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PREFACIO

Eﬁ los tiempos actuales, més que en ninguna otra época de la
historia,vla divigién social y técnica del trabajo ha alcan-
zado una profusién sin precedentes al penetrar todos los es-
pacios de actividad; siendo una de las gendencias mis repre-
sentativas de la actual divisifn del trabajo la especializa-

"cién.

Es'legitimo afirmar que en la actuélida&, no existe una acti
vidad humana (t&cnica o cientifica) por restringida que pa--
rezca, que no se considere bajo el dominio de un especialis-
ta. Tal situacifn contribuye a perpetuar una concepcifn ato-
mizada y dispersa del mundo, donde genera la idea de que ca-
da comparéimento del saber y del hacer es independiente de -
“los demis y de aqul se deriva que lo finico necesario en cuan
to al conocimiento, es lo relacionado con la propia especia-
lidad. El especialista se ve orillado cada vez mis a restrin
girse a su especialidad y en esa medida se encuentra, tam~ -
'bién crecientemente incapacitado para reflexionar sobre su -
_propia actividad como parte de un subconjunto y menos afin so
bre la ubicacién de su quehacer en el concierto del trabajo-

social en su totalidad.

Se ve imposibilitado para ejercer una critica "desde ahora"-
que le permita advertir la idecleogia dominante en el seno de

su especialidad.



Dentro de una lucha afieja y recurrente de tendencias entre -
el materialismo y el espiritualismo, entre el idealismo v el
realismo, entre el empirismo y el racionalismo; cada una de;
ellas ha tenido su hegemonia epistemolégica, siendo en la ac
tualidad la hegemonia del empirismo lég9ico determinada por -
la divisi6n del trabajo con sy efecto de separacién/aisla-~ -~

miento, la tendencia a seguir,

éor otro lado, la tecnologia coadyuva decisivamente a atomi=-
zar cada procesc de trabajo, diversificando la especializa=-~-
cién y ampliando el efecto de separacién/aislamiento aludi--
do, lo cual impide el acceso al conocimiento del proceso glo
bal, facilitando la intromisién del empirismo l6gico como fi

siologia "espontédnea" del cientifico.

‘Otra caracterfistica de las teorias descriptivas (dentro del-
empirismo 16gico), es la introduccidn creciente de las mate-
miticas en su dmbito.. En este sentido la matematizacién de -
una teorfa posibilita la verificacidn precisa, pero de ningu
na manera‘le confiere a una teorfa poder explicativo, acre--

cienta su poder descriptivo.

Determinar que un estudio menos atomizado del organismo v un
enfoque humanista es la meta a seguir para el mejor bienes--
tar de nuestro paciente. "SOLO UN ENTENDIMIENTO PROFUNDO DE-
COMO EL MUNDO FISICOQUIMICG, BIOLOGICO, PSICOLOGICO Y SOCIAL

DEL QUE FORMAMOS PARTE HA LLEGADO A SER LG QUE ES, PUEDE PRO



PICIAR QUE NUESTRAS ACCIONES, CONSCIENTEMENTE ORGANIZADAS, -
APUNTEN HACIA LA PRESERVACION DE LA VIDA. EN SU TOTALIDAD QUE

ES LA PREMISA DE LA PERMANENCIA DE LA VIDA HUMANA".



RESUNEN

Los cordomas.son neoplasias gue se originan de remanentes de
la-notocorda. Su frecuencia es mayor en adultos y se han in-
formado 13 casos en edades pedidtricas hasta 1990 en la lite
ratura internacional y ninguno en la nacional. Se presenéan-
_3 casos tratados en nuestro hospital de 1984 a 1990, los 3 ~-
casos corresponden a‘femeninas con edades de 11,7 y 16 aiios;
el primero presentd el tumor localizado ventralmente al cli-
vus con invasién a O6rbita y el segundo y tercer caso con lo-
calizacibén dorsal al mismo. En el caso No. 1 se instaur$ un-
sfndrome nasofaringeo y neuroftalmolégico, debido a la gran-
excengiﬁn fue tratado con biopsia y radioterapia, se ignora-
su evolucidn por abandono. El caso No. 2 se presentd con Sin
drome cerebeloso franco, se efectuf reseccién quirdrgica por
via posterior con buena evolucibn, presentd recaida que ame-
rité una segunda intervencién & posteriormente mis radiotera
pia con buena evolucién hasta el momento.‘El caso 3 se pre--
sentd con Sindrome nasofaringeo en forma inicial y ulterior-
mente con Sindrome de compresién ventral de bulbo, se reali-
26 un abordaje transoral-transpalatino del tumor con resec--—
cién parcial y posteriormente mis radioterapia con buen evo-

- lucidn hasta el momento.



INTRODUCCION

En afios recieptes, los m8todos mds sofisticados y modernos -
de investigacién han cambiado radicalmente el diagndstico y-
tratamiénto de tumores de clivus. En efecto se han encontra-
do en la literatura moderna Nuevas Técnicas, en particular -
para estas neoplasias, ya que por la complejidad anatémica -
de las regiones que afecta, la poca incidencia estadf{stica,-
'llardificultad en llegar a un diagndstico preoperatorio co-~ =
rrecto y las dificultades que el tratamiento quirGrgico tie-

ne.

