columna vertebral (32,8 %), y el sacro
(29,2 %). En la columna vertebral, Boriani y colaboradores observaron que la
region mas frecuentemente afectada (en 52 casos estudiados) fue la lumbar (57
%), seguido de la cervical (29 %) y la columna dorsal (13,5 %).2

Apenas unos pocos casos se reportan de este tipo de lesion en las diferentes bases
de datos estudiadas. A pesar de su escasa frecuencia, es necesario incluir el
cordoma en el diagnodstico diferencial cuando existe una masa de partes blandas
paravertebral, por lo que se reporta un caso poco frecuente y Unico en las
instituciones de los autores.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 47 afos de edad, con antecedentes de hipertension arterial
esencial compensada con tratamiento regular, que referia cérvico-braquialgia
inicialmente derecha y luego bilateral de larga evolucién, aproximadamente 9
meses, con escasa respuesta al tratamiento farmacolégico.
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Al examen fisico neurolégico se constata cuadriparesia a predominio braquial, con
hiperreflexia osteotendinosa bicipital y tricipital, y maniobras de Troemner y
Hoffman positivas; sin embargo el tono muscular estaba conservado. Durante la
palpacion del cuello se detecta masa tumoral en regién anterolateral derecha de
consistencia dura, mal delimitada y superficie nodular.

Ante la sospecha de lesién tumoral se le realizé el estudio de resonancia magnética
que demostro la presencia de una lesion retrofraringea de gran tamafo 80 x 57
mm con destruccion del cuerpo vertebral C7 y compresion extradural, que desplaza
hacia adelante al es6fago y la traquea; isointensa e hipointensa respecto al mdsculo
en secuencias ponderadas en T1 e hiperintensa en las potenciadas en T2 (Fig. 1,
Fig. 2 y Fig. 3).

Una vez discutido el caso en colectivo médico se decidio la aplicacion del
tratamiento quirdrgico.

Fig. 1. Corte axial de RMN con imagen tumoral
isointensa en secuencia de T1.
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Fig. 2. Estudio de RMN de corte coronal, muestra
imagen tumoral heterogénea en secuencia de T1.

Fig. 3. Estudio de RMN corte sagital, imagen tumoral
hiperintensa en secuencia de T2.
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Bajo anestesia general endotraqueal, con el paciente en decubito supino y cabeza
en linea media con discreta hiperextensiéon del cuello, se realiz6 un abordaje
anterolateral derecho a través de incision lineal horizontal que sobrepaso la linea
media, teniendo en cuenta la extensién de una porciéon de la tumoraciéon hacia el
lado izquierdo. Se disec6 por plano con instrumento romo el paquete
vasculonervioso y el musculo esternocleidomastoideo hacia la derecha y la traquea
con el es6fago hacia la izquierda.

Se encontré una masa tumoral de gran tamafo, encapsulada, poco vascularizada,
fibrosa, de consistencia dura que invadia el canal medular y el espacio
retrofaringeo. Se reseco en su totalidad, se realiz6 ademas corpectomia del cuerpo
vertebral afectado.

Seguidamente se llevd a cabo la reconstrucciéon con colocacion de injerto 6seo
autélogo tomando un fragmento de la porcidon proximal del hueso peroné ipsilateral
y artrodesis con lamina de titanio, apoyandonos en estudios imagenoldgicos de
control con arco en C. Finalmente se realiz6 hemostasia y cierre por planos sin
constatarse accidente quirdrgico. La lesion extirpada fue analizada por el
departamento de Anatomia Patoldgica emitiendo el diagndstico de condrosarcoma.

Posteriormente se enviaron muestras al Centro de Referencia Nacional en el
Hospital Hermanos Ameijeiras para confirmar el diagnéstico histopatolégico.
Mediante estudios inmunohistoquimicos, vimentina y citoqueratina positivos,
ademas de PAS también positivo, se arrojé como resultado, un cordoma. El
paciente evolucion6 satisfactoriamente en el postoperatorio, mejoré la
sintomatologia sin necesidad de medicacidon analgésica. No se realiz6 tratamiento
coadyuvante radioterapéutico. Se aplicé quimioterapia con cisplatino a 100 mg/m?
de superficie corporal (SC), o sea, 180 mg y adriamicina a 50 mg/m?2SC (90 mg) en
tres dosis cada 21 dias.

