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L. RESUMEN

INTRODUCCION. Los cordomas son tumores poco frecuentes, y debido a su estrecha
relacién topografica al esqueleto axil, son clasificados entre los tumores &seos.
Corresponden al 0.4% del total de los tumores 6seos, 3% de los tumores 6seos primarios y
1 a 4% de los tumores 6seos malignos. El 35 % de los cordomas se ubican en la region del
clivus, representando menos de 1% de todos los tumores intracraneales. La rareza de este
tumor limita el tener una experiencia clinica considerable. El tratamiento es controvertido,
se ha sugerido desde toma de biopsia, reseccion parcial, reseccién total y/o radioterapia. En
nuestro medio, la mayoria de pacientes presentan tumores de un gran tamafio.

OBJETIVO. Conocer si la reseccién quinirgica extensa mejora el pronéstico funcional del
paciente y que otros factores preoperatotios influyen en dicho prondstico.

DISENO. Serie de casos

SUJETOS. Se estudiaron 11 pacientes con cordomas grandes y gigantes del clivus,
operados en el Servicio de Neurocirugia del Hospital de Especialidades "Dr Bernardo
Sepilveda G." CMN Sigle XXI, durante el periodo comprendido entre marzo de 1993 a
julio de 1997.

MEDICIONES PRINCIPALES. Después de contar con la aprobacién del Comité Local
de Investigacion, y revisar las variables en los expedientes clinicos, se procede a la
valoracion de los estudios de tomografia y RM, se evalia la invasién topografica del tumor
y se calcula el volumen tumoral; se revisa el Karnofsky preoperatorio y los tratamientos
previos del paciente en otra institucién (cirugia y/o radioterapia). Los abordajes quirargicos
realizados se definieron como: subfrontal extendido, extremo lateral, transpetroso,
transoral, transcervical, transmaxilar, transmandibular, infratemporal y transtemporal. En el
postoperatorio se analiza la extensién de la reseccién tumoral, el Karnofsky postoperatorio
y la variedad histopatoldgica del tumor.

RESULTADOS. Los abordajes quinirgicos fueron utilizados con la siguiente frecuencia:
transpetroso  33%; infratemporal y subfrontal extendido 14%; extremo lateral y
transmandibular 10%; transtemporal, transoral, transcervical y transmaxilar 5%. La
diferencia entre los promedios de Karnofsky pre y postoperatoric fue de 13.63+13.61, con
una p=0.022. No hubo correlacion estadistica entre el resultado funcional postoperatorio del
paciente con la variedad patoldgica del tumor; ni el haber recibido tratamientos previos
(cirugia o radioterapia} tuvo influencia con el prondstico. La extensién de la reseccidn si
presenta una diferencia considerable de 13.93 puntos entre los Kamofsky pre y
postoperatorios de los pacientes con reseccion total o cercana al total vs reseccion
subtotal/parcial; sin embargo, no pareciera ser estadisticamente significativa (p=0.09). La
recidiva tumoral no parece tener relacién con el volumen tumoral preoperatorio, sino mas
bien con la extension de la reseccion.

CONCLUSIONES. La reseccién quirirgica amplia, con la eleccién del o de los abordajes
mas adecuados, que permitan la mejor exposicidn, la ruta mas cercana y la mayor reseccién,
debe ser el tratamiento de eleccién para los pacientes que padezcan de cordomas del clivus,
ya que redundard en mejorar el prondstico funcional del paciente, independientemente del
manejo previo, el volumen tumoral o la variedad patolégica del tumor,



II. ABSTRACT

INTRODUCTION. Chordomas are tumors of very low incidence and due to its close
topographical relationship to the axial skeleton, chordoma is classified among bone tumors,
representing 0.4% of the total, 3% of all primary bone tumors and 1-4% of all malignant bone
tumors. 35% of chordomas are found in the spheno-occipital area, representing less than 1%
of all intracranial tumers. The rarity of chordomas limits an individual clinician’s experience
with the tumor. The management remains controversial, the options include biopsy, partiaj
resection, radical resection, and radiotherapy. In our environment, the most of chordomas are
big size.

OBJECTIVE. To know if the aggressive surgical remove improves the patient’s functional
outcome and to know the preoperative factors that influences it.

DESIGN. Series of cases.

PATIENTS. This study includes 11 patients with large and giant chordomas, underwent
surgery at the Neurosurgery Service of Hospital de Especialidades "Dr Bernardo Sepiilveda
G." CMN Siglo XX], during the period from march 1993 to july 1997.

MAIN MEASUREMENTS. After the Local Committee of Research’s approval, and to
revise the variables in the clinic expedients, we review the computed tomography and
magnetic resonance imaging, and assess topographic invasion and calculate tumor volume.
Patient disability preoperative was estimated on the Kamnofsky scale, and we review
previous management had been performed at another institution. The surgical procedures
used for tumor resection were: extended frontal, extreme lateral, transpetrous (presigmoid
petrosal), transoral, transcervical, transmaxillary, transmandibular, infratemporal and
transtemporal (total petrosectomy). We estimated the extent of tumor resection, the
preoperative Karnofsky scale and the chordoma’s pathological variant.

RESULTS. The frequency of surgical approaches used were: transpetrous 33%;
infratemporal and extended frontal 14%; extreme lateral and transmandibular 10%;
transtemporal, transoral, transcervical and transmaxiilary 5%. The difference between mean
preoperative and postoperative Kamofsky scores was significant (13.63213.61; p=0.022).
No statistical correlation was found between the pathological nature of the tumors and the
patient’s postoperative outcome; nor did previous management (surgery or radiotherapy)
seem to have an effect on postoperative disability. The extent of tumor resection presents a
considerable difference between the patients with total or near-total resection compared
with patients who had subtotal or partial resection; however, no statistical correlation was
found (p=0.09). No positive correlation was found between preoperative tumor volume and
tumor recurrence.

CONCLUSIONS. Extensive and aggressive surgical removal, with the shortest and safest
possible approach or approaches to the tumor, should be the treatment of choice for patients
who have chordomas of the cranial base, because will improve the functicnal outcome,
regardless of previous surgery or radiation, tumor volume, or the pathological variant.



IIL. INTRODUCCION

El cordoma es una neoplasia poce frecuente, que se origina de los remanentes de la
notocorda,'** La notocorda es la estructura embrioldgica alrededor de la cual se forman el
esqueleto axil y el créneo; usualmente el tinico remanente persistente es ¢l nticleo pulposo de
los discos intervertebrales. Los cordomas son derivados de los remanentes ectdpicos, y se
originan a lo largo del esqueleto axil, desde la base del craneo hasta la regién sacrococcigea."
Es un tumor de lento crecimiento, que infrecuentemente hace metéstasis, [a que se presenta en
estadios terminales, aflos después de la aparicion de los sintomas. Las principales
caracteristicas malignas del cordoma se apoyan en su localizacidn critica y la alta frecuencia

de recurrencia, independientemente del tratamiento.?

El manejo de los cordomas de la base del crineo (del clivus o esfenoccipitales), es
controvertido.**%” Las opciones para la terapia incluyen biopsia, reseccién parcial, reseccion

' Aunque la cirugia es necesaria para obtener tejido

radical y diversas formas de radioterapia.
y aliviar los sintomas, el papel de la extensién de la reseccién no est claramente definido. Es
importante enfatizar ¢l hecho de que no es vélido referirse a reseccién tumoral total

histolégicamente hablando, ya que se trata de tumores infiltrantes del clivus, por lo que ésta es

dificil de lograr.

