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INTRODUCCION:
Tumor de la familia de los sarcomas, infrecuente antes de los 40 anos, de predominio masculino, el cordoma se origina embriologicamente de los restos

de la notocorda, localizandose en linea media (nucleo pulposo de discos intervertebrales), principalmente en sacro y coccix.

OBEJTIVO:
Breve abordaje de la etiologia, diagnostico y tratamiento de los cordomas de localizacion dorsal a traves de la presentacion de un caso.

CASO CLINICO:
Se presenta el caso de un paciente varon de 49 anos que presenta dolor

lumbar de 4 meses de evolucion, con irradiacion a region bilateral de
charnela dorsolumbar y pantorrilla de miembro inferior izquierdo, asi
como debilidad de ambos miembros inferiores. No refiere claudicacion,
alteracion de esfinteres ni precisar de ayuda para la deambulacion.
Reflejos osteotendinosos vivos simeétricos a la exploracion fisica.

En una resonancia magnética se halla una masa de 5x4x4cm en D11 que
rompe cortical anterior, posterior y lateral con compresion medular y
estenosis de 6.5mm. Se describe una lesion quistica en raiz de S1
izquierda. Tac toracoabdominal objetiva componente de partes blandas
prevertebral de 2.6x1.8cm contactando con pared posterior de aorta.

En la biopsia vertebral se identifican celulas con citoplasma amplio,
algunas con microvacuolas, calcificaciones, asi como matriz condroide.
Hallazgos sugestivos, en primer lugar, de cordoma.

Estudio inmunohistoquimico: positivo para AE1/3, EMA difusa, Brachyuri
nuclear y citoplasmatico y focalmente S100.

Al mes se realiza intervencion quirurgica en dos tiempos.
Descompresion-laminectomia D10-D11 con exeresis de arco posterior de
D11+ liberacion de raices D10 y D11 bilateral + exéresis de tumor
epidural + artrodesis D5-L2. Nueve dias despues: corporectomia D11
iIncluyendo tumor + protesis cilindrica + placa D10-D12.

Por indicacion del servicio de Oncologia radioterapica se extirpo el
Schwanoma para descartar implantes a distancia antes de anadir
protonterapia al tratamiento.

En ultima valoracion solo dolor leve en cicatriz de toracotomia que no
precisa analgesia, parestesias en territorio de S1 como secuela de la
exeresis del Schwanoma. No déficit motor. RMN dorsolumbar en agosto
de 2024 sin datos de recidiva tumoral.

DISCUSION:

Los cordomas son tumores de crecimiento lento, localmente invasivos, con riesgo de recurrencia ante reseccion incompleta. Representan el 2-4% de
todos los tumores primarios malignos de hueso.

Se identifican las siguientes variantes: clasico (1-4% de todos los tumores 0seos malignos), condroide, desdiferenciado, sarcomatoide, intradural,
extrarraquideos.

Su presentacion clinica es variable, siendo en muchos casos un hallazgo incidental.

Su diagnostico se basa en pruebas de imagen: presentandose como lesion litica con posibles calcificaciones y afectacion de partes blandas
circundantes, en radiologia simple y en TAC. Se muestra en RMN como lesion hipo o isointensa en T1 e hiperintensa en T2, siendo negativa en
muchos casos la gammagrafia debido a su comportamiento indolente.

Histoldgicamente se hallan células fisaliferas (en burbujas ) en cordones o cumulos de matriz mixoide, presentando inmunorreactividad intensa y
uniforme a la proteina S100 y la queratina.

Aunque todavia esta en estudio, se han identificado ya algunos genes relacionados: deficiencia de PTEN (mTOR) y el gen Brachyury (sélo se
produce en la notocorda y tumores derivados) son los dos mas importantes.

Su tratamiento se basara en cirugia de reseccion en bloque hasta margenes libres, asociada a otras terapias como quimioterapia (extendida
resistencia por su bajo perfil proliferativo), radioterapia (aumentara el tiempo libre de enfermedad aunque no disminuye la recurrencia) o protonterapia.

Son la tasa de recurrencia, las metastasis y la extension del tumor, quienes marcan la supervivencia.
En tumores en estadios avanzados, sera util la ablacion por radiofrecuencia como terapia paliativa.

CONCLUSIONES:

Siendo tumores infrecuentes, los patrones radiologicos tipicos y su histologia orientan el diagnéstico. Aunque la base del tratamiento sigue siendo la
cirugia en bloque asociada a terapias como la quimioterapia o radioterapia, que aumentan el tiempo libre de enfermedad pero no disminuyen la
recurrencia, existen lineas de estudio que han descrito su relacion con genes como PTEN y Brachyury.
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