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RESUMEN

El cordoma condroide es un tumor de malignidad baja a intermedia, extremadamente raro en pacientes menores
de 20 afios; se origina de remanentes de la notocorda primitiva. Cuando este tumor se presenta en la infancia no
existe un predominio de edad, la localizacién sacrococcigea es la mas frecuente. Se presenta un caso clinico de
una paciente de 2 afos de edad con historia de paralisis flacida subaguda, a quien se le detectd una tumoracion en
columna vertebral y fue intervenida quirtirgicamente con un equipo multidisciplinario, el caso requirid, ademas,
tratamiento con quimioterapia. En la actualidad, la paciente ha superado la etapa de vigilancia y ha evolucionado
de manera favorable.
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ABSTRACT

The chondroid chordoma is a low to intermediate level of malignancy tumor that is extremely rare in patients under
20-years. It originates from the remnants of the primitive notochord. When this tumor appears in childhood there is
not certain age prevalence, even though is well known that the most common localization is coccygeal sacrum. In the
following paperwork is presented a clinical case of a two years old female patient with a history of subacute flaccid
paralysis that turned out to be a tumor originated in the primitive notochord, which got a favorable clinical course after
the intervention of a multidisciplinary team, this case required surgical treatment and chemotherapy. Currently she has
overcome successfully the surveillance stage and nowadays she is considered a complete healed patient.
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INTRODUCCION

El cordoma condroide es un tumor maligno pri-
mario, de bajo a intermedio grado de malignidad, que se
origina de los remanentes de la notocorda primitiva.'
Existe una hipotesis, seglin la cual, éste se origina a par-
tir de restos del cartilago de la placa de crecimiento que,
posteriormente, proliferan y crecen de manera gradual;
en principio, se producen en huesos que se desarrollan
a partir de osificacion endocondral. Estudios recientes
demuestran que se desarrollan a partir de alteraciones
genéticas de las células madre mesenquimatosas, al pa-
recer asociadas con la mutacién de un gen localizado en

el cromosoma 7.4

Se presenta en pacientes de la 5* a 7* década de
vida, con una incidencia de 0.2 a 0.5 de cada 100.000
personas de la poblacion, asimismo, constituye 1% de
tumores intracraneales y 3% de todos los tumores prima-
rios del hueso.” Segun el Instituto Nacional de Cancer de
los Estados Unidos, existe una incidencia anual de 0.08
por 100.000 de la poblacion, una ocurrencia mas comun
en hombres (1.0) que mujeres (0.6), y raramente en pa-
cientes negros y pacientes menores de 40 afios.*” Dentro
del esqueleto axial, 32% era craneal; 32.8%, espinal; y
29.2%, sacros.®’ Sin embargo, se han reportado casos en
todas las edades. Son pocos los registros en la literatura

mundial de cordoma condroide en pacientes pediatricos.

Constituyen entre 1% y 4% de tumores del hue-
so!®!L12 y tradicionalmente se consideran neoplasias de
crecimiento lento, invasoras locales con poca tendencia
a extenderse por metastasis. La edad mas joven del sexo
femenino fue asociada a una probabilidad mas alta de la
presentacion craneal. Aunque la actividad bioldgica del
cordoma varia considerablemente, un comportamiento
mas agresivo se considera, con frecuencia, en la catego-

ria de edad mas joven.

La reseccion radical y radioterapia postoperatoria
son las modalidades del tratamiento. Su comportamiento
bioldgico se asocia a una alta recurrencia local, exten-

sion directa del sitio primario y metastasis con disemina-

cion a través del liquido cerebroespinal. Las metéstasis
ocurren mas a menudo en pacientes jovenes, en tumores
sacrococcigeos o vertebrales y con las caracteristicas his-
tologicas del cordoma habitual. Los pacientes con me-
tastasis tienen un pronostico pobre. Existen reportes de
presentaciones ectdpicas: maxilares, senos paranasales

y laringe.

