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INTRODDCCION

Las cordomas son lumores raros, Lipicamente de
lerto ereeicnie o, Tocalne e agnesivos, gude se origain
de remanentes de la nolararda.

Se oviginan oo ol eentro de L base del eraneo [Fig. 1)
¥oIMeRenlan varios patrones de exleosion on dodas
direrewones, invluyende invasion darmal, comprometie o
estrueluras neurovaseulares, niltanode asi lq exiension
ole su rescecidn,

Su evolucion natural es impredecille. Algunos creeen
PATMAITWC T A presar del tratiemdenilo eo a0 oSt
CONTLL OETOs (e Eneay 1em CuLeso 1152 Dendg g,

El manejo de estas lesiones gue comprometen el
ellbvus es un problens desaliaide, por su relacién con
CRIFIICTuras neuroviasculares erilicns, areglae e
sort e lento crecimientla, son loeabinenie agtesivos, Sa
erecimiente lenlo pernite ol Lumor aleinsar gran dama
o A e s dliagnostieo sicnde resistenies a la
radbiclerapio convencional.

Existin varias maneras de abordar o clivos, siendoe
o] principal abjetlvo de Ta mavoeria de los secesos evilar
I retraceion ceocbral,

Los alordajes anleriones cxiracraneanos [neluyen
o] shordaje transnasal franscsfenoidal. ol abordaje
transmaxilar v o] albordaje sransoral.

lavs alwnlajes inlracraneancs anleriotes son ol

Fig. I A g I Dscoein caelanvrien
i trerrfe fewden dez ewtension ried
clivus. farnnde por To ldudne deld
faasiiens fesraodedess oon I peerte basitor
cherd excpupitad, @ las itnporTe ey ve-
fereeomaesd HetLroe LSOt e,
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frontal transbasal y el abordaje subfrontal extendido.

Los abordajes laterales incluyen el abordaje
cranioorbitocigomatico, el abordaje a la fosa media y el
abordaje extremo lateral.

En este trabajo haremos una revision sobre el trata-
miento de los cordomas de base de craneo, terapia
adyuvante, factores pronosticos y los diferentes abor-
dajes a la base de craneo para su reseccion radical.

DESCRIPCION
Consideraciones patolégicas

En 1846 Virchow describi6 un tejido blando, como
jalea, que se origina en la sincondrosis esfenooccipital,
que suponia que era una lesion del grupo de los tumores
cartilaginosos. Esta lesion estaba compuesta por célu-
las grandes, vesiculares, con forma de planta, que él
llamo “células fisaliforas™. Muller, en 1858, atribuy6 el
origen de los tumores a los restos de la notocorda y
declar6o que seria mas apropiado llamarlo cordoma o
ecordosis.

Coenen, en 1925, reviso la primera gran serie de
cordomas (68 casos) y distingui6 incidentalmente entre
la forma benigna (ecordosis) y la forma maligna clini-
camente importante (cordoma)!-2.

La ecordosis clival se encuentra en la linea media
sagital, 1 a 2 cm caudal a la clinoides posterior, en la
region de la sincondrosis esfenooccipital, que se encuen-
tra en general osificada a los 20 anos de vida. La
ecordosis esta presente en el 2 al 3% de las autopsias!-23.

Los cordomas se originan de remanentes de la
notocorda que es el esqueleto axial inicial, reemplazada
gradualmente por elementos mesodérmicos, que even-
tualmente formaran las vértebras y la base de craneo.
Debido a este origen, se pueden encontrar en cualquier
punto a lo largo del eje espinal, pero los cordomas se
ubican con mayor frecuencia en las extremidades:
rostralmente el clivus y caudalmente el sacro. Se pre-
sentan en la regiéon sacrococcigea en un 50% de los
casos, en el resto de la columna en el 15%, y en la base
de craneo en un 25 al 36% de los casos!™.

Los cordomas de base de craneo son tumores de la
linea media y la sincondrosis esfenooccipital es
considerada como el sitio de origen de estos tumores, sin
embargo la extension lateral es comun. Una posible
explicacion seria que la continua multiplicacion de las
células de la notocorda da como resultado un namero de
ramos que penetran en la base de craneo en diferentes
direcciones. También se han descripto cordomas puros
de nasofaringe e intradurales!-3.

El crecimiento lateral de estos tumores resulta fre-
cuentemente en la invasién del seno cavernoso. El
mecanismo mas probable de invasion seria siguiendo el
curso del sexto par craneal y no por invasiéon dural, sin
embargo, la invasion dural seria el principal mecanismo
de extension a la fosa posteriors. Las tres principales
direcciones de crecimiento son: extension paraselar
{23-60%), prepontina (36-48%) y nasofaringea (10-25%
de los casos)!.

Los cordomas se encuentran en 0,1 al 0,7% de los
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pacientes con tumores intracraneanos. Se presentan
en todas las edades pero tipicamente se vuelven sinto-
maticos en la tercera a quinta década de la vida!®®.
Tienen una moderada predileccion masculina, con una
relacion varon/mujer de 2:15. Menos del 5% de los
tumores se diagnostican antes de los 20 afios de edad.

Las lesiones del clivus superior causan mas frecuen-
temente déficit de los nervios II al VI y las lesiones del
clivus bajo causan déficits de los nervios VII al XII. Los
nervios trigémino y motor ocular externo son los mas
comunmente comprometidos.

Se encuentran metastasis en el 10 al 40% de los
caso0s®487 siendo los cordomas sacrococcigeos y los
vertebrales los que tienen mas posibilidades de metas-
tatizar.

En ninos menores de 5 anos, el 57,9% tienen
metastasis, comparado con solo el 8,5% de los pacientes
mayores. Los hallazgos histologicos del tumor primario
se relacionan directamente con la incidencia de
metastasis; se encontro un patréon atipico en el 87,5%
de los pacientes con metastasis. La prevalencia de
hallazgos histologicos de atipia, con un comporta-
miento agresivo del tumor es mayor en pacientes
menores de 5 anos®.

Los cordomas se clasifican en tres categorias: con-
vencional o clasico, condroide e indiferenciado. Clinica-
mente hay al menos 2 subgrupos de pacientes con
cordomas, con diferente comportamiento: algunos con
un curso benigno y otros con un comportamiento mas
agresivo y rapidamente progresivo de la enfermedad?’.

Los cordomas convencionales se presentan en gene-
ral como tumores pseudoencapsulados. Son blandos,
gelatinosos, de color gris o rojo, avasculares y gene-
ralmente lobulados. Sin embargo, el limite con el tejido
normal no existe en el hueso, donde los cordomas
infiltran a través de las lineas de menor resistencia!-34.
Las caracteristicas histologicas de los cordomas son: la
formacion intra y extracelular de mucus; la presencia
dela célula fisalifora, gran célulavacuolada que contiene
mucus; organizacion lobulada de las células tumorales;
ocasionalmente vacuolacion de nucleo; y un gran
parecido con el tejido notocordal'. Las células
vacuoladas fisaliforas, que contienen mucina en su
citoplasma, se rompen dejando a las células adyacentes
rodeadas de mucinal.

Heffelfinger definié la variante condroide de los
cordomas, que en su estroma se asemeja a cartilago
hialino, con células neoplasicas fisaliforas, y también
encontré que tenia un curso clinico mas benigno!-®.
Estudios recientes no encontraron diferencia en la
sobrevida de los pacientes con cordoma convencional o
cordoma condroide. Tal vez el mejor pronoéstico de los
pacientes con cordoma condroide se debia a que estos
pacientes eran mas j6évenes en ese estudio®.

Los cordomas indiferenciados son una variante rara,
con un comportamiento clinico mas agresivo y una peor
respuesta al tratamiento; son mas comunes en la region
sacra. Contienen areas de cordoma convencional con
componentes que se asemejan a un histiocitoma maligno
fibroso de alto grado, fibrosarcoma, u osteosarcoma’.
Algunos autores sugieren que el cordoma indiferenciado,
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se originaria secundariamente a la transformacion
sarcomatosa después de la radioterapia, sin embargo
algunos cordomas indiferenciados se originan en
pacientes que no recibieron radioterapia?.

