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Cordoma sacrocoxigeo recurrente a veinte anos: a
proposito de un caso

Victor Hugo Escobar-de la Garma?, Felipe Padilla-Vazquez, Eulalio Elizalde-Martinez?

RESUMEN

Los cordomas son lesiones 6seas raras, de lento crecimiento localmente agresivas que ocurren en el esqueleto
axial, con mas frecuencia en la region sacrocoxigea. La mortalidad de estos tumores depende de forma significativa
de su tasa de recurrencia, que esta de manera directa relacionada con la efectividad del tratamiento primario, que
obliga ser cirugia con margenes amplios de reseccion. Objetivos: comentar el caso clinico de una paciente con
cordoma sacrocoxigeo y revision de la literatura. Reporte de caso: femenino de la séptima década de la vida con el
antecedente de reseccion en bloque de coxis por cordoma sacrocoxigeo 24 anos antes de ser vista en esta Intitucion.
Acude por cuadro de tres meses caracterizado por disminucién progresiva de la fuerza en miembro pélvico derecho
hasta incapacitar la deambulacion, asociandose a incontinencia urinaria y fecal, anestesia en pie y anestesia
en dermatomos L4-S1. Los estudios de imagen de RM revelaron una masa gigante de 7 x 6 cm redondeada, bien
delimitada, de bordes regulares localizada en el huevo pélvico justo adyacente a la cara ventral del sacro con des-
truccion de la cortical del mismo con heterogeneidades en su interior. El resultado de biopsia confirmé la presencia de
cordoma recidivante después de un largo tiempo sin evidencia de recurrencia. Conclusiones: la modalidad quirtrgica
debe ser primaria en tratamiento de cordomas sacrocoxigeos, con margenes amplios. No es infrecuente encontrar
recurrencias alargo plazo alin en pacientes a quienes se les realizan resecciones en bloque por cordomas sacrocoxigeos,
el tratamiento de las recurrencias debe ser agresivo y manejado por un equipo multidisciplinario constituido por
neurocirujanos, ortopedistas cirujanos onc6logos, cirujanos plasticos y todos aquellos profesionales en el manejo
de esta rara neoplasia.
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Sacrococcygeal chordoma appellant to twenty years: a case report
ABSTRACT

Chordomas are rare slow growing, locally agressive bone tumours occuring in axial skeleton, with a predominance in
the sacrococcygeal region. The mortality of these tumours depends of the rate of recurrence, directly involved with
the efficacy of the primary modality of treatment, which in all cases must be surgical with wide resection margins.
Objectives: report the case of a sacrococcygeal chordoma and literature review. Clinical case: we present the case
of a seventh-decade female with history of en bloc-sacral resection for removal of a sacrococcygeal chordoma 24
years ago. Three months earlier she presented with progressive weakness of right leg and foot, preventing her from
walking, plus anaesthesia in right dermatomes L4-S1 and urinary/fecal incontinence. Magnetic Resonance Imaging
revealed a well-delimeted giant round pelvic mass 7 cms-diameter, next to the ventral sacral side, destroying adyacent
bone with multiple intensities in T2. Biopsy revealed recurrence of sacrococcygeal chordoma despite the long time
the patient remained cured. Conclusions: wide-margin surgery is the primary treatment modality in sacrococcygeal
chordomas. It is not infrequent to find relapses after en-bloc resection of sacrococcygeal chordomas, and all recurrences
must be agressively treated and performed by a multidisciplinary team constituted by neurosurgeons, orthopaedic
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surgeons, surgical oncologists, plastic reconstructive surgeons and all the people with expertise treating this rare

neoplasm.

Key words: sacrococcygeal chordoma, sacral tumours, bone tumours, bone lesions.

0s cordomas sacrocoxigeos son neoplasias raras,

contando aproximadamente 1 a 4% de la totalidad

de tumores primarios 6seos'. Estas neoplasias de
lento crecimiento son localmente muy agresivas y
altamente recurrentes, razén por la cual el primer evento
quirargico-modalidad primaria hoy en dia- tiene que tener
por objetivo reseccion en bloque de la lesion con bordes
amplios, ya que de este indicador se puede predecir la
tasa de recurrenciay por ende, mortalidad?.

Presentacion del caso

Mujer de 69 anos, quien refiere como anteceden-
te hipertension arterial sistémica de larga evolucién con
un control regular, y haber sido intervenida hace 24
anos en la que se realiz6 excision parcial del sacro en
bloque por reseccion de cordoma sacrocoxigeo. El segui-
miento a largo plazo clinico e imagenolégico demostré
ausencia de crecimiento tumoral con mejoria de los dé-
ficits motores en miembros inferiores. Sin embargo, tres
meses antes de haber acudido a este Instituto inicia con
disminucién de la fuerza en miembro inferior derecho, de
manera progresiva e insidiosa, constante que la predis-
pone a caidas mdltiples, e incapacidad para la
deambulacion; en el miembro inferior contralateral refirid
disminucioén leve de la fuerza. Asociado a esto refirio
ademas incontinencia fecal y urinaria.