De igual modo, es complicado definir la eficacia de la radioterapia en los estudios

existentes,”"*® ya que en ellos se incluyen pacientes tratados antes de la era radioterapéutica




“modema” y algunos incluyen pacientes sin un diagnéstico tisular; ademas los detalles de la

radioterapia frecuentemente no se mencionan. '’

En 1673, se introdujo el término “cordoma condroide™ como una variedad histopatolégica del
cordoma,’ que en el estudio original determiné un mejor prondstico para los pacientes. Sin
embargo, ya que otros estudios no han confirmado tales hallazgos, o inclusive, los han
rebatido, esto més bien ha incrementado la discrepancia existente sobre el comportamiento

del tumor.

Debido a que este tipo de tumores son raros, la experiencia con los pacientes que los padecen
es escasa, lo que complica aun mds determinar con precision nuestro comportamiento ante
esta patologia. En nuestro medio, con inusitada frecuencia, acuden enfermos que padecen
tumores de gran tamafio, muchas veces multitratados, lo que complica su tratamiento en
nuestro Servicio. De tal manera, implica un mayor reto el enfrentar y manejar tumores
grandes y gigantes, ya que requeriran en ocasiones de combinaciones de varios abordajes

quirirgicos.

Este estudio fue realizado con el fin de despejar inquietudes poco dilucidadas por estudios

previos, con base en nuestra experiencia con este tipo de pacientes.



IV. ANTECEDENTES

1. CLIVUS

- ANATOMIA. Los limites del clivus no han sido consistentemente delineados. El término
fue usado por von Sommering, Blumenbachii y Virchow para describir la region de la base del
craneo entre el dorsum sellae y ¢l foramen magnum. El uso comin de neurocirujanos y
radidlogos, es el de emplear el grosor total del hueso basioccipital y el cuerpo del hueso
esfencides como una séla definicién. La extension lateral del clivus es demarcada
superiormente por la cisura petro-occipital, en la cual descansa et seno petroso inferior, ¢

inferiormente por la sincondrosis entre los huesos basioccipital y exoccipital.

Los limites posteriores del clivus estan formados por la superficie inclinada discretamente
concava de la base del dorsum sellae, al margen anterior del foramen magnum. El margen
anterior no esta bien definido, ya que se combina con el seno esfencidal. El margen inferior
del clivus consiste en la superficie nasofaringea de la porcion més baja del esfenoides y el

basioccipital.

Las superficies del clivus estn compuestas de hueso cortical, mientras que la porcién central
esta compuesta de hueso esponjoso neumatizado en grados variables. La superficie cortical
endocraneal es normalmente lisa; la superficie inferior o exocraneal, es tipicamente irregular,

debido a las inserciones de los muisculos de la nasofaringe y del rafe fibroso de la faringe.



Los senos petrosos inferiores drenan en sus respectivos bulbos yugulares, lateral a los
tbérculos yugulares. El plexo venoso basilar descansa en la superficie endocraneal del
clivus; inmediatamente posterior al plexo se encuentran las cisternas pontina y bulbar, que

separan el puente y el bulbo del clivus."

. EMBRIOLOGIA. El desarrollo del clivus proviene por €l proceso de formacién Osca
endocondral. La notocorda empieza a desarrollarse en la regién cefalica del feto en la tercera
semana de gestacion. Se piensa que en origen es epitelial, empezando como una esiructura
tubular, y posterionmente condensandose a un cordon solido de células epiteloides
indiferenciadas. Estas células eventualmente se someten a vacuolizacion y fibrilacién, ¥
sirven como una estructura de sostén para la formacién dsea de la base del créneo, vértebra y

5acro.

La notocorda sigue un curso torfuose a través del clivus, proyectandose superior, ventral o
dorsalmente. La notocorda es usual, pero no exclusivamente, una estructura de la linea media.
Como originalmente lo describi6 Virchow en 1846, los remanentes del tejido notocordal

pueden persistir en la vida adulta."!

2. EPIDEMIOLOGIA
Los cordomas son tumores de muy baja frecuencia y debido a su estrecha relacion topogrifica

al esqueleto axil, es clasificado entre los tumores dseos. Un afio después de que fue descrito




por Luschka, en 1858 Miiller reconocié su origen en remanenies persistentes de la notocorda,
una opinién ahora aceptada.6 Desde 1894 se han publicado revisiones extensas y estudios de
cordomas, cuando Ribbert da ese nombre al tumor;ll los cordomas se desarrollan
mayormente de los raros residuos ectopicos € intradseos de la notocorda perisacra, y muy
raramente de las partes centrales de los discos intervertebrales.® Los datos histéricos que
apoyan el origen notocordal de estos tumores fue extensamente revisada por varios autores,
incluyendo Mabrey, quien tabulé un total de 150 casos de la literatura hasta 1935. En2%de
las autopsias de Ribbert, se encontraron en el clivus, entre la silla turca y ¢l foramen magno,
pequefias eXcrecencias como jalea sin significado clinico, pero aparentemente de origen
notocordal. En 1944, Faust, Gilmore y Mudgett, encontraron reportes de 252 casos y
afiadieron un caso de su propia experiencia. Halper encontré 15 casos adicionales en la
literatura hasta 1949, Desde Ribbert, al menos 700 casos de cordomas han sido reportados
hasta 1980,'> menos de 800 en 1981, y poco mas de 1000 casos han sido publicados hasta
1990 (aunque es obvio que algunos reportes ¥ revisiones consideraron al mismo cordoma).”
50% de todos los cordomas son encontrados en la regién sacrococcigea, 35% en el 4rea

esfenoccipital, y 15% en la columna vertebral.'%*¢

Son neoplasias relativamente raras,®">'7 representan menos de 1% de todos los tumores
intlm:raneales,s aproximadamente 3% de todos los tumores dseos primarios,l4 y 0.4% de
todos los tumores 6seos: representa 1 a 4% de los tumores &seos malignos y
aproximadamente 20% de aquellos que sc originan del esqueleto axil en grandes series

hospitalarias.""




