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PREFACIO 

En los tiempos actuales, más que ~n ninguna otra época de la 

historia, la divisi6n social y técnica del trabajo ha alcan­

zado una profusi6n sin precedentes al penetrar todos los es·· 

pacios de actividad; siendo una de las ~endencias más repre-­

sentativas de la actual divisi6n del trabajo la especializa­

ci6n. 

Es leg!timo afirmar que en la actualidad, no existe una act! 

vidad humana (t~cnica o cient!fica) por restringida que pa-­

rezca, que no se considere bajo el dominio de un enpecialis­

ta. Tal situación contribuye a perpetuar una concepción ato­

mizada y dispersa del mundo, donde genera la idea de que ca­

da compartimento del saber y del hacer es independiente de -

los demás y de aqu! se deriva que lo único necesario en cuan, 

to al conocimiento, es lo relacionado con la propia especia­

lidad. El especialista se· ve orillado cada vez más a reGtrin 

girse a su especialidad y en esa medida se encuentra, tam- ·· 

bi~n crecientemente incapacitado para reflexionar sobre su -· 

propia actividad como parte de un subconjunto y menos aún s2 

bre la ubicación de su quehacer en el concierto del trabajo­

socidl en su totalidad. 

Se ve imposibilitado para ejercer una crítica "desde ahora"·· 

que le permita advertir la ideología dominante en el seno de 

su especialidad. 



Dentro de una lucha añeja 7 recurrente de tendencias entre ·­

el materialismo y el espirituali~mo, entre el idealismo y el 

realismo, entre el empirismo y nl racionalismo; cada una de­

ellas ha tenido su hegemonía epistemológica, Riendo en la a~ 

tualidad la hegemonía del empirismo 16gico determinada por -

la división del trabajo con su efecto de separación/aisla- -

miento, la tendencia a seguir. 

Por otro lado, la tecnología coadyuva decisivamente a atomi­

zar cada proceso de trabajo, diversificando la especializa-­

ción y ampliando el efP.cto de neparación/aislami~nto aludí-­

do, lo cual impide el acceso al conocimiento del proceso gl2 

bal, facilitando la intromisi6n del empirismo 16gico como ~; 

siología "espontánea" del científico. 

Otra característica de las teorías descriptivas (rlentro del­

empirismo lógico), es la introducción creciente de laG mate­

máticas en su ámbito. En este 5entido la matematización de -

una teoría posibilita la verificación precisa, pero de ning~ 

na manera le confiere a una teoría poder explicativo, acre-­

cienta su poder descriptivo. 

Determinar que un estudio menos atomizado del organismo y un 

enfoque humanista es la meta a seguir para el mejor bienes·· .. 

tar de nuestro paciente. "SOLO UN ENTENDIMIENTO PROFUNDO DE·· 

COMO EL MUNDO FISICOQUIMICO, BIOLOGICO, PSICOLOGICO Y SOCIAL 

DEL QUE FORMAMOS PARTE HA J,f,EGADO A SER LO QUF. ES, PUEDE PR.Q 



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". 



R B S U 11 E a 

Los cordornas son neoplasias que se originan de remanentes de 

la notocorda. Su frecuencia es mayor en adultos y ae han in­

formado 13 casos en edades pediátricas hasta 1990 en la lit~ 

ratura internacional y ninguno en la nacional. Se presentan-

3 casos tratados en nuestro hospital de 1984 a 1990, los 3 -

casos corresponden a femeninas con edades de 11,7 y 16 años¡ 

el primero presentó el tumor localizado ventralmente al cli­

vus con invasi6n a órbita y el segundo y tercer caso con lo­

caliznci6n dorsal al mismo. En el caso No. 1 se instauró un­

stndrome nasofaríngeo y neuroftalmol6gico, debido a la gran­

extensi6n fue tratado con biopsia y radioterapia, se ignora­

su evolución por abandono. El caso No. 2 ne presentó con stn 

drome cerebeloso franco, se efectuó resecci6n quirürgica por 

vía posterior con buena evolución, present6 recaída que ame­

ritó una segunda intervenci6n y posteriormente más radioter~ 

pia con buena evolución hasta el momento. El caso 3 se pre-­

stntó con Síndrome nasofaringeo en forma inicial y ulterior­

mente con Síndrome de compresión_ ventral de bulbo, se reali­

zó un abordaje transoral-transpalatino del tumor con resec-­

ción parcial y posteriormente más radioterapia con buen evo­

lución hasta el momento. 
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I•TRODUCCIOB 

En años recientes, los métodos más sofisticados y modernos -

de investigaci6n han cambiado radicalmente el diagn6stico y­

tratamiento 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 anatómica -

de las regiones que afecta, la poca incidencia estad!stica,­

la dificultad en llegar a un diagn6stico preoperatorio ca- -

rrecto y las dificultades que el tratamiento quirGrgico tie­

oo. 