Estos problemas son mis interesantes y peculiares en la in--
fancia: En efecto durante esta edad, el desarrollo de trans-
formaciones morfovolumetricas de la regién del clivus y su -~

naturaleza del proceso patolfégico son evaluadas muy cexca.

El diagnéstico temprano es muy importante, per lo que el oto
rrinolaringélogo debe tener en mente esta patologia y encami

narla a un tratamiento gquir@rgico.



ASPECTOS HISTORICOS

ios cordomas son tumores raros a los cuales corresponde 0.2%
de las neoplasias nasofaringeas y menos dé 1% de las del sis
. tema nefvioso central (1,2,9,10). Los cordomas son neopla- -
sias disontogénicas derivadas de remanentes rudimentarios o-
residuales del notocordio embrionario, gue usualmente nacen-
de una de tres regiches principales: esfenooccipital (35%),~
sacrococcigea (50%)}, o vertebral (15%) (Gr&ifica 1). En este-
artfculo se considerar& el diagndstico y tratamiento de los-

cordomas que se originan en la base del créneo.

Se aprecia mejor la evolucifn natural de los cordomas cuando
se conoce la embriologfa del notocordio. Esta sé ha descrito
como una columna cilindrica de células de origen mesodé&rmico
formada en todos los cordados a lo largo del eje dorsal cen-
tral y situada delante del tubo neural, que se extiende des-
de la membrana bucofarfingea hasta el cdccix. Las cé&lulas del
notocordic contienen grandes vacuolas llenas de mucina, las-
cuales proporcionan sostén al embrién en desarrollo. En ver-
tebrados el notocordio regresa hacia la cabeza en la sexta -
semana de la vida fetal, y la funcifn de sostén es asumida -~
entonces por los cuerpos vertebrales y los discos interverte
brales, formados en el mesodermo alrededor del notocordio. -
La porcién del notocordio en el interior de los cuerpos ver-
tebrales involucra finalmente, mientras que la situada entre

los cuerpos vertebrales permanece como el nficleo pulposo de-



los discos intervertebrales. Pueden persistir remanentes del
del rotocordio en cualquier parte a lo largo de las dreas de
la cabeza y pliegues caudales, donde es muy intensa la acti-

vidad durante el desarrollo. Gridfica 2.

Binkhorst y colaboradores sugieren varios puntos de origen -
para el cordoma: dorso de la silla turca, cliQus de Blumén—-
bach,; vestigios del notocordio retrofarfngeo, remanentes de-
un ligamento apical odontoideo, nficleos pulposos y vestigios
en el occipital escamoso y en localizacién ectépica, como --
seno frontal y mandibula (4). Algunas observaciones sugieren
que los cordomas pueden nacer de nSdulos cordales ectépicos,

mis que de remanentes del notocordio, Grédfica 3,

Hay un ligero predominio de cordoma en hombres (2:1 a 3.2),-
excepto en su variedad condroide, (6) la cual afecta con mis
frecuencia a las mujeres. El promedio de edad de presenta- -
cisén de lesiones basioccipitales varfa entre la tercera y ==~
cuarta décadas de la vida, ocurriendo el tipo condroide a --

edad algo mis temprana gque la variedad tfpica. Grédfica 4,

Los cordomas crecen con lentitud y son localmente invasores.
Los signos y sintomas de presentacién dependen del gitio de-
la lesién y del grado de extensidn de la-misma. Muy a menudo
el tumor se inicia\con signos de invasién de silla, parasi-=-
llar o clival. La diplopsfa por afeccién del VI par craneal-~

es el sintoma mis com(in a la presentacién, ya que se encuen-
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tra en 90% de loé casos. Algunos sfintomas se deben a la par-
ticipacién en el proceso de otros nervios craneales que en -
50% de los casos implican del séptimo al ﬁuodécimo. (8,13, -
14) Se observa cefalea occipital frontal cuando menos en 75%
de los pacientes, siendo los sfintomas mis frecuentes diplo==
pia, cefalalgia, pardlisis de nervios craneales, déficit de-
campo visual, y obstruccidn nasal. (Grdfica 5) En la mayor -
parte de las series,'cuando mends_QO%rde loslcordomas craneo
. cervicales se presentaron como una masa nasofarfngea, la - =
cual casi siempre es secundaria a la propagacién descendenté
de un tumor craneocervical, o més rara vez, a la extensién -~
ascendente de una lesién cercial alta. El cordoma craneocer-—
vical con toda probabilidad tiene su origen en la sinconaro-
sis esfenooccipital del clivus. Pocas veces se llega al diag
néstico tan sélo por el cuadro clinico; generalmente se re--
quieren radiograffa simple, politomografia, angiografia, cen
telleo CT, y biopsia. También la imagen de rescnancia magné-
tica nuclear (NMR) puede ser extremadamente Gtil en el diag-

néstico de estas lesiones antes de la biopsia.