Los cordomas pueden originarse a cualquier edad, con el pico de los sacrococcigeos en la 5ta.
década, y de los esfenoccipitales en la 4ta."* La enfermedad es 2 veces méas comun en

hombres 35121314

3. CARACTERISTICAS CLINICOPATOLOGICAS

Los cordomas son ientamente invasivos y destructivos. Pueden extenderse desde su
localizacién primaria al mediastino, retroperitoneo, canal espinal y éreas dntero y retro sacras.
Se ha reportado compromiso de los senos paranasales en casos de cordoma esfcnoccipital.ﬁ
Cerca de 30% de todos los cordomas presentan metastasis, la mayoria del tipo anaplasico y de
origen vertebral o sacrococcigeo, Las metdstasis ocurren durante la fase de enfermedad
recurrente y se ha reportado una frecuencia excepcionalmente alta de metdstasis a la piel,
ademas del compromiso éseo, pulmonar y de ganglios linfiticos, algunas veces como

manifestacién primaria de la enfermedad.®’

El dolor es causado por la destruccién y la compresion osea, acompafiado por sintomas de
deficiencia sensitiva y motora, gue €s un signo constante de los cordomas sacracoccigeos y
vertebrales. El de localizacién craneal usualmente se manifiesta con disfuncioén de un nervio
craneal. Con un promedio de sobrevida de 4 afios, el cordoma craneal muestra un pronostico
mas pobre; la estrecha relacién a estructuras vitales generalmente complica la reseccion

quirirgica completa®



4. PATOLOGIA

Macroscopicamente, el cordoma ordinario es un tumor mucoide moderadamente translicido,
lobulado, claramente bien encapsulado. Los 16bulos, frecuentemente evidentes, son similares
a aquellos tumores cartilaginosos y que miden mas de 2 6 3 cm de diametro. Los l6bulos mas
pequefios son gruesamente invisibles y son frecuentemente encontrados en secciones
microscépicas del tejido mas alla de la “capsula” gruesa. Pueden estar presentes pequefias
masas calcificadas en la totalidad del tumor. Areas hemorragicas pueden ser prominentes y
frecuentemente convierten los l6bulos translicidos en masas parecidas a la jalea de groselia.
El tumor puede ser casi liquido en consistencia y raramente es muy firme. Mejor visto en el
sacro, la necplasia se expande y destruye el hueso y la extensidn macroscopica del hueso
comprometido puede ser dificil de determinar. Las estructuras de los tejidos blandos son
usualmente empujados hacia adelante del tumor. Los carcinomas productores de moca y los

cordomas blandos o condrosarcomas pueden simular macroscdpicamente un cordoma.®

Aungue la histogénesis del tumor de 1a notocorda esta generalmente acepmda,3'8‘15 819 12 capa
blastodérmica exacta a la cual esta estructura ;rimitiva (y de aqui su contraparte neoplasica)
debe ser atribuida, es aiin materia de controversia.® Esto es muy cierto, debido a la tempranay
estrecha relacion de la notocorda con las 3 capas germinales. Por tanto, los diversos patrones
histolégicos observados en los cordomas, podrian reflejar las fases en la evolucion de la
notocorda, y por ese medio, indicando el origen del wmor de la estructura embrionaria

especifica. La diferenciacién epitelial y mesenquimatosa de las células del cordotna resultan




en una variada apariencia histolégica del tejido tumoral, lo cual causa problemas de
diagnéstico diferencial. Las dreas de sustancia homogénea, tediida de azu! claro con la técnica
de tincién de eosina-hematoxilina, con las células tumorales esparcidas o pequetios racimos
celulares, pueden sugerir un tumor cartilaginoso, tal como un condroma, condrosarcoma o
fibroma condromixoide. Pero los tumores de cartilago no tienen un cuadro celular epitelial o
la marcada vacuolizacidén del citoplasma como en ios cordomas, con la excepcién, del
sarcoma cordoide y el condrosarcoma mixoide. Estos también tienen una estructura lobular y
pueden conteper células parecidas a las epiteliales y multivacuoladas, asi como una gran
cantidad de sustancia matriz mixoide. Frecuentemente grandes arcas calcificadas pueden ser
demostradas en cordomas o condrosarcomas. El fibroma condromixoide, el cual tiene
también una estructura lobular, con gran frecuencia muestra un gran nimero de células
gigantes multinucteadas. La dificultad de diferenciacion, especialmente del condrosarcoma
mixoide extraesquelético, es reflejada en la nomenclatura confusa: sarcoma cordoide,
paracordoma, cordoma periférico. Se han reportado localizaciones primarias intracraneales

atipicas, tales como temporales y del foramen yugular,

Las caracteristicas ultraestructurales del cordoma, tal como la presencia de células estrelladas
y las fisaliferas, complejos de mitocondria asociado a reticulo endoplésmico, y una sustancia
matriz amorfa o finamente granular, ayudan al diagndstico diferencial, especialmente det
condrosarcoma y sarcoma condroide. La microscopia electrénica es muy utilizada en la rutina

diaria; la inmunohistoquimica es un método atil y sofisticado en el diagnastico diferencial de




los tumores histolégicamente inciertos, especialmente si sdlo un pequefio material de biopsia

est4 disponible.

La revision histolégica se ha disefiado para examinar la comrelacion entre una 0 mas
caracteristicas histolégicas y la sobrevida; al parecer, la finica correlacién con la sobrevida es
la presencia de elementos condroides en el tumor."” En 1973 Heffelfinger describié una
variante histologica de cordoma, al cual denominé “cordoma condroide”, esta variante
muestra tejido cartilaginoso ¢n adicién al clasico cuadro de un cordoma > Desde que el
término “cordoma condroide” fue introducido por estc autor, ¢l comportamiento clinico y la
histogénesis del tumor han sido debatidos. Mientras Heffelfinger describié una dramaitica
mejoria en el prondstico en pacientes que padecian cordomas con caracteristicas cartilaginosas
o condroides, en otras series la diferencia en la sobrevida fue menos impresionante, no
reportada o contraria. Existe también desacuerdo acerca de la histogénesis del “cordoma
condroide”.!® Los cordomas craneales usualmente se presentan entre 1a 4ta. y Sta. década de
la vida; sin embargo, los cordomas condroides se presentan a maés temprana edad con
predileccién por el sexo femenino.'® Aunque en algunas series los cordomas condroides
aparentemente tienen un comportamiento menos agresivo y una historia natural més larga, el

curso de la enfermedad finalmente nos conduce a la recurrencia tumoral y la muerte."®

5. TRATAMIENTO
. GENERALIDADES. El manejo de estos tumores es particularmente dificil por las

siguientes razones: 1) estos tumores usualmente involucran al clivus o la porcién petrosa

11




temporal, con intima relacién a estructuras neurovasculares criticas, el tallo cerebral vy la
faringe; 2) aunque estos tumores crecen lentamente y la metdstasis es poco frecuente, son
histolégicamente malignos y localmente agresivos; 3) la velocidad de lento crecimiento de
estos tumnores, permite al paciente disfrutar muchos afios de vida aitil; sin embargo, también
permite al tumor crecer a gran tamafio antes de su deteccion; 4) estos fumores sOn
generalmente considerados resistentes a la terapia de radiacion convencional. Aunque estos
tumotres son generalmente considerados incurables, los grandes avances en el campo de la
cirugia de la base de crdneo, la precision en la radiacion de alta energia y las técnicas de
imagen de alta resolucion, hacen imperativo la reevaluacion de su manejo.s La reseccion
quirdrgica extensa ha mostrado ser el mejor papel para €l tratamiento de estos tumores;"”’ sin
embargo, actualmente s aun controvertido si se debe intentar una reseccién quirirgica radical
o realizar solo reseccion tumoral parcial.1 Es importante enfatizar ¢l hecho de que, como s¢€
trata de un tumor infiltrante y originario de los restos de la notocorda esfenoccipital, el aplicar

el término “reseccion total”, s refiere mas bien a reseccién macroscopicamnente total,

considerandose, pot tanto, imposible la extirpacién radical, estrictamente hablando.

