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Resumen

Los cordomas son tumores raros y de lento crecimiento. Se cree que surgen
de los vestigios de las células notocordales. La notocorda representa el origen
embriolégico del esqueleto axial. Puede existir extrusiéon de este vestigio ocasionando
localizaciones aberrantes de restos de la notocorda que pueden persistir a lo largo del
eje craneoespinal. La extrusion dentro del espacio extradural o intradural permitira
el crecimiento sin inclusion ésea. Presentamos un caso raro de un cordoma extradseo
extradural en un paciente masculino de 65 afios de edad con presentacion clinica de
radiculopatia y en la RM de columna lumbosacra una imagen sugestiva de hernia
de disco secuestrada, el reporte de histopatologia fue de cordoma clasico.
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Chordoma of the lumbar spine mimicking a
herniated disc sequestered

Abstract

Chordomas are rare and slow-growing tumors that arise from remnants of the
notochordal cells. The notochord represents embryological origin of the axial
skeleton. There may be extrusion of this vestige causing aberrant locations remnants
of the notochord and persist along the cranial-spinal axis. The extrusion into the
extradural or intradural space allow bone growth without inclusion. We present a
rare case of extraosseus and extradural chordoma in a male patient of 65 years with
clinical presentation of radiculopathy and an image in the MRI study that mimicked
a herniated disc sequestered. The histopathology report was a classic chordoma.

Key words: Classic chordoma, spinal tumors, radiculopathy, disc herniation.

Introducciéon

Los cordomas fueron descritos por Virchow en
1857, son tumores raros de lento crecimiento, su
origen es a partir de vestigios de la notocorda,
con frecuencia se localizan en el clivus v la
region sacroccigea. Debido a que existen restos
de notocorda en toda la columna vertebral, se
han descrito a todo lo largo de ésta. Comprenden
aproximadamente entre el 1y 4% de los tumores
0seos primarios y aparecen en una proporcion
de 15 a 17 por cada 100 neoplasias solitarias.
La notocorda es la estructura en torno a la cual
se forma la columna vertebral, ella degenera,
desaparece envuelta por los cuerpos vertebrales,
persistiendo como nucleo pulposo de cada disco
intervertebral. Cuandoladegeneraciénnoocurre
de forma apropiada y se produce crecimiento
celular, se originan los cordomas. Debido a su
lento e indolente crecimiento la duracién de los

sintomas antes del diagndstico puede variar de
1 a 5 anos, con amplio predominio en el sexo
masculino y la poblacién blanca. Hasta un 40%
de los cordomas que se presentan en la columna
movil se observan en la region lumbar (L1-L2).
Los cordomas que crecen en la columna
espinal movil y sacro suelen presentarse con
dolor profundo, localizado o radiculopatias
dependiendo del nivel afectado.

La evolucién clinica de los cordomas vertebrales
varia de un enfermo a otro, su tratamiento ha
sido histéricamente muy controversial

Cuando no se cuenta con el apoyo de la
resonancia magnética el diagndéstico puede
sospecharse con el examen clinico y los estudios
radiolégicos simples. El diagnéstico definitivo se
establecerd siempre conforme a los resultados
observados en la anatomia patoldgica.
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Presentacion del caso

Paciente del sexo masculino de 65 anos de
edad, el cual se presentd con un cuadro de larga
evolucion caracterizado por dolor en la region
lumbar con irradiacién a miembro pélvico
izquierdo, de inicio insidioso sin causa aparente,
el que aumentaba al realizar esfuerzos fisicos y
maniobras de valsalva, mejoraba con el reposo
vy la posicion supina. En la exploracion fisica
encontramos signo de Lasegue en miembro
pélvico izquierdo. Tenia antecedente de una
cirugia de reseccion de cancer de mama un ano
previo a la presentacion de la sintomatologia. Con
los datos clinicos encontrados decidimos solicitar
resonancia magnética de columna lumbosacra,
en la cual se observo la presencia de una lesion
extradural en forma de huso, adherida a la cara
posterior del cuerpo vertebral de L4 (figura 1.1a)
la cual se extendia hacia el foramen vertebral
de L4-L5 izquierdo (figura 1.1b) ocasionando
compresion radicular y del saco dural (figura
1.1c) a la administracién de medio de contraste
reforzabaenlaperiferia(figural.ld)eldiagnostico
preoperatorio fue de hernia discal secuestrada.