La neoplasia se presenta con signos y sintomas di-
fusos, por lo cual la sospecha diagnostica del médico de
primer contacto es baja y, en consecuencia, algunos de
los pacientes pediatricos son diagnosticados tardiamente,
cuando la lesion provoca infarto medular, es irreversible
y mas aun con metastasis a distancia. Debido a lo poco
frecuente de esta patologia, en la edad pediatrica presen-

tamos el primer caso que ingresa a nuestra institucion.
Presentacion de caso
T. P P J. Edad?2 anios

El paciente llego al servicio de urgencias pediatri-
cas (30-03-09) por debilidad muscular sin antecedentes
de importancia para el cuadro clinico. Inici6 3 dias antes
de su ingreso con debilidad de extremidades sin permitir

la bipedestacion y sin otros sintomas.

Exploracion fisica relevante: disminucion de la
fuerza muscular en ambas extremidades y dolor por mo-
vilizacion activa, reflejos osteotendinosos presentes dis-
minuidos; los examenes de laboratorio reportaron: bio-
metria hematica normal, 1lamo la atenciéon DHL 502 UI/L
y F. Alcalina 270 UI/L; Rx de torax normal. Ingreso para
evaluacion neuroldgica con diagndstico de miopatia vs.
polineuropatia a descartar Sindrome de Guillain-Barré.
Fue valorada por traumatologia (5-04-09), y se encontrd
en imagen de tomografia lumbar solucion de continuidad
en cuerpo vertebral L4. Se observd disminucion de la
densidad 6sea en cuerpo L4, asi como una masa densa en
el canal medular replegando el saco dural hacia el arco
posterior con diagnostico de Sindrome de compresion

medular; se agreg6 esteroide como tratamiento.

La resonancia magnética nuclear mostro afeccion

de L4y L5, asi como del disco intervertebral, invasion
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del canal medular con compresion severa del saco dural.
El diagnostico histopatologico fue de cordoma mixoide
sacro-coccigeo infiltrante, caracterizado por nidos de
células poligonales con ntcleos hipercromaticos sin mi-
tosis y citoplasma eosindfilo, finamente vacuolado, ro-
deados por material condro-mixoide, identificables como
“fisaliferas”. Se solicitd extension tumoral con gam-
magrama 6sea, TAC de térax y abdomen sin evidencia
de metastasis, aspirado de medula 6sea de crestas iliacas
sin datos de infiltracion. Se estadifico como un sarcoma

no metastasico.

Se inicid quimioterapia para estadio III con base
en el intergrupo para el estudio del rabdomiosarcoma
(IRS III), con neoadyuvancia por 10 semanas con Vin-
cristina (1.5 mg/m? semanal), Actinomicina D 15 mgr/

kg dosis por 5 dias, segiin la semana Ciclofosfamida 500

Imagenes microscdpicas:

e

Figura 1. Matriz mixoide.

Figura 2. Mineralizacion focal.

Descripcion microscépica: neoplasia histologi-
camente maligna, ectodérmica de restos embrionarios de
la notocorda de bajo grado de aspecto cartilaginoso con
matriz mixoide basofilica y mineralizacién focal (figu-
ras 1 y 2); las células son poligonales o redondas con
nucleos hipercromaticos, sin mitosis y citoplasma eosi-
néfilo con finas vacuolas en el citoplasma y en el tejido
condroide corresponden a células “fisaliferas”, constitu-
yen nidos y l6bulos que infiltran y sustituyen al cartilago
hialino, hueso y parte del tejido blando (figuras 3 y 4).

Con la tincion especial de PAS mostroé positividad para

Figura 3. Células fisaliferas.

e

mg/m?* dia y doxorrubicina 30 mg/m? dia con cardiopro-
tector Desrasoxane. No se le aplico radioterapia por ser
menor de 2 afios de edad; se continud tratamiento por
18 meses, y se logrd la remision, control de la enferme-
dad y recuperacion hasta la fecha; clinicamente con leves
secuelas para la deambulacion, sin evidencia de lesion
tumoral actual con vigilancia clinica desde el mes de di-
ciembre del 2008 a la fecha.

Descripcion macroscopica: se recibieron 3 frag-
mentos de tejido cilindricos de 23 mm de longitud por 2
mm de diametro, de aspecto mixoide-cartilaginosos se-
mifirmes. La neoplasia es multilobulada gris o blanco,
rosada, con zonas translucidas, duras y hemorragia fo-

cal; al corte cartilaginosa y gelatinosa, puede tener sen-

sacion arenosa por microcalcificaciones.

