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RESUMEN
INTRODUCCION: LOS cordomas son tumores poco frecuentes, generalmente de crecimiento lento, localmente destructivos, que se originan
de restos de la notocorda primitiva. Se originan en el centro de la base del craneo, muestran diferentes patrones de extension en todas
direcciones, incluyendo la penetracién de la duramadre y recubrimiento de estructuras vasculares, lo que limita la extension de la
extirpacion.

OsuJeTivo: Analizar el desenlace y complicaciones del tratamiento quirdrgico de cordomas de la base del craneo en un centro de
referencia.

MEeTopos: Entre 2002 y 2012, 31 pacientes con cordomas de la base del craneo fueron tratados quirdrgicamente en el Hospital Universitario
Evangélico de Curitiba, Curitiba-Brasil. El periodo de seguimiento fue de 1-72 meses. Todos fueron evaluados con TAC e IRM cerebral
y manejados quirdrgicamente, utilizando diversos tipos de abordajes teniendo como objetivo la reseccién radical. Algunos fueron
tratados postquirdrgicamente con radioterapia.

ResuLTADOS: Se realiz6 una reseccion radial en 81%. La tasa de supervivencia global a los cinco afos fue de 75%. La capacidad de
lograr una reseccioén radical dependié del volumen tumoral preoperatorio y del nimero de zonas anatémicas implicadas por el tumor.
Las complicaciones posquirtrgicas mas frecuentes fueron la paralisis del VI nervio craneal y fistula de liquido cefalorraquideo.

ConcLusion: El objetivo final del tratamiento quirdrgico de los cordomas de la base del craneo es la reseccién radical, esto se puede
lograr a través de diversos abordajes quirdrgicos con un riesgo aceptable.

Palabras clave: Cordoma, base de craneo, Brasil, cirugia, pronéstico, radioterapia, tumor dseo.

ABSTRACT
INTRODUCTION: Chordoma is an uncommon, slow-growing tumor, locally invasive and destructive, arising from notochordal remnants. It
originates from skull base central portion, demonstrating different patterns of invasiveness, including duramater penetration and its
spread through vascular structures, compromising its completely resection.

OsuecTiVE: To analyze the different options of treatment, results, and complications.

MeTHops: Between 2002 and 2012, 31 patients presenting skull base chordomas were treated surgically at the Evangelico University
Hospital of Curitiba, Curitiba-Brazil. The follow-up period was 1-72 months. All patients were evaluated by means of head CT and MRI.
Surgical approaches were chosen for each specific case, aiming to obtain a tumor radical resection. Some patients were submitted to
radiotherapy after surgical resection.

ResuLts: Radical resection was performed in 81% of the patients. A five-year survival rate was 75%. Radical resection had a positive
impact on the survival rate. The possibility to perform a radical resection depended on the tumor volume pre-operation and number of
anatomic regions invaded. The sixth cranial nerve palsy and CSF fistula were the most common surgical complications.

Concrusion: The purpose of the surgical management treating skull base chordomas consists in performing radical resection using
different types of surgical approaches, which implies an acceptable risk.
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INTRODUCCION

de crecimiento lento, localmente destructivos, que se

originan de restos de la notocorda primitiva. Se originan en
el centro en la base del craneo (Figura 1 A-C) y muestran patrones
diferentes de extension en todas direcciones (Figura 1 D-F),
incluyendo la penetracion de la duramadre y recubrimiento de las
estructuras neurovasculares, lo que limita la extensién de la
extirpacion del tumor.' Su evolucién natural sigue siendo
impredecible, algunos crecen rapidamente a pesar del tratamiento y
se asocian a mal prondéstico, mientras que otros tienen un curso

] os cordomas son tumores poco frecuentes, generalmente
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mucho mas benigno. Inmunohistoquimicamente los cordomas y
la notocorda son muy reactivos para citoqueratinas y antigeno
epitelial de membrana.?

La incidencia global de los cordomas es de 0.08-0.5 casos
por 100,000 personas por afio y de localizacién en la base del
craneo es de un caso por 2,000,000 personas por afio.3* El
tratamiento seguro de estas lesiéon que comprometen el clivus
es un reto, debido a su relacion critica con las estructuras
neurovasculares, aunque hay tumores de crecimiento lento
que son localmente agresivos, la lenta tasa de crecimiento
permite que el tumor crezca de tamano grande antes de su
deteccion, y son resistentes a la radioterapia convencional.®®

Figura 1. Disecciéon anatomica (replecién silicon-color) de la region clival y selar en cadaver. A, B y C: Anatomia microquirurgica de la region
clival; se observa la relacién entre: componente 6seo y estructuras neurovasculares. D, E y F: Anatomia microquirurgica de la regién clival y
selar, se ha removido el componente 6seo y la hoja dural para demostrar las estructuras neurovasculares comprometidas en la extension

tumoral.
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En este articulo nuestro equipo relata 31 casos de pacientes
con el diagndstico histopatoldgico de cordoma de la base del craneo
sometidos a manejo quirurgicos de base de craneo por los autores,
utilizamos diversos abordajes quirurgicos para lograr la
remocién en forma radical, asimismo, presentamos una
revision critica sobre las indicaciones y limitaciones de los
abordajes quirurgicos y efectos de la radiacién. Es
importante tener siempre en mente que la ausencia de
tumor en el transoperatorio o bien en las imagenes
radioldgicas de control postoperatorio no garantiza la ausencia
de pequefios fragmentos de tumor residual que imposibilita el uso
del término de reseccion total del cordoma.

MeTtopos

Grupos de pacientes

En tres diferentes centros hospitalarios (Hospital Universitario
Evangélico de Curitiba, Hospital de Clinicas-Universidad Federal
de Parand, Hospital Pilar), entre marzo del 2002 y marzo del 2012
fueron sometidos a manejo quirdrgico 31 pacientes (21 mujeres
y diez hombres) con el diagndstico histopatoldgico de cordoma
de la base del craneo, la edad promedio fue de 35.2 afios con un
rango de 30-60 afios.

Evaluacion preoperatoria y seguimiento
Todos los pacientes fueron sometidos a una valoracion
médica completa (neurooftlamologia, neuroldgica, radioldgica)
en forma preoperatorio y postoperatoria. Los estudios de
radiologia preoperatorio consistio en imagen de resonancia
magnética nuclear en todas sus secuencias, con y sin gadolinio,

Manifestaciones clinicas
Las manifestaciones clinicas mas frecuente fueron diplopia
y cefalea (Tabla 1).

Extension anatémica
Se utilizo: la clasificaciéon quirdrgica de los cordomas de la
base del craneo de acuerdo con los patrones de extension a través
de la base del craneo, de los doctores Ossama Al-Mefty-LAB
Borba (Tabla 2), es decir, tipo |, tipo Il y tipo Il . De los 31
pacientes; diez fueron del tipo | (32%), 17 tipo Il (54%), y cuatro
tipo Il (12%) (Tabla 3).

Manejo quirargico y abordajes

El objetivo del manejo quirurgico fue la reseccion radical
del tumor y el tejido 6seo perilesional, el compromiso dural
no se pudo establecer en forma precisa por medio de los
estudios de imagen preoperatorios. La mayoria de los tumores
se localizaron extradural y en algunos con compromiso de la
capa externa de la duramadre, todos los tejidos involucrados,
es decir, tumor, duramadre y hueso fueron removidos en
forma radical. Se realizaron 34 procedimientos quirurgicos
en 31 pacientes (Tabla 4), de los cuales en 28 pacientes se
realizé un Unico procedimiento, y en tres casos mas de uno.
La extensidn de la remocion tumoral fue evaluada mediante
TAC en el postoperatorio inmediato, IRM seis meses posterior
al evento.