Estos problemas son más interesantes y peculiares en la in-­

fancia: En efecto durante esta edad, el desarrollo de trans­

formaciones morfovolumetricas de la regi6n del clivus y su -

naturaleza del proceso patológico son evaluadas muy cerca. 

El diagnóstico temprano es muy importante, por lo que el ot~ 

rrinolaring6logo debe tener en mente esta patología y encam! 

narla a un tratamiento quirGrgico. 
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ASPECTOS B X S T O R X C O S 

Los cordomas son tumores raros a los cuales corresponde Q.2% 

de las neoplasias nasofaríngeas y menos de 1% de las del si~ 

terna nervioso central (1,2,9,10). Los cordomas son neopla- -

sias disontogénicas derivadas de remanentes rudimentarios·o­

residuales del notocordio embrion~_rio, que usualmente nacen­

de una de tres regiohes principales: esfenooccipital (35%),­

sacrococc!gea (50%1, o vertebral (15%) (Gráfica 1). En este­

art!culo se considerará el diagn6stico y tratamiento de los-

cordomas que se originan en la base del cránP.o. 

Se aprecia mejor la evoluci6n natural de los cordomas cuando 

se conoce la embriolog!a del notocordio. Esta se ha descrito 

como una columna cilíndrica de células de origen mesodérmico 

formada en todos los cordadoo a lo largo del eje dorsal cen­

tral y situada delante del tubo neur~l, que se extiende des­

de la membrana bucofar!ngea hasta el c6ccix. Las células del 

notocordio contienen grandes vacuolas llenas de mucina, las-

cuales proporcionan sostén al embri6n en desarrollo. En ver­

tebrados el notocordio regresa hacia la cabeza en la sexta -

semana de la vida fetal, y la funci6n de sostén es as~mida -

entonces por los cuerpos vertebrales y los discos intervert~ 

brales, formados en el mesodermo alrededor del notocordio. -

La porci6n del notocordio en el interior de los cuerpos ver­

tebrales involucra finalmente, mientras que la situada entre 

los cuerpos vertebrales permanece como el nGcleo pulposo de-



los discos intervertebrales. PuedP.n persistir remanentes del 

del rotocordio en cualquier parte a lo largo de las áreas de 

la cabeza y pliegues caudales, donde es muy intensa la acti­

vidad durante el desarrollo. Gráfica 2. 

Binkhorst y colaboradores sugieren varios puntos de origen -

para el cordoma: dorso de la silla turca, clivus de Blumen-­

bach, vestigios del notocordio retrofar!ngeo, remanentes de­

un ligamento apical odontoideo, nGcleos pulposos y vestigio$ 

en el occipital escamoso y en localizaci6n ectópica, como -­

seno frontal y mandíbula (4). Algunas observaciones sugieren 

que los cordomas pueden nacer de nódulos cordales ectópicos, 

más que de remanentes del notocordio. Gráfica 3. 

Hay. un ligero predominio de cordoma en hombres (2:1 a 3.2),­

excepto en su variedad condroide, (6) la cual afecta con más 

frecuencia a las mujeres. El promedio de edad de presenta- -

ci6n de lesiones basioccipitales var!a entre la tercera y 

cuarta décadas de la vida, ocurriendo el tipo condroide a -­

edad algo m4s temprana que la variedad típica. Gráfica 4. 

Los cordomas crecen con lentitud y son localmente invasores. 

Los signos y s!ntomas de presentación dependen del sitio de­

la lesión y del grado de extensión de la·misma. Muy a menudo 

el tumor se inicia con signos de invasi6n de silla, parasi-­

llar o clival. La diplops!a por afecci6n del VI par craneal­

es el 's!ntoma más coman a la presentación, ya que se encuen-
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tra en 90% de los casos. Algunos síntomas se deben a la par­

ticipación en el proceso de otros nervios craneales que en -

50% de los casos implican del séptimo al duodécimo. (8,13, -

14) Se observa cefalea occipital frontal cuando menos en 75% 

de los pacientes, siendo los síntomas más frecuentes diplo-­

pía, cefalalgia, péirálisif, de nervios craneales, déficit de-

campo visual, y obstrucción nasal. (qráfica 5) En la mayor -

parte de las series, ·cuando menos 90% de los cordornas crane2 

cervicales se presentaron como una mas~ nasofaríngea, la - -

cual casi siempre es secundaria a la propagaci6n descendente 

de un tumor craneocervical, o más rara vez, a la extensi6n -

ascendente de una lesión cercial alta. El cordoma craneocer-

vical con toda probabilidad tiene su origen en la sincondro­

sis esfenooccipital del clivus. Pocas veces se llega al diag 

nóstico tan sólo por el cuadro clínico1 generalmente se re-­

quieren radiografía simple, politomografía, angiografía, cerr 

telleo CT, y biopsia. También la imagen de resonancia magn~­

tica nuclear (NMR) puede ser el:tremadamente Gtil en el diag­

nóstico de estas lesiones antes de la biopsia. 