- TRATAMIENTO QUIRURGICO. Para planear ¢l abordaje quinirgico, el cirujano debe
considerar la relacién del tumor con el clivus superior, medio 0 inferior; con el seno
cavernoso y la unidn craniovertebral."” Entre los abordaje actualmente propuestos, existen
los abordajes anterior, anterolateral y posterolateral al clivus. Estos abordajes permiten una
extensa reseccion de lesiones intra o extradurales; los abordajes son frecuentemente

combinados en uno o varios estadios para alcanzar una total reseccion del tumor."




La reseccion total del tumor es dificil de lograr, debido a que estos tumores son altamente
infiltrativos. Aunque la resonancia magnética en T2 muestra margenes bien demarcados, el
saber hasta donde resecar hueso durante la cirugia, es siempre dificil. El sangrado abundante
del hueso esponjoso clival parece ser un buen criterio de hueso sano. Las secciones
congeladas de margenes sospechosos han sido dificiles de realizar, debido a la necesidad de
descalcificar el hueso; més ain, cirugias previas © radioterapia complican la reseccidn

tumoral.

Los siguientes procedimientos quirdrgicos permiten el abordaje mds corto y Seguro hacia el

fumor:

+ El subtemporal o frontotemporal, transcavernoso, transapica) petrose €5 usado para
lesiones que involucran el clivus supetior, las que comprometen el seno cavernoso, Y
especialmente para lesiones que estan profundamente desplazando el tallo cerebral. La
ventaja de este abordaje es que permite una visién facil y directa de la relacién entre el
tumor v el tallo cerebral. Maés atn, las extensiones det tumeor dentro del seno cavernoso
son facilmente resecables por este abordaje. La desventaja es la incapacidad de visualizar
y resecar 1a extension sea del tumor, un proceso que puede necesitar hacerse en un

segundo abordaje (frontal extendido 0 transesfenoidal), en la misma o en otra <:irugia.l‘s

« El abordaje subtemporal—infratemporal es util para lesiones paramedianas que

involucran el clivus medio ¥ areas del hueso petroso, ya sea el tumor primariamente
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extradural o extra ¢ intradural. Este abordaje es menos frecuentemente usado para
cordomas que para condrosarcomas, el cual tipicamente se origina en esta region. En
alpunos pacientes, €s combinado con un transpetroso, transmastoideo, para acceder al

tumor en las dreas posterior o lateral del hueso petroso."5

El abordaje subfrontal extendido fue usado para tumores localizados en la linea media,
que involucran el clivus medio ¢ inferior y tienen prominente extensién dentro de dreas
esfenoetmoidales. Para tumores extensos, este abordaje es frecuentemente combinado con

otros, en varios estadios o en ¢l mismo pror:,edimiento."s

El abordaje extremo lateral transcondilar y transyugular es usado para tumores que
involucran el clivus inferior y areas del foramen magnum; es frecuentemente combinado
con el abordaje subtemporal-infratemporal. Cuando el condilo es completamente resecado,
y compromete la estabilidad de la unién craniocervical, se realiza un procedimiento de
fusién occipito-cervical. Tal reseccion condilar es realizada cuando el hueso es invadido

porel fumor.'

E} abordaje transpetroso, con 0O gin Iaberintectomia, lo requieren principalmente los
tumores con considerable extension intradural y con compresion significativa del tallo

cerebral. Para esta operacién, se realiza una mastoidectomia, con esqueletonizacion del




» El abordaje transmaxilar se realiza para aquellos tumores que invaden la orbita o el
complejo nasal o en los cuales las areas de compromiso €s tan grande que la exposicion
quirdrgica puede necesitar ser extendida lateralmente o cruzar la linea media, Provee
buena exposicion al seno esfenoidal y al clivus. Los pacientes quienes no tienen tumor en
los senos pueden aln necesitar translocacién o reseccion de una porcion de la maxila para
abordar la base del crneo en la linea media, principalmente a través de dos tipos de

procedimientos: el LeFort I o la maxilectomia.

 El abordaje transoral esta indicado para los cordomas del clivus inferior y de la columna
cervical alta; es un abordaje que se encuentra limitado por las crestas alveolares de la
maxila y tiene como complicaciones principales la infeccion y la fistula de liquido
cerebroespinal (LCR), por lo que deberia limitarse este abordaje Unicamente a las lesiones

extradurales en la localizacion mencionada.

« El abordaje transcervical s usado para lesiones ubicadas en la unién craniovertebral,
como una alternativa efectiva al abordaje transoral. Una lesion caudal al tubérculo
faringeo del clivus y susceptible al abordaje transoral, puede ser expuesto por via del
abordaje transcervical, por una incisién anterolateral del cuello y a través del tejido blando
parafaringeo. La fistula de LCR es més seguramente manejada con este abordaje. [a

{nstrumentacion ¢ injertos pueden ser colocados con relativa seguridad.10




¢ El abordaje transtemporal (petrosectomia) es apropiado para tumores que involucran la
porcion media del clivus, en un paciente que ha perdido completamente la audicién antes
de la cirugia. Este abordaje es el mismo que el transpetroso, a excepcién por la cantidad de
fresado de! hueso temporal. El nervio facial es esqueletonizado y, si es necesario, es
movilizado; mayor exposicién puede ser alcanzada por reseccion de la coclea y la
esqueletonizacién de la arteria cardtida anteriormente. La totalidad del dpex es resecado,

permitiendo un excelente acceso al tumor.?

* El abordaje transmandibular es utilizado para lesiones que involucren la fosa
infratemporal por debajo del condilo de la mandibula. Se realiza una craniotomia temporal
y el arco cigomatico es retirado; si la mandibula esta comprometida por el tumor, ésta es
sacrificada; si este no es el caso, se realiza sdlo una osteotomia mandibular. Se deberi
preservar todas las ramas del nervio facial. La unién temporomandibular es desarticulada,
y la rama ascendente es exiraida, o, si es posible, es retraida hacia adelante con los

musculos masetero y/o ptc:riogoideos.22

Cuando ¢s posible, el cirujano intenta la reseccidn turnoral total, lo cual incluye la reseccién
de Ia duramadre involucrada. Cualquier hueso adyacente que parezca anormal debe ser
fresado o resecado. Sin embargo, la reseccién total gruesa no es posible en todos los
pacientes, debido a la fibrosis de cirugias previas o radioterapia, gran adherencia a 4reas

criticas cerebrales o adherencia o englobamiento de arterias perforantes.'
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Ya que estos tumores son localizados primariamente extradurales, el principal abordaje
quinirgico debers ser uno extradural. Sin embargo, como consideran Amold y Herrmann, Sen
y Sekhar, los abordajes transesfenoidal y transoral son inadecuados para reseccién radical,
debido a que proveen exposicién restringida y que facilmente se deja extensiones tumorales
por detras de la exposicion quirtirgica. Un abordaje intradural es usado para complementar la
porcion intradural principal cuando hay tumor en la regién del clivus supedor y el seno
cavernoso, cuando los nervios dpticos necesitan ser descomprimidos tempranamente o
cuando un compenente intradural significativo del tumor estd comprimiendo el tallo cerebral.

El compromiso bilateral del seno cavernoso no es una contraindicacion absoluta de cirugia.