Figura 4. Conformacion de nidos
de células fisaliferas.

glucdgeno. El cordoma se clasifica en cinco variedades
histolégicas: condroide menos agresivo, mixoide, cla-
sico, mesenquimatoso y mixto. Este tumor parece estar
circunscrito, debido a una seudocapsula de tejido con-
juntivo. En el hueso, el tumor es multifocal, invade entre

las trabéculas sin un claro margen con el hueso reactivo.

El diagnéstico diferencial se establece con con-
drosarcoma mixoide y metastasis de adenocarcinoma de
células claras del rifion y tubo digestivo. El 60% de los
casos afecta las vértebras sacrococcigeas y 40% es intra-

craneano en la region del clivus y region selar. La super-
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vivencia es de 5 a 8 afios en 50% de los casos. Produce
metastasis en 5% de los pacientes a pulmones, higado,

piel y meninges raquideas.

La inmunohistoquimica confirma el diagndstico
cuando presentan intensa positividad para citoquerati-
nas, proteina S-100 y antigeno epitelial de membrana.
La proteina S-100 es positiva en cordomas y negativa en

los adenocarcinomas.'3 413

Con el microscopio electronico se identifica mate-
rial mucinoso dentro de cisternas dilatadas y abundantes
filamentos intermedios, lo que da la apariencia vacuolar

con el microscopio optico.'®!”
Descripcion radiologica:

RMN de columna lumbar mostrd lesion litica dis-

cal de L4-L5 con extension a tejidos blandos.

Tratamiento

Los cordomas tienen un alto indice de recurrencia
local y progresion, como también posibilidad de metasta-

sis sistémicas y diseminacion por fluido cerebroespinal.

La literatura actual recomienda para su tratamien-
to la “reseccion en bloque”, aunque esto no fue posible
debido a las particularidades anatomicas de la region
afectada, en este caso realizamos 3 intervenciones qui-
rargicas, en consecuencia, se logro la reseccion total del

tumor, descompresion medular, artrodesis de C1, C2, C3

con instrumentacion craneo—cervical posterior, seguida

de radioterapia.
DISCUSION

El cordoma condroide es un tumor maligno pri-
mario, de bajo a intermedio grado de malignidad, que se
origina de los remanentes de la notocorda primitiva. Los
signos y los sintomas dependeran de la localizacion de
la lesion y se manifestaran con dolor inespecifico de tipo
radicular, generalmente, el diagndstico se realiza dentro

del primer afio del desarrollo de los sintomas.
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e

Cuando se localiza en la base del craneo, originan
cefalea y disfagia. El dolor de espalda no especifico es
la caracteristica de lesiones sacras. E1 40% de pacientes
describe sintomas de disfuncion rectal, incluyendo la
constipacion o estrefiimiento, tenesmo o sangrado (tu-
mores originados en region sacra). Los sintomas tienen
duraciéon mas corta en pacientes con tumores que afectan
las vértebras verdaderas. La invasividad localizada de
estos tumores da lugar a una variedad de disfunciones

clinicas, musculo-esquelético y déficit neurologico.

Las exploraciones del CT demuestran facilmente
los componentes 6seos y suaves del tejido tumoral. Mas
de 90% de tumores sacros presenta extension presacra y
posterior destructiva. La masa de tejido blando tiene, por
lo comun, una densidad uniforme, pero en 35% de los
casos presenta densidad irregular, lo que puede indicar
necrosis. Presenta los siguientes hallazgos radiolégicos:
cambios osteoliticos del cuerpo vertebral, areas de escle-
rosis reactiva, colapso progresivo del cuerpo vertebral y

presencia de tejidos blandos prevertebrales.

Consideramos de importancia el reporte de este
caso que, afortunadamente, se diagnostico antes de que
progresara a una lesion de la médula espinal irreversible.
El protocolo de estudio permitié el diagndstico temprano

paraun tratamiento oportuno y un pronostico favorable.
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