En series radiogrdficas simples del crédneo, 75% de los pa- -~
cientes‘mostrarén cambios 6seos, es decir, una lesién osteo-
‘1ftica expansia en el clivus, con una masa de tejido blanco-
acompafiante. En ocasiones es visible destruccién del clivus-
en la sincondrosis esfénooccipital. Las radiograffas simples
pueden mostrar tambi&n aumento de calcificacidn, a causa de-

depSsitos distréficos de calcio o a secuestro de fragmentos-



8seas. La calcificacién es mis frecuente en el tipo condroi-

de de cordoma.

La angiograffa, carotidea o vertebral, revelara una masa - -
avascular en la lfnea media en relacién a la masa de clivus,
con desplazamiento de la arteria basilar hacia arriba y - --
atris. Hay solamente cuatro casos comprobados de cordoma con
vascularidad anormal. La mayoria de pacientes con cordoma --
fﬁe recopilada antes del advenimiento de la tomograffia compu
tarizada (CT). La politomografia fue usada ampliamente, pero
no proporciona tanta informacifén como la CT. Las vistas coro
nales son especialmente fitiles para definir la extensién ex-
‘tra e intracraneal de las lesiones. Todavia no se dispone am
pliamente de la inconograffa por resonancia magnética nu- --
clear, ni se han practicado estudios formales comparando su-

utilidad con la de la CT. (Gr&fica 6).

El diagnbSstico diferencia de los tumores esfenococcipitales -
incluye condrosarcoma, Eondroma, craneofaringioma, tumores -
dermoide, hipofisario y pineal; meningioma y gliomas ponti--
nos. BEs necesario obtener un diagnéstico tisular antes de --
proceder a una intervencién quirfirgica importante. Se obtie-
né mejor el diagndstico histolégico a través de una biopsia-

transbucal.

No existen signos o rasgos patognoménicos de cordoma. En = -

1956 se dio a esta neoplasia el nombre de "ecchondrosis phy-



saliphora". Por examen mécroscépico el cordoma tfpico es un-
tumor lobulado, mucoide, parcialmente translficido, el cual -
presenta una o todas las siguientes caraﬁteristicas: a) dis-
posicién lobular global de las cé&lulas; b) tendencia de éﬁ--
tas a crecer en cordones o bandas irregulares en una fofma -
pseudocacinar; c) produccifn de una matriz mucinosa intercélg
lar abundante, y d} presencia de grandes células fisalffo- -
ras. Friedman y colagoradores describieron la ultraestructu-
ra celular en 1962, y encontraron dos tipos de células, es=-
trellada y fisalffora, las cuales se hallan en extremos - -~
"opuestos de un proceso de maduracidn, siendo las estrelladas
mis inmaduras. Al parecer la vacuolizacifn aumenta a medida-
' .que maduran las cé&lulas. La célula fisslifora representa la~
etapa final del crecimiento siendo la destruccién de esta c&

lula el hecho o acontecimiento terminal.

Existen dos clases generales de condromas: el tfpico y el --
condroide. Cabe describir la variedad condroide como una mez
~cla de elementos condroide y cordomatoso que puede fluctuar-
desde pequeiias Sreas dispersas de cartflago hialino en un te
rreno de cordoma, © a la inversa, en cuyo caso domina el com

ponente condroide.

El pron6stico de pacientes con cordomas es desfavorable, con
un: promedio de supervivencia de siete afios, y el fndice de -
supervivencia de cinco afios sin recurrencia es de 108%. En el

tipo condroide son un tanto mejores las estadisticas de su--
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- pervivencia de pacientes con cordomas tipicos fue de 4.1 ~ -
aflos, en contraste con la variedad condroide en la cual tal-
promedio fue de 15.8 afos. Dahlin y MacCarty informaron so--
bre dos de 15 pacientes que sobrevivieron cinco afics, mien--
tras que'Mabrey observé un promedio de supervivencia de dos-
afios y medic desde el comienzo de los sintomas. La causa - -
usual de muerte en todas las series publicadas fue recurren-
cia local con extensién intracraneal. Los cordomas esfenooci

pitales rara vez causan metdstasis.

El tratamiento sugerido para cordomas es la reseccidn quirfir
gica, seguida de radiacién postoperatoria paliativa. (Grafi-
ca 7) (13,14.15) La localizacifn de estos tumores es la base
del crédneo hace que sea casi imposible la extirpacién comple
ta incluso con bordes. Después de estas excisiones subtota-=-
les, son inevitables las recurrencias, que generalmente ocu-
rren al cabo de unos tres afios con la variedad tipica y de--
cuatro afios con el. tipo condroide.

Se han descrito acceso quirﬁrgicog mltiples al clivus, algu
nos de los cuales incluyen las vias transbucal, transcervi--
cal-transclival, transeptal—transesfenoidal; transcervical, -
fosa infratemporal y recientemente, la exposici6n transmandi

bular-transcervical de la base del créineo.

La via transbucal para los tumores bajo y medioclival, asf -

como las lesiones Cl y C2, permite una exposicién rdpida y -

11



f&cil de las estructuras esquelétic&s subyacentes, mientras-
que la.base del craneoc se aborda por via de la pared farfn--
gea posterior de la faringe incidida. La extirbacién de las-
paredes anterior y posterior del esfenoides permite observar

el clivus.