En series radiogr4ficas simples del cráneo, 75% de los pa- -

cientes mostrar4n cam.bios óseos, es decir, una lesi6n osteo-

lítica expansia en el clivus, con una masa de tejido blanco­

acompañante. En ocasiones es visible destrucci6n del clivus­

en la sincondrosis esfenooccipital. Las radiografías simples 

pueden mostrar también aumento de calcificaci6n, a causa de­

depósitos distr6ficos de calcio o a secuestro de fragmentos-
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6seos. La calcificaci6n es más frecuente en el tipo condroi­

de de cordoma. 

La angiograf!a, carotídea o vertebral, revelará una masa - -

avascular en la l!nea media en relaci6n a la masa de clivus, 

con desplazamiento de la arteria basilar hacia arriba y - -­

atrás. Hay solamente cuatro casos comprobados de cordoma con 

vascularidad anormal. La mayoría de pacientes con cordoma -­

fue recopilada antes del advenimiento de la tomografía comp~ 

tarizada (CT)• La politomograf!a fue usada ampliamente, pero 

no proporciona tanta información como la CT. Las vistas cor2 

nales son especialmente Gtiles para definir la extensión ex­

tra e intracraneal de las lesiones. Todavía no se dispone a~ 

pliamente de la inconografía por resonancia magnética nu­

clear, ni se han practicado estudios formales comparando su­

utilidad con la de la CT. (Gráfica 6). 

El diagn6stico diferencia de los tumores esfenooccipitales -

incluye condrosarcoma, condroma, craneofaringioma, tumores -

d~rmoide, hipofisario y pineal; meningioma y gliomas ponti-­

nos. Es necesario obtener un diagn6stico tisular antes de -­

proceder a una intetvenci6n quirúrgica importante. Se obtie­

ne mejor el diagnóstico histológico a través de una biopsia­

transbucal. 

No existen signos o rasgos patognorn6nicos de cordoma. En - -

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



saliphora". Por examen macrosc6pico el cordoma t!pico es un­

tumor lobulado, mucoide, parcialmente translGcido, el cual -

presenta una o todas las siguientes caracter!sticas: a) dis­

posición lobular global de las células; b) tendencia de és-­

tas a crecer en cordones o bandas irregulares en una forma -

pseudoacinar; c) producci6n de una matriz mucinosa intercel~ 

lar abundante, y d) pre.sencia de grandes células fisaltfo- -

ras. Friedman y colaboradores describieron la ultraestructu­

ra celular en 1962, y encontraron dos tipos de células, es-­

trellada y fisaltfora, las cuales se hallan en extremos 

opuestos de un proceso de maduración, siendo las estrelladas 

más inmaduras. Al parecer la vacuolizaci6n aumenta a rnedida­

que maduran las células. La célula fisalifora r~presenta la­

etapa final del crecimiento siendo la destrucción de esta c! 

lula el hecho o acontecimiento terminal. 

Existen dos clases generales de condromas: el t!pico y el -­

condroide. Cabe describir la variedad condroide como una me~ 

cla de elementos condroide y cordornatoso que puede fluctuar­

desde pequeñas &reas dispersas de cartílago hialino en un t~ 

rreno de cordoma, o a la inversa, en cuyo caso domina el com 

ponente condroide. 

El pronóstico de pacientes con cordomas es desfavorable, con 

un promedio de supervivencia de siete años, y el índice de -

supervivencia de cinco años sin recurrencia es de 101. En el 

tipo condroide so~ un tanto mejores las estadísticas de su--
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pervivencia de pacientes con cordomas típicos fue de 4.1 - -

años, en contraste con la variedad condroide en la cual tal­

promedio fue de 15.8 años. Dahlin y Maccarty informaron so-­

bre dos de 15 pacientes que sobrevivieron cinco años, míen-­

tras que Mabrey observó un promedio de supervivencia de dos­

años y medio desde el comienzo de los síntomas. La causa - -

usual de muerte en todas las series publicadas fue recurren­

cia local con extensión intracraneal. Los cordomas esfenooci 

pitales rara vez causan metástasis. 