Figura 1.1 RM preoperatoria donde se observa lesion
en forma de huso adherida al borde posterior del

cuerpo de L4 (a), con protrusion hacia neuroforamen
izquierdo en L4-L5 (b),comprimiendo el saco dural y
las raices nerviosas (b,c), en la IRM sagital con gadolino
se observa reforzamiento en la periferia de la lesion.

Se programo cirugia y se realiza laminectomia
izquierda L4, asi como disectomia de L4-
L5, reseccion de la lesion en forma de huso.
Se envia muestra a patologia y el reporte
fue de cordoma clésico (figura 1.2 a, b, ¢, d).

Figura 1.2 resultado de patologia , tincion con H-E;
se observa tejido fibrocartilaginoso a), presencia de
micro calcificaciones b), y grandes cantidades de
tejido de coladgeno compacto ), células neoplasicas
de citoplasma claro con trabeculizaciones en las
vacuolas y abundantes células en anillo de sello d) que
corresponde a cordoma clasico.

En el posoperatorio inmediato se observé
resolucién de la sintomatologia. En la resonancia
magnética de control a 8 anos no se notarondatos
sugestivos de recidiva del cordoma, solo se
observan cambios posquirurgicos y ausencia de
disco de L4-L5 (figura 2.1 a, b). Es importante
mencionar que tres meses después del evento
quirurgicoel pacientedesarrolld miastenia gravis.
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Figura 2.1 RM de control postoperatoria: en fase T1a
y b corte sagital, se observan cambios posoperatorios
y ausencia de disco intervertebral en L4-L5, no se ve
recidiva del cordoma extradseo extradural.

Discusién

Los cordomas son tumores raros, de lento
crecimiento. Se cree que surgen de los
vestigios de las células notocordales. La
notocorda representa el origen embriolégico
del esqueleto axial, esta rodeada por cartilago
que eventualmente se osifica dentro del clivus,
cuerposvertebralesysacro. Aunquelanotocorda
primitiva desaparece a partir de la semana 17 de
gestacion, en la etapa adulta los remanentes
de la notocorda primitiva pueden verse sélo
en el centro del nucleo pulposo (figura 3.1).
Quiza puede existir extrusion de este vestigio
ocasiona localizaciones aberrantes de restos de
la notocorda que pueden persistir a lo largo del
eje craneoespinal'. Se cree que la mayorfa de los
restos notocordales se encuentran dentro de
estructuras 0seas, pero la extrusion completa
dentro del espacio extradural o intradural
permitira el crecimiento sin inclusion oésea'.
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Figura 3.1 notocorda desaparece apartir de la 17
semana de gestacion, nlcleo pulposo remanente de
la notocorda en la columna vertebral
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Los cordomas fueron descritos por Virchow en
18572, su hipotesis era que este tipo de tumores
se originaban del cartilago. Ribbert en 1890 fue
el primero en introducir el término cordoma de
acuerdo a la hipdtesis de origen a partir de la
notocorda?®. Esta ultima hipétesis ha sido apoyada
por tres observaciones fundamentales: 1). el sitio
de los vestigios de la notocorda corresponde a
la distribucion de los cordomas. 2). existe una
similitud morfologica entre estos remanentes vy
la histopatologia exhibida por los cordomas. 3).
ambos comparten un inmunofenotipo similar*>.