Tabla 1. Manifestaciones clinicas en 31 pacientes con cordoma de la
base del craneo.

la participacion de la tomografia de craneo en fase de ventana Manifestaciones clinicas No. Pacientes %
Osea se utilizé cuando el tumor presentaba compromiso 6seo.
El control posquirurgico se realizé con tomografia axial computada Diplopia 25 80
de craneo simple y contrastada en forma inmediata en todos los Cefalea y/o cervicalgia 21 84
pacientes, el seguimiento fue a través de resonancia magnética Disfagia ) 6 26
a los seis y 12 meses posterior al evento quirtrgico. Adormecimiento facial 3 13
Tabla 2. Clasificaciéon de los cordomas de la base del craneo.

Tipo 1 Tipo II Tipo III

Localizacion: Localizacion: Localizacion:

Un compartimiento
Area anatémica solitaria Dos areas anatomicas
Ejemplos
Seno esfenoidal
Seno cavernoso
Clivus inferior
Coéndilo occipital
Abordajes: Abordajes:

Uno Uno

Dos compartimientos contiguos

Dos o mas compartimientos contiguos

Mas de dos areas anatémicas

Abordajes:

Dos o mas
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Tabla 3. Cordomas de la base del craneo, extension de la lesion en 31
pacientes.

Clasificacién

(Al-Mefty, Borba, 1997) Numero de pacientes %
Tipo 1 10 32
Tipo II 17 54
Tipo III 4 12

Tabla 4. Abordajes quirurgicos de cordomas de la base del craneo en 31
casos.

Abordaje Numero %
Transbasal 1 3.1
Transesfenoidal extendido 8 25
Maxilotomia-Le-fort 1 2 6
Transcollumelar 10 30
Transcondilar 5 15
Transoral 5 15
Fosa media extendida 3 9

Extension de la remocién tumoral

Se denomind remocion radical a la ausencia de tumor residual
o bien a la presencia de un area pequefa cuestionable; subtotal
cuando se observé una clara evidencia de tumor residual, pero
con una reseccién general del tumor de mas de 90% del mismo;
y parcial a una clara evidencia de tumor residual y reseccion del
tumor en general menor a 90%. La indicacion para una segunda
intervencion se baso en la extension tumoral preoperatoriamente
y el tamafo tumoral residual después de la primera intervencion.

Histopatologia
El diagnostico histopatolégico fue hecho utilizando los
criterio morfoldgicos de Heffelfinger,” en algunos casos en
los que el diagn{ostico estaba en duda con respecto a
condrosarcoma se realizaron estudios adicionales del tipo
inmunohistoquimica, citogenética, pruebas para estrégenos
y progesterona.

REsuLTADOS

Se realizé una reseccion radial en 81% (n = 25) y remocion
parcial en 19% (n = 6) del grupo de pacientes, es decir, en los
cordomas del tipo | (Clasificacion Al-Mefty-L.A.B.Borba) se
realizé la remocion radical del tumor en nueve de los diez
pacientes (91%), en el tipo 1,13 de 17 pacientes (76%), y en el
tipo Ill tres de cuatro (75%) pacientes. Los reportes
histopatologicos fueron compatibles con cordoma clasico en
ocho pacientes y condroide en 23 casos. El tratamiento
adyuvante se realiz6 en 21 pacientes por medio de radioterapia
de haz externo a una dosis de 60-72 cGyE, el resto de los
pacientes por alguna causa de tipo personal no lo recibié. La
tasa de supervivencia global a los cinco afos fue de 75%, la
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capacidad de lograr una reseccion radical depende del volumen
tumoral preoperatorio y del nimero de zonas anatomicas
implicadas por el tumor. Paralisis del sexto nervio craneal y
fistula de liquido cefalorraquideo fueron las complicaciones
posquirurgicas mas frecuentes (Tabla 5).

Recurrencia y seguimiento

El control posquirurgico en todos los pacientes se realizé a
través de tomografia axial computada de craneo simple y
contrastada en forma inmediata, el seguimiento fue a través de
resonancia magnética a los seis y 12 meses posterior al evento
quirurgico. El periodo de seguimiento fue de 1-72 meses. La
recurrencia tumoral se presento en 13 pacientes (41%) dentro
de los cuales se incluyen a todos los pacientes que fueron
sometidos a remocion parcial (6), y siete de los 25 pacientes que
habian sido sometidos a remocién radical. En resumen la
recurrencia se presento al 100% en todos los pacientes que
fueron sometidos a una remocion parcial, y en 20% en los
pacientes sometidos a una remocion radical, pero que no
recibieron radioterapia (Figuras 2, 3y 4).

DiscusION

La evolucion natural de los cordomas sigue siendo
impredecible, algunos crecen rapidamente a pesar del
tratamiento y se asocian a mal prondstico, mientras que otros
tienen un curso mucho mas benigno. El tratamiento seguro de
estas lesiones que comprometen el clivus es un reto, debido a la
relacion critica con las estructuras neurovasculares, aunque hay
tumores de crecimiento lento son localmente agresivos, la lenta
tasa de crecimiento permite que el tumor crezca de tamafo
grande antes de su deteccion, y son resistentes a la radioterapia
convencional. Hay varios abordajes para el clivus, todos los cuales
tienen por objeto evitar los nervios y la retraccion del cerebro.
Dentro de los procedimientos anteriores extracraneales se
incluyen los abordajes transnasal, transesfenoidal, transmaxilar
y el transoral. Los procedimientos anteriores intracraneales
incluyen el abordaje transbasal y el abordaje subfrontal extendido,
los abordajes laterales incluyen el abordaje orbitozigomético, fosa
media ampliada y extremo lateral.

Aspectos histopatolégicos

Virchow, en 1846, los describidé como un tejido pequeno y
suave, derivados de la sincondrosis esfeno-occipital, estas
lesiones con caracteristicas vesiculares, y las células en forma
de plantas dio nombre a las células de aspecto physalifora. Muller,
en 1858, atribuyd el origen de estos tumores a remanentes de la
notocorda y refiere que el nombre correcto es cordoma o
ecchordosis.

Coenen, en 1925, examind la primera serie importante
de casos de cordomas (68 casos), y distinguidé entre el
hallazgo casual de la forma benigna (ecchordosis) y la forma
maligna clinicamente importante (cordoma).® La ecchordosis
clival se encuentran en el plano medio-sagital 1 a 2 cm caudal a
la clinoides posterior en la regidon de la sincondrosis esfeno-
occipital, que es mas a menudo osificado a los 20 afios de vida.
La ecchordosis se encuentra en el 2 a 3% de las autopsias.® Los
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Tabla 5. Complicaciones posquirurgicas en 31 pacientes con cordomas
de la base del craneo.

Complicaciéon Numero Y%
Paralisis del VI nervio craneal (reversible) 7 22
Fistula de liquido cerebroespinal 6 19
Meningitis 3 9.5
Déficit de nervios craneales bajos 2 6
Inestabilidad craneo cervical 2 6
Mortalidad quirargica No No

cordomas se originan a partir de restos de la notocorda,
siendo ésta la primera estructura del esqueleto axial, es
gradualmente reemplazada por elementos mesodérmicos que
finalmente forman las vértebras y la base del craneo. Es
debido a este origen que puede ocurrir en cualquier parte a lo
largo del eje de la columna vertebral, pero los cordomas se
encuentran con mayor frecuencia en sus extremos: en la regién
rostral el clivus y en sentido caudal el sacro, se localizan en la
regién sacrococcigea en aproximadamente 50% de los casos,
en el resto de la columna en 15% y en la base del craneo de
26 a2 36%."°

Por lo general, los cordomas de la base del craneo son tumores
de la linea media, y la sincondrosis esfeno-occipital se afirma
que es el sitio de origen del tumor, sin embargo, la extension

Figura 2. Cordoma de la base del craneo, con disfagia como unica
sintomatologia, la remocién tumoral fue a través de un abordaje
transoral A y B: IRM preoperatoria, cortes axial en secuencia de
intensidad de sefial T1 gadolineo, corte sagital en secuencia de intensidad
de senal T1 simple respectivamente. C y D: IRM postoperatoria en cortes
axial y sagital, en secuencia potenciada en T1.
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lateral no es poco comun. La explicacion posible es que la
multiplicaciéon continua de las células de la notocorda resulta en
una serie de ramas que penetran en la base del craneo en diferentes
direcciones, lo que explica el origen diverso y proyeccion de los

Figura 3. Cordoma de la base del craneo, se emple6 un abordaje
transoral para su remocién. A y B: IRM preoperatoria, corte axial en
secuencia de intensidad de sefial T1 gadolinio, corte sagital en secuencia
de intensidad de senal T1. C y D: IRM postquirtargica, corte axial
secuencia potenciada en T2, corte sagital, respectivamente.