El tratamiento sugerido para cordomas es la resección quirú~ 

gica, seguida de radiaci6n postoperatoria paliativa. (Gráfi­

ca 7) (13,14.15) La localización de estos tumores es la base 

del cráneo hace que sea casi imposible la extirpación compl~ 

ta incluso con bordes. Después de estas excisiones subtota-­

les, son inevitables las recurrencias, que generalmente ocu­

rren al cabo de unos tres años con la variedad típica y de-­

cuatro años con el· tipo condroide. 

Se han descrito acceso quirúrgicos múltiples al clivus, alg~ 

nos de los cuales incluyen las v!as transbucal, transcervi-­

cal-transclival, transeptal-transesfenoidal, transcervical,­

fosa infratemporal y recientemente, la exposición transmandi 

bular-transcervical de la base del cr4neo. 

La vía transbucal para los tumores bajo y medioclival, así -

como las lesiones Cl y C2, permite una exposición rápida y -
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fácil de las estructuras esqueléticas subyacentes, mientras­

que la base del cráneo se aborda por v!a de la pared farin-­

gea posterior de ia faringe incidida. La ~xtirpación de las­

paredes anterior y posterior del esfenoides permite observar 

el clivus. 

El acceso transcervical-transclival fue descrito por Steven­

son y colaboradores en 1965 para evitar operar a través del­

campo contaminado de la boca. El espacio parafar!ngeo es ex­

puesto mediante una incisión cervical y seguido hasta la ba­

se del cráneo, v!a ésta·que permite llegar a la porción infe 

rior del clivus, Cl y C2. De esta forma se obtiene acceso d! 

recto a las porciones anteriores del agujero occipital, pro­

tuberancia, bulbo y clivus. Esta via de acceso requiere ope­

rar en un espacio muy profundo a través de una pequeña inci­

sión e implica riesgo de lesión a las arterias carótidas, v~ 

na yugular, y nervios craneales inferiores. 

El acceso transeptal-transesfenoidal es similar al usado en­

cirug!a hipofisaria y ofrece una exposici6n limitada a este­

tumor. 

Puede utilizarse una exposición transantral mediante un acc~ 

so Caldwell-Luc estándar para exponer la fosa pterigomaxilar 

y la nasofaringe, lo cual deja visible el suelo de la fosa -

media con morbilidad m!nima. Esta técnica brinda también ex­

posición limitada, pero puede usarse para obtener diagnósti-
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co anatomopatológico en casos ocultos. 

Como indicaron Fisch y colaboradores cabe. recurrir a un acc~ 

so por la fosa infratemporal o cigomática en pacientes con -

cordomas del clivus, ya que este método proporciona una am-­

plia exposición del agujero occipital al seno esfenoida!, y­

se emplea con más frecuencia que otras técnicas neurotológi­

cas descritas en la bibliografía. Los inconvenientes son pa­

rálisis temporal del nervio facial secundaria a transposi- -

ci6n del mismo, pérdida de audición conductiva, y anestesia­

en la distribuci6n del nervio maxilar inferior. 

La exposici6n transmand!bular-transcervical desprita por - -

Krespi y colaboradores ofrece exposici6n amplia de la fosa -

craneal media y control vascular proximal. La secci6n del l~ 

bio y mandíbula en la.línea media y de las estructuras del -

piso de la boca a lo largo del borde externo de la lengua e~ 

pone el espacio parafar!ngeo, fosa infratemporal (comparti-­

miento lateral), clivus nas6faringeo, y columna cervical - -

(compartimiento de la línea media). 

~ca operat:oria. Se ejecuta la exploraci6n transmandíbu-­

lar-transcervical de la base del cráneo colocando al enfermo 

en posición supina, e inicialmente se p~actica una traqueot2 

mía a través del segundo anillo traqueal. Se ejecuta ahora -

una incisión transversal en el cuello, sobre el lado más 

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

13 



apófisis mastoides hsta el área submentoniana. En seguida se 

obtienen colgajos que incluyen el músculo cutáneo del cue- -

llo, uno superior y otro inferior. En la parte anterior se 

identifica el tendón gástrico, que se libera de au fijación­

.al hioides, lo cual permite desviar hacia arriba el conteni­

do del triángulo submaxilar con el colgajo cutilneo. A conti­

nuaci6n se dirige h~cia fuera el músculo esternocleidomasto! 

deo, y se expone la vaina carot!dea. 