El acceso transcervical-transclival fue descrito por Steven-
son y colaboradores én 1965 para evitar operar a través de1—>
campo contaminado de la boca. El espacio parafaringeo es ex-
puesto mediante una incisién cervical y seguido hasta la ba-
se del créneo, via ésta que permite llegar a la porcidn infe
rior del clivus, Cl y C2. De esta forma se obtiene acceso di
recto a las porciones anteriores del agujero ocgipital, pro-
tuberancia, bulbeo y clivus. Esta via de acceso reqguiere ope-
rar en un espacio muy profundo a través de una pequefia inci-
sidén e implica riesgo de lesién a las arterias caré&idas, ve

na yugular, y nervios craneales inferiores.

El acceso transeptal-transesfenoidal es similar al usado en-
‘cirugia hipofisaria y ofrece una exposicién limitada a este-

tumor.

Puede utilizarse una exposicién transantral mediante un acce
SOvCaldwell-Luc estindar para exponer la fosa pterigomaxilar
Yy la nasofaringe, lo cual deja visible el suelo de la fosa -
media con morbilidad minima. Esta t&cnica brinda también ex-~

posicifén limitada, pero puede usarse para obtener diagnfsti-

12



co anatomopatolégico en casos ocultos.

Como indicaron Fisch y colaboradores cabe. recurrir a un acce
.so por la fosa infratemporal o cigomdtica en pacientes con'-
‘cordomaé del élivus, ya que este método proporciona una am=-

plia exposicidén del agujero occipital al seno esfenoidal,‘y-

se emplea con mis frecuencia que otras té&cnicas neurotol&gi-
cas descritas en la bibliografia. Los inconvenientes son pa-
rdlisis temporal del nervio facial secundaria a transposi~ =~
cién del mismo, pérdida de audicisn conductiva, y anestesia=-

en la distribucidn del nervio maxilar inferior.

La exposicisn transmandfbular-transcervical descrita por - =~
Krespi y colaboradores ofrece exposici6n amplia de la fosa -
craneal media y control vascular proximal. La seccidn del la
bio y mandfbula en la 1inea media y de las estructuras del -
piso de la boca a lo largo del borde externo de la lengua ex
pone. el espacio parafaringeo, fosa infratemporal (comparti--
miento lateral), clivus nasofaringeo, y columna cervical - -

(compartimiento de la l1finea media).

fécnica operatoria. Se ejecuta la exploracién transmandfbu--
lar-transcervical de la base del cr&neo colocando al enfermo
en posicién supina, e inicialmente se pfactica una tragqueoto
mifa a través del segundo anillo traqueal. Se ejecuta ahora =
una incisién transversal en el cuello, sobre el lado mis ~ -

afectado por el tumor, gue se extiende desde la punta de la-.

13



apéfisis mastoides hsta el Area submentoniané. En séguida se
.obtienen colgajos que incluyen el miisculo cutineoc del cue- -
llo, uno superior y otro inferior. En la parte anterior se -
identifica el tenddn g&strico, que se libera de su fijacién-
.al hioides, lo cual permite desviar hacia arriba el contgni~
do del tridngule submaxilar con el colgajo cutdneo. A conti-
nuacién se dirige hacia fuera el misculo esternocleidomastoi

deo, y se expone la vaina carotidea.

Se identifica la arterié cardtida primitiva que es seguida -
hasta su bifurcacisn. Se diseca luego la arteria car&tida ex
terna hacia la mandfbula y se separa en un puntoc distal a la
arteria lingual. Se identifican después los nervios cranea--
les décimo a duodé&cimo protegiéndolos a su salida de la base
del créneo. La incisidn en el cuelio se dirige ahora en di-=
reccién ascendente hacia el labio inferior el cual es seccip
nado . en la linea media, exponiendo asf la porcibén anterior -
de la mandibula. Se eleva entonces el periostioc en el men- =~
tén, para exponer anbos orificios mentonianos y se ejewcuta-
entonces mandibulotomfa éntre los ;ncisivos medios de manera
escalonada, practicando cuatro aguieros cén trépano para la-
fijacidén e inmovilizacién con alambre de los segmentos mandi
bulares en el momento del cierre u oclusién. Se dirige ahora
la lengua hacia el lado contralateral, seccionando enseguida
. la mucosa del piso de la boca, con su musculatura de sostén.
El nervie lingual es identificade y proteg1do. Se dirige la=~

inclsl&n bucal hacia atrds hasta el trfgono retromolar, lo -

14



cual permite desviar la mandibula lateralmente.

En este punto, puede proseguir la diseccidn hacia fuera al -
espacioc parafaringeo y fosa infratemporal, o en direccidn in
terna hacia el cimportamiento de la base del crdneo, nasofa-
’ringe y clivus en la linea media. El nervio lingual es segui

do hacia la fosa pterigomaxilar y protegido.