F.

Figura 4. Cordoma de la base del craneo removido por medio de un abordaje
Transcollumelar. A, By C: IRM preoperatoria, corte axial, sagital, coronal
en secuencia potenciada en T1. D, E y F: IRM postquirtrgica, corte axial,
sagital y coronal en secuencia potenciada en T1.
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cordomas base del craneo. El crecimiento lateral de estas
neoplasias, desde su origen en la linea media, da lugar con
frecuencia a la invasion del seno cavernoso, la invasion del seno
cavernoso probablemente ocurre cuando el tumor sigue el curso
del sexto nervio craneal y no a través invasion dural directa, sin
embargo, es el patrén mas probable responsable de la extension
a la fosa posterior. Los tres grandes ejes de crecimiento tumoral
de los cordomas son extensién paraselar (23-60%), prepontina
(36-48%), y la nasofaringe (10-25%), los cordomas se encuentran
en el 0.1 al 0.7% de los paciente con tumores intracraneales,
ocurren en todas las edades, pero generalmente suelen ser
sintomaticos en la tercera o quinta década de la vida, tienen una
ligera predileccion por el género masculino, la relacion existente
2:1 hombre-mujer, 5% de estos tumores son diagnosticados en
pacientes de 20 afios 0 mas jévenes, en los nifos los cordomas
se originan principalmente en la regién esfenooccipital.!" Las
lesiones que ocupan el tercio superior del clivus producen déficit
de los nervios craneales Il a VI, las de localizacién en el tercio
inferior del clivus involucran a los nervios craneales VIl a XII,
en forma global los nervios craneales mas comunmente
afectados son el V y V.2 Los hallazgos histolégicos de los
tumores primarios se relaciona directamente con la incidencia
de la enfermedad metastasica; patrones atipicos se
encontraron en 87.5% de los pacientes con metastasis. La
prevalencia de los hallazgos histoldgicos atipicos con un
comportamiento agresivo es mayor en pacientes menores de
cinco afos de edad.

El cordoma es una neoplasia de malignidad baja o intermedia
que muestra una diferenciacion notocordal, se localiza casi
exclusivamente en la linea media del esqueleto axial teniendo su
origen en restos de notocorda: En el nucleo pulposo de los discos
intervertebrales, en restos ectépicos anormales que debian haber
regresado, tales como en restos localizados en la region esfenooccipital
(ecchordosis physalifora del clivus y la porciéon posterior de la
nasofaringe) en los cuerpos vertebrales o en el tejido que los rodea.™
Se han descrito las siguientes variantes de cordoma:

a) Cordoma clasico.

b) Cordoma condroide.

c) Cordoma indiferenciado.

d) Cordoma sarcomatoide.

e) Cordoma intradural.

f) Cordomas extrarraquideos: Cordoma mediastinico.™

Clinicamente en pacientes con cordomas hay por lo menos
dos subgrupos de comportamiento diferente:

a) Curso benignoy
b) Curso agresivo y rapidamente progresivo.

Los cordomas convencionales o clasicos suelen aparecer
como tumores pseudocapsulares, son suaves, gelatinosos,
grisaceos a rojizos, avasculares, lobulados. Las caracteristicas
histolégicas de los cordomas son la formacion de moco
intracelular y extracelular, células de aspecto physalifora,
disposicién lobular de las células tumorales y crecimiento en
disposicion de cordones.
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Arquitectura general de los cordomas
Las células neoplésicas forman agrupamientos sélidos o
cordones en medio de una matriz amorfa abundante y
discretamente basdfila, algunos agrupamientos celulares son
mayores formando campos extensos. Presentan ciertas
caracteristicas histopatolégicas (Figura 5).

Inmunohistoquimica

Como los cordomas son derivados de elementos epiteliales
las células neoplasicas presentan fuerte positividad para
citoqueratinas AE1/AE3 (Figura 6 A) mostrando la naturaleza
epitelial del tumor, derivado de restos de la notocorda embrionaria,
también presentan positividad para el antigeno epitelial de
membrana (EMA), pero negatividad para el antigeno
carcinoembrionario (CEA), son positivos para la proteina S-100
y NSE (Figura 6 B-C). La proteina Ki-67 (Figura 6, D-E) es
positiva, esto se relaciona con el lento crecimiento del tumor. La
positividad para antigenos epiteliales es de gran importancia para
el diagnostico diferencial con los condrosarcomas (éstos son
tumores de origen mesodérmico, que no reaccionan con tales
antigenos), otro diagndstico diferencial es con adenocarcinomas
metastasicos, que dificilmente producen una masa exofitica de
lento crecimiento y sin necrosis central, ademas de ser mas
pleomorficos y ricos en mitosis.

Tratamiento

El tratamiento de los cordomas de la base del craneo sigue
siendo un desafio para el neurocirujano. La tasa de recurrencia,
incluso después de la extirpacién quirdrgica radical sigue siendo
alta, el promedio de supervivencia de los pacientes con cordomas
no tratados se estima en 28 meses después de la aparicién de los
sintomas, la supervivencia después de la cirugia, radioterapia o de
ambas va de 3.6 afios a 6.6 afnos. En promedio la recurrencia se
presenta dos a tres afios después del tratamiento primario, la
recurrencia precoz se presenta un mes posterior a extirpacion
quirdrgica.

La recurrencia del tumor es la principal causa de muerte, la
tasa de supervivencia libre de recurrencia es un indicador
importante de un tratamiento exitoso.

Consideraciones quirurgicas
El sistema de clasificaciéon propuesto por Al-Mefty y Borba
tiene utilidad en la seleccidn del abordaje quirurgico:

e Tipo I. Son tumores restringidos a un compartimiento de la
base del craneo, es decir, un area anatémica solitaria (por
ejemplo, seno esfenoidal, seno cavernoso, clivus o céndilo
del occipital), estos tumores son pequefios, aislados, pueden
ser sintomaticos o asintomaticos, este tipo tiene el mejor
pronéstico, ya que puede ser removido con amplio margen
de tejido oseo normal.

e Tipo ll. Son tumores que se extienden a dos 0 mas areas
contiguas de la base del craneo, la remocion radical puede
realizarse a través de un abordaje simple de base de craneo,
es este tipo el mas comunmente encontrado.

e Tipo Ill. Son tumores que se extienden a varios
compartimientos contiguos de la base del craneoy se requiere
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Figura 5. Caracteristicas histopatoléogicas de los cordomas, tincién hematoxilina-eosina. A: Se observan células de tipo epitelial
dispuestas en forma de trabéculas en medio de matriz mucoide, varias células tienen citoplasma multivacuolado (aspecto fisaliforo)
(10x). B: Arquitectura cordonal de las células (40x). C: Aspecto fisaliforo (40x). D: Atipias nucleares (40x). E y F: Infiltracién ésea

(10x y 40x, respectivamente).

de dos 0 mas procedimientos de base de craneo para lograr
una remocion radical.

Debido a que estos tumores son de localizacién principalmente
extradural, el abordaje quirdrgico debe de ser extradural que pueda
complementarse con un abordaje intradural en caso de ser
necesario. La mayoria de estos tumores son de consistencia
gelatinosos por lo que pueden ser removidos a través de una
abertura relativamente pequefia. La mayoria de los cordomas
clivales no suelen invadir la duramadre, tejidos blandos,
estructuras neurovasculares excepto cuando se encuentra
en estadio avanzado o recurrencia, por lo que el abordaje inicial
debe ser extradural para prevenir la invasion intradural por
recurrencia tumoral, también se logra con este abordaje un acceso
seguro al tejido 6seo afectado, el cual debe ser eliminado siempre
que sea posible. Un abordaje quirurgico amplio y la remocién
macroscopica total es el objetivo de la cirugia.