Se identifica la arteria car6tida primitiva que es seguida -

hasta su bifurcación. Se diseca luego la arteria car6tida e~ 

terna hacia la mandíbula y se separa en un punto distal a la 

arteria lingual. Se identifican después los nervios cranea-­

les décimo a duodécimo protegiéndolos a su salida de la base 

del cráneo. La incisión en el cuello se dirige ahora en di-~ 

rección ascendente hacia el labio inferior el cual es secci~ 

nado en la l!nea media, expon_iendo as! la porción anter~or -

de la mandíbula. Se eleva entonces el periostio en el men- -

tón, para exponer ambos orificios mentonianos y se ejewcuta­

entonces mandibulotom!a entre los incisivos medios de manera 

escalonada, practicando cuatro agujeros con trépano para la­

fijación e inmovilización con alambre de los segmentos rnand! 

bulares en el momento del cierre u oclusi6n. Se dirige ahora 

la lengua hacia el lado contralateral ·, seccionando enseguida 

la mucosa del piso de la boca, con su musculatura de sostén. 

El nervio lingual es identificado y protegido. Se dirige la­

incisión bucal hacia atr4s hasta el tr!gon_o retromolar, lo -
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cual permite desviar la mandíbula lateralmente. 

En este punto, puede proseguir la disección hacia fuera al -

espacio parafar!ngeo y fosa infratemporal, o en dirección in 

terna hacia el cirnportamiento de la base del cráneo, nasofa­

ringe y clivus en la linea media. El nervio lingual es segui 

do hacia la fosa pterigomaxilar y protegido. 

Si procede llevar la disecci6n al comportamiento de la línea 

media, se prolonga la incisi6n sobre el paladar blando y du­

ro, siguiendo-el borde interno de la dentici6n superior. Se­

eleva el colgajo hemipalatino·para exponer la nasofaringe y­

el hueso palatino. Algunas porciones del paladar duro pueden 

removerse con la gubia de Kerrison para exponer la cavidad -

nasal posterior y la nasofarinqe. Mediante disecci6n roma, 

se crea un espacio quirdrgico entre los mQsculos constricto­

res superiores y la fascia prevertebral superior al nervio -

hipogloso. Se procede entonces a la sección de los músculos­

estilogloso y esilofartngeo, as! como el nervio glosofarín-­

geo. La sección transversal de esta~ estructuras permite re­

tracción de la buco-faringe al lado contralateral. Ahora 

bien, para separar la nasofaringe de la base del cráneo sin­

desgarrar su mucosa y musculatura, es preciso seccionar lÓs­

mGsculos palatinos y la trompa de Eustaquio. Esta maniobra -

se ejewcuta bajo visi6n directa colocando las tijeras por -­

dentro de la carótida interna. 
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La retracción de la nasofaringe hacia el lado contralateral­

expone todo el compartimiento de la línea media de la base -

del cráneo, el cual incluye la cavidad nasal posterior, coa­

nas, clivus, y columnas cervical superior. 

Una vez expuesta la base del cráneo, y practicada una inci-­

sión en la fascia pre-vertebral, la separación de la muacu-­

latura prevertebral expone el clivus y la porción superior -

de la columna cervical. Puede utilizarse un trépano para re­

tirar porciones óseas de la base d~l cráneo y facilitar la -

expqsición. Cabe extirpar el cordoma en este punto bajo vi-­

sión directa, usando un microscopio y láser. 

La oclusión después de resecar el tumor comienza con la rea­

comodación del músculo constrictor superior fijándolo de nu~ 

va a la musculatura prevertebral en la base del cráneo. Debe 

ejecutarse una miotomía cricofaríngea. También es necesario­

aplicar tubo nasogástrico para nutrición postoperatoria. El-. 

colgajo del paladar se aproxima por sutura de la mucosa, y -

se ejecuta después cierre primario del pisQ de la boca en -­

una capa, utilizando suturas no absorbibles. 

La mandíbula se junta e inmoviliza con alambre, y para lo- -

grar mayor estabilidad," se aplica una férula lingual. En el­

cuello, se reaproximan los músculos digástrico y milohioi- -

deo, y se aplica un catéter grande y blando para aspiraci6n­

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

ra usual. 