Después de 6 meses reaparecieron trastornos neurolégicos y aparecié en estudios
evolutivos, recidiva tumoral, por lo que se llevé nuevamente al quiréfano para
reseccion de la lesion recurrente. Actualmente el paciente se encuentra estable
aunque con dificultad para la marcha.

COMENTARIOS

Los cordomas de la columna vertebral estan localizados mayormente en la linea
media con marcada destrucciéon de los cuerpos vertebrales.®

El dolor es reportado como el mas comun de los sintomas, este tiende a ser gradual
e insidioso, frecuentemente asociado con manifestaciones neurolégicas tales como,
déficits motores y sensitivos variables, incontinencia urinaria y rectal, asi como
disfuncion sexual. Los cordomas cervicales pueden causar obstruccion de las vias
aéreas, disfagia, disfonia, sindrome de Horner, o dar origen a una masa
ororfaringea. La duracién media de los sintomas hasta el momento del diagnéstico,
segun el reporte de varias series, presenta un rango entre los 4 y 40 meses.

Histolégicamente los cordomas pueden presentarse en las variantes siguientes:
convencional, condroide o desdiferenciado.
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En radiografia simple las lesiones pueden ser puramente osteoliticas, o mixtas, con
mezcla de osteolisis y esclerosis. Estudios de tomografias computarizadas muestran
con gran detalle la destruccion 6sea, de margenes irregulares, asi como
calcificaciones, presentes entre el 30 y el 70 % de los casos.

La resonancia magnética es fundamental para valorar la extension tumoral, asi
como el grado de afectacion de las estructuras circundantes (especialmente la
relacion con las estructuras vasculares y la extension hacia el espacio epidural).® La
apariencia tipica es la de una masa heterogénea, iso o hipointensa en secuencias
T1 con respecto a la musculatura cervical, hiperintensa en secuencias T2, con
septos internos hipointensos y realce heterogéneo tras la administracion de
contraste paramagnético.®

El diagndstico diferencial debe hacerse con lesiones metastasicas, mieloma
multiple, osteomielitis, linfomas, restos benignos de la notocorda. Otras lesiones
primarias benignas incluyen tumor de células gigantes, quiste 6seo aneurismatico,
osteoma osteoide, osteoblastoma, hemangioma y tumores de las vainas nerviosas.
Lesiones malignas comprenden ademas condrosarcoma, sarcoma de Ewing, tumor
primitivo neuroectodérmico, osteosarcoma, sarcoma de Paget y plasmocitoma.

El diagndstico definitivo es usualmente establecido por estudios
inmunohistoquimicos, estos son citoqueratina, S-100, antigeno epitelial de
membrana (MUC1) y 5' nucleotidasa positivos. Actualmente todavia resulta dificil la
distincion entre cordomas y condrosarcomas debido a que ambos comparten la
inmunorreactividad a S-100 y ciertas caracteristicas histoldgicas. Recientemente
investigadores han identificado un factor desarrollador de la transcripcion
expresado en la notocorda indiferenciada denominado brachyury, constituyendo un
nuevo biomarcador discriminador del cordoma. La duplicacién del gen del
brachyury, esta expresada en un 90 % en estos tumores, cuando se combina con
estudios de citoqueratina la sensibilidad y especificidad para la deteccién del
cordoma son de un 98 % y 100 %, respectivamente.?

El tratamiento quirdrgico con un margen de reseccion amplio constituye el principio
de acciéon ante esta patologia. De no lograrse una excéresis en bloque este tumor
puede recidivar localmente o a distancia en otros sitios.®

En la region cervical, la anatomia local constituye un desafio Unico que limita la
posibilidad de una amplia reseccion.” Los cordomas son resistentes a la radioterapia
convencional, y los citostaticos muestran una utilidad limitada. No obstante, con el
empleo de altas dosis de protones o particulas cargadas, como iones de carbono,
helio y nedn se logran altas dosis de radiacion sobre areas dianas, se minimiza el
dafio sobre los tejidos circundantes. Es seguro y efectivo como terapéutica
adyuvante a la cirugia.

Pese a su escasa presentacion, los cordomas cervicales deben ser sospechados ante
la presencia de tumores que invaden las partes blandas paravertebrales del cuello,
causantes ademas de destruccion 6sea, corroborada en estudios imagenoldgicos,
independientemente de los elementos clinicos manifiestos. La reseccion quirdrgica
total, tanto como sea posible, es el tratamiento de eleccién, seguido de una
radioterapia con bomba de protones, & mas control local.
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