A la exploracion neurolégica encontramos paresia
en los miotomos lumbares superiores con fuerza de mus-
culos iliopsoas del lado derecho 3/5, del lado izquierdo
4-/5, aductores de la cadera 3/5 derechos y 4-/5 del
lado izquierdo, cuadriceps derecho 3/5 e izquierdo 4-/5,
mientras que se encontrd plejia de miotomos lumba-
res inferiores con fuerza 0/5 de los misculos extensores
corto y comun de los dedos del pie, y del extensor pro-
pio del primer dedo del lado derecho, en el lado izquierdo
encontramos fuerza 4/5 en los mismos miotomos men-
cionados. Del lado izquierdo encontramos abolidos los
reflejos patelar y aquileo, encontrandose del lado derecho
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hiporreflexia. El tono muscular se encontré disminuido
en el miembro inferior derecho, y conservado del lado iz
quierdo con hipotrofia en pierna y pie derechos.
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Figura 1. Imagen de resonancia magnética simple de columna
lumbar en cortes sagitales en ponderacion T2 que demuestra la
presencia de una lesion heterogénea gigante redondeada de bor-
des bien limitados y regulares con mdltiples intensidades en su
interior que dan apariencia de I6bulos localizada en region pélvica
adyacente a la cara ventral del sacro.



Victor Hugo Escobar-de la Garma, et al

Arch Neurocien (Mex) INNN, 2013

Encontramos en la exploracion sensitiva abolida la sen-
sibilidad epicritica y protopatica en dermatomos L4y L5
derechos, resto de la exploracion en demas dermatomos
conservada.

Acude con estudio de resonancia magnética sim-
ple de columna lumbar y pélvica que demuestra una
lesion redondeada, bien delimitada que mide 6.5 x 6 x

O%eg L4.E

Figura 2. Imagen de RM de columna lumbar con cortes sagitales
en ponderacién T1, que demuestra lesion regular redondeada ho-
mogénea hipointensa en hueco pélvico originado de la cara ventral
del sacro.

Figura 3. Imagen de resonancia magnetica pélvica axial en ponde-
racion T2 que revela lesién redondeada heterogénea pélvica
adyacente al sacro, delimitada anteriormente por fascia presacra
y con extensién al compartimento lateral derecho con destruccion
de musculo gluteo mayor ipsilateral y desplazamiento de estructu-
ras pélvicas hacia la izquierda.

Figura 4. RM pélvica coronal en ponderacion T1 que demuestra
cordoma recurrente sacro extendiéndose mas alla’de la linea me-
dia hacia compartimento lateral derecho, con destruccion de
estructuras musculares ipsilaterales, sin afectar articulacion
sacroiliaca derecha.
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7 cm en sus diametros dorsoventral, rostrocaudal y
mediolateral respectivamente, localizada en region
pélvica, especificamente ventral al sacro, en contacto
con éste, visualizandose invasion 6sea a este Gltimo. La
lesion se observa heterogénea en T2, con hiperdensidades
puntiformes en su interior ademas de hipointensida-
des localizadas predominante en su centro; mientras que
en la ponderacion T1 se observa completamente hipoin-
tensa, homogénea (figura 1 y 2). En cortes axiales
observamos extension tumoral lateral derecha desplazan-
do estructuras musculares y nerviosas de manera
importante, delimitandose de estas Ultimas; sin embar-
g0, observamos destruccion de parte del muisculo glateo
mayor derecho (figura 3), sin embargo no hay afeccién
de la articulacion sacroiliaca ipsilateral (figura 4). Fue
realizada biopsia de la lesién guiada por tomografia com-
putada observando células con abundante citoplasmay
ndcleos pequenos, con un patron en anillo de sello (cé-
lulas fisaliferas) sobre un fondo mixoide con abundates
septos fibrosos que delimitan aglomeraciones celulares
diagnostico de cordoma recurrente.

DISCUSION

Los cordomas son neoplasias 6seas raras de len-
to crecimiento son agresivas localmente, originados de
remanentes embrionarios de la notocorda?. Cuentan en-
tre el 1 a 4 % de los tumores primarios 6seos, teniéno
una diferenciacion dual: tanto epitelial como mesenqui-
matosa3. Ocurren en el esqueleto axial, predominando
en la region sacrocoxigea (50 %) -especificamente la
mayoria surgen de S4 y S5-, 35 % son esfeno-
occipitales y un 15 se dan en la columna vertebral; de
éstos el 10 % en columna cervical y 5 % en la columna
toracolumbar®?. Su incidencia es < 0.1 por 100 mil ca-
sos, predominan en género masculino encontrandose
con mas frecuencia en la quinta a sexta década de la
vida. Las caracteristicas microscopicas encontradas en
el cordoma (a decir células vacuoladas que se agrupan
en lébulos (células fisaliferas) separados por bandas
fibrosas embebidas en un estroma mixoide) fueron pri-
meramente descritas por Virchow en 1857, nombrando
a todo este espectro celular como ecchondrosis
physaliphora, y anos mas adelante Ribbert nombré6 a
este tipo de tumor como cordoma. Se han descrito va-
riantes celulares clasica, condroide y poco diferenciado®.