Se s'abe que los cordomas y otros tumores cartilaginosos be-­

nignos son insensibles a la radiación. Sin embargo, la mayo~ 

r!a de estudios muestran que la radiación es un posible coa~ 

yuvante del tratamiento paliativo. Pearlman y colaboradores­

comprobaron qu~ fue necesaria la radiación radical (4000 a -

7000 rads) para lograr una respuesta paliativa cuando se com 

bina con resecci6n quirúrgica. Observaron además estos auto­

res que si fracasa el régimen inicial de radioterapia, no r~ 

sultarán beneficiosos tratamientos repetidos de radiación. -

Spoden y colaboradores lograron un índice de 26% de curaci6n 

de cinco años, usando 6000 a 8000 rads. Cualquier dosis más­

alta aumenta el riesgo de lesión por radiación. Otros estu-­

dios sugieren que la terapéutica con protones de alta ener-­

g!a es prometedora como método de paliación. A este respecto 

hay que citar que 8 de 14 pacientes tratados por biopsia ex­

cisió subtotal, y radiación con protones (6000 cgt) sobrevi­

vieron sin signos de enfermedad durante vigilancia de uno a­

tres años. Sugieren estos autores que se necesitan cuando m~ 

nJs 200 cgy por d!a durante seis a ocho semanas para lograr­

una paliación aceptable. 
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El diseño del trabajo fue retrospectivo abierto. Se estudia­

ron pacientes del C.H. 20 de Noviembre ISSSTE, pertenecien-­

tes al servicio de Neurocirugía y Otorrinolaringología, du-­

rante un período de 6 años. 

Los pacientes fueron· incluídos en Al estudio cuando llenaron 

los siguientes requisitos a) pacientes con diagn6stico de -­

cordomas de clivus asociado con síndrome obstructivo nasal,­

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

Se estudiaron 3 pacientes, los cuales fueron del sexo femen! 

no con edades comprendidas entre los 7 años y los 16 años de 

edad. Ninguno con antecedentes familiares y personales de ifil 

portancia de los 3 pacientes, 2 presentaron síndrome nasofa­

ringeo y el tercero un síndrome cerebeloso. 

La técnica en 2 pacientes fue cirugía y radioterapia y el -­

tercero radioterapia. 
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PRBSB!ft'JICIOll DE LOS CASOS 

CASO No. l. "Femenino de 11 años de édad atendida en 1984 

sin antecedentes de importancia, con cuadro clínico de un 

año de evoluci6n caracterizado por síndrome obstructivo na-­

sal progresivo bilateral, rinofonía (hiporrinofonía) cerrada 

y rinarrea-anterior acuosa bilateral en escasa cantida.d, - -

proptosis bilateral de predominio derecho, diplopia, dismin~ 

ción de la agudeza visual en forma progresiva hasta llegar a 

la amaurosis. A la exploración física se encontró fascie ad~ 

noidea con asimetría facial debido a la protrusión ocular b! 

lateral de predominio derecho, pupilas midriáticas, arreflé~ 

ticas, fondo de ojo con atrofia papilar, paresia bilateral -

de VI par craneano, abombami~nto velo palatino que a la pal­

pación es de consitencia media a dura, orofaringe por lo de­

mAs de caracter!sticas normales; escasa secreción blanqueci­

na en piso de ambas fosas nasales, cornetes moderadamente a~ 

mentados de volumen. A la rinoscopia posterior se aprecia m2 

sa que ocupa toda la nasofaringe y es de superficie irregu-­

lar sin poder precisar el sitio de origen. A la inspección -

bajo visión microc6pica de ambos oídos se aprecian membranas 

timpánicas con opacidad moderada e inmóviles a la otoscopía­

neumática, se encontró Rinne negativo bilateral y Weber cen­

tral. Resto de la exploración sin datos patológicos. Durante 

su estancia en el hospital se agregó cefalea holocraneal de­

preSentación ocasional muy intensa, no pulsátil, de varias -

horas de duración que remitía con analgésicos parenterales,-
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además hubo disart1·la y disfagia. Las radiografías simples -

de craneo ~ostraro1 destrucción de la silla turca, con múlt! 

ples calcificaciones salares y supraselares y la tomograf!a­

axial computada (TACI mostr6 un tumor de 8 x 7 cm, (Fig. !)­

procedente del clivus que invade órbitas y nasofar!nge. Se -

tomó biopsia de paladar blando la cual se informó como cord2 

ma condroide (Fig. 2). Se aplicó radioterapia y se egresó -­

sin cambios neurológicos, su evolución se desconoce por aban 

dono del tratamiento. 