Forsyth, et al. revisaron los casos de de 51 pacientes tratados
por cordomas intracraneales durante un periodo de 24 afios, con
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respecto a la extension de la remocion del tumor; biopsia en 11
pacientes (22%), remocién subtotal en 40 pacientes (78%), el
indice de supervivencia para los pacientes que fueron sometidos
a biopsia fue de 36% a cinco afios, 0% a 10 afos, en los pacientes
sometidos a una remocion subtotal el indice fue de 55y 45% a
los cinco y diez anos, respectivamente.’s Gay, et al. estudiaron
60 pacientes con cordomas y condrosarcomas de la base del
craneo, con una media de seguimiento de 46.8 meses. La
extension de la remosion tumoral fue total en 67%, subtotal
(remocion tumoral > 90%) en 23% y parcial (remocion tumoral <
90%) en 10%, el indice de supervivencia libre de recurrencia a
los cinco afos fue de 84% en los casos sometidos a remocion
total y 64% para los casos con remocion parcial o subtotal.'®
Al-Mefty y Borba revisaron el manejo de 25 pacientes con
cordomas de la base del craneo. En ningun caso, el procedimiento
quirurgico se limité a la eliminacién suave tejido tumoral, en lugar
de realizar la perforacion extenso de las estructuras 6seas
adyacentes, mas alla de los limites del hueso afectado. Remocion
radical (ausencia de tumor residual o la presencia de area
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Figura 6. Inmunohistoquimica. A: Tincién con marcador AE1/AE3, Fuerte positividad para citoqueratinas(10x). B: AE1/AE3 (40X). C: Positividad
nuclear y citoplasmatica para la proteina S-100 (10x). D: S-100(40X). E: Ki-67. Se observa la cantidad escasa de nucléolos < 1%, compatible con
el lento crecimiento del tumor (10x). F: Ki-67 (40x).

pequefa dudosa) se logré en diez pacientes, la remocion subtotal
total (presencia de tumor residual, pero con la reseccion de mas
de 90%) se logré en 11,y la remocién parcial (menos de 90%) se
alcanzé en dos pacientes. El seguimiento medio fue de 25.4
meses. La recurrencia se observd en cinco pacientes. Dos
fallecieron durante el seguimiento debido a la recurrencia del
tumor, déficits neuroldgicos permanentes se produjo en dos casos.
Los autores abogan por la extirpacién quirdrgica radical.

La reseccién en bloque o reseccion oncoldgica del cordoma
del clivus con claro margen de tejido parece imposible. La
reseccion agresiva del tumor se acompafa de un porcentaje
significativo de morbilidad. Una estrategia quirurgica alternativa
propuesta es: la reseccion segura citorreductora, en donde el
objetivo es eliminar la mayor cantidad del tumor como sea posible
con las menores tasas de morbilidad y garantizar una buena
calidad de vida postoperatoria. La eliminacion de los margenes
de hueso rodeando el tumor debe realizarse siempre que sea
posible de forma segura.

Crockard, et al. proponen como objetivo quirurgico la
realizacién de citorreduccion al maximo, con el menor dafo
colateral. Si el crecimiento del tumor es detectado, se debe de

realizar una cirugia adicional. Sin embargo, concluyen que el factor
quirdrgico mas importante es extirpar la mayor cantidad posible
de tumor durante la cirugia.

Samii, et al. realizaron el estudio retrospectivo de 49 pacientes
con cordomas de la base del craneo, el nimero total de cirugias
realizadas en Hannover fue de 93, de una muestra total de 116
pacientes (Japén y Alemania). El indice de supervivencia a los
cinco y diez afios fueron 65 y 39%, respectivamente. El cordoma
fue removido totalmente en 49.4% y en forma subtotal en 50.6%.
El indice de remocién fue mas alto en la cirugia inicial (78%). El
intervalo libre de recurrencia fue mayor en el grupo de pacientes
que fueron sometidos a una extirpacién tumoral radical, sin
embargo, esto no fue estadisticamente significante. Como la
remocion radical se asocia con una tasa de morbilidad méas
alta él propone como objetivo del tratamiento quirdrgico no solo
la extirpacién radical del tumor radical, sino también la
preservacion de las funciones neuroldgicas. La extirpacion
quirdrgica debe permitir la descompresion de las estructuras
neurovasculares para que la radioterapia sea méas seguray eficaz.

Intervenciones repetidas tienen un riesgo definido. Con cada
recurrencia los tumores crecen en diferentes direcciones y los
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Figura 7. Abordaje transbasal. A: Paciente en decubito supino,
insicion bicoronal. B: Exposicion ésea, con flap de pericraneo para
la reconstruccién posterior. C: Campo quirurgico. D: Resonancia
magnética cerebral, corte sagital, secuencia T1, cordoma del clivus
con extension selar y supraselar, la cual fue removida a través de
este abordaje.

pacientes desarrollan progresivamente mas déficit neurolégico
que puede ser no reversible. Cada intervencion es mas dificil y
arriesgada, debido a la cicatriz que oculta los planos de diseccion
esto hace que la identificacién de las estructuras normales sea
un problema importante. La implantacién de células tumorales y
la propagacion secundaria es un riesgo en cada operacion.'” La
recidiva local esta fuertemente asociada con mal pronéstico, el
control de la enfermedad después de la recurrencia es dificil.
La cirugia previa lleva a tejido cicatricial y la radioterapia previa
induce cambios en los tejidos que incrementan el riesgo de
dehiscencia de la herida, las fistulas de LCR e infeccién. La
angiopatia inducida por la radiacién hace que las arterias sean
muy fragiles, con esto se vuelven mas propensas a ser lesionadas
durante la cirugia.

Abordajes

» Abordaje transbasal-subfrontal y subfrontal extendido.
Derome, en 1985, describié el abordaje transbasal y mas tarde
Sekhar, et al. describieron el abordaje frontal extendido.® Este
abordaje ha sido utilizado para tratar los cordomas del clivus,
cuando se propagan al cuerpo del esfenoides, senos paranasales,
de localizacion extradural en la fosa anterior y causa la
compresion de los nervios Opticos. Este abordaje permite que el
cirujano tenga un plano profundo y llegar al arco anterior del atlas,
e incluso el cuerpo de C2. En cambio, el tercio superior del clivus
es el area mas dificil de alcanzar, el dorso de la silla turca debe
de ser considerado un punto ciego en esta técnica quirdrgica, a
menos que la duramadre del piso de la silla turca sea retraida
superiormente. Una ruta extra faringea extradural proporciona un
campo no contaminado. El reborde orbitario puede ser removido
de manera unilateral o bilateral para aumentar el campo quirdrgico y
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reducir la retraccion cerebral, este es el abordaje frontal ampliado
descrito por Sekhar, et al. El paciente es posicionado en decubito
supino (Figura 7), con colocacién de drenaje lumbar. La incision del
cuero cabelludo comienza 1 cm anterior al trago y continua de una
forma curvilinea detras de la linea de implantacién del cabello
hasta alcanzar a la linea temporal contralateral. Diseccion
subgaleal se realiza con la preservacion del colgajo pericraneal
vascularizado que se diseca hacia adelante y se refleja sobre
el colgajo de cuero cabelludo. El colgajo 6seo es esencialmente
un colgajo bifrontal con la incorporacidon del reborde orbitario
unilateral. Nosotros preferimos eliminar unicamente el reborde
orbitario unilateral, que no disminuye ventajas quirdrgicas y el
borde orbitario contralateral se mantiene en su lugar,
proporcionando asi un buen parametro para la reconstruccion de
la zona dsea en casos de infeccién del colgajo dseo.