Los cordomas en pacientes menores de 5 anos
tienen una gran diversidad histologica, comparado con
los que se presentan en pacientes mayores. La atipia se
presentaen el 65% de los tumores en el grupo mas joven
comparado con €l 4,2% del grupo adulto. Histolo-
gicamente los cordomas clasicos ocurren en 78,7% en
el grupo adulto y sélo en el 35% del grupo joven. Otra
diferencia es la incidencia de la variante condroide: no
se encontroé ninguno en el grupo mas joven, mientras
que 17% de los pacientes mayores de 5 afos tenian
algan componente condroide en su tumor®,

Estudios inmunohistoquimicos han sido ampliamente
usados para poder diferenciar los cordomas clasicos de
los cordomas condroides y del condrosarcoma.

El fenotipo epitelial de los cordomas se manifiesta
por la expresion positiva para marcadores de citoquera-
tina (CK) y antigeno epitelial de membrana (EMA). Los
condrosarcomas, que son neoplasias de origen mesodér-
mico, no reaccionan con esos anticuerpos epiteliales®.
La marcacion positiva para CK y EMA, a pesar de la
diferenciacion cartilaginosa, es diagnostico de cordo-
ma. Los tumores que son predominantemente cartila-
ginosos con pequenas areas cordoides, y cuyas dos
areas se tinen negativamente, se clasifican como con-
drosarcomas’.

Tratamiento

El tratamiento de los cordomas de base de craneo
todavia es un desafio para el neurocirujano. Las recu-
rrencias, aun después de una reseccion radical, perma-
necen altas.

El promedio de sobrevida de los pacientes con
cordomas sin recibir tratamiento se estima en 28 meses
desde el comienzo de los sintomas. La sobrevida después
de la cirugia, la radioterapia, o ambas, esta en un rango
de 3,6 a 6,6 anos, y todos los tumores parecen recurrir
con el tiempo. En promedio, la recurrencia ocurre 2 a
3 anos después del primer tratamiento. La recurrencia
precoz, a menos de 1 mes de la reseccion quirargica,
probablemente representa el crecimiento progresivo de
tumor residual mas que recurrencial.

Debido a que la recurrencia tumoral es la principal
causa de muerte, la tasa de sobrevida libre de recurren-
cia es un indivadior mmpetante de ftratamlento exitose.

Consideraciones quinirgicas

El sisterna de claslieacion propaesio por Al Melty v
Licnlxa® es il para sceleecionar el abardaje gqubmrgico.
Tipa [ sonlos lumares restringidos a un comparlindento
de la base de cranea, definkdo como nm area analtnmica
solitaria {por cjeinplo: sena esfenoidal, seno cavernoso.
Clvus bajo o eorwdila oecipiial]; eaios Linore s som plrogue-
fos, aislados v pueden 800 0 no sintomatioes, Dste tipo
san Jus que lenent mejor prondstics, va gue pieden ser
remavidos com nn relativo tnargen de reseceidn de Boeso
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normal. Tipo Il son tumores que se extienden a dos o mas
areas contiguas de la base de craneo y cuya reseccion
radical se puede conseguir utilizando un solo abordaje
de base de craneo. Este es el tipo que se encuentra mas
frecuentemente. Tipo Il son tumores que se extienden a
varios compartimientos contiguos de la base de craneoy
requieren dos o mas abordajes de base de craneo para
obtener una reseccion radical.

Debido a que estos tumores son principalmente
extradurales, el abordaje quirargico principal debe ser
extradural, que se puede complementar con uno
intradural. La mayoria de estos tumores tienen una
consistencia blanda y gelatinosa por lo que pueden ser
removidos por una pequena apertura. La mayoria de los
cordomas clivales no parecen invadir la duramadre,
otros tejidos blandos o estructuras neurovasculares,
excepto en estadios avanzados o cuando recurren, de
manera que el primer abordaje a estos tumores debe ser
extradural, para prevenir la invasion intradural por la
recurrencia tumoral, ademas de dar acceso al area de
hueso comprometido que debe ser removido siempre
que sea posible.

Un abordaje quirargico amplio y la remocién tumo-
ral total como objetivos de la cirugia, se han visto
favorecidos basados en el hecho una reseccion tumoral
mas extensa se asocia a tasas de sobrevida mas largas.
Sin embargo, el tratamiento quirargico agresivo ha sido
asociado con una tasa de morbilidad y mortalidad
mayor*9,

Forsyth et al!® revisaron 51 casos de pacientes
tratados por cordomas intracraneanos durante un pe-
riodo de 24 anos. La extensién de la reseccion tumoral,
basada solo en los reportes de cirugia, era: biopsiaen 11
pacientes (22%), y reseccion subtotal en 40 pacientes
(78%). La tasa de sobrevida para los pacientes someti-
dos a biopsia era del 36 y 0% a los 5y 10 anos res-
pectivamente; para aquéllos con reseccion subtotal era
de 55% y 45% a los 5 y 10 anos respectivamente.

Gay et al!! estudiaron 60 pacientes con cordomas y
condrosarcomas de labase de craneo, con una media de
seguimiento de 46,8 meses. La extension de reseccion
tumoral era total o casi total en el 67%, subtotal
(definido como >90% de reseccion tumoral) en el 23%,
y parcial (definida como < 90% de reseccion tumoral) en
el 10% de los pacientes. La tasa de sobrevida libre de
recurrencia a los 5 anos fue del 84% en los casos con
reseccion total o casi total y del 64% para los casos en
que se logro so6lo reseccion parcial o subtotal.

Al Mefly v Horba® examinaron el manejo de 25
pacientes con cordomas de base de craneo. Er nitgan
caso el procedimiento quirargico se limité soélo a la
reseceien det wejila tmeeal lando, sino que ademias se
realizd i extenso Iresado del hueso advacenie s alla
de los limiles del hueso comprmetido, La reseccion
radical favsendcla de fumer resfdual o presencia de un
area pequienia cuestlonable) e logrd en 10 pacientes, la
resecoitm subtoral (preseocia de tomer residoal pero
com la ceseccion de mas del 90%) se logd e 11
parientes, y la reseccion parcial (menor del 90%) se
logra cn 2 pacicoles, La media de seguiniento ue de
25,3 mwses, La recwrrencia se observo en § pacienives,
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2 con recurrencia temprana. [2os muenes durante el
seguimienio fueron causadas por la recucrencia fumaoral
v 2 casns presenturondeficils neueolodions perngnentes.
Los autores defienden la reseccion quirargica radival,

Lit reseerion en Blague woneoldgica de los condomas
de clivus con un margen limpio de eida, parece impo-
sllle. La reseccidon hunoral agresivi se acompaia e
una significativa tasa de morbilidad relacionada con el
Rproceditmiento.

Lina estratefla quiriirgica alternativia sc ha propoaes-
1 la rescecion citorreductora segura, Kl ohjetive os
remaover la mayvor cantidad de tumar como s2a posible
cati la mepor tasa de morbilidad v garantlzar uoa lniena
calidad de vida post operalonia. Lo remocicn de Jos
margenes osceos que radean al tumor debe ser realizada
siempre que sea posilile de forma segurai>.

Colli ¢t al® revisaron los datos e G3 pacientes con
cordomus ¥ rondrosarcamas, 53 de los coales teniap
cordomas [41 lipices v 12 varantes condroides), Se
enconlrd que no existe unadiferencia esladisticamente
signifleativa en bas curvas de sobrevida enire 1a resee-
cion raclical o sabtatal (p=0.05), pere se aleseryd ana
diferencia signilicativa entre Ins pacientcs gue Jueron
aometidos a rescecion radical ¥ parcial [pEQ.O00 ¥
reseccian subtotal v parciab {(p=0.001]% 1%,

La subrevica Ihee e recurrencia Mae del 94, 6329 y
53.9% a 1 ano y 59,8, 85.9 v 23, 1% a D anos, para los
pacienies gue fucron somelidos a reseccidn radical,
subtotal ¥y parcial respeetivarnente, Mo hubo diferencia
estadisticamente significaliva enire f resecclon radical
v subiotal [pe0.0S) pera esta difereneia era significativa
cuando se comparatsa los pacienles someticdos a rescocion
radlival ws, parcial (p=0001) v reseccion subiodal vs,
parcial [ps0.001]. La sobrevida v of periodn libre de
recurmeniela entee ks vardanies de cordorma tpico ¥
condeoide o (uernn esiadisticamente signiicatyns.