Las cinigias descompresivas repetidas tienen algunos riesgos definitivos; con cada
recurrencia, el tumor crece en diferentes direcciones y el paciente desarrolla progresivamente
mayor déficit neurol6gico que puede ser irreversible. Cada cirugfa es mas dificil y riesgosa,
debido al tejide fibroso que dificulta la diseccién y es un gran problema la identificacion de
estructuras normales. El implante de células tumorales viables y la extensién secundaria es un

riesgo en cada operacion.!

- RADIOTERAPIA. El papel de la radioterapia estd menos definido. 2> Los cordomas
son considerados tumores relativamente resistentes a la radioterapia,’ pero grandes dosis de
radiacion pueden alcanzar alglin grado de control local. Existen estudios que sugieren que la

radioterapia, aplicada electivamente después de la cirugia, puede incrementar la sobrevida




libre de enfermedad en pacientes con cordomas.® Pareceria util en combinacién con cirugia
en donde los margenes estan involucrados con tumor o en fumores pequefios inoperables.ls
Aunque la radiacién ha sido usada extensamente para el tratamiento de estos turmores, su
efecto varia considerablemente. El término “control tumoral”, que €s usado para describir el
efecto de la radiacion en los tumores, parece indicar que el crecimiento es reducido o
suspendido (“arrested”); en la mayoria de los casos, esto ha sido usualmente valorado por
cambios en los sintomas exhibidos més que en imagenes seriadas de alta resoluciéon.’ La
radiocirugia, reportada en pequeiias series, 00 ha probado ain efectividad, debido a que el
seguimiento €S muy corto.! En consecuencia, como €3 evidente en la literatura, la efectividad
de la radiacion en controlar la enfermedad a dosis seguras para el sistema nervioso central, es
inconsistente; mas aun, hay consecuencias neurologicas adversas definitivas con este modo de
tratamiento.”  Por tal motive, en general se reserva para aquellos casos con porciones

residuales de dificil acceso y con multiples cirugias previas.
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V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1. ;La agresividad quirargica mejorara la calidad de vida y el prondstico funcional del

paciente?

2. ¢El grado de reseccitn tumoral estara relacionado con el tipo de abordaje quinirgico, ya

sea Gnico o combinado?

3. ;La variedad histopatologica del cordoma estard relacionado con el prondstico?

4, ;La radioterapia postquirirgica mejorard la calidad de vida, la sobrevida total y/o la

sobrevida libre de enfermedad?



VI. OBJETIVOS

1. Conocer si la reseccion quirirgica extensa de la lesion mejora la morbilidad

prequirirgica y el prondstico funcional del paciente.

2 Conocer si una reseccion quirirgica amplia, macroscopicamente total o subtotal, €s
factible con la eleccion racional dei de los abordajes més adecuados, sin detrimento de la

calidad de vida o mayor morbilidad del paciente.

3. Establecer si la variedad histopatoiogica del cordoma influye o no en el pronéstico del

paciente.

4. Establecer si es necesaria la radioterapia como complementacién terapéutica cuando se

logra la reseccion macroscopicamente total del tumor, y si estd justificado cuando la

reseccion es subtotal o parcial.
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VII. MATERIAL, PACIENTES Y METODOS

«DISENO DEL ESTUDIO. Serie de casos (retrospectivo, transversal, descriptivo y

observacional).

+UNIVERSO DE TRABAJO. 1205 pacientes con lesiones tumorales intracraneales,
intervenidos quinirgicamente en el  Servicio de Neurocirugia del Hospital de
Especialidades “Dr Bemardo Sepilveda G” del Centro Médico Nacional Siglo XXI del
Instituto Mexicano del Seguro Social (IMSS), durante el periodo comprendido entre

marzo de 1993 a julio de 1997.

»DESCRIPCION DE LAS VARIABLES.

A. Semin la metodologia:

1. Variables dependientes. Calidad de vida, sobrevida, dias de estancia hospitalaria

postoperatoria, morbilidad postoperatoria, complicaciones postoperatorias, recidiva

tumoral.

2. Varables independientes. Abordaje quirirgico, extension de la reseccidn,

radioterapia postoperatoria, variedad histopatolégica.
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3. Variables de confusién. Edad, sexo, tiempo de evolucion, sintomatologia,

signologia, morbilidad preoperatoria, procedimientos terapéuticos previos, volumen

tumoral, tiempo de seguimniento.

B. Descripcién operativa. De ias variables arriba mencionadas:
» Morbilidad preoperatoria: mediante la escalade Karnofsky.? (anexo 1)
o Procedimientos terapéuticos previos: cirugia y/o radioterapia realizados en otra
institucién, antes del ingreso en nuestra Unidad.
« Volumen tumoral: mediante la formula V=YX XX, donde 1 es ¢l radio en
sus 3 ejes, considerandose tumor pequeiio hasta fem’, mediano entre 1 ¥ 15 cms,
grande entre 15y 85 em’ y gigante més de 85 om’.!
o Abordaje quirirgico: los que se realizaron se definieron como: infratemporal,
subfrontal extendido, extremo lateral, transpetroso, transmaxilar, transoral,
transcervical, transtemporal (petrosectomia) ¥ transmandibular
¢ Extensién de la reseccion: mediante célculo macroscopico de la reseccion,
considerandose como total (ausencia de tumor visible en RM postquirirgica),
cercana al total (remanente cuestionable), subtotal (al menos 90% de reseccion}, o
parcial (menos del 90% de reseccion).
eMorbilidad postoperatoria: mediante la escala de Karnofsky, mejoria de su

signo/sintomatologia © déficits neurologicos agregados.
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«SELECCION DE LA MUESTRA.

A. Tamafio de la muestra: 11 pacientes con cordomas grandes y gigantes (3 grandes y

8 gigantes) del clivus.

B. Criterios de seleccion:

A e ——

a. Criterios de inclusién: pacientes con cordomas grandes y gigantes del clivus

(esfenoccipital), de poblacién no pedidtrica, de cualquier sexo, con expediente

completo.

b. Criterios de no inclusién: pacientes con cordomas medianos o pequefios del clivus

y pacientes en edad pedidtrica.

¢. Criterios de exclusién: pacientes con expediente incompleto.

«PROCEDIMIENTOS. Después de contar con la aprobacion del Comité Local de
Investigacion, y revisar las varables en los expedientes clinicos del Dpto. de archivo del
hospital, se procedi6 a la revision de los estudios de tomografia y resonancia magnética
(RM), se evalud la invasién topogréfica del tumor, y s& calculd su volumen. Se establecio
el estado prequirirgico de los pacientjc-s, la evolucion clinica y el estado funcional
(Karnofsky). Se definieron los abordajes quirargicos realizados, se estimé el grado de
extension tumoral y la evolucién postoperatoria. El seguimiento de los pacientes fue

hasta octubre de 1997, lapso que comprendid desde 3 hasta 55 meses.
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«ANALISIS ESTADISTICO. Para las variables medidas en escala de relacion, se utilizd
el promedio y la desviacién estandar, siempre y cuando los valores sigan un patron de
distribucién normal; de lo contrario, se expresardn en medianas y percentiles. Las
variables medidas en escala cualitativa nominal u ordinal se expresaran en frecuencia
absoluta y en frecuencia relativa. La contrastacién de las diferencias se hizo a través de la
prueba exacta de Fisher, considerando estadisticamente significativa todo valor de p<0.05.
Las diferencias entre los porcentajes de Kamofsky pre y postoperatorio se hizo con la

prueba de U Mann Whitney, con un nivel alfa de 0.05

«CONSIDERACIONES ETICAS. En vista de que la informacién se obtuvo de los

expedientes clinicos, no fue necesaria la autorizacién del paciente de una carla de

informacién; solo se obtuvo la autorizacion del Comité Local de Investigacion.
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V1. RESULTADOS