Si procede llevar la d@iseccifn al comportamiento de la lfinea
media, se prolonga la incisién sobre el paladar blande y du-
ro, siguiendo el borde interno de la denticién superior. Se-
eleva el colgajo hemipalatino para exponer la nasofaringe y-
. el hueso palatino. Algunas porciones del paladar durc pueden
removerse con la gubia de Kerrison para exponer la cavidad -
nasal posterior y la nasofaringe. Mediante diseccibfn roma, -
se crea un espacio quixﬁ:gico entre los mGsculos constricto-~
res superiores y la fascia prevertebral superior al nervio -
hipogloso. Se procede entonces a la seccifn de los mfisculos~
estilogloso y esilofaringeoc, asf come el nervio glosofarin-~-
. geo. La seccién transversal de estas estructuras permite re-
Vtraccién de la buco~faringe al lado contralateral. Ahora - -
bien, para separar la nasofaringe de la base del crineo sin-
desgarrar su mucosa y musculatura, es preciso seccionar los-
misculos palatinos y la trompa de Bustaguio. Esta maniobra -
se ejewcuta bajo visién directa colocando las tijeras por --

dentro de la carStida interna.

15



La retraccién de la nasofaringe hacia el lado contralateral-
expone todo el compartimiento de la lfnea media de la base -
del créneo, el cual incluye la cavidad nasal posterior, coa=- .

nas, clivus, y columnas cervical superior.

Una vez expuesta la base del créneo, y pracﬁiéada una inéi--
sién en la fascia pre-vertebral, la separacién de la muscu--
latura prevertebral éxpone el clivus y la porcién superior -
de la columna cervical. Puede utilizarse un trépano para re-
tirar porciones &seas de la base del créneo y facilitar la -
equsiciéﬂ. Cabe extirpar el cordoma en este punto bajo vi--

5i6n directa, usando un microscopio y léser.

La oclusi6n después de resecar el tumor comienza con la rea-
comodacién del msculo constrictor superior fij&ndolo de nue
vo a la musculatura prevertebral en la base del crineo. Debe
ejecutarse una miotomfa cricofarfngea. También es necesario-
aplicar tubo nasog&strico para nutricidn postoperatoria; El-.
colgajo del paladar se aproxima por ;utura de la mucosa, y =~
se ejecuta después cierre primario del piéo de la boca en =-

una capa, utilizando suturas no absorbibles.

La mandfbula se junta e inmoviliza cén alambre, y para lo- -
grar ma&or estabilidad,’ se aplica una f&rula lingual. En el-
cuello, se reaproximan los m@isculos dig&strico y milohioi~- -
deo, y se aplica un catéter grande y blando para aspiracién-

a lo largo de la curva del cuello hasta la base del cré&neo.-
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El labio y las incisiones del cuello se cierran de la mane--—

ra usual.

Se sabe que los cordomas y otros tumores cartilaginosos be--
nignos son insensibles a la radiacién. Sin embargo, la mayo-
rfa de estudios muestran que la radiacién es un posible coad
yuvante del tratamiento paliativo. Pearlman y colaboradores-
comprobaron que fue necesaria la radiacién radical (4000 a -
7000 rads) para lograr una respuesta paliativa cuando se com
bina con resecci6n quirfirgica. Observaron ademds estos auto-
res que si fracasa el ré€gimen inicial de radioterapia, no re
sultardn beneficiosos tratamientos repetidos de radiacién. -
Spoden y colaboradores lograron un indice de 26% de curacidn
de cinco afios, usando 6000 a 8000 rads. Cualquier dosis mis-
alta aumenta el riesgo de lesidn por radiacibn. Otros estu--
dios sugieren que la terap&utica con protones de alta ener--
gia es prometedora como método de paliacifn., A este respecto
hay que citar que 8 de 14 pacientes tratados por biopsia ex-
cisié subtotal, y radiacién con protones (6000 cgt} sobrevi-
vieron sin signos de enfermedad durante vigilancia de uno a-
tres afios. Sugieren estos autores que se necesitan cuando me
nys 200 cgy por dia durante seis a ocho semanas para lograr-

una paliacién aceptable.

17



GRAFICA |

CORDOMAS LOCALIZACION

SACROCOCCIGEQ - - = - -- - 48-55%
INTRACRANEAL- - - - - - -- 25-30%
COLUMNA Vi---=-=-nc-=uu]10-25%

MABREY - GARDNER - Y TURNER
INTRACRANIAL CHORDOMA IN INFANCY.
J. NEUROSURG. 1975, 42 349-352.

18



GRAFICA 2

CORDOMAS

TEJIDO FOTOCORDAL .................... CORDOMA CLASICO.

MESENQUIMA. . . .. .ccecicicncnnnnna CORDOMA INTERMEDIO.
XNUCLEO PULPOSO)

_TEJIDO CONDROIDE - - ......co-ccee--....CONDROMA CONDROIDE.
(DISCO V)

HISTOPATHOLOGY 9885.
9,543 -550.

19



GRAFICA 3

CORDOMAS

LOCALIZACION INTRACRANEAL TIPO_DE_CORDOMA
DORSUM SELLAE SELLAR
PARASELLAR.
CUERPO DE- CLIVUS ; " ESFENOOCCIPITAL
(PORCION MEDIA) v VENTRAL.
DORSAL.