Los estudios de diseccién en cadaveres indican que
en el abordaje transbasal la visiéon se aumenta en forma doble,
en el subfrontal extendido el aumento es cinco veces mas en
comparacion con el abordaje subfrontal simple.” La
reconstruccién del defecto en el campo quirdrgico en la base
del craneo y con frecuencia el defecto de la duramadre en la
zona del clivus se realiza con grasa, fascia, fibrina y colgajo
vascularizado de pericraneo. La clara desventaja en este
abordaje, es el campo quirdrgico estrecho y profundo. El limite
anatémico alcanzado por este abordaje es el espacio entre los

Figura 8. Abordaje orbitozigomatico. A: Variante en dos piezas. B:
Variante en una sola pieza. C y D: Variante fosa media ampliada,
primer espécimen en el laboratorio, la segunda vista, intraoperatoria.
E: IRM corte axial, secuencia T1, cordoma con extension lateral a
fosa media y seno cavernoso, fue removida por medio de este abordaje.
F: Control postoperatorio.
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nervios Opticos, las arterias carotidas, seno cavernoso, vértices
del pefiasco, los nervios abducens y el canal hipogloso, no
permite alcanzar lesiones de localizacion lateral a la arteria
carétida interna, por lo que es necesaria la combinacion con
abordajes laterales para los tumores que se extienden mas alla
de este limite anatomico. Posibles restos tumoral se pueden
localizar en los puntos ciegos de este abordaje: el dorso de las
silla turca apices del penasco, por lo que se puede asistir de
forma complementaria con el endoscopio.

La denervacién bilateral olfativa es una secuela de este
abordaje. Spetzler, et al.?° describieron una técnica quirdrgica que
permite la eliminacion de la placa cribiforme con la preservacion
de la funcion olfatoria.

e Abordaje orbitozigomatico. Es el abordaje (Figura 8 A-B)
mas versatil para llegar a las lesiones que surgen en el clivus
superior, y que se extienden lateral a la carétida interna, fosa
media, fosa infratemporal y fosa posterior. Las ventajas incluyen
una vision multidireccional de la lesidn y la diseccidn quirargica
por multiples vias (sub-frontal transbasal, transilviana y sub-
temporal), el colgajo éseo simple elimina la necesidad de
reconstruccién 6sea. Nosotros preferimos utilizar este abordaje
para lesiones con extension intradural en la fosa media con

Figura 9. Abordaje transcondilar. A: Posicion del paciente. B y C:
Espécimen para exponer la anatomia de la regién. D: Resonancia
magnética cerebral, corte axial de fosa posterior, secuencia T1.
Ejemplificando el tipo de lesién que puede ser removida a través de
este abordaje. E: Esquema del sistema de estabilizacion craneo cervical.
F: Tomografia de columna cervical, fase de ventana 6sea, para evaluar
trayecto y funcionalidad del sistema de estabilizacién.
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invasion del seno cavernoso, la desventaja de este abordaje es
que es una via intradural para llegar a una lesion extradural.

e Abordaje cigomatico extendido a fosa media. Este
abordaje fue utilizado por primera vez para tratar las lesiones de
localizacion en la fosa infratemporal, fosa esfenopalatina y fosa
temporal, ademas de la orbita y el seno cavernoso. El arco
cigomatico es totalmente expuesto y cortado respetando la
inserciéon del musculo masetero que se mantiene en su lugar en
la cara inferior del arco cigomatico. El desplazamiento del hueso
malar proporciona una visualizacién del origen del musculo
temporal a nivel de la apdfisis coronoides de la mandibula. El
musculo temporal se desplaza lateralmente y hacia abajo a través
del espacio dejado por la seccidn del arco cigomatico. Se realiza
una craneotomia temporal baja (Figura 8 C- F) situada a dos tercios
por delante y un tercio por detras del meato auditivo externo. Para
los tumores con extension hacia el seno cavernoso y el seno
esfenoidal, una craneotomia cranioorbital es de uso comun. La
via extradural se utiliza para llegar al seno cavernoso, vértice del
pefasco, y el clivus superior. La arteria meningea media es el
punto de referencia mas constante en la fosa media. El foramen
oval se encuentra anteromedial al agujero espinoso, y ambos
agujeros son anteriores a la arteria carétida petrosa.

El nervio petroso superficial mayor provee un punto de
referencia fiable para la localizacion de la arteria carétida interna
en la fosa media, cursa por lo general directamente sobre el borde
anterior del segmento horizontal de la arteria carétida interna, el
ganglio geniculado se encuentra posterolateral al asa lateral de
la arteria carétida interna en el 58% de los casos. El equipo opta
por seccionar este nervio para evitar la retraccion del ganglio
geniculado y con esto evitar paralisis facial o dolor. La reseccion
Osea de la punta del pefasco tiene como limite posterior el
conducto auditivo interno, lateralmente por la arteria carétida
interna petrosa, medialmente por el seno petroso superior e
inferiormente por el seno petroso inferior. Lesiones localizadas
en el nivel superior de la arteria carétida interna con extension
lateral a la fosa infratemporal y seno esfenoidal, se elimina
preferentemente por medio de un abordaje zigomatico. El bulbo
de la yugular es el punto principal de limitacion de la extensién
del abordaje zigomatico hacia la fosa posterior. Si el tumor se
extiende hacia abajo hasta el meato auditivo interno, se debe de
realizar un abordaje transcondilar.

¢ Abordaje transcondilar. Nosotros utilizamos el abordaje
transcondilar para alcanzar cordomas con extension lateral a la
union craneocervical o a vértebras cervicales superiores. El limite
superior de este abordaje es el bulbo de la yugular, el paciente se
coloca en posicion lateral (Figura 9, A-D), y el hombro se desplaza
hacia delante, la incisidn de la piel comienza detras de la oreja, a
nivel del conducto auditivo externo y se extiende hacia abajo hasta
el nivel de C4, donde se curva interiormente para alcanzar el
borde anterior del musculo estemocleidomastoideo . El colgajo de piel
se eleva interiormente para exponer el musculo estemocleidomastoideo,
el plano de la diseccion se crea alo largo del borde anterior del musculo
estemocleidomastoideo. Elmusculo estermocleidomastoideo, el esplenio
de la cabeza, largo de la cabeza, y los musculos semiespinalis se
separan de lamastoides en una sola capa la retraccion del plano muscular
es con direccion inferior y medialmente. El X1 nervio craneal debe ser
identificado. El vientre posterior del musculo digastrico se debe
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mantener en su lugar para proteger al nervio facial a nivel de su
salida del agujero estilomastoideo.

Un plano claro de diseccion aparece entre las capas
musculares superficial y profunda, una cantidad variable de
grasa se encuentran en esta drea. La capa muscular profunda
forma el tridngulo suboccipital, que esta delimitado
medialmente por el musculo recto mayor de la cabeza,
superiormente por el musculo oblicuo superior, e inferiormente
por el musculo oblicuo inferior, el vértice lateral del triangulo es
la apdfisis transversa de C1, en el interior del triangulo se localiza
el segmento horizontal de la arteria vertebral (segmento V3) y
laraiz C1. En esta fase del procedimiento el control de la arteria
vertebral es crucial. La raiz del nervio C2 se puede seguir
lateralmente a donde se cruza sobre la arteria vertebral entre
el C1 y C2. La raiz del nervio C2 debe ser preservada. El
musculo oblicuo superior e inferior se separan de su insercién
en la apdfisis transversa de C1 y se desplazan en sentido
medial. A continuacidn, la arteria vertebral debe de ser
identificada desde el agujero transverso de C2 a su entrada

en la duramadre. Para evitar el sangrado se debe de mantener
el tejido alveolar alrededor de la arteria. El agujero transverso
de C1 que es atravesado por la arteria vertebral se abre con
una fresa diamantada, para posteriormente movilizar el vaso
inferomedialmente. La punta de la mastoides se perfora para
exponer el condilo occipital y el bulbo yugular. El canal del
hipogloso debe ser identificado y conservar el Xll nervio
craneal. El area del clivus se encuentra medialmente al bulbo
yugular y se visualiza en sentido caudocraneal.