De los 1205 pacientes intervenidos por lesiones tumorales intracraneales, 235 fueron tumores
de la base del craneo (19.50%). 14 pacientes padecieron de cordomas del clivus (1.16% de
todos los tumores intracraneanos y 5.95% de los de la base del craneo); de los cuales 11

(78.57%) eran grandes y gigantes. (ver grafico 1)

TUMORES INTRACRANEALES OPERADOS

Total t Basa cra Total cordomas Cordomas
grandesigigantes

GRAFICO |

CARACTERISTICAS GENERALES DE LOS PACIENTES.
Se estudiaron once pacientes con cordomas grandes y gigantes de] clivus. De éstos, siete eran

del sexo femenino y cuatro del masculino, es decit, hubo predominancia femenina, con una
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relacién 1.75/1. El promedio de edad en afios fue de 31.81£12.48, con rango entre 17y 56.

(ver cuadro 1y graficos 2 y £)]

CUADRO I Caracteristicas generales de los pacientes y del tumor

N° PACIENTES 11
SEXO (M/F) 477 (1/1.75)
EDAD MEDIA 31.81+12.48
TRATAMIENTO PREVIO

CIRUGIA SOLA 4

CIRUGIA + RADIOTERAPIA 4

NINGUNO 3
TIEMPO DE EVOLUCION (mediana) 24 meses
VOLUMEN TUMORAL (mediana) 188.5 cm’
FOSAS CRANEALES INVADIDAS (promedio) 1.9+0.9
KARNOFSKY PREOPERATORIO (promedio) 55.45112.13

DISTRIBUCION POR SEXO DISTRIBUCION POR EDAD

No CASOS

W49 Frta ] b 049 Lo

GRUPOS DE ESAD {AR05)

GRAFICO 2 GRAFICO 3

De los once pacientes estudiados, ocho se trataron previamente en otra institucién con cirugia
(73%) y cuatro con radioterapia  {36%), éstos alimos también se intervinieron

quirtrgicamente (es decir, forman parte del grupo de los ocho pacientes con cirugia previa).
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(ver grafico 4). De los que tuvieron cirugia previa, tres pacientes (37.5%) se intervinieron en
sélo una ocasion, tres (37.5%) en dos ocasiones, uno {12.5%) en tres ocasiones y uno (12.5%)

en cinco ocasiones.

TRATAMIENTOS PREVIOS

NINGUNO
2%

36%

oX +RT

36%

GRAFICO 4

CARACTERISTICAS DEL TUMOR

En nuestro estudio, 27% de los cordomas del clivus fueron grandes (3 casos) ¥ 73% fueron
gigantes, con volimenes tumorales que van desde 37.7 cm® hasta 12566 cm’, con una
mediana de 188.5 cm’ (percentiles 72 - 226.2). (ver grafico 5). Si consideramos la base del
craneo dividida en cuatro fosas (anterior, media, posterior & infratemporal), en un caso (9%}
estaban comprometidas las cuatro fosas, en otro caso tres fosas, en cinco casos (45%) dos
fosas y €n cuatro casos (36%) una fosa craneal. (ver cuadro ). En cinco pacientes (45%) el

tumor invadia el seno cavermnoso. De acuerdo a la variedad histopatolégica del cordoma, en
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ocho pacientes el tumor era del tipo clasico (73%), y en tres del tipo condroide {27%). (ver

grafico 6).

VOLUMEN TUMORAL VARIEDAD PATOLOGICA
3
5 CONDROIDE
] ™
H
2
§ b

CLASKO
3%
PACIENTES
GRAFICO § GRAFICO 6

CARACTERISTICAS CLINICAS

Los pacientes tuvieron un tiempo de evolucion que variaba entre 6 y 168 meses, con una
mediana de 24 meses (percentiles 12 - 72); con un cuadro clinico cuyo sintoma inicial fue la
cefalea en cuatro pacientes (36%), diplopia en tres pacientes (27%), disfonia y disfagia en dos
pacientes {18%), congestién nasal en un paciente y vision doble en otro paciente (3% c/u). El
Kamofsky preoperatorio de los pacientes variaba entre 30 y 70 puntos, con un promedio de

55.45+12.13. (ver cuadro I)

Los sintomas y signos que nuestros pacientes presentaron fueron definidos como aquellos que

se encontraren en € momento del ingreso; entre los sintomas mas frecuentes estuvieron las
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alteraciones auditivas/vértigo (100% de los pacientes), seguido de la disfonia/disfagia (73%);
entre los signos, la alteracion del V1 nervio craneal (100%) fue lo més frecuente, seguido de la

afeccién del V y VIII (73% cada uno). (ver cuadros Iy I

___CUADROIL signotogia més frocuents CUADRO L sintomaiologia més lrecuente
SIGNO NUMEROQ (%) SINTOMA NUMERO (%
Alt nervios craneales Hipoacusia/vértigo 11 (100)
V1 11 (100) Disfonia/disfagia $(73)
v 8(73) Diplopia 7 (64)
VI 8(73) Alt sensib facial 6 (55)
w 7 (64) Alt visual 6(55)
1l 5(45) Paresia extremidad 32N
I 5(45) Alt marcha 2(18)
VI 5(45) Ptosis 1(9)
Xi 5(45)
1 3127y
XI 2 (18}

Disartria 4(36)

Ataxia 127

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Los pacientes fueron sometidos a los siguientes tipos de abordajes (dos 6 mas abordajes
pueden haber sido utilizados en un mismio paciente): transpetroso en siete pacientes (64%),
infratemporal y subfrontal extendido en tres pacientes (27%), lateral extremo y
transmandibular en dos pacientes (18%); ¥ transtemnporal, transfacial (transmaxilar-LeFort I),
transoral y transcervical en un paciente (9%). Se realizaron 18 tiempos quirdrgicos en los 11

pacientes con un promedio de 1.63+0.67 por paciente: en un paciente (9%) se realizd solo un
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tiempo quirirgico, €n €inco pacientes (45%) dos tiempos quirdrgicos y en los restantes cinco

5 pacientes (45%) tres tiempos quiriirgicos. (ver grafico 7).