LATERAL (PETROSAL)

BASION
CLIVAL INFERIOR.

DEPENDIENDO DE SU LOCALIZACION ES LA SINTOMATOLOGIA QUE
PRESENTARA EL PACIENTE.

20



~ GRAFICA 4

CORDOMAS CLASIFICACION PATOLOGICA

* TIPICO O CLASICO-
« INTERMEDIO O MESENQUIMATOSO
* CONDROIDE

HEATON & TURNER. HISTOPATHOLOGY 1985

21



GRAFICA 5

SINTOMAS

CEFALEA
OBSTRUCCION NASAL
HIPOACUSIA ‘
DISFAGIA
VISION BORROSA
PLENITUD OTICA
TINITUS

" DESCARGA NASAL

22



GRAFICA 6

CORDOMAS METODOS DE DX

= RX SIMPLE DE CRANEO
TOMOGRAFIA AC

RESONANCIA  MN
ANGIOGRAFIA

POTENCIALES E. MULTIMODALES

23



_GRAFICA 7

CORDOMAS SOBREVIDA

TX ‘ TIPICO CONDROIDE
CIRUGIA + RT 5.2 AROS 24.9 ANOS.
RT 4.8 , 36
CIRUGIA 1.5 17.4

HEFFELFINGER. CANCER, AGOSTO 1973.

24



MATERIAL Y NMETODOS

El disefio del trabajo fue retrospectivo abierto. Se estudia-
ron pacientes del C.H. 20 de Noviembre ISSSTE, pertenecien—--
tes al servicio de Neurocirugfa y Otorrinolaringologfa, du--

rante un perfodeo de 6 afios.

Los pacientes fueron inclufdos en el estudio cuando llenaron
los siguientes reguisitos a) pacientes con diagnSstico de -=-
cordomas de clivus asociado con sfndrome obstructivo nasal,-

plenitud otica, sordera, b) pacientes menores de 20 afios.

Se estudiaron 3 pacientes, los cuales fueron del sexo femeni
no con edades comprendidas entre los 7 afios y los 16 afios de
edad. Ninguno con antecedentes familiares y personales de im
porcancia de los 3 pacientes, 2 presentaron sindrome nasofa-

ringeo y el tercero un sindrome cerebeloso.

La técnica en 2 pacientes fue cirugfa y radioterapia y el ==

tercero radioterapia.
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PRESENTACION DE LOS CASOS

CASO No. 1. "Femenino de 11 afos de édad atendida en 19B4 —-
sin antecedentes de importancia, con cuadre clinico de un =--
afio de evolucién caracterizade por sindrome obstructivo na--
sal progresivo bilateral, rinofonia (hiporrinofonfia) cerrada
y rinorrea-anterior acuosa bilateral en escasa cantidad, - -
proptosis bilateral de predominio derecho, diplopia, disminu
cidén de la agudeza visual en forma progresiva hasta llegar a
la amaurosis. A la exploracién fisica se encontré fascie ade
noidea con asimetria facial debido a la protrusidn ocular bj
~ lateral de predominio derecho, pupilas midridticas, arrefléc
ticas, fondo de ojo con atrofia papilar, paresia bilateral -
de VI par craneano, abombamiento velo palatino que a la éal-
pacidén es de consitencia media a dura, orofaringe por lo de-
mis de caracteristicas normales; escasa secrecifn blanqueci-
na en piso de ambas fosas nasales, cornetes moderadamente au
mentados de volumen. A la rinoscopia posterior se aprecia ma
sa que ocupa toda la nasofaringe y es de superficie irregu~-
lar sin poder precisar el sitio de origen. A la inspeccidn -
bajo visién microcépica de ambos oidos se aprecian membranas
éimpénicas con opacidad moderada e inmSviles a la otoécopia;
neumdtica, se encontrSé Rinne negativo bilateral y Weber cen-
tral, Resto de la exploracién sin datos patolégicos. Durante
su estancia en el hospital se agregd cefalea holocraneal de-
presentacisn ocasional muy intensa, no pulsitil, de varias =

horas de duracidn que remitfa con analgésicos parenterales,-
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adem&s hubo disartria y disfagia. Las radiograffas simples -
de craneo mostraror destruccibn de la silla turca, con mdlti
pPles calcificaciones selares y supraselares y la tomografia-
axial computada (TAC) mostrd un tumoxr de 8 x 7 cm, (Fig. 1)~
- procedente del clivus que invade Srbitas y nasofaringe. Se -
tomd biopsia de paladar blando la cual se informS como co;dg
ma condroide (Fig. 2}. Se aplicd radioterapia y se egresf --
sin cambios neurolégicos, su evolucidn se desconoce por aban

dono del tratamiento.