Crochacd ¢ al'? propusieron como abjeliva guioire
pgico la citumredoeclon méxima, con ¢l meoor dano
colateral. 5i se deteclaba crecimlenta fuimoral, se rea-
ilraba una citugin adicional. Sin embargn, e aulor
concluye que el faclor quirargicen s importants, €sla
muvor cantidad de tumor remaovida duranle la cirugia,

Samii 1 al® estudlaran retrospectivamente 49
pacicnies con cordomas de base de cranen. Las lasasde
gobrovida i los 3 v 10 afos fueran del 65y 394%
respectivamentic. Se aleanzo la reseccion tatal en el
44 ey syl od al ene] B0LEB%, E] porcentaje de reseceion
ers masnt et la pomer cirgia (F8%). Bl inlervalo lilre
e cnfermedad era mavor en el gropa e pacienies gue
st logrd reseceion tumoeal radieal, sin embareo no e
estadistearente slenilicativa, Cono la remncion radi
cal esla asaciada cont mavores lasas de moehilldad, se
propane com alxjet iva del tratamlento no sako la remo-
it tadical Tumaoeal, skione TRmbien Lo peeseovcion de
s Minciones neurpldgicas, Lo reseccidn quirnnicn
deberia permitir ba descompresion de las estruciuras
neuroviscularcs yoasi poder realizar una radicterapin
soegura v mas cficiente,

Lavs cirngias de deseompresion tumoral repetidas
tenert un Aesgn deenminado. Con calla chragia, ¢
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turinr crece en diferentes dircociones v ¢l pacients
desdrralla progeesivamente mds doficits neurologicos
gue pucden no ser reversibles. Cada operacion s mas
dificultosa y resgosa, delndo a que el tejido cicalrical
irnprcle ver planas de diseccion ¥ have gue laidentilica-
cinn de las estrocluras normales advacentes sea n
gran prohlema, Laimplantacian de celulas lumorades v
la propagacion secundaria os un tiesgo en cada cirugiath,
Ademeas de esto, las resecciones repelidas limitan 1a
tolerancia de los tejidos normales a la radiglerapia con
allas dosis. Los procedimientos quimegicos repelidos
son un factor prondstico independiente para la toxicidad
severa después de la radintetapia con protonest.

La recidiva local eatda fuertemente asociacda conoun
mal pronastico. ¥ el contral de la cofermedad despuds
de 1a recurrencia os dificil, Las ciragias previas provi-
can cicatrices y ka radioterapia anterior induce cambios
e los wejidos que Incrementan la dehisceneia de herd
das, listula de lguids celfalamaquides ¢ infeeciones, La
anginpalin inducida por 1o radiacion haee alas arlerlas
mas fragiles v proprosas o lesiones durante ba ciragia,

Abordajes quirirgicos

Aboridaje subfrontal-transbasal ¥ subfrontal exten-
dido. [En 1985, Derome describia el abordaje sulbiron-
tal trnshrsal v o larde Sekhor descerilio ol abarda,
je sulironlal extendida'™. Este abordaje ha sido utib
#adn para tralar cordomas de clivas, cnando se exticn-
den al cuerpoe v seno esfenoidal. protruyen extradural-
menle ¢n la bsa anterior y rausan compresion de los
neryvios oplicus,

Este shordaje permite al cintjano aleangar ol areo
anterlor del arkas, e incluso ¢ cuerpn de CZ2. En combio
el tereks supetar del elivus es o drea mas dificit de
abcanzar, slenda ol dorso selar considerado un punto
cicgo, a menas gue la dura del pise de 1a silla tarea se
retraiga hacia arviba, Ubna nata extradural v extrafarin-
Fea Proves un campu no cobltaminadao.

Se eoloen el paciente endecabito supino, con drena-
ju lumbaar, La incislon camicnea | em anlerior al frago
y cantinua de manera curvilinea, por detras de la linea
e insercion del eabelln, hastia la linea teinporal contra-
Lateral. 53¢ reallda disecrinn sulygaleal preservando col-
gujo de periostlo vascularizada (Fig, 2], que se diseca
hacia delante, Lo erancolomia 056 esenclalmente wna
plaqueta dsea hifrontal con la incorporacion de un
rebogde orldlario (Fig 3], Actualmente recomendamos
rermover it sola rehorde othitao, que nodisminuys las
venlajas gquirtirgicas, v s ronserva ol reborde orbilario
contralateral, que ofrece un buen purameirn para la
reconsinecinn en cascde infeceion de la plagueta Hsea.

Seoutiliza una noa extradoral, eealizands una et-
mmedilectomia v orenuacion del tulx@rculo selar, Las dos
parcdes orbilaras iediabes se afinan con hesado. pero
iy s resecarl, Se abre o] sene vsfeoidal v se aleanea ol
clivus.

Las estulics e diseceion cadaveriea demuestran
gpue elatmrdaje ransbasal aumenta ¢ angule che vision
al dolhe v gue o subifrontal extendido ly aumenta cincs
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Figg. 20 Codgagjes de perricvdnes ooscedtureecor utifleeedeo pora la
recnesirerion o o fase anferor, en el obarcdeje subfroniod
transbescel o sedfrontld catendiclo. A Diseccidn cudastricoa. B,
Irmugen dralreaperelor.

veres comparado con el abordaje sublinntal simple?,

La reconsiruecion de Ba base de cranea y del defecto
dural en el drea clival se realiza Wilizando grasa, faseia
lata. cola de fibrina, ¥ el coléajo vasculatizade de
periostio {Fig. 4].

Claramente la desventaja de esle abordaje es el
rampo quirdrgice angosto y mmuy profunde. El campae
etilre los nervios dplicos, las arneras carotidas inter-
nas, 0% senos cavernosos, lns apices pelrosos, ambos
nervios [V y canales del hipoglosa, Ilmitan este aboreaje
a la linea media, sin permilir abourdar lesiones laterales
a la arteria cardtida intema, siendo necesario cornly-
narle coni abordajes laterales cuando el lumor supera
estos lHmites {Fig, Bl.

Los posibles restos tumarales en los puntos ciegos,
dorso selar o dpice petroso, puseden ser abordardos con
asistencia endoscoploa.

La secuela de vste ahordaje es la denervacion ollato-
ria bilateral. Spetzler el al*% describieron una téenica
guirrglca gque permite la remocién de la lamina eri-
hlforme presenvando ta luncion ollatoria,
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Fig. 0 A, Pluepueta dsea bifrartal cone irechusion de s neboredes
arbirerios, B Cruneoiomda completa cxporewnedo das oos
peridrbitgs.

Fig. 4} Recenstruecidn de o fosa antenior cor el oolpafo e
PErECrOr e Lo oo,

Ahordaje craneo orbito elgomiitico. Es el abordaje
mas versalil para alcanzar lesiones gue se originan en
ol clivus superior. ¥ se extienden lateral a la aneda
carotida interna. {usa media, fosa infratemporal ¥ fusa
posLeTIor.