FRECUENCIA DE ABORDAJES

Ne VECES UTILIZADA
S AanNWANMDNOOD

TIPO DE ABORDAJE

GRAFICO 7

En dos ocasiones se hicieron abordajes combinados en un soélo tiempo, por lo que se
realizaron 21 abordajes quirtirgicos en los 18 tiempos de los 11 pacientes. La extirpacién
lograda fue total en dos pacientes (18%), cercana al total en otros dos, subtotal en dos
pacientes ¥ parcial en cinco pacientes (45%). (ver grifico 8). De éstos altimos cinco
pacientes, 1a reseccion fue de 70% en cuatro pacietites y de 60% en el quinto paciente. Uno
de estos pacientes na aceptd reintervencion para rescear ¢l remanente a través de un nuevo
abordaje. Los pacientes permanecieron €n el hospital un promedio de 13.0946.94 dias

posteriores a la cirugia (rango de 6 2 30 dias).
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DISTRIBUGION POR EXTENSIGN DE LA RESECCION

TOTAL
18%

CERCANA AL TOTAL
8%

SUBTCTAL
8%

GRAFICO 8

EVOLUCION POSTOPERATORIA

COMPLICACIONES

Fallecieron 27% (3 casos) de los pacientes: dos muertes no asociadas al tumor (un paciente
por infarto agudo del miocardio a los cuatro meses de la cirugia, y €l otro por oclusién
incidental de la traqueostomia a los 17 meses de la cirugia); y una muerte si asociada al tumor,
pero NO como complicacion quinirgica (a los 12 meses de la cirugfa, por crecimiento del
tumor residual). Se presentaron cuatro complicaciones quirirgicas directas, de las cuales dos
tuvieron que resolverse con reintervencién (hematoma del lecho quirirgico y hematoma
epidural); los otros dos se manejaron conservadoramente (necrosis del borde de la herida

quinirgica y una fistula de LCR -tratado con catéter subaracnoideo lumbar-).

En algunos pacientes de nuestro estudio, mas que nuevos déficits neurologicos

postoperatorios, s¢ presentaron empeoramientos de los ya existentes (a excepcidn de la

disfasia en un paciente, que si fue déficit de novo, misma que mejor6). Los déficits més
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frecuentes fueron ptosis, mayor desviacién lingual y mayor paresia facial (27% cada uno). (ver

cuadro IV)

CUADRO [V, complicaciones postquinirgicas
COMPLICACIONES PACIENTES (%
Muertes' 0
Disfasia 1{(9)
hemigaresia! 1 (%
Mayor déficit nervios craneales

diplopia 2(18)
Etosis 2(18)

L

ot [
QG | B9

I ——

vill

X1

Disfagia

Hematoma lecho guin’:rgico
Hematoma epidural

Necrosis bordes quirir iCOS
Fistula LCR 1(9)

! Debida 8 complicaciones quirirgices (dentro d¢ os 3 primeros mests).
1 ambos cn un mismo paciente, déficits que mejoraron.

=

—
=30 =14}

RESULTADO FUNCIONAL POSTOPERATORIO

Se hizo la valoracion del Karnofsky a los dos meses del postoperatorio (primera visita
posterior al alta) y al final del seguimiento (oct 97), tomando en cuenta que el mejor
Karnofsky es el que refleja con mayor exactitud el resultado funcional de la cirugia, por lo que
{lamaremos a este Lltimo el Karnofsky postoperatorio. De los pacientes fallecidos, se tomo en
cuenta igualmente €l Kamofsky més alte que alcanzaron. El promedio del Karnofsky

postoperatorio fue de 69.09+11.36. (ver cuadro [}
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MANEJO POSTOPERATORIO Y SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES

Unicamente tres pacienies 5¢ sometieron a tratamiento de radioterapia postoperatoria: un
paciente para controlar el crecimiento del remanente dudoso; otro paciente para controlar
remanente (ya que se negd a reintervencion); y el tercer paciente para controlar remanente, en
consideracién de que €l ya presentaba amaurosis. B seguimiento de los pacientes S€ hizo
desde el postoperatorio hasta octubre del 97, con un rango entre 3 ¥ 55 meses, cOn una

mediana de 22 meses (percentiles 6 - 23). (grafico 9)

ESTADO ACTUAL DE LOS PACIENTES

VIVO CON TUMOR
55%

FALLECIDO
RELACIONADO AL
TUMOR

FALLECIDO KO
RELAGIONADO AL
TUMOR TUMOR
18% (1) ooy

(1) Unodelos2 pacientes Tallecié libre de tumor
GRAFICO §

EJEMPLOS ILUSTRATIVOS
A continuacién se exponen tres ejemplos de los resultados postquirirgicos en cuanto a
resecabilidad tumoral se refiere, mostrandose los estudios de imagen preoperatotios ¥

postoperatorios representativos para cada caso.
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En el primer caso, se trata de una paciente del sexo femenino, de 35 aftos de edad, con un
cordoma gigante de 351.85 em’ de volumen, a la que se le realizé una craniotomia
frontotemporal derecha, osteotomia orbitocigomatica, craniectomia suboccipital lateral y
retromastoidea y fresado del 4pex petroso amplio; abordaje transilviano, subtemporal,
transpetroso  (petroso presigmoideo) y retrosigmoideo, en un s6lo tiempo quirdrgico,
logréndose la reseccion total de la lesién sin complicaciones postoperatorias. (ver graficos 10

ayb)

GRAFICO thiﬂnmﬂmmTC.mhqmnvimﬂine!nmmmm
mimmmmwmmwmmmmx
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GRAFICO 10b. Estudio postoperatoria, aproximadamente en ¢] mism nivel del
corte del grifico !Oa,mclqueobsuvmlamuciaimngunlbgicadenm.

El segundo caso se trata de un paciente del sexo masculino, de 37 afos de edad, con un
cordoma gigante de 200.93 cm® de volumen, al que s¢ le realizd una craniotomia
frontotemporal derecha, con osteotomia orbitocigomética y apicectomia petrosa; abordaje
transilviano, subfrontal, subtemporal e infratemporal, alcanzéndose la reseccion subtotal de la
lesién. Este paciente se complico en el postoperatorio inmediato con un hematoma epidural,

mismo que fue resuelto con evacuacién. (ver grificos Il ay b)
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GRAFICO 112 Corte coronal de TC, en la que observamas la enorme WMoracion que compromete
foeas temporal, frontal ¢ infratemporal, con gran desplazamiento del encéfalo y del sistema ventricular,

GRAFICO 11b. Observamos cn csic j ponnpam.dmespubdcjmmimlhmiﬁnqum
hmucpﬁﬁibnddawéﬁloymnmlimi«\ddsismmmim.&mimednpuummid\npndivﬂdmdn.
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En el altimo caso, se muestran los estudios de una paciente del sexo femenino, de 26 afios de
edad, con un cordoma gigante de 188.48 cm® de volumen, a la que se le realizé una
craniotomia frontotemporal izquierda, con osteotomia cigomdtica, craniectomia
retromastoidea con mastoidectomia y apicectomia total; abordaje subtemporal, transpetroso
(petroso presigmoideo) y retrosigmoideo, lograndose la reseccién total de la lesion, sin

complicaciones postoperatorias. (ver grafico 12ayb)

GRAFICO 12a Corte sagital de una RM, en [a que observamos presencia de kesion panclival, con severs
desplazamicnto posterior del tallo cercbral, provocindole adelgazamiento en sentido anteroposterior
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GRAFICO 12b. En ¢l estudio postoperatorio, observamos ansencia pot
imagen del tumor, con normalizacitn de La morfologfa del tallo cerebral
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VIL DISCUSION

CARACTERISTICAS DEL PACIENTE Y DEL TUMOR

El pico de edad la encontramos en la cuarta década de la vida, igual que el reportado en la
literatura;® sin embargo, nosotros hallamos predileccion por el sexo femenino, a diferencia de
lo reportado en otras series, en las que se establece la relacion masculino:femenino de hasta
2-1.135123  Ep nuestro estudio, se confirma la baja frecuencia de los cordomas del clivus
dentro de los tumores intracraneales (1.115%).‘4 En cuanto al tamafio se refiere, el cordoma
gigante es nuestra presentacion mas frecuente, a diferencia del estudio de Gay ¥ Sekhar'
(estudio en el cual establecen la clasificacién de los cordomas por su tamafio), en el que
reportan al cordoma grande como el méas numerose {presentamos 57.14% de tumores gigantes

versus 16% del estudio mencionado).