CASO No. 2, Femenino de 7 afios de edad atendida en enero de-
1988 con antecedentes perinatoldgicos y ae desarrcllo norma=
les, con un cuadro de 6 meses de evolucidn consistente en @i
ficultad para la marcha en retroceso en forma progresiva, --
tratada en su inicio como padecimiento psiquidtrico; a la di
ficultad para retroceder se agrega posteriormente pérdida ~--
del equilibrio, visién borrosa, cefalea constante moderada e
intensa acompanada de nausea y vémito. A la exploracifn neu=-
rolégica las funciones mentales, pares craneales y motrici--
dad se encontraron sin alteraciones y la exploracidn cerebe~-
losa‘revelé lateropulsidén indistinta, marcha con base de sus
tentacisén amplia, dismetrfa de predominio izquierdo y nistag
mo a la mirada extrema (recojo) horizontal en forma bilate~-
ral con jalones de nistagmo vertical; sin mas datos patol&gi
cos a la exploracidn fisica. En las radiograffas simples de-
craneo se encontrd destruccidn parcial de clivus; una TAC =--

mostré gran tumor de clivus con extensifn paraselar bilate--
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ral y a fosa posterior con un componente hiperdenso basal y-
uno quistico que comprime al cerebelo {(Fig. 3) una angiogra-
£fa digital mostr8 desplazamiento importante de la arteria -
basilar hacia atr8s y a la derecha. Se practicd reseccifn --—
parcial por abordaje sub-occipital-lateral y drenaje del - -
quiste, el informe anatomopatolégico fue de cordoma condroi-
de., Su evolucién fue adecuada durante 11 meses y el 12o0. pre
" sentS recafda con acentuacién del sindrome cerebeloso y un =
VII par periférico izgquierdo, una TAC de craneo tomada en ==
ese momento muestra recidiva de la parte quistica por lo que
se efectud una segunda intervencién quirfirgica por la via de
abordaje, y se drené un quiste de 25 ml, la evolucién fue fa
vorable y se inicia en esta ocasién un ciclo de radioterapia

con buena evolucibn.

CASO No. 3. Femenino de 16 afios de edad con cuadro clinico -
de 2 afios de duracién iniciado con alteraciones en la fona--
ci6n en forma gradual, paresia lingual, disartria, siﬁdrome-
obstructive nasal progresivo, hiporrinofonia, cefalea occipi
tal constante intensa que se acompafia de nauseas y vémito, -
Asi'coﬁo sensaci§n de inestabilidad. A la paciénte se le - -
practi&é en su clinica, una biopsia de un bulto en rinofarin
ge la cual se reportd como hiperplasia linforreticular compa

tible con adenocides.

A la exploracidn neurol&gica encontramos disartria por pare-

sia del XII par craneal en forma bilateral y voz gutural. ==~
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Las funciones mentales sistema motor y sensitivo fueron nor-
males. En la rinoscopfa anterior se encontrd abundante moco-
hialino, mucosa p&lida, septum alineado y cornetes hipertré-~
ficos. En la rinoscopia posterior se aprecia bulto en pared-
posterior de la rinofaringe compatible con hipertrofia ade-=~
noidea, crofaringe con limitacibn de la movilidad de la lén-
gua en todas direcciones y presencia de fasciculaciones, la-
laringoscopia indire;ta sin datos patoldgicos; ofdos con mem
branas timp&nicas normales, cuello sin datos patolfgicos. --
Las radiograffas simples de crénec mostraron destruccifn par
cial del clivus, una TAC se reportd s6loc con las alteracio-~
.nes OGseas mencionadas y una imagen por resonancia magnética-
nuclear (IRM) evidencid un tumor dorsal y ventral al clivus-
que compiimia en forma importante el bulbo y la protuberan--
cia. Fig. No. 4) Se realizé abord&je transoral-transpalatino
previa traqueostomia con reseccién parcial del tumor, en el-
postoperatorio presentd mejorfa de la fonacidn y de la pare-
sia lingual, el informe anatomopatolSgico fué de cordoma cli
sico. Se manejd en forma externa con radioterapia. Una IRM -
de control efectuado 2 meses después mostrd 50% del tumor =--
original. La paciente fué€ vista en la consulta externa en dai
ciembre de 1988 con persistencia de la paresia lingual aun--
que de ‘menor intensidad y ha acudido regularmente a la es- -

cuela.
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RELACION ENTRE LOCALIZACION Y CUADRO CLINICO

CASO |

CASO 2

CASO 3

VENTRAL DEL CLIVUS

BASI - ESFENOIDAL

BASI - OCCIPITAL

NASOFARINGEO Y
NEUROFTALMOLOGO

CEREBELOSO

COMPRESION VENTRAL
DEL BULBO
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CORDOMAS DEL CLIVUS. EDADES PEDIATRICAS

PACIENTE EDAD SeExo ANo
CASO | " F 1984
CASO 2 7 F 1988

CASO 3 16 F 1988

CIRUGIA RT
BIOPSIA  Si

SUBOCCIPI- SI
TAL.