CASO No. 2. Femenino de 7 años de edad atendida en enero de-

1988 con antecedentes perinatológicos y de desarrollo norma­

les, con un cuadro de 6 meses de evolución consistente en d! 

ficultad para la marcha en retroceso en forma progresiva, 

tratada en su inicio como padecimiento psiquiátrico; a la d! 

ficultad para retroceder se agrega posteriormente pérdida 

del equilibrio, visi6n ·borrosa, cefalea constante moderada e 

int~nsa acompañada de nausea y vómito. A la exploraci6n neu­

rológica las funciones mentales, pares craneales y motrici-­

dad se encontraron sin alteraciones y la exploración cerebe­

losa reveló lateropulsión indistinta, marcha con base de su~ 

tentaci6n amplia, dismetría de predominio izquierdo y nistas 

mo a la mirada extrema (recojo) horizontal en forma bilate-­

ral con jalones de nistagmo vertical; sin mas datos patológ! 

coa a la exploración física. En las radiografías simples de­

craneo se encontró destrucci6n parcial de clivus; una TAC -­

mostró gran tumor de clivus con extensi6n paraselar bilate--
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ral y a fosa posterior con un componente hiperdenso basal y­

uno quístico que comprime al cerebelo (Fig. 3) una angiogra­

fía digital mostró desplazamiento importante de la arteria -

basilar hacia atr&s y a la derecha. Se practicó resección -­

parcial por abordaje sub-occipital-lateral y drenaje del - -

quiste, el informe anatomopatológico fue de cordoma condroi­

de. Su evolución fue adecuada durante 11 meses y el 120. pr~ 

sentó recaída con acentuación del síndrome cerebeloso y un -

VII par periférico izquierdo, una TAC de craneo tomada en -­

ese momento muestra recidiva de la parte quistica por lo que 

se efectuó una segunda intervención quirúrgica por la vía de 

abordaje, y se drenó un quiste de 25 ml, la evolución fue f~ 

vorable y se inicia en esta ocasión un ciclo de radioterapia 

con buena evolución. 

CASO No. 3. Femenino de 16 años de edad con cuadro clínico -

de 2 años de duración iniciado con alteraciones en la fona--

ción en forma gradual, paresia lingual, disartria, síndrorne­

obstructivo nasal progresivo, hiporrinofonta, cefalea occip! 

tal constante intensa que se acompaña de nauseas y vómito, -

así como sensación de inestabilidad. A la paciente se le - -

practicó en su clínica, una biopsia de un bulto en·rinofarin 

ge la cual se reportó cOmo hiperplasia linforreticular comp~ 

tible con adenoidea. 

A la exploración neurológica encontramos disartria por pare­

sia del XII pur craneal en forma bilateral y voz gutural. --
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Las funciones mentales sistema motor y sensitivo fueron nor­

males. En la rinoscopía anterior se encontró abundante moco­

hialino, mucosa pálida, septum alineado Y. cornetes hipertr6-

ficos. En la rinoscopía posterior se aprecia bulto en pared­

posterior de la rinofaringe compatible con hipertrofia ade-~ 

noide~, crofaringe con limitaci6n de la movilidad de la len­

gua en todas direcciones y presencia de fasciculaciones, la­

laringoscopía indirecta sin datos patol6gicos; oídos con mem 

branas timpánicas normales, cuello sin datos patol6gicos. -­

Las radiografías simples de cráneo mostraron destrucci6n pa~ 

cial del clivus, una TAC se reportó sólo con las alteracio-­

.nes óseas mencionadas y una imagen por resonancia magnética­

nuclear (IRM) evidenció un tumor dorsal y ventral al clivus­

que comprimía en forma importante el bulbo y la protuberan-­

cia. Fig. No. 4) Se realizó abordaje transoral-transpalatino 

~revia traqueostomía con resección parcial del tumor, en el­

postoperatorio presentó mejoría de la fonación y de la pare­

sia lingual, el informe anatomopatológico fué de cordoma el! 

sico. Se manejó en forma externa con radioterapia. Una IRM -

de control efectuado 2 meses después mostró 50% del tumor 

original. La paciente fué vista en la consulta externa en d! 

ciembre de 1988 con persistencia de la paresia lingual aun-­

que· de menor intensidad y ha acudido regularmente a ·1a es- -

cuela. 
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RELACION ENTRE LOCALIZACION Y CUADRO CLINICO 

CASO 1 VENTRAL DEL CLIVUS 

CASO 2 BASI - ESFENOIDAL 

CASO 3 BASI - OCCIPITAL 
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CORDOMAS DEL CLIVUS. EDADES PEDIATRICAS 

PACIENTE EDAD SEXO ARO CIRUGIA RT 

CASO 1 11 F 1984 BIOPSIA SI 

CASO 2 7 F 1988 SUBOCCIPI- SI 
TAL. 