Representan entre 1y el 4% de los tumores 6seos
primarios®. La incidencia es dos veces mayor
en hombres y cinco veces mas en la poblacion
blanca’. La presentacién clinica es mas frecuente
en la octava década de la vida, es rara antes de
los 40 anos, menos de 5% de los casos reportados
se han presentado en nifos y adolescentes.
Seencuentrandistribuidosenlalinea mediay se
puede observar hasta en un 50% presentes en la
region sacro coccigea, 35% en la base del craneo;
en especial en el clivus y aproximadamente 15%
de los casos se presentan en la columna maévil®
(figura 3.2). Hasta un 40% de los cordomas que
se presentan en la columna movil se observan
en la region lumbar (L1-L2)°.
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Figura 3.2 distribucién anatémica mas comun de
los cordomas . La regidn sacro coccigea es la mas
frecuente, la columna lumbar es el sitio mas comun
en la columna movil.

Aunque en estudios histolégicos  son
consideradas neoplasias de bajo grado, tienden a
ser recurrentes por lo que su progresion clinica
es muy similar a la de tumores malignos, se
caracterizan en tres tipos principales: clasico
(convencional), condroide y no diferenciado.

Las células fisaliferas son caracteristicas del
cordoma convencional, aparecen como células
grandes de color grisadceo separadas mediante
septos fibrosos en “lobulos” y rodeadadas de una
matriz extracelular rica en mucina y glucoégeno™,
este es el tipo mas comun de cordoma. En el
estudio de inmunohistoquimica se observa
que se tifilen en especial para vimentina,
proteina S-100, antigeno de membrana
epitelial y queratina de bajo peso molecular.

El cordoma condroide muestra caracteristicas
histolégicas tanto de cordoma como de
condrosarcoma, un tumor maligno del hueso
y tejidos blandos. Esta variante histopatolédgica
representa entre el 5y 15% de todos los cordomas
v hasta 33% de los cordomas craneales, siendo
encontrados principalmente en la regién esfeno
occipital de la base del craneo'.

Los cordomas no diferenciados son raros,
representan  <10% de los cordomas, se
caracterizanporpresentar areasdedegeneracion
sarcomatosa, los cuales comprenden células
poligonales en forma de huso. Es la variante
de comportamiento mas agresivo y que con
frecuencia dan metastasis.

El crecimiento de los cordomas es lento
e indolente por lo que a menudo son
clinicamente silentes hasta estadios tardios.
Los cordomas que crecen en la columna
espinal moévil y sacro suelen presentarse con
dolor profundo, localizado o radiculopatias
dependiendo del nivel afectado®™.

Son tumores de la linea media y a menudo
aparecen en los estudios de radiografia como
lesiones 6seas destructivas, con un epicentro
en el cuerpo vertebral, asi como expansion
de la lesion por remodelacion y formacion
reactiva de hueso™. La TAC es util para
demostrar calcificaciones y destrucciéon ésea, las
calcificaciones pueden observarse entre el 40
y 80% de los casos. La resonancia magnética es
ahora el estudio de eleccion para el diagndéstico
vy analisis preoperatorio de los cordomas de la
columna espinal. Suelen observarse hipointensos
en T1 e hiperintensas en T2P. A diferencia de los
condrosarcomas y osteosarcomas de la columna
vertebral, los cordomas invaden de forma local
el espacio discal intervertebral y se diseminan a
los cuerpos vertebrales adyacentes®.

Se han reportado casos en la literatura de
otros trastornos asociados a los cordomas.
En 1993 Carson y Streib reportaron un
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caso de cordoma del clivus asociado a
miastenia gravis, encontrando como causa
de la miastenia una reaccion inmunolégica
cruzada contra el tejido del cordoma.

En 1976 Papadimitrou, et al, reportaron
el caso de un cordoma sacro asociado a
sindrome nefrético y propusieron que los
anticuerpos contra las células del cordoma
eran las causantes de la enfermedad.