TRANSORAL SI
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DISCUSION

Loé Cordomas representan entre el 0.1% y 0.2% de lecs tumores
intracraneales primarios, (2,3,9,10). En el Hospital Regio--
nal 20 de Noviembre en un perfodo de 12 afios (1378-1990) les
corresponde el 0.7%. Es necesaric un conocimiento general de
sus caracteristicas clinicas y su comportamiento en lo que -
compete a las especialidades de Neurocirugfa, Neurologfa, Of
talmologfa, Otorrinolaringologia, Oncologfa, Medicina Inter-
na y Pediatrfa. Ya que debido a sus variadas localizaciones-
en la base del créneo y el comportamiento altamente invasivo
la sintomatologfia serd muy diversa, pudiendo integrarse di--
versos sindromes y por ello acudir en forma inicial con cual
quiera de las especialidadeslcitadas. Afortunadamente el cre
cimiento del tumor es muy lento, y la sobrevida dependeri ==
del tipo de -cordoma de que se trate ya que seglin Heffelfin--
ger y Cols. (9) el cordoma condroide en su serie mostraron -
una sobrevida de 24.9 afiocs mientras que al cordoma clisico -
le cbrrespcndié sobrevida de 5.2 afios; ambos grupos fueron -

tratados con cirugia y radioterapia.

En la revisi6n efectuada por Jyojii Handa y Cols. y Mierau -
y Weeks (13,14), de los 13 casos de cordomas de clivus en -~
edades pediitricas, 11 fueron hombres y 2 mujeres; reportéin- -
.dose en la literatura internacional una relacidn hombre-mujer

de 2:1; nuestros 3 casos corresponden-al ser femenino y en eda
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des pedifitricas.

En el Casc No. 1, el tumor mostrd su agresividad invasora -=
protruyendo a nasofarfinge y con destruccién de ambas 6rbi- -~
tas. Desgracladamente acudif en forma tardfa para su aten- -
cifn y sS8lo se le pudo ofrecer biopsia y radioterapia. EA -—
ella se integraron dos sindromes clinicos, un nasofaringeo y

un neurcftalmolégico, su evolucidén se ignora por abandono.

En el Caso No. 2, se presentS un sindrome cerebeloso clésico
que es tfatado quir{irgicamente con remisidn casi completa de
la sintomatologfa y que recidivé al afio de la intervencién -
por lo que ameritd una 2a. intervencibn quirfirgica y radiote

rapia, con buena evolucién hasta el momento.

El Caso No. 3, se presentd con un sindrome nasofaringeo en -
' forma inicial y posteriormente se integré un sindrome de com
presién ventral de bulbo, por lo que ameritd un abordaje - -~
transoral, transpalatino y radioterapia, actualmente la pa==-
ciente acude reqularmente a la escuela con buena calidad'de-
Vvida. Ninguno de los 2 filtimos casos ha presentado datos de-

metdstasis.
La cefalea es el sindrome m&s frecuentemente observado en eg

tos casos y el par craneal que con mayor frecuencia se ve -=

afectado es el VI en forma uni o bilateral (1,2,6,8,13,14).
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Dentro de los métodos de diagnSstico, la radicgrafia simple
nos orienta importantemente porque se observa gran destruc-
cién de hueso hasta en el 75% de los casos vy en ocasiones -
masas nasofaringeas de tejidos blandos; la tomografia axial
computada y la imagen con resonancia magn&ética nos propor--
cionan el diagnSstico alto indice de certeza. Es necesario-
efectuar angiografia vertebral ya que frecuentemente la ar-
teria basilar estd desplazada hacia arriba y atrs por lo -
cual es indispensable este procedimiento para planear el --

abordaje quirGrgico.

La cirugia combinada con radioterapia es el esguema de mane

jo que ha mostrado tener mayor sobrevida (1,2,9,13,14,15).

'

BExisten mltiples vias de abordaje quirlrgico perc las usa-

~das son la transoral-transpalatina, abordaje transeptal - -

transesfenoidal, suboccipital y subtemporal (1,2,13). Las -
désis de radioterapia son generalmente altas y ésta por si-

sola no. ha mejorado la sobrevida, (16,17,18,19).
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CONCLUSIONES

Los cordomas representan en el Hospital Regional 20 de No

viembre de un periodo de 12 ahos un 0.7%.

Es necesario un conocimiento general de sus caracterfsti-
cas clinicas y su comportamiento en lo que compete a las-
especialidaaes de.neurocirugia, neurologia, oftalmologfa,
otorrinolaringologia, oncologia, medicina interna y pedia

tria.

El crecimiento de los cordomas de clivus es lento y la so

brevida dependera del tipo de cordoma de gue se trate.

La cefalea y el sindrome obstructivo nasal son los sinto-
mas que se observan con mis frecuencia en estos casos y -
el par craneal que se ve mas afectado es el VI en forma ~*

uni o bilateral. 1,2,6,8,13,14.

La tomografia axial computada y la imagen con resonancia-

magnética nos proporcionan el diagn6stico de alto indice=-

de certeza.

Es necesario efectuar angiograffa vertebral ya que fre- -
cuentemente la arteria basilar esta desplazada hacia arri
ba y atr&s por lo cual es indispensableieste procedimien-

to para planear el abordaje quirfirgico.
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7. La cirugfa combinada con radioterapia es el esquema de ma
nejo que ha mostrado tener mayor sobrevida. 1,2,9,13,14,-

15.
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