CASO ! 16 F 1988 TRANSORAL SI 
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DISCUSION 

Los Cordomas representan entre el O.li y 0.2% de los tumores 

intracraneales primarios, (2,3,9,10). En el Hospital Regio-­

nal 20 de Noviembre en un período de 12 años (1978-19901 les 

corresponde el 0.7%. Es necesario un conocimiento general de 

sus características clínicas y su comportamiento en lo que -

compete a las especialidades de Neurocirugía, Neurología, O! 

talmolog!a, Otorrinolaringología, Oncolog!a, Medicina Inter­

na y Pediatría. Ya que debido a sus variadas localizaciones­

en la base del cráneo y el comportamiento altamente invasivo 

la sintomatolog!a será muy diversa, pudiendo integrarse di-­

versos síndromes y por ello acudir en forma inicial con cua! 

quiera de las especialidades citadas. Afortunadamente el cr~ 

cimiento del tumor es muy lento, y la sobrevida dependerá -­

del tipo de cordoma de que se trate ya que segGn Heffelfin-­

ger y Cols. (9) el cordoma condroide en su serie mostraron -

una sobrevida de 24.9 años mientras que al cordoma clásico -

le c0rrespondi6 sobrevida de 5.2 años; ambos grupos fueron -

tratados con cirugía 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 pedi4tricas, 11 fueron hombres y 2 mujeres; reportán­

dose en la literatura internacional una relaci6n hombre-mujer 

de 2: 1; nuestros 3 casos corresponden al ser femenino y en ed~ 
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des pedi~tricas. 

En el Caso No. 1, el tumor mostró su agresividad invasora -­

protruyendo a nasofarínge y con destrucci6n de ambas 6rbi- -

tas. Desgraciadamente acudi6 en forma tardía para su aten- -

ción y sólo se le pudo ofrecer biopsia y radioterapia. En -­

ella se integraron dos síndromes cl~nicos, un nasofaríngeo y 

un neuroftalmol6gico, su evolución se ignora por abandono. 

En el Caso No. 2, se present6 un síndrome cerebeloso clásico 

que es tratado quirúrgicamente con remisión casi completa de 

la sintomatología y que recidivó al año de la intervención -

por lo que ameritó una 2a. intervención quirúrgica y radiot~ 

rapia, con buena evolución hasta el momento. 

El Caso No. 3, se presentó con un síndrome nasofaríngeo en -

forma inicial y posteriormente se integró un síndrome de ca~ 

presión ventral de bulbo, por lo que ameritó un abordaje 

transara!, transpalatino y radioterapia, actualmente la pa-­

ciente acude regularmente a la escuela con buena calidad de­

vida. Ninguno de los 2 últimos casos ha presentado datos de­

rnetástasis. 

La cefalea es el síndrome más frecuentemente observado en e~ 

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 diagnóstico, la radiografía simple 

nos orienta importantemente porque se observa gran destruc­

ción de hueso hasta en el 75% de los casos y en ocasiones -

masao nasofar!ngeas de tejidos blandos; la tomografia axial 

computada y la imagen con resonancia magnética nos propor-­

cionan el diagnóstico alto indice de certeza. Es necesario­

efectuar angiografia vertebral ya que frecuentemente la ar­

teria basilar está desplazada hacia arriba y atrás por lo -

cual es indispensable este procedimiento para planear el -­

abordaje quirdrgico. 

La cirugia combinada con radioterapia es el esquema de man~ 

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

Existen múltiples vias de abordaje quirGrgico pero las usa-

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

transesfenoidal, suboccipital y subtemporal (1,2,13). Las -

d6sis de radioterapia son generalmente altas y ésta por si­

sola no.ha mejorado la sobrevida. (16,17,18,19). 
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C'OllCLUSIOBllS 

l. Los cordomas representan en el Hospital Regional 20 de N~ 

viembre de un periodo de 12 años un 0.7%. 

2. Es necesario un conocimiento general de sus caract~risti­

cas clínicas y su comportamiento en lo que compete a las­

especialidades de neurocirugía, neurologia, oftalmolog!a, 

otorrinolaringología, oncología, medicina interna y pedi~ 

tria. 

3. El crecimiento de los cordomas de Clivus es lento y la SQ 

brevida dependerá del tipo de cordoma de que se trate. 

4. La cefalea y el sindrome obstructivo nasal son los stnto­

mas que se observan con más frecuencia en estos casos y -

el par craneal que se ve más afectado es el VI en forma 

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

5. La tomografía axial computada y la imagen con resonancia­

magn~tica nos proporcionan el diagn6stico de alto indice­

de certeza. 

6. Es necesario efectuar angiograf!a vertebral ya que fre- -

cuentemente la arteria basilar esta desplazada hacia arr! 

ba y atr&s por lo cual es indispensable este procedimien­

to para planear el abordaje quirOrgico. 
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7. La cirugía combinada con radioterapia es el esquema de m~ 

nejo que ha mostrado tener mayor sobrevida. 1,2,9,13,14,·-

15. 
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