Después de la eliminacién del tumor 6seo y si la inestabilidad
es de esperarse, una fusion -la estabilizacién occipitocervical
debe de ser realizada (Figura 9 E-F). Una reseccion amplia del
condilo (mas de 2/3 del céndilo), ya sea para resecar el hueso
afectado o el aumento en la exposicidn, condiciona inestabilidad
craneométrica. La complicacién mas devastadora de este
abordaje son la lesidn de la arteria vertebral y afectacion de nervios
craneales.

* Abordaje transmaxilar. E| abordaje transmaxilar se utiliza
en forma de tres variantes (Figura 10):

Figura 10. Abordaje transmaxilar. A: Variante maxilotomia Le Fort I. B: Variante maxilotomia Le Fort I, con divisién en la linea media.
C: Variante maxilotomia unilateral paramedia. D y E: Espécimen en laboratorio para exponer la anatomia microquirargica del clivus.
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a) Osteotomia Le Fort |, la cual puede o,

b) No asociarse a la division en la linea media del paladar duro
y blando y

c) Maxilotomia unilateral con divisién paramedia del paladar duro
y paladar blando.

El procedimiento inicial es similar en las tres variantes, el
paciente es colocado en posicidn decubito supino, el cuello
ligeramente extendido, en forma recta respecto a la mesa
quirdrgica y al cuerpo del paciente, se realiza una incisién
curvilinea transfixiante en la mucosa nasal por delante del
septum nasal y a través del piso de la nariz para facilitar la
diseccion de la mucosa septal. El mucoperiostio si diseca en
su totalidad a nivel de septum nasal sobre el sitio donde se
realizara la osteotomia y en forma parcial el lado contralateral,
el septum cartilaginoso es separado del maxilar y es
translocado del vomer. La incisién se realiza en la mucosa
gingivobucal y se extiende a ambas tuberosidades maxilares,
el colgajo mucoperiostico se eleva hasta que el borde inferior
del foramen infraorbitario es visualizado en forma bilateral, la
mucosa nasal es elevada hasta exponer la superficie superior
de la cavidad anterior del paladar 6seo, la espina nasal anterior
se mantiene en su posicion anatémica y es asi como los
elementos 6seos estas preparados para realizar las
osteotomias.

- Osteotomia Le Fort I: La osteotomia se realiza
bilateralmente, aproximadamente 1 cm a nivel de la
apertura piriforme, y se extiende de manera lateral y
paralela a la arcada dental hasta la sutura ptérigomaxilar
Es importante que antes de realizar las osteotomias se
coloquen las miniplacas de titanio para marcar y realizar
los orificios para la reconstruccion final (para tratar que
sea lo mas simétrico posible). Tener especial atencion al
momento de realizar la osteotomia de no lesionar
inferiormente los apices dentarios y superiormente al
nervio infraorbitario. Ya realizada la osteotomia, se aplica
una ligera presion, desplazando al maxilar hacia abajo. El
paladar duro y blando se mantiene intacto, el area de
exposicion esta limitada hacia arriba por la base de la fosa
anterior e inferiormente por el borde anterior del foramen
magno.

- Osteotomia Le Fort | con corte en la linea media del
paladar duro y blando: Se realiza una incision en la linea
media en la mucosa del paladar 6seo extendiéndose hacia
atras e inferiormente en todo el espesor del paladar
blando, hasta la base de la Uvula, después se corta el
paladar duro a nivel de la linea media para posteriormente
realizar una osteotomia Le Fort | bilateral, el siguiente paso
es movilizar los segmentos del maxilar en direccion inferior
y lateral. La irrigacién de cada segmento del maxilar es
mantenida por el paladar blando a través de la continuidad
con la faringe. Esta variante provee un campo quirdrgico
mayor, ya que quita del centro del campo al paladar blando.

- Maxilotomia unilateral paramediana preservando el
paladar blando: En esta variante se realizan dos
osteotomias:
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a) Una osteotomia Le Fort | ipsilateral a la extension del
tumory

b) Una segunda osteotomia entre los incisivos laterales
y los caninos.

En algunos casos es mejor extraer uno de los dientes
para evitar una lesion bilateral al realizar la osteotomia.
La mucosa inferior del paladar duro se diseca para
posteriormente realizar un pequefio orificio en la unién del
paladar duro con el blando para dar paso a la sierra de
Gigli, luego de completadas las osteotomias se aplica una
ligera presion desplazando el maxilar hacia abajo y lateral.
Se conserva el paladar blando. El area de exposicion del
campo quirdrgico se extiende desde la base de la fosa
anterior al cuerpo de C2y C3.

- Indicaciones: Los abordajes transmaxilares ofrecen un
campo quirurgico delimitado: rostro caudal la base del
piso anterior y el espacio C2-C3, lateralmente la arteria
caroétida interna, seno cavernoso, canal del hipogloso y
foramen yugular. La indicacioén principal son lesiones en
el clivus con extensién a la nasofaringe, unién
craneocervical con extension lateral minima.

- Complicaciones: Estas se relacionan directamente
con el tipo de abordaje quirdrgico, pudiendo ser:
necrosis aséptica, ésta aumenta con el numero de
osteotomias, hipotension transoperatoria, cirugias
previas. Las complicaciones isquemias tienen como
factor de riesgo el desplazamiento importante hacia
debajo de los segmentos flotantes del maxilar
(osteotomia Le Fort | sola), por lo que debe evitarse la
osteotomia aislada, en cambio la osteotomia
paramediana del paladar provee un desplazamiento
superolateral del segmento libre o flotante, ademas al
preservar el paladar blando asegura una irrigacion
colateral excelente al maxilar dislocado.

* Abordaje transesfenoidal extendido y transcolumelar.
Las lesiones originadas o de localizacién en el clivus como el
caso de los cordomas se situan sobre la linea media, muy
frecuentemente extradurales con un crecimiento de direccion
ventral a dorsal, es por esto por lo que se ha defendido el uso de
este abordaje. Este es un abordaje extradural (Figura 11), con
minima retraccidn neurovascular y disminuye la incidencia de
lesion de nervios craneales bajos, de los abordajes anteriores, el
abordaje transesfenoidal extendido expone el tercio superior y
medio del clivus ademas del compartimiento medial del seno
cavernoso, lo que permite remover el tumor y el tejido dseo
comprometido.

a) Técnica: El abordaje se inicia de manera similar al abordaje
transesfenoidal clasico; después de realizar la incision
sublabial se expone la apertura piriforme y la pared anterior
de los dos senos maxilares mediante disecciéon
subperiostica, la extension de la osteotomia dependera del
tamano de la lesion a resecar, se realiza del lado donde
la extension tumoral es mayor, en algunos se realizara
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Figura 11. Abordaje transesfenoidal, transcolumelar. A: Tranesfenoidal extendido acceso sublabial. B: Resonancia magnética, corte sagital,
secuencia T1, cordoma del clivus removido por abordaje transesfenoidal extendido. C y D: Anatomia microquirargica del abordaje transesfenoidal
extendido, espécimen en laboratorio. E: Abordaje transcolumelar. F: Incisién en la columela. G y H: Espécimen en laboratorio para mostrar la
anatomia microquirurgica del abordaje transcolumelar. I: IRM corte sagital, secuencia T1, cordoma del clivus con extension selar.

b)

c)

en forma bilateral. La osteotomia comprende la reseccién
de la pared anterior y medial del seno maxilar, el septum
nasal es dislocado en direccion contralateral a la
maxilotomia, una vez realizado lo anterior el campo
quirdrgico expone la region selar y clival (desde el dorso
selar al foramen magno).