Las ventajas incluyen vision multidireccional y
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Fligg. I AL Carglornes ode clies oo exdonsiane cdesele ol CLUSM if Sene
e febaiclol, gue prodraeges extroedorod on lee fosce siraderionr of ceeersi
corrtpres iyt flir fos rrerdns Spibos, obordado por v sulyraedol
eateybcliclen, Este olordegje preernife ol ciregfoner eldeeeeeeer e caron
rerite e ced eatfeas, @ el ge et ciaerpa e CE ML TN pos toperaonta

disecclon gquirtrgica por muoltiples mouras fsubilrontal,
transilvianoe ¥ subilemporall, ana plaguels dsea nni-
ra evita la necestdad e reconsloucelon dsea. corla
disiancia a la lesidin, ¥ la ausencia de contamina-
ridn' 17 La desventaja de este abordaje es que es un
abordaje intradural paracaleansar un tumer de arigen
exlradural,

Preferimos usareste abordaje para lus pacienies con
extension imtradural del tumeor en la Tasa media con
irvasion del seno cavernosa,

Abardaje a la fosa media. Esie abardaje lue al
principic dtilizadoe para tratar leslones de la losa
infratemporal, fusa esfenopalatina, fosa temporal ¥
SN0 CAVETTINSD,

El arco vigomatico tolulmenie explestn s¢ seocio-

REV ARGIINT NELROC

na, canservando la insercian del mosculo masel cro en
el Borde inferior del arco cigsmalico, Se desplaga o
cigomua inlerieninente podiendoe visualizar ol origen de]
miisenbe emporal en el proceso coroneide del maxilar
inferior. Se retrae ol mmdseolo temporal hacia lateral ©
inferior. a lraves del espacio dejado por L osteolonis
del areo cigomalice. Se realiza una ctancolomia Wn-
poeral bala, ubicada dos letcios por delante ¥ un tereio
pur detras del condocle audliva extertwr. Para los
Luenores con exlension al seno cavernoso ¥ seno esfe-
ndal, se realiza ademas un flap dseo ctanco orbdlacio.
Se utbliza una ruta exirachieal para aleanzar el seno
cavermase, Apice pelroso v clolives siperiar, La arieria
meninged riethia es el repare aRalon mico Mas constanti:
en la fosa media, El foramen oval se ubica anteromes-
dialal loramen espinaso, ¥ eslos dos e nbicananlerior
a la cardlida petrosa.

El nervio petroso superficlal mayor proves Un eeparo
analdamics para ke localizwion de la aneria carotida
interma [ACH e la fosa medin, En general enrsa por
encima del borde anterior del segrmente horizental de la
ALY Trelerimos cortar esle nemvios para ovitar retradc-
ciagn del ganglio geniealade v on consecuencia una
paralisls facial ¥ /o dolar,

Deowste mohy, se puede desarrollar np amplio
eorreder cairadural desde la fisura orbilaria supecior
hasia los pares craneanes VIV (Fig, 8 La rescecion
ased el dpice pelrose esta limitada posteriomuente por
&1 eonedueio andilivo intermo, lateralinenle por la coaro-
Hela peetrosa, medinhnente por el seno pelroso saperior,
¥ por abajo por el seno petrosa inferior,

Las besiones gue se gbican a oivel de 1o ACT con

i, F. INsercidl b eooelo e oo it trerecodee eagansioion el ghaorelofo
by Jrases meedian, clesele Ja fisora orlbitaria saperior Dester el Spiee
IRHFOSE,

extension lateral a la fosa infralemporal v oseng este-
noidal. se pueaden resecar con ol aburdaje a la losa
nreelia IFig. 71,

3i ool tunwr se extlende por detwjo del conduete
atditive nlernoe, se prefiers wn abordaie ranseondilar.

Abordaje transcondilar Preferimos utilizar este
abordaje para alcanzar cordemas con una exiension
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Figr. ¥ AL IRM prooperatorice rgsireericlo e coredeor i oo et er sion
fratesrnid, inrvadivndo ¢ pise o de fasa Meadice | S010 CotIrTioad.
reserende aredionte of aborcdeaje o la fosa medio. BOTRM
peslaperalona mostrncdo reseccidn foiai,

fateral a kg union craueo cervical, El Limite superior
de este abordnje es el golfo vugular [Fig. 8).

Se colova al paciente en posicion lateral, con el
hoinbro hacia delaote [Fig, 91 La incision comienza
por detras del pabellon avricalar. a mivel del conducto
anditive externd y sc extiends hacia abajo hasta C4,
donde se curva hacia delanwe para aleanzar et borde
anterior del mascuilo esternocisidomasiolden (EOCM].
El colgajo culanen se diseca hacka delanie expontencdn

CORIOMAS [ BASE DE CRANEG 23

Fig. & A TACL 03 IRM preopenatonic mostrondo cordormno o
cliits, oo eadensian af condida denerhia, U T postoperetonio.
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Fig, 8} ncisidn y posicidn pore &l abardofe axdrema laterad,

el msmile ECM. Se orea un plane de diseccion a 1o
largn del herde anterior del mdscalo ECM. Les masceu-
los ECM, csplenius capitls, londissimus capilis vy se-
miespinalls se desinserian de la mastoides enoun solo
plano y se retraen inferior v medialmente. Se ldentifica
el nervio Xl La insereidn del vientre posierior del
v sculo digastrico se debe manlener para proteger 4l
nervio facizl sallende del foramen estilomasteiden. Un
clar planc de disecoion apancee ente 1la capa museca-
lar superficial v prolunda, cocontrando una cantidad
variable ce grasa en esta area. La capa muscular
profunda forma el tridngule sub oscelpital, gque esta
deiimitade medialmente por el mascule recte mayor,
arriba por el muscule oblicue superdor ¥ abajo por el
miseuls oblicus inferior. E1 vértce lateral del triangu-
lo s la apéflsis transversa de O 1. Dentre del irldngula
suhoceipital se pude identificar el segmento V3 de 1a
arlerizvertebral y la raiz de €1 (Flg. 10). Eneste punto
del abordaje. e control <de la arteria vertebral os
cruclal. Se pucde seguir la raiz nerviosa de C2 lateral-
menle donde cruza por encima de la arteria vertebral
entre 01 y G20 Los mosculos obluos superlor e
inferior son desinsertudos del proceso {ransversn (e
C1y sedesplazan medialmente. Asilaarteria veriehiral
se identifica desde o [oramen transverso de C2 hasta
su cotrada en la duramadree, evilandn el sangrade,
manteaicods ¢l we]lde arealar gue la radea. Ei foramen
transverse de C 1 es Iresado, movilizande y desplazan-
du la arteeia Inferomedial, Se fresa la punta de la
masteides para cxponer ol condilo oociplial v el golfo
yugular, El condilo ecvipltal vs Iden expuesto v fresa
do. Se identifles ] canal del hipoglese, peescrvando el
nervic X1l La zona del clivas que se ubica medial al
golla yugular se visualiza en senlido ecraneocaudal.
Terminada la resecckn dsea v lumaral, 51 se sospe-
cha inestablidad, se debe reallzar una fjacion oucelpi-
larervical. Una reseccion amplia del condila acclpiral
[mas de los 203 posteriores del condilal ya scea para
resecar hueso comprormetids por Lamoer O pard almen-
tar Lo exposleion. causa inestabilidad craneos cervical,
Pamlr et al® reportaren gque o] 60% de los casos con
compromise de clvus Infecior ¥ extension al eondila
requirieron establlizacion evanes cervical [Fig. 11].
Sin embargo a complleacldn mas devastadors de

Ftg M, A, Dsecoid cudlavdrica mostronde aperare del fridngedo
suboreipital con desisercidn del miseulo oldicun inferior
expontendn aroo postenor de Oy antero sertebrol segrnerito
Vit 1 Folo guirirglon mostrando indeg ol souloocipital.

este abordaje os ba lesion de arteria vertebral v paralisis
ol pares crancanos bhajoy,

Abordaje transmaxilar. Este abardaje ha sido uli-
lizade rie 3 maneras: ly osteolsnia de Le Forl [asoclada
o a la division en la linea media del paladar oo o
Blanga, ¥ A maxilotomia unilateral eon divisicn para-
mediana del paladar dura o blands, El procedimicnte
inicial cs slmilar oo las Ures varianles.