A pesar de ser un tumor de bajo grado, su pro-
gresion clinica es similar a tumores malignos, siendo el
sintoma cardinal la presencia de dolor, asociado en eta-
pas tardias a radiculopatia en un tercio de los casos y/
0 aumento de volumen del area afectada y distorsion de
la misma. La sintomatologia por lo general inicia 4 a 24
meses antes de acudir con cualquier facultativo®.
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Radiolégicamente puede ser pasada por alto la lisis sa-
cra en radiografias simples de columna vertebral, siendo
el gold estandar para calificarlo la imagen por resonancia
magnética, en donde mayoritariamente se observan como
lesiones multilobuladas infiltrativas o bien delimitadas
hipointensas en T1 e hiperintensas en T2 comparado
con el masculo adyacente. Las calcificaciones observa-
das ya sea por radiografia o tomografia computada
pueden observarse en el 30 a 70% de los casos®.

Estos tumores tienen un potencial metastasico
bajo, la sobrevida después de encontrar metastasis es
de 12 meses aproximadamente. La sobrevida en aque-
llos pacientes sin metastasis es de 70% a cinco anos,
sin embargo baja drasticamente a 40% a diez anos por
la alta tasa de recurrencias encontradas. Los sitios mas
frecuentes de metastasis son hueso, piel, pulmén e hi-
gado?.

La cirugia continia como la modalidad primaria en
el manejo de cordomas para alcanzar un mejor control a
largo plazo. Los margenes de excision quirdrgica son los
predictores mas importantes de sobrevida y recurrencia
local en cordomas sacros’.

La recurrencia local ha emergido como el mas im-
portante factor de mortalidad. A su vez, la recurrencia
esta intimamente asociada al primer evento quirdrgico.
La tasa de recurrencia depende que se logren margenes
negativos. La mayoria de recurrencias se localizan a
cada lado de la porcion del remanente de sacro®.

En 1970: Stener y Guntenberg describieron por
vez primera los detalles técnicos de reseccion en bloque
de cordomas sacros®. Técnicamente es un reto lograr
esto; sin embargo, los mejores resultados se han des-
crito con este tipo de intervencion. Es de importancia
maxima lograr la primer reseccion sin violar la capsula
tumoral. Cuando esto sucede, la recurrencia local es dos
veces mayor3. Sin embargo, el tratamiento quirtrgico
puede resultar en pobres desenlaces funcionales. Aque-
Ilas sacrectomias que no violan la raiz de S2 estan
asociadas a 50% de pacientes con control urinario y fe-
cal, esta indicado preservar por lo menos S2 o S3
unilateralmente para poder preservar continencia’.

Es frecuente la recurrencia local de estos tumo-
res. Esta se asocia a un riesgo 21 veces mayor de
muerte relacionada al tumor, y los tumores recurrentes
tienen peores desenlaces y prondstico en parte explica-
do al comportamiento biolégico mas agresivo de los
tumores recurrentes®. Histopatol6gicamente, la necrosis
tumoral microscopica esta asociada a recurrencias y una
alta actividad proliferativa también se encuentra asocia-
da a metastasis'®. Otros predictores de alta recurrencia
son invasion a masculo piriforme, glateo mayor y articu-
laciones sacroiliacas®. Para aquellos tumores que no se
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pueden resecar en bloque, es recomendada detumora-
cién parcial y radioterapia'?.

En general, se considera a los cordoma como tu-
mores radiorresistentes y quimiorresistentes. Se
encuentran como dosis efectivas en estas neoplasias
aquellas que superan los 60 Gy; sin embargo, la dosis de
tolerancia de la médula espinal, tallo cerebral, nervios
craneales y recto es menor que la dosis efectiva para
tratar estos tumores, lo cual hace a la radioterapia un
adyuvante escasamente utilizado en asociacion con la
resecciones quirtrgicas subtotales®s.

Recién la radioterapia con particulas cargadas
(hadrones o protones en altas dosis) han reportado dis-
minucién de la proliferacion tumoral in vitro, ofreciendo
tedricamente menores efectos adversos y logrando ade-
cuado control del crecimiento tumoral.

CONCLUSION

La biologia agresiva de los cordomas los hace si-
milares a un tumor maligno, con recurrencias elevadas
a pesar de una reseccion total. Es crucial el manejo qui-
rargico en bloque con margenes amplios en caso de
tumores sacrocoxigeos debido a que esto representa el
indicador mas importante para recurrencias y por ende,
mortalidad. Es crucia el manejo de estos raros tumores
sea multidisciplinario, s6lo de esta forma se llegaran a
cumplir los objetivos funcionales y pronésticos desea-
dos.
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