En el 2004 Colpan, et al, reportaron el caso
de un paciente masculino de 61 anos de edad
con diagnostico de cordoma sacro gigante
vy de rapida evolucidon que provocd anemia,
caquexia y posterior a toma de biopsia de la
lesiéon  presentd coagulacion  intravascular
diseminada no atribuible a otra causa vy
que concluyd en la muerte del paciente.
Existen pocos reportes de casos de cordomas
extradseos extradurales espinales'®, en éstos
casos las lesiones estaban localizadas en el
tejido laxo areolar del espacio epidural espinal.
Jallo, et al, desarrollaron una clasificacion
de los cordomas espinales, basados en la
localizacion e inclusiéon osea (tabla 1)

Tabla 1. Clasificacion de los cordomas espinales
basada en la localizacién anatomica.

Extradural Intradural
Oseos Tipo | Tipo Il
Extradseos Tipo I Tipo IV

» El tipo [ son 6seos y extradurales, comprenden
la mayoria de los cordomas.

» El tipo II son extradseos y extradurales (como
nuestro caso).

» El tipo III son &seos e intradurales.

» El tipo IV son extradseos e intradurales.

El propdsito de esta clasificacién es servir
como indicador prondstico en este tipo de
lesiones extradseas; las categorias II y IV se
asocian a reseccion favorable y por lo tanto
menor tasa de recurrencia.

Dentro del manejo médico descrito para
los cordomas se ha propuesto el uso de
mesilato de imatinib (inhibidor de la tirosina
cinasa) basados en un estudio multicéntrico
fase II con eficacia clinica confirmada.

Eltratamientoconimatinib haprobado eficacia
en estabilizar el crecimiento tumoral (84%) o
reduccion del tamano (16%), otros farmacos
como bevacuzimab (agente anti vascular) y
erlotinib (inhibidor del factor de crecimiento
de tipo epidermoide) han demostrado eficacia
en el control de crecimiento tumoral en
estudios de comprobacién a largo plazo.

Sin embargo, la cirugia de reseccion permanece
como tratamiento estandar. La quimioterapia
tradicional no ha demostrado ser efectiva. El
éxito de la cirugia a menudo depende de la
extension y localizacion del tumor, la reseccion
quirurgica completa retrasa el tiempo de
intervalo entre la cirugia y la recurrencia
eventual. Elmanejoadyuvanteconradioterapia
demora el intervalo de recurrencia®?%.

La tasa de sobrevida a 5 afnos se estima en 51%,
y la sobrevida a 10 anos se estima en 35% los
factores que pueden mejorar el prondstico son:
edad joven, reseccion tumoral completa y el
manejo coadyuvante conradioterapia y/oterapia
médica en tumores resecados incompletos?.

Los cordomas con localizacién extradsea (tipo
II y IV) se asocian a un pronodstico favorable
con bajas tasas de recurrencia; sin embargo,
este tipo de casos son extremadamente raros.
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Conclusion

Los cordomas son tumores raros, que surgen a
partir de wvestigios de la notocorda, por lo cual
crecen a lo largo de la linea media, en el esqueleto
axial del SNC. La localizacion méas comun es en la
region sacro coccigea, v la base del craneo. Dentro
de los cordomas de la columna vertebral movil la
localizacion méas comun es en la region lumbar.
La presentacion anatémica maés frecuente es la
de cordoma intradseo, extradural (tipo I). El caso
que presentamos fue de localizaciéon extradsea y
extradural,elcualesimportantedocumentar debido

a la baja frecuencia de este tipo de cordomas y que
por sus caracteristicas clinicas e imagenoldégicas,
pueden confundir con una hernia discal. Ademas,
es importante mencionar que, si bien, los cordomas
son lesiones tumorales con altas tasas de recidiva
debidoengranpartealacomplejidad delareseccion,
en esta localizacién al parecer no es la constante.
Aunque soélo existen pocos casos reportados
en la literatura de cordomas asociados a
miastenia gravis (1993 Carson y Streib) y otras
enfermedades asociadas a hipersensibilidad de
tipo II, en este caso el paciente desarrolld miastenia
gravis posterior a la reseccion del cordoma.
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