S0 coloea al pavierile en dectbite dersal, El cuello o5
ligerameante exlendide, pera permancee relativamente
reclo & la mesa y el cuerpo. Se realiza una incision
corvilines en la mueesa nasal, anderior al sepham nasal,
a lu largo el gso Qe la nariz. para faolitae b diseccion
e Ia toeensa septal. Se diseca toda I muacosa del sephum
nasal. Se desinseria o] septum rartilagineso del moaxilar
superory del vimer v luegn se lo disloea, Se realizs ung
incision en la mueosa gngival extendiendoese g las 2
tuberosldades maxilares. Se cleva el flap mueoperiostico
hasta ver ¢l borde inferior del foremen inflraorhilario
biluteral. Se cleva la muocosa nasal. exponicnds Loda la



VOL 24, 2010 CORDOMAS DE BASE DE CRANEO av

cara superinr del paladae duro. La espina nasal anlerior
SE PTEseTva 1 Sl posicion analdmica. asi 1og etemenios
DsE0S 5B pTEparan [para las nsteotomias,

Osteotomia de Le Fort I. La ostectomia =e realiza
Bitateralmente, 1 ¢m superior 4 la apertura piriforme. y
varre kateral v paralela a la arcada dental hasta ln fisura
prerigomaxilar [Fig. 12). Antes de cealisar bas osteolo
mias, st colocan las miniplacas de Litanio y se realizan
los orificios para el cierre. 5S¢ tlene que lener especial
ciddado en el harde inferlor de la osteclomia con bos
aplees dentarlos ¥ en el bords superiar con gl nervin
irdraorbitario. Una ver terminads s oosteolomia. se
aplica una ligera presion, desplacando Al maxilar hacia
abajo [Flg. 1:3), E]l paladar <ure ¥ blando se mantienen
intaclos. Asi, el area de cxposicidn esta limitada bacin
arrila por la base de Ja fosa anterior e inferiormente por
€] bordle anterior del foramen magne.

Fiep. 11, Estodsfizactdel crafencertiems furgn e o obaerodegje
transennelior. A Esgquemc, 130 TAC corte cnroncl. € Imicrgpen g 134 Completacta fn mecdiemordn L Ford e aplicd e e
eIt FgpiCeL. prestait 1 ose UG ol mesciter focie abnafo.
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Marxilotomia unilateral puramediama preser-
vando el palador blando. 20 este crso seoreodizn
prarnetre e ostetormie e Lo Foer £ hieemodetered a0 In
eadension ded qumar 1 uree sequirelc asteotomio entee os
tncisivog leterades i Ing oonitos (Mg, T30 20 adgienes
CRLss o8 e er et Feeer e cle Jovs edleritos pend enibar unn
Teesiiin Bleateredd ol reritieenr ben osloolianuae, Lo e
tforior del palecdor doero se diseco, g s readar un
pevprenn orificir ol pion del poindoe dura con el
Blernclo peres ddear peaso ir Lo séerrce oo Ghgrlis Laego ol
conpbelerelews Tos oslfeot oo s scaplica arac ligero paresion
clespiczenslo el imveodtor faeciie cebwgo 1 leofored, Se oonger-
txr o pedaclar Dleenielo, BT dore ole expwosicion se exticnede
closeder by herser cle ter fose anterior ed cuepo de C2 0 00

Osteotomia de Le Fort I con divisitn mediana
del paladordure y Blando. Surealiza una incisidiien
L Losean roeclian e Ja maneosa del paladar dseo cxten-
clignelase inferiormente e todo o espesor del paladar
Biliaedor, hastia Io base de L avalon Despaes e eorta el

Fig, T4, Meedlesteraier wnilotered pooitmediona preseremo el
gacetrerfoee Aelearecton.

paladar duro en 1 linea media, Se realiza nna osleo-
tonmia de Le Ford [ ilateral ¥ los segmentos flotanies
del mailar superior se movilizan inferior v lateealmen
te [FiE 13, Lo trrlgacion de eada segmenta del maxilar
es manlentda por el paladar Blando con su conexidn
com la tarnge, Fsia modiisaeion proves an campo
quletirgiva mavar. ya que quila ded centro del campao al
paladar bliando.

Indicactores. Los limites de los abordajes trans-
roalares 5o L& base de Lo (osa aoterior ¥ el espacio 2
O3 rosteo catdalmente, ¥ €1 plato ptergoiden v la ACl a
el del foramen lacemnn, el seno cavernnsa, ef eanal
del Dipodlose v el foramen vagalar  aterakmente. La

REV ARGENT NEUROC

Fig, 15, Csbeatornia e Ta Forp Tooon cfivisan Jteedicete riel
frcitoacdrar cduro g blegreede

prineipal indicacion de los abwrdajes ransmaxilares
sl lesiones on vl clivns con cxlenskon a la nasolarings
i T nny ersen ceovical con ana exlension literal
traintiTTit,

Complicaciones. [as posibles canplicaciones de
I shordajes Lrnsmaxilaees estin direclauneste reli-
ciomadias con la vardante guilrargion wsada v cone el
almardaje misime,

Se ha cleseripte la necrosis asépriva despudcs de las
asteotonias del maxikr, Elricsgo de oeerosis aseptica
aueita con el ndmero de osteotomins, con Lo
bipotenslan intraoperatorna ¥ ocon squeles faviores
gue alteren fa irrigacicn del maxilar y con cirnging
previas, Lis camplivaciones isgquemicas se relacionan
mas ot i desplacaiente haein abajo importante de
los sepgmentos fHotunies del maxilar, como ovurre
entanddo s usa la asteotomis de Le Fort [ salas es por
este molivo que evilamos usac la astestomia de Le Fort
I aislada, El usa de una osteatomin pacaeediana del
puladar proves un desplazamienlo supero Jaleral del
segmento flolante. Aungque 1toma el procedimiento
dutirtaFies mas laborioso, L maxilotomnmia anflateral
paramedlana preservanda el palaclar blando provee
una irrigaeion colateral excelente al maxitar dislacado
y el muilar rondralateral se presenva intacio,

Abordaje transesfenvidal extendido ¥ transcalu-
melar, Tas lesiones que se orEnan a comprameten ai
vlivus Comg oS cardamas estan en general conlinadas a
I Tines medla, Trecuentemenle permanscen exiradnTa-
les v tiendena crecer en seni ldo anleroposietior. Poresle
mlive aceeder o estas lesiones par una via anlerior ba
sida carrecltamente defendidn. Este esnnabordaje extra.
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datrai, mininiza I retenecion nourovasoulbar ¥ rednee n
It de lesiones o los pares crancanos Lajog., gquy
1 aastones s ve con los aboerdajes latlerales,

I3 Ins abwordajes anteriores, o] abordaje wansesic-
noddal cxiendide expone o divas soperior yomedio,
permiltendo remaver el tumare ¥ el iefida éseo camipro
relide por el tamoe '™

Laas B4 e una de los pioncros del shordaje
transesfinaidal extendido. Coudwell o al™ desceribic
o s expericicia con el abordaje transesfonoicdat
cralerdichs para cordoimas de elivas, exponicndo ¢ eli-
vies superiar. poslerior ol senoe esfenoidal, y ol clivis
mecliore fonferior después de la et del pisoode] sene
csionoidal.

Maira ot al*' reperaron 13 ciougios sublabinles
ratrsenptocsieneithales enc 10 pacicntes con cardormg o
clivus superior y miedic, aleanzanda L rescecion Lotal
on 7 lsin lesidn resldual on o ciragin o IRM 6 meses
despuds], rescceltm sulidotal en 2 casos (menas de 24000
e durneor residial]l ¥ la reseecion parcial en oan easo
[rriis che 20%: cle 1umer remsnenu).

Al Mefiy ot al*! todien reportaron s cibverlomia
compdela poc Via anterior. medianle una exiensicn del
abardaje subdabinl tansesforadial, Se reomeve Ta pared
anterior del seno maxilar de une lndos gue es ol Jado
comtralateral a ke mavor extension Jateral del tumoe,
P TTTELEC FRdO nsl TinsL e expasieian de csla extension.