Limitaciones: La limitacion del abordaje transesfenoidal
incluye los tumores de localizacion en el tercio inferior del
clivus con extension a los condilos occipitales.
Desventajas: Deformidad de la nariz, hipoestesia o
anestesia de los dientes incisivos, dificultad para
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alimentarse de 2-3 semanas después de la cirugia,
perforacion y deformacién septal, obstruccion. Una
alternativa al abordaje transeptal es el abordaje
endonasal directo con lo que se evita la formacién de
tuneles en la mucosa y taponamiento nasal, resultando
en una recuperacién mas rapida y menos dolorosa, la
desventaja es el campo quirdrgico reducido.?'-2

e Abordaje transcolumelar. El primero en reportar este
abordaje en un estudio anatémico combinando el abordaje
transcolumelar con asistencia endoscopica al clivus fue Puxeddu,



et al. Se realiza a través de una incision en forma de herradura
en la columella, diseccién subpericondral de la mucosa del septum
bilateral, se realiza la liberacion del septum nasal posterior, inferior
y superior para alcanzar el seno esfenoidal, para exponer el tercio
medio e inferior del clivus se realiza un colgajo de la mucosa, el
cual es pediculado inferiormente de la pared posterior de la
nasofaringe, se realizan dos incisiones paralelas posteriores a
las trompas de Eustaquio, se debe de preservar algunas ramas
de la arteria faringea ascendente. El campo quirdrgico expuesto
esta delimitado superiormente por el piso de la silla turca,
inferiormente el foramen magno y lateralmente el canal 6seo del
VI nervio craneal, arterias cardétidas internas y condilos del
occipital.?

Se ha cuestionado la seccién de las arterias responsables
de lairrigacion de la columella durante el abordaje y esto plantea
la posibilidad de necrosis de la punta de la nariz. Rohrich, et al.
y Jung, et al. describieron la irrigacién de la punta de la nariz,
demostrando que la irrigacion principal proviene de un ramo de
la arteria facial: arteria nasal lateral, ramo de la arteria angular;
y arterias columelares, ramos de la arteria labial superior; es
por esta distribucion vascular tan importante que la incisién en
la columella no compromete la irrigacion.?+2

Endoscopia en los cordomas

Existe en la literatura mundial reportes del rol importante de
la endoscopia en los procedimientos de cirugia de la base del
craneo como es el caso de los cordomas del clivus, mencionado
a este procedimiento como una estrategia alternativa
minimamente invasiva.?¢? El equipo utiliza el endoscopio como
instrumento complementario al microscopio, esto justificado en
que se amplia el campo quirdrgico al permitirle al cirujano
observar puntos ciegos originados por los accidentes
anatémicos, los cuales no pueden visualizarse en forma directa
con el uso del microscopio, esto se traduce en disminuir la
necesidad de realizar incisiones adicionales. Nosotros
concluimos que en aquellos tumores que requieren de un
extensivo perforado y una diseccion amplia la ventaja de la suma
de una exposicion binocular mas el uso del endoscopio da como
resultado una mejor reseccion radical.

Radioterapia en los cordomas

El uso de la radioterapia como parte del manejo de los
cordomas del clivus est{a bien establecido, sin embargo, la dosis
6ptima, el fraccionamiento y el tipo de radiacién aun es tema de
debate. Los beneficios de la radiacion esta limitada por la
proximidad de estructuras vitales tales como tallo cerebral y
tracto 6ptico, por lo que el manejo quirdrgico no soélo sirve para
determinar la histopatoldgica tumoral y aliviar las
manifestaciones clinicas, sino que también contribuye a
disminuir el tamafo tumoral y descompresién del tallo cerebral.
En la recidiva tumoral posterior a la radioterapia suele
presentarse en el area tumoral que fue sometida a una dosis
subdptima, esto debido a la proximidad con estructuras
neurovasculares sanas.® El empleo de radioterapia convencional
no parece aumentar la sobrevida, pero parece asociarse con
periodos mas largos de sobrevida libre de enfermedad en
pacientes menores de 40 afios.®
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Pearlman, et al. demostraron que la tasa de control tumoral
es de 80% en pacientes que reciben mas de 80 Gy y de soélo
20% en aquellos pacientes tratados con 40-60 G.3'% E| uso de
particulas pesadas como los protones, helio y nedn son utiles
para una radiacién con precision tumoral con una limitada
irradiacion hacia los tejidos sanos circundantes. Los protones no
tienen una dosis de salida y son altamente adaptables a objetivos
con volumenes irregulares es por esto que son de utilidad en la
base del craneo donde las lesiones tumorales son irregulares y
mantienen una relacion muy estrecha con estructuras
neurovasculares. Crockard, et al.®* reportan 53 casos de
pacientes con el diagndstico de cordomas de localizacion en la
base del craneo, quienes fueron tratados con particulas pesadas
(helio, iones de nedn), con media de seguimiento de 53 meses 'y
una dosis de radiacion de 68 CGE, el control a los cinco anos fue
de 63% y la sobrevida total de 75%. Hug, et al.* reportaron 33
pacientes tratados con radioterapia fraccionada con protones, con
una dosis promedio de 70.7 CGE, la media de seguimiento de 33
meses, de los 33 pacientes ocho (24%) presentaron recurrencia, la
supervivencia a cinco afios fue de 79%. La recurrencia tumoral después
de la radioterapia con protones, se presenta en forma mas comun en
areas donde la dosis esta limitada por la sensibilidad a la radioterapia
de las estructuras neurovasculares como el tallo cerebral, via dptica,
meédula espinal, etc. Las complicaciones originadas por la radioterapia
con protones comprenden. Su efecto sobre el sistema visual,
hipopituitarismo, radionecrosis del hueso temporal.

Momento de inicio de la radioterapia

El momento exacto para la radioterapia contintua siendo
controvertido. Sen, et al.® mencionan iniciar la radioterapia
en el momento de identificar recurrencia o si existe tumor
residual, el cual no pueda ser removido quirdrgicamente.
Crockard, et al. describen que la decisidn de radioterapia
esta determinada en base a las caracteristicas
histoldgicas del tumor y del volumen residual demostrado
en la imagen de resonancia magnética a los tres meses
de la cirugia.

Los pacientes con pocas mitosis, bajo Ki 67, y que se
asocian a una reseccion radical son tratados sin radioterapia,
los restantes se manejan con radioterapia. Sekhar, et al. describieron
que el manejo debe de ser con una reseccion quirdrgica agresiva
sin radioterapia, excepto que exista un remanente bien demostrado.
Al Mefty, et al. recomiendan radioterapia a todos los pacientes
independientemente de la reseccién quirurgica.

Aquellos pacientes en donde la lesién condicione efecto de
masa importante no deben de ser sometidos a radiocirugia, ya
que el porcentaje de reduccion significativamente del volumen
tumoral es muy bajo.%” El uso de radiocirugia estereostatica
minimiza la radiacion en la periferia del sitio blanco, por lo que es
posible administrar una dosis mayor con mas eficacia al tumor,
sin riesgo de sobrepasar el limite de tolerancia de los tejidos
normales a la radiacion, no todos los pacientes con evidencia de
lesién residual son candidatos a radiocirugia, es decir, los
cordomas > 3-3.5 cm de diametro mayor presentan dificultad para
tratarlos, ya que aumentan los riesgos relacionados con la
radiacion, de igual manera las lesiones muy pequenas si estan
adyacentes a estructuras criticas. Chang, et al. reportaron su
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experiencia con radiocirugia estereostatica en la Universidad de
Stanford, utilizando LINAC en cinco pacientes y Cyberknife en
cinco pacientes, todos fueron previamente tratados
quirdrgicamente, el periodo de seguimiento fue de cuatro afios, la
dosis fue de 18 Gy a 24 Gy (media de 19.4 Gy), la reduccién del
tumor se observo en 80% de los pacientes.

Pronéstico

Los cordomas presentan una historia natural muy incierta, ya
que algunos crecen muy de prisa aun con tratamiento adecuado,
esto se asocia a un mal prondstico, en el caso de los de
crecimiento lento presentan un curso clinico méas benigno y aqui
el prondstico estaria determinado por la biologia intrinseca del
tumor. De aqui la importancia de poder predecir la evolucion de
los cordomas, esto se reflejaria de manera muy relevante en el
planteamiento del manejo quirurgico, es decir, los pacientes con
alto riesgo de recurrencia deben de recibir tratamiento quirdrgico
agresivo seguido de radioterapia adyuvante, por otra parte los
pacientes con tumores mas benignos debe de ser abordados mas
conservadoramente con menos morbilidad.