PRONOSTICO FUNCIONAL

La diferencia entre el promedio del Kammofsky preoperatorio y el postoperatorio fue de
13.63£13.61, misma que €S estadisticamente significativa (p=0.022 con el test de U Mann
Whitney). (ver grafico 13). En el estudio de Gay ¥ Sekhar', en el que realizan el andlisis de 60
pacientes, la serie més grande de cordomas esfenoccipitales tratados con reseccién quirrgica
amplia (sin distincion del tarafio del tumor), ¢! promedio del Kamofsky postoperatorio fue 4
puntos més bajo que el preoperatorio.
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KARNOFSKY PRE Y POSTOPERATORIQ PROMEDIO

GRAFICO 13

No parece haber correlacién estadistica entre el resultado funcional postoperatorio  del
paciente (diferencia de Karnofsky pre y postoperatorio) con la variedad patoldgica del tumor
(p=0.55); ni la cirugia ylo radioterapia previa parece tener influencia con el prondstico
(p=0.67). La extensién de la reseccion si presenta una diferencia considerable de 13.93
puntos entre los promedios de los Kamofsky pre y postoperatorio de los pacientes con
reseccion total/cercana al total versus los de reseccion subtotal/parcial; sin embargo, no
pareciera ser estadisticamente significativa (p=0.09 con la U Mann Whitney), probablemente
condicionado por la pequefia serie de pacientes. (ver grafico 14). El volumen tumoral

prequinirgico tampoco parece tener relacién directa con el prondstico funcional.

TRATAMIENTO QUIRURGICO
No existe una relacion directa entre la extension de la reseccion tumoral con el volumen del

tumor; ya que existe una serie de factores, que combinados influyen en el alcance de la
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reseccién de la lesién, los cuales incluyen: abordajcs/tiempos quirdrgicos, fosas crancales

involucradas, lado predominante de ubicacién de la lesién y cf volumen tunoral. {ver cuadro

V)
NH.UWDEWWDRE! S0OBRE LA GANANCIADE KARMOFSKY
a
8 — B
a e ;]
= @ [
< S@ &
<} & T
3
- S
VARMEOAD ax woe KT
PATOLOGICA rREVIA RESECTIOH
FACTORES PRONGOSTICG
GRAFICO 14
N EXTENSION | VOLUMEN NUMERO FOSAS T "~ LADO j
PACIENTE | RESECCION {cm’) TPOS/ABORDAJES Qr_| CRANEALES PREDOMINANTFE.
5 Total 351 11 [ 2 Der
10 Total 226 1 3 124
1 Cercano af total 50 274 1 Der
| 2 Cercano al total 37 212 1 M
3 Subiotal 200 111 1 Der
9 Subtotal 188 1 2 _4 17 N
il Parcial (70) 188 11 4 M
3 Parcial (70) 157 w02 1 M
4 Parcial (70) 219 33 2 M
5 Parcial (70) 71 22 2 Der
7 Parcial (60) 1256 ) 2 Der-LM-lzy
TABLA 5
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RECIDIVA TUMORAL

No parece haber relacién entre el volumen tumoral preoperatorio y la recidiva tumoral, sino

més bien con el alcance de la reseccion tumoral. (ver grifico 15)

ESTADO TUMORAL ACTUAL

OFALLECIDO CON TUNROR
OFALLECIDO0 LIBRE TUMOR
EVIVO CON TUMOR

EVIVO LIBRE TUMOR

i s s ik o gt O

N* DE CASOS
e m A DB O D

TOTAL CERCAND SUBTOTAL PARCIAL
TOTAL
EXTENSKON DE LA RESECCION
GRAFICO 15

RADIOTERAPIA

No existe asociacion que se pueda analizar entre ol tratamiento de radioterapia aplicada en

otra institucién previamente a nuestro tratamiento quinirgico, o aplicada posteriormente, con

relacion a la sobrevida total y/o a la sobrevida libre de enfermedad, debido ptincipalmente a

nuestro tamafio de muestra.
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VHI. CONCLUSIONES

La conducta terapéutica del cordoma del clivus ests siendo cada vez més uniforme. La
resecci6n quirirgica extensa y agresiva debe ser el tratamiento de eleccion para los pacientes
que padezcan esta patologia, ya sea que hayan sido intervenidos o recibide radioterapia
previamente, puesto que mejorard el prondstico funcional. Evidentemente, las técnicas
microquinirgicas bien implementadas y un buen juicic quinirgico aprendido de la experiencia,
son esenciales para evitar mayor morbilidad. La eleccion del o de los abordajes mas
adecuados, permitiran la mayor resecabilidad del tumor, al mismo tiempo que se evita mayor
lesién durante la ruta de acceso al tumor. Por otro lado, contrariamente, ain permanece
controvertido el papel de la radioterapia postoperatoria, ya que hoy por hoy, no existe
CONSENso en cuamnto a este tipo de terapeltica complementaria. El rol de la radioterapia no

puede ser determinada en nuestro estudio, por lo pequefio de nuestra muestra.

Al igual que la radioterapia postoperatoria, no existe uniformidad en las opiniones en cuanto a
la evolucién bioldgica de las variedades histopatologicas del cordoma. En nuestro estudio,
teniendo presente que la serie de pacientes es pequefia, la variedad histopatolégica del
cordoma no esti en relacién con el prondstico funcional; y, por otro lado, no es posible la

valoracién de la sobrevida.

43



La velocidad de lento crecimiento de estos tumores, que permite al paciente disfrutar muchos
afios de vida util, también permite al tumor crecer a gran tamario antes de su deteccién, Por
otro lado, la captacién de estos pacientes en centros hospitalarios con poca experiencia,
promueven el tratamiento inadecuado, motivo por el cual, al llegar a nuestra Unidad ya han

sido en su mayoria multitratados.

Como es evidente, falta mucho por estudiarse de esta patologia relativamente escasa. En tal
virtud, consideramos que este estudio servira de cimiento para agregar nuevos casos, y
continuar el seguimiento de los pacientes, y probablemente determinar conceptos o conductas

que ahora no haya podido establecerse.
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XII. ANEXO 1

ESCALA FUNCIONAL DE KARNOFSKY®

PUNTOS {SIGNIFICADO
100 nommal; no malestar; no evidencia de enfermedad
90 capaz de llevar una actividad normal; sintomas menores
80 actividad normal con esfuerzo, algunos sintomas
70 cuidados para si mismo; incapaz de lievar una vida normal
60 requiete asistencia normal; cuidados para la mayoria de las necesidades
50 requiere considerable asistencia y cuidado frecuente
40 discapacitado; requiere especial cuidado y asistencia
30 severamente discapacitado; hospitalizado; muerte no inminente
20 muy enfermo: necesidad de cuidados de apoyo activo
10 moribundo; proceso fatal rdpidamente progresivo
0 muerte
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