El abardaje cornienza de manera similar 2l clasico
abardaje transesfenaidal, despuds de realizar 1a inei-
ston sulilabinl seexpaone oaperiora piriforme v 1a pared
anlerior de los dos senos maxilares, medianme diseceion
subiperidstiva [Fig 16). Lo exlension de da osteolomia
depende de o magnitud de la lesion a resecar. En
general seorealiza del lvdo contcalaleral a ko maoyor
exlension del amor. La asteolomii ineluyse T reseeeion
de la pared anterior v medial del seno mosilar, Se
tlislaca ol septum nasal contralaleral & la maxilolomia.
Despuacs de la reseeeion de a pared anterior del seto
estenoidal s¢ crea un campe quirargico amplio, expo-
nienedn Ia regan selac y ollval, Asi de csla fowma se
exprane loda Ta extensan del clivas desde o] dorso selar
hasta el foriwmen wagng [Fig. 17),

La limitaciom dul ahordaje trinsestenoidal son bos
teres que se ubiceen en el clivos bnferior con exten
100 2 los vanelilos ecciprtales.

Eluabordaie sublatial ba side ullizade ampliamenty
eone I Deonica estarwdar pars 1o civngia de Tpelisis
transesfenoidal, pero tiene alminas posibies desventa-
jas comea deformuidad de La nare inarie planal o anesee
stacle los dicnites iovisivos y difieultad para atimentarse
despuies de ba cirugia®™, Las complicoctones relaciona-
s ran ol sbordaje tronseplal son perforacion v defor
naarion seplal, defimmeton de ko nariz. v ohstraecion
nasal.

Elabordaje endonasal es unaopeton para aleatizar el
sene eslenaldat v el elivas adyoeenie, La mavor ventajs
clesl alrrrcdinge colomasal direrio es gue se evita o fors-
cion de tnneles en o meosa vy ool aporaje nasal.
resultancls eneounse recuporaclon sy rpida v menes
dolormsa, La maver desvenlofa os o] ostrecho camypH
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Mg iy Frodoorefin geirdegion mostranelo oforgdofe leans
efeneicled coctenelidin poae gice sublabiol. Seoexpone T Faared
eesedorierr ool sernga oveeoailenr. secdGesinieler der s tercaterrryics codedrecdend coread
ek Jee P ccterision depderee! el feetter

vistal ¥ la restriceion para manlabcar. impuesta por el
ciprraly,

Przeeddeu o al# reporraron b estudio anatdmico
cambinardo un ahardaje transcelumelar con asisten-
via erduseopica al clivas, Usando una Lneision ene
ttvverticda vn la columela junto con una discecion sub-
peeleondral de la mucosa det septum Bilaceral (Fig. 18).
S libers al septur nasal posterior, inletior y superior.
aleanzanda vl seno esfennidal, o aleanzar ol elivas
medio e inferion, se realize un volgajo pedieolade
idferior de la pared posterior de la nosofacinge, kacien-
do dos inesiones paradelas, posieriores a las trumpas
de Eustaguis. dejande intactas algunas ramias de la
eericria frinpea ascendente. Bocste estudio, ol limite de
rescecion del elivos fue ol piso de Lastlla warea superiar,
elfaramen magnoinferior, ¥ lateralmuenee los nervios VI,
las ACL v los condilos oecipitales.

Las mterlas gue irmidan a columela son seccionacdas
por g mneision. ¥ esto ha plantewdo 1o enestion de o
pesible necrosis de Ja puntas de ls nariz. Relwich ot aly
Jumg el al® N esaminaron lirtigaeion de la poita de
la nariz, mosteanda que L prineipal Rieote de feepaacion
preveene de vwna oo de laaneria factal, aerleria nasal
lareral, rama de L aderia angolar, mlentras gue las
artering celutnelires son ramas Je le arnerin lahiol
superior. Ast en la presencia de oanae invision en la
colummela la irvigacion a Ja puntas de la necis permaneee
imilzta,

Him e al ¥ Geodbe e sl reponaron su experleran
cortelabordaje tramscolunelar co bl eirugia de hipalsis
tradisesferoidal para los pacienies con nariz peguena,
espreinlimenic los oricniales, qude reguieren aa mayar
liberacions en o wension 2,

Hemes etilizado la via iranscolumelar para tmnees
Jo clivus superior v roedio, HMimllados bicralmente por
Las ACHIFiars, 15y 20],
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Fig. 7. A IRM proaperatorin mestroanda cordon de efivos
aibrrederctin prar v e ool axtesrdicl por ei sablatul,
1 RN prestapacrararin,

Las rutas transnasales al clivas se alargan por Ia
distancia gue Ia nariz se exliende desde b cara, Par
disminulr esta dlstancia Harsh G et al? realizan una
rinoloimia pedlenlada, desariculando v rotando lae-
ralmente 1o Iesns nasales v el earlilago nasal.

Asistencia endosciplea

Eaisten nuumerasos repories acerra de las ventajs
de un abordaje iotalmente endeosconico endanasal ex-
pandlidoe roind ina alternativa minimanente invasi
para ol tradambertio de los cordomas de clivas®? 52

REV ARGENT NEUROC

Figr. DB, Foto quirirgicn mastronda incisicn on fi rednrraedee,
recrfizmerniedi aen enbroreligier remseotignetelr

Mosotras nsamos ol encdoscopio cotmos complemenin
al micTuscopio, principalmente pocgue Beonileal cinoiog
ohservar punlos cicEos, esquinas, gue no pusien ser
visua-liradas direclamente con el micrescopio. e esta
manera se aumenta lasepnddad de Lo eitugiaoy se puaede
dismionic la nevesidlad de una ineistdn adicional
Innecesana.

Pensamos (e, en aguellos Dongres gue redilieren
uil exlensive fresado ¥y odiseecion. las venlagas de la
crpsivion nocular, samadas a las venlajas del en-
doscopin, mwsjoran la veseccnn radical.

Radioterapia

E1rol de la radicterapiaen el manejo de s cordomas
de Base de cranes estd bico estallecido, poro o dosis
aptima, ckiraceionammiento. y el tipa e cadiaciin ann e
tema e debate.
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Figr. 40, A M A prooperatoriu mestrando cordomee de clivnes saperion i porre de clives meie abordcoco faur 4 trerersrafntelor
C TAC [ IRM poslaperaloria,

La proximidad de esimicturas vitales. come clironeo
encefalico y el dracta aptico. lmita los beneficios de la
radiacion. e este modo. s cirugia no solo siree para
hacer diagnostlea histopatoldgico y aliviar los sintomas.
sing también reduce el valumen nmoral, v la descom-
presion del troneo encefalicn es importantle para mejo-
rar Ja radigterapia con alla enerpia,

La mayoria de les racasos en el iratamientlo después
de La radicierapia ccurren enla regldn donde 2] Lamor
recibid una dosis suboplima de radiacion, debldo a la
proximidad de la lesion con los 1ejidos normales’.

Laa radiolerapia convencional no parece auomentar Ja
sobrevida”, pern parece estar asoclada con periodos
s largos de sohrevida liire de enfermedact en packen-
tes rnendres de 40 anus,

La dosis aptima de radiacidn a ser administrada
despigs de la clragia na exta blen establecicts. Pearl-
man et 2™ mostraren que kB tasa de control inmoral es
fde HiEG en pacientes que recilen mas de B0 Gy y de 5610
2000 en aquellos pacientes que recibleron 40 & B0 Gy,

Las pariculas pesadas coma los protones, bello. y

los iotes de nean, san especlales para la precisa loca-
lizacion de la radieterapa al umoer con irradkacion
linnilada a los lefidas gque lo rodean. Las propiedades
lisicas, cualilathvamente dilereale de estas rayos, en
especial en las margenes laterales v especinlments la
caida brusea de b energio después del piea de Iiragp
Sah venlajosas. Los prolones no tienen una dosis de
sulida ¥y son allamente adaptables o objetivos con
volimenes imegilares, ¥ oeslo los hace particularments
vriles en la base de cranen, donde los tomores son
Irregilares ¥ en estrecha reladcion con estractiras vita-
les normales.