Forsyth, et al. reportaron un indice de sobrevida global a los
cinco y diez afios, mejor para los pacientes sometidos a
reseccion subtotal 55 y 45%, respectivamente, en contraste con
los sometidos a biopsia (36 y 0%).% Colli y Al Mefty revisaron
53 casos de pacientes con cordomas (41 convencional y 12
condroide) para determinar los factores pronésticos. No se
observé un mayor riesgo asociado con un tratamiento agresivo
inicial, no hubo diferencias estadisticamente significativas en
las complicaciones relacionadas con la cirugia (p = 0.5410) y
en una o mas complicaciones neuroldgicas (p = 0.37), al
comparar con pacientes sometidos a reseccién radical o
reseccion subtotal. En cambio en aquellos pacientes en los que
habian sido sometidos a una cirugia previa y radioterapia, habia
un mayor riesgo de mortalidad y morbilidad.* Los pacientes con
cordomas que no habian sido sometidos a cirugia en otro centro,
tenian mas posibilidades de alcanzar una reseccion radical y una
mejor tasa sobrevida libre de enfermedad que los pacientes que
ya habian sido sometidos a cirugia previamente, esto demuestra
que la primera intervencion es la mayor oportunidad de tratamiento
del paciente , la extension de la reseccion se correlaciona con un
menor riesgo de recurrencia y que la cirugia previa se asocia
con un mayor riesgo de recurrencia. La diferencia entre reseccion
radical (p = 0.002) y reseccion subtotal (p = 0.0014) alcanzada en
pacientes con y sin historia previa de cirugia fueron significativas.
Borba, et al. encontraron que el prondstico es significativamente
malo en pacientes menores de cinco afios debido a la extrema
diversidad y el aspecto patolégico maligno de los tumores en
este grupo. Los patrones atipicos se presentaron en 65% de
los tumores en el grupo mas joven comparado con 4.2% del
grupo erario mayor. Respecto a la presencia de metastasis la
incidencia es siete veces mayor en nifilos menores de cinco afios
(57.9%) que el grupo mas adulto.

Colli y Al Mefty encontraron cariotipo anormal en 50% de los
casos analizados, que fue mas frecuente en pacientes con
cordomas (64.3%) que en condrosarcomas (25%). A pesar de
no haber diferencias en las curvas de sobrevida de los pacientes
con cariotipo normal o anormal, la tasa de recurrencia era mayor
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en los pacientes con cariotipo anormal (8.5%). Sawyer, et al.
reportaron que los cariotipos anormales se presentan
exclusivamente en los tumores recurrentes, sugiriendo que en
los cordomas las aberraciones cromosdmicas aparecen como
ultimo evento en la progresion tumoral, esto explicaria por qué
muchos tipos de tumores benignos muestran cariotipo normal,
al menos hasta la progresion tumoral. También reportaron que
la monosomia de los cromosomas 3, 4 y 13 identifica de
manera caracteristica el “cariotipo cordoma” y que existe una
asociacion entre la pérdida del 1p y la progresién tumoral en
cordomas. La formacion del cromosoma 1q resulta en la
pérdida del 1p y la duplicacién del 19.4° Riva, et al. realizaron
un estudio de ligacion en 27 cordomas esporadicos y mapearon
un defecto en 1p36.13, comun en 85% de los casos. En esta
region el autor sugiere que la Caspasa 9, Ephrin-2A y DVL1,
jugarian un rol en la supresién tumoral de los cordomas. Los
defectos en el 1p serian un cambio precoz en la oncogénesis de
los cordomas, la longitud de los telémeros es un importante
regulador de la duracién de la vida celular y esta desregulada
virtualmente en casi todos los tumores. Pallini, et al.*' al
estudiaron las caracteristicas moleculares de 26 cordomas de
base de craneo encontraron que el patrén de inmunomarcacion
no era homogéneo a través del tejido tumoral, con grandes
variaciones en el mismo tumor, los cordomas que duplican
su tamafo en menos de un aio, exhiben un amplio espectro
de indice de proliferacion, los cordomas con un intervalo de
recurrencia corto presentaron inmunomarcacion positiva para
p53, y éstos presentaban un indice de proliferacion mayor
tiempo de duplicacién del tamafio era significativamente mas
corto y el indice de proliferacion era mayor en los cordomas que
expresaban la enzima telomerasa humana transcriptasa reversa
(hTERT). La mutacién de la proteina p53 se asocia
frecuentemente con la expresién de la hTERT, esta asociacion
se relaciona a su vez con un nivel rapido de crecimiento.

CONCLUSION
Principios basicos de la cirugia de los cordomas:

e Localizacidn y extension.

e Asociacion con el hueso.

e Eltiempo libre de enfermedad esta directamente relacionado
con la extension de remocion quirurgica.

e Tener en mente que alguna vez uno o mas abordajes seran
necesarios.

e Eltumor es extradural con invasion intradural.

e Cordoma es diferente de condrosarcoma.

* Remocidn radical no significa alta morbilidad.

Tener siempre en mente:

e Eltumor va a recurrir, esto es cuestiéon de tiempo.

e Laprimera vez es siempre la mejor vez,

e Laremocion 6sea es obligatoria.

¢ Drilado éseo lo maximo posible.

e ;Cuando dejar de remover tejido 6seo? es la decision mas
dificil.
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Los cordomas son tumores poco frecuentes con las
siguientes caracteristicas: suelen ser de lento crecimiento, del
esqueleto axial, derivados de remanentes de la notocorda fetal,
debido a su rareza, su comportamiento impredecible, y su
resistencia al tratamiento, el tratamiento genera controversias.
El desarrollo de la cirugia de base de craneo hizo posible la
reseccion radical de los cordomas. No hay consenso hasta la fecha,
sobre cuan agresivo debe ser el cirujano. Algunos proponen la
reseccion radical, otros la citorreduccion, pero ha sido probada
que la reseccién tumoral maxima incluyendo el hueso que
rodea al tumor es beneficiosa en la reseccion inicial. En los
pacientes con historia de cirugia previa o radioterapia se
aumenta considerablemente el riesgo de complicaciones.
Tal vez el factor méas importante para determinar el
beneficio de la cirugia para es la biologia del tumor, debido
a que no todos los cordomas se comportan de manera
similar, debido a que algunos crecen répido a pesar del
tratamiento, mientras que otros tienen un curso clinico mas benigno.
Los tumores recurrentes se asocian a cariotipos anormales esto
sugiere que en los cordomas las aberraciones cromosdmicas
aparecen como ultimo estadio en la progresién tumoral, estando la
formacioén del cromosoma 1q y la monosomia del cromosoma 13
asociadas con tumores de alto grado. La reseccion quirurgica, aun
cuando es total, no excluye la posibilidad de recurrencia tumoral y
alguna forma de terapia adyuvante es casi siempre necesaria,
actualmente la terapia adyuvante mas eficaz es la radioterapia
con particulas pesadas; la radiocirugia también tiene valor,
la radioterapia fraccionada tiene el beneficio adicional de
disminuir los dafios subletales entre las fracciones del
tratamiento, lo que resulta en un aumento en los niveles de
tolerancia critica de los tejidos normales. La disponibilidad
para poder predecir la evolucion de los cordomas tendria
su empleo importante en el manejo quirurgico; asi los
pacientes con alto riesgo de recurrencia tendrian recibir un
tratamiento quirdrgico agresivo seguido de radioterapia
adyuvante y los pacientes con un curso clinico mas benigno,
serian abordados de manera mas conservadora con menor
morbilidad. Nuestro equipo apoya la reseccion radical es decir:
a) la remocion de la parte blanda tumoral y la parte ésea, b) con
el empleo de uno o mas abordajes combinados en el momento
de la presentacidn inicial, ¢) teniendo en mente que la primera
cirugia es la mayor oportunidad de reseccién radical sin
incrementar la morbilidad y con un menor riesgo de
recurrencia. La asistencia con el endoscopio, como un
complemento del microscopio amplio el campo quirurgico al
exponer puntos anatdémicos ciegos al microscopio, esto se
refleja en la posibilidad de lograr una remocién radical.
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