Laradioterapia lraceionada tiene e benelicio adicio-
nal de la repaructan de los dafos sobletales de los
Lejicdos normales, enire las fraceiones e tratamiento,
por e que resulia enoan anmento de la tolecancia critica
de loys tejickas normales,

Castre et al™ repartaron 53 pacienies tratados por
cordumas de bagse de eranen enn particulns pesadas
(helia o iones de nedn). La meardia de sefuimiento fue de
50 meses ¥ la medla de dosis de radiacian fue de 65
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trataddos con radioterapia fraceinnada con prolenes. Lo
closis iz fue che 707 OGE Darante ol seguimisnie
con ung media e 33 meses, B (2440 de 33 pacientes

UGE. Kl ecnttrola los 5 aies y 1a sobrevida tolal fueron
tlel By TE% respeciivamente,
Hug er al 114] reportaran 33 pacientes con cordomas
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presentaron recurrencia, asi se consiguié un 76% de
control local. A los 3 anos el control local fue del 67%.
Alos 5 anos la tasa de supervivencia total fue del 79%
. Los autores informaron que cuanto menor era el
volumen a tratar la tasa de control era significativamente
mayor!433,

Berson et al! usando radiacion con particulas carga-
das con helio, reportaron 45 casos de pacientes con
cordoma y condrosarcoma de base de craneo y columna
cervical. Encontraron que la supervivencia de todos los
pacientes a los 5 anos fue de 62%, y la sobrevida libre
de enfermedad a los 5 arfios fue del 59%. Ademas
hallaron una diferencia estadisticamente significativa
en relacion a la cantidad de remocién tumoral. Las
tasas de control local a los 5 anos fueron de 80, 33y 33,
para los pacientes con tumor residual menor a 20 ml,
de 20 a 35 ml, y mayor a 35 ml, respectivamente. A los
5 anos, la tasa de control local fue de 55% para los
pacientes con cordoma clasico.

Los pacientes con cordoma que se sometieron a
radioterapia fraccionada con protones o combinacién
de protones y fotones tuvieron una tasa de control local
de 68% a 85%. La recurrencia local fue de 15% a 31%,
conun tiempo medio de recidiva localde 32 a 54 meses!.

La recurrencia tumoral después de la radioterapia
con protones, ocurre en general en areas donde la dosis
esta limitada porlas restricciones de las areas sensibles
a la radioterapia, como el tronco encefalico, médula
espinal, o via optica®!4. Las complicaciones de la radio-
terapia con protones estan relacionadas con el sistema
visual, hipopituitarismo, radionecrosis de hueso tem-
poral, y efectos de la radiacién en el tronco.

El momento exacto para la radioterapia continia
siendo controvertido. Es la practica de Sen et al34 iniciar
radioterapia cuando se identifica una recurrencia
definida o si existe un tumor residual que no puede ser
removido quirurgicamente; en estos casos el campo de
irradiacion es bien definido (ya sea recurrente o resi-
dual). Crockard et al'® basan su decisiéon de radio-
terapia enla caracteristicas histologicas del tumor, y en
el volumen de tumor residual identificado en la IRM a
los 3 meses de la cirugia. Los pacientes con pocas
mitosis, bajo Ki 67, asociado con reseccion radical, son
tratados sin radioterapia; el resto entra en el protocolo
de radioterapia. Sekhar et al3® siguen la politica de
reseccion quirurgica agresiva sin radioterapia a menos
que exista un remanente claro y evidente. Al Mefty y
Borba [9] indican radioterapia a todos los pacientes
postoperatorios, independientemente de la reseccion.

La radiocirugia estereotéctica minimiza la radiacién
por fuera del blanco, lo que permite la administracién
de una dosis mucho mayor, y probablemente mas eficaz
al tumor, sin sobrepasar la tolerancia a la radiacion de
los tejidos normales. No todos los pacientes con tumo-
res residuales después de una reseccion quirtirgica son
candidatos para radiocirugia, los cordomas mayores de
3 a 3,5 cm en su diametro maximo son dificiles de tratar
sin aumentar el riesgo relacionado con la radiacion, y
también los tumores pequernos, si estan adyacentes a
estructuras criticas, representan un gran riesgo.

Los pacientes con efecto de masa significativo no
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deberian ser sometidos a radiocirugia, ya que la posi-
bilidad de una reduccion significativa en el volumen
tumoral después de la radiocirugia es bajo**.

Muthukumar et al3® reportaron 15 pacientes (9
cordomas y 6 condrosarcomas) sometidos a radiociru-
gia con gamma knife. La dosis al margen del tumor fue
de entre 12 y 20 Gy, y la maxima dosis al tumor fue de
24 Gy a 40 Gy. Se observo una mejoria clinica en 8
pacientes, 3 permanecieron estables, y 4 murieron,
durante un periodo de seguimiento medio de 4 arnos. De
los 11 sobrevivientes, el tumor se redujo en tamaro en
5, se estabiliz6 en 5, y se incrementé en 1.

Chang et al?3 reportaron la experiencia de la Univer-
sidad de Stanford con radiocirugia estereotactica con
LINAC en 5 pacientes y Cyberknife en 5 pacientes con
cordomas de base de craneo o cervical. Todos los
pacientes habian experimentado al menos una cirugia
previa. El periodo medio de seguimiento fue de 4 arios.
La dosis de tratamiento vari6 entre 18 Gy y 24 Gy (media
de 19,4 Gy), que fue indicada para el 70% al 80% de la
isodosis en el borde del tumor. La reduccién del tumor
o el control del mismo se observé en 80% de los
pacientes.

Factiores pronésticos

La historia natural de los cordomas sigue siendo
impredecible. Algunos crecen rapido a pesar del trata-
miento y estan asociados con un mal pronéstico, mien-
tras que otros tienen un curso clinico mas benigno, por
lo que el pronéstico estaria marcado por la biologia
intrinseca del tumory el tratamiento parece tener sélo un
impacto secundario. La capacidad de predecir la evolucion
de los cordomas podria tener importantes implicancias
en el manejo quirtrgico. Los pacientes con alto riesgo de
recurrencia recibirian un tratamiento quirtirgico agresi-
vo seguido de radioterapia adyuvante. Los pacientes con
tumores mas benignos serian abordados mas conserva-
doramente, con menos morbilidad.

Forsyth et al'0 estimaron que la tasa de sobrevida
globalalos 5y 10 anos era mejor para los pacientes que
eran sometidos a reseccion subtotal (55% y 45%) que
para los pacientes sometidos a biopsia (36% y 0).

Gay et al!! reportaron que los pacientes con resec-
cion total o casi total tienen una mejor sobrevida libre
de recurrencia a los 5 anos (84%) que los pacientes con
reseccion parcial o subtotal (64%). Los pacientes some-
tidos a cirugia previa tenian una peor sobrevida (64% de
sobrevida libre de recurrencia a los 5 afios) que aquellos
que no presentaban cirugia previa (93%).

Colli y Al Mefty® revisaron los datos de 53 pacientes
con cordomas (41 convencional y 12 condroide) para
determinar los factores pronésticos de estos pacientes.
No se observé un mayor riesgo asociado con un trata-
miento agresivo inicial, no hubo diferencias estadistica-
mente significativas en las complicaciones relaciona-
das con la cirugia (p=0,5410) y en una o mas complica-
ciones neurolégicas (p=0,37), al comparar pacientes
sometidos a reseccion radical o reseccion subtotal. Por
otra parte en aquellos pacientes en los que habian sido
sometidos a una cirugia previa y radioterapia, habia un
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mwayor resgo de mortalidad y merbilidad™ ' Los po-
vienles con condomeas que no habian sidn somelides A
ciedgia en otro cenlro. tenian mAas poslibilicdades de
aleanzar una reseceion radical ¥ una mejor lasa sobre-
vida libre de enfermedad que los pacienies que ya
habian side sometidos a cirugia previamente [67.6 y
32.5% respectivaments a los Sanos). Eslo muestra gue
la extension de la reseecion se comelaciona con un
menir resgo do recurmeiicia Y gue 1a cinigia provia se
asocia con un mayor desge de recurrencia. La dileren-

tal [p=0.0014) alearwzada en pacientes con y sin histaria
previa de cirugia lueron signiftcativas.

Burba ot al® encontraron que ¢l prondstics €5 signd
ficativamente pear en pacientes menores de b oanos
debide a la extrema diversidad y ¢l aspeclo patologico
maligne de los tuinores en osle grupo, Los paltones
alipicos st preseniaron en B5% de los tumores en el
prupo mas |oven camparade con 4.2% det grupoe elarla
mavor. Dol mismo mede, B incidencla de moetastasis
Cra 7 VECES MAYOT o1 NIAoSs nienores de S anos {57,.5%)
que el grupo mas adulto (5,5%),

Colli ¥ Al Melly® encontraron cariotipe anormai en
a80%% de los cases analigadas, que lue mas eecuente cn
pacicnies ol cordomas [(64.3%) que oo condrosarcae-
mas [25%). A pesar de no baber diferenclas en las
cutvas de sobrevida de los pacienles con cariotipn
normnal a anermal. la tasa de recurrendcia Cra mayor en
los pavienies con canotipe anermal,

Sawyer el al*? reportaron que los cariclipes anorma-
lis se presentan exclusivamente on los lumores recu-
rrontes., sugirends que en los cordomas las aberracio-
nes cromosamleas aparecen coma ullimo oventa en la
progresion lumoral, Esto cxplicaria por qué mchos
tipos de tumeres benignos muestnon cariotipn normal,
al menos hasia la progresion lumorzal. Tambicn
reparlaron que la menosemia de los cromosomas 3,
4,10y 13, identifica de mancra caracienistica o “cario-
tipe rordoma”™ ¥ gue exisle una asuciaciin entre la
perdida del 1py la progresian lumoral en cordomas. La
Fermarton del cromosoma 1 resulta en la pardida del
15 ¥ Ia duplicacion del 1g.

Rlva et al* realizaron un estudio de ligacidn en 27
cordomas csporadivos y mapearon un defecto en
1pd6. 13, comun on ol 5% dk los casos. En osta region
el auter sugiere que la Caspasa 9, Ephin-24 y VLI,
jugarian un rol en la supresion twneral de los cordo-
tnas. Los defevtes en el 1p serian un cambio precos on
la onengénesis de los cordomas.

La longitud de los eldmeros o5 un importante regu-
lador de la duracion de Ja vida celulat y esta desregulada
vindualmenie en vasi lodos los mores. Pallini ot alt?
esludiaron las caraclersticas moleewlares de 26 cordo-
nas de base de crmnco. Encontraren que o palrin de
mnanemAreaciin no era homogéneo a traves del ejido
tumiwal, con grandes vanaciones on ¢l mismo lumor.
Los cordomnas que duplican su tamanag cn menos e 1
anw, exhiben un amplio espectro de indice de prolilera-
clén. Los cordomas conuniolensalo de reeummene g Corte
presentamn inmunonarcacion posiliva pars pod, v es.
los prescrilaban an indice de prolifecacion mayor. El
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Licrnpo de duplicacion deb tamano ¢ signilicativianente
mds corto y el indire de proliferacion era mavor en los
cordomas gue expresaban ba encima elomerusa huma-
na transcriptasa reversa [(WIERT) La mutacion de la
proteing pa3d se asocia frecuentemenio con la expresion
de la hTERT, ¥ esta asociaclim exhibe en gencral una
rapida tasa de crocimicente,

CONCLUSIONES

Lus vordomas son tumores carns, de lenlo cre-
cimicrile, del csgueleto axial. derivados de remanentes
de la noloeconda felal,

Debiclo a s raresa, su comportamicnio impredeci-
ble, ¥y su resistencia al tralamiento. la conlroversia
rodea su tratamicnto. Bl desamollo de la cicugia de base
de eraneo hizo posible la rescecion radical de los condn-
tnas, Mo hay comsenso hasta la fecha, sober coan
agresivo debe ser ol cingjano. Algunos propanen la
reseceion radical, olras Ja citoiveduceién: pero ha sido
probada que la reseccisn umoral maxima, incluyendo
vl hueso gue rodea al tumer, os beneficiosa en la
reseccion iniclal. En los pacientes con historia de
cimigia previa o tadioterapia. que aumentan cansidera-
blemente ol Aesgo de complicaciones, e mas Segurn ser
mas conseryador.

Tal vez ef factor més impartanis pars deteominar
clizeneficio de ola finugia para ©) pacicnte vs la biologia
del tumer, debide a que o Wdes los condornas se
compurtzn de mancra similar. Algunos crecen rapido a
pesar del tratamivnte, mienitas gue eiros Henen Ul
cirse clinica mas benigno, Los carietipos anormales
coumen exclusivamentde e los tumores recurmenies,
sugiricndo que en Jos cotdomas. las aberraciones cro-
mosHmicas aparceen coma uktimo cvenla en la progre
sian turnoral, sslando la fmacion del eromosoma 1q
v la monosotiia del cromosoma 13 asociadas ool
tumares de allo grado.

Lat reseceion quiringica, atun siendae total, no pucdoe
exeluir la posibilldad de reeurrencla tumoral y alguna
[orma de lerapia adyuvante cs cas! siempre neeesaria.
Actualmente la wrapla adyuvante mas eficar cs la
ratioterapia con particulas pesadas; la radionimgia
tarmbicn tiene valor, v la radioterapia fraccionada ticne
el beneficts adicional de reparar lns danos subletales
citre las fraceiones ded trolamiento, pot lo gque resulta
e e aumerto enlos niveles de loleraneis eotica de Jos
lejidos normales.

La habilislad para predecir la evolucidn de 1os cordo-
mas lendoa imporiantes implicancias en ¢l mancjo
quinLegico; asi lus pacientes con alla esga de recarren-
via reclbirian wn tralamierls quirtirZico agresive seged
do de radicterapia advovanie v los pacienies con un
cursa clinico mashenigno, scrian abordados de manera
mas comservadora con menor morbilidad,

MosolTos apoyamos la reseecion radical. que incluye
la rescecidm de la parte blanda lWWmoral ¥ la parte daea,
o une o mds abordajes combtnados en ol momento de
la presceniaciém inicid, tenicnde la primer cicugia la
maytr chanee de reseocion radical sin {nerementar ia
morbilidad y con mener ricsgn de recurmencia. Bl use de
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etaduseipio,

coano un complemento el microseopio,

pervite al cirajare ver e s nlos ana Wi os Cicegng,
et se peden visualizar directamoente con el nicros
copia, anmentando T posibilidad de Tograr una resee-
vion raglical.
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corttrallivgg foced clisecese. The (o of rosection: 00 e firse
syrgery Was the most importard prognostic fcsor.

Conelusions: We acdioeute raclionl excision. ineloding tamoeer
anel Bare resectien Wit onde eroamibined approcches el e time
e this firse presendention, Twcing the firss sorgeey S grecder
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chance of radicol resection Withowt inereasing the markiditg aned
usith f boeeer rivk of reciorencee.

Key words: Chordemas. sungical fnearment, skoull beese sor
querlp, reaedicndiorn heveepay, preenstie fieiors.

COMENTARIOQ

Este trabujo de revision sobee Cordomas de la base
del cranea, 1una patologio complicarla y controversial
esta bicn presentado sobre la Tase de woa ildiogralia
exlensa y bicn escogida,

En efocto desde los conepplos histaricos e Ta
analeia pataldgion hasta los modernos elementas de
binlogin malrealar que permiten la diferenciacisa eotee
las variedades de esta palologio se exapresan con claridad,

Ly diferentes abordajes quirtirgicos neee sarios nara
la erradicacion 1o mads extensa porsible de estos igmones
eslan deseriptos con elicivneia y execlente ilustracion
clesele o] punta de vista esquemnatice y algunos cjiemplos
clinicos.

Coincidimos con los sulores en el plantes esiratégico
genereal esodeeit rescecion amplia pera sin ponet en
resgo la validad de vida de estos pacicates a los cuales
hasta ol memenlo actual ne podemos olteeer wna
solucion definitiva vague can coalguierade los esguenres
e lratamiente propucsios estan destinados o uos
recurteneia @ roediang plaro.

Ei este qltino cuso una nueva cimyia es en nuesita
rxperiencia 1o indicado segoida o no de tratamiento
radilaante en sus diversay modabidades,
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