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RESUMEN

Introduccion: los cordomas son tumores raros, cuyo grado de malignidad oscila de bajo a
intermedio. Se derivan de la notocorda y crecen lentamente. Su incidencia es de 0,1 % casos por
millén de habitantes y representan 1-4% de los tumores 6seos malignos primarios.

Objetivo: informar sobre el primer caso de una paciente con cordoma sacrococcigeo,
diagnosticado en el Hospital Provincial Docente Clinico Quirdrgico “*Manuel Ascunce Domenech” de
Camaguey.

Presentacion del caso: paciente femenina de 60 anos. Un afo antes manifesté dolor en la
region sacra, intenso y punzante, localizado al inicio e irradiado posteriormente a la regién ciatica
derecha. Debido a ello experimentd impedimentos para la marcha. Otros sintomas fueron
retencion urinaria, rectorragia y sindrome constitucional. Durante el tacto rectal se detectdé un
tumor presacro, de consistencia dura, doloroso, de aproximadamente 10x 7 cm. La paciente fue
sometida a intervencidn quirdrgica y radioterapia.

Discusidn: las manifestaciones clinicas se relacionan estrechamente con la ubicacion del tumor y
son, principalmente, gastrointestinales y nerviosas. No obstante, la causa mas frecuente de
consulta médica es el dolor. Desde el punto de vista histoldgico, el tumor estd formado por tejido
notocordal, cuyas células caracteristicas son las fisaliferas. Por ello se deben tener en cuenta
como diagnosticos diferenciales otras neoplasias.

Conclusiones: el cordoma sacrococcigeo es un tumor raro y poco estudiado. Sus sintomas son
comunes a otros trastornos, lo que dificulta el diagndstico precoz. Sin embargo su curso tiene
buen prondstico, con alto grado de curacién, debido a la combinacién de tratamiento quirdrgico y
radioterapia. ) )

Palabras clave: CORDOMA/diagndstico, CORDOMA/cirugia, REGION SACROCOCCIGEA/patologia,
INFORMES DE CASOS.

ABSTRACT

Introduction: chordomas are rare tumors, whose degree of malignancy ranges from low to
intermediate. They are derived from the notochord and grow slowly. Its incidence is 0,1 % cases
per million inhabitants and represent 1-4% of the primary malignant bone tumors.

Objective: to report on the first case of a patient with sacrococcygeal cordoma, diagnosed in the
Provincial Teaching Clinical Surgical Hospital "Manuel Ascunce Domenech" of Camaguiey.

Case presentation: 60 years old female patient. A year before, she manifested pain in the sacral
region, intense and sharp, located at the beginning and subsequently irradiated to the right sciatic
region. Due to this she experienced impediments to the march. Other symptoms were urinary
retention, rectal bleeding and constitutional syndrome. During rectal examination, a presacral
tumor was detected, with a hard, painful consistency of approximately 10 x 7 cm. The patient
underwent surgery and radiotherapy.

Discussion: the clinical manifestations are closely related to the location of the tumor and are,
mainly, gastrointestinal and nervous. However, the most frequent cause of medical consultation is
pain. Histologically, the tumor is formed by notochordal tissue, which is formed by physaliferous
cells. Therefore, other neoplasms must be taken into account as differential diagnoses.
Conclusions: sacrococcygeal chordoma is a rare and poorly studied tumor. Its symptoms are
common to other disorders, which makes early diagnosis difficult. However, its course has a good
prognosis, with a high degree of cure, due to the combination of surgical treatment and
radiotherapy.
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INTRODUCCION

Los cordomas son tumores raros, cuyo grado de malignidad oscila de bajo a intermedio. Se
derivan de la notocorda y crecen lentamente. Su incidencia es de 0,1 % casos por millén de
habitantes y representan 1-4% de los tumores dseos malignos primarios.*:?

Por lo general estos tumores se asientan en cualquier sitio a lo largo del esqueleto axial. Es muy
raro encontrarlos en otra ubicacién.® En la regién sacrococcigea se localizan 53 % de ellos, en el
clivus 35 % y en la columna vertebral 12 %.Y Su incidencia en la regién sacrococcigea en
hombres y mujeres es de 2:1 respectivamente. ¥

El objetivo de este trabajo es informar sobre el primer caso de una paciente con cordoma
sacrococcigeo, diagnosticado en el Hospital Provincial Docente Clinico Quirdrgico “*Manuel Ascunce
Domenech” Camagley.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 60 afios, de profesién maestra, sin antecedentes patoldgicos familiares o
personales de interés. Un afio antes comenzdé a sentir dolor en la regién sacra, intenso y
punzante, localizado al inicio e irradiado posteriormente a la region del nervio ciatico derecho.
Como consecuencia de ello la paciente experimentd impedimentos para la marcha por impotencia
funcional y debilidad en ambos miembros inferiores. Acudid a un facultativo que le diagnosticé
sacrolumbalgia por exceso de esfuerzo fisico y le indicd antiinflamatorios, con lo cual mejord la
sintomatologia.

Dos meses antes comenzd con estrefiimiento, tratado con laxantes y enema evacuante para
defecar. Aproximadamente dos semanas antes de acudir a la consulta, presentd retencién
urinaria, rectorragia y sindrome constitucional (astenia, adelgazamiento y anorexia), por lo que
fue ingresada.

En el examen fisico se constatd afectacién del estado general de la paciente y pérdida de peso de
6 kg. La revision del aparato genitourinario resultd normal. Durante el tacto rectal se detect6 un
tumor presacro, de consistencia dura, doloroso, de aproximadamente 10 x 7 cm, que impidid
ejecutar el examen de forma adecuada.

El hemograma, los analisis de quimica sanguinea, coagulacién, enzimas hepaticas y pancreaticas,
acido urico, iones, VIH y la prueba de laboratorio para la investigacion de enfermedades venéreas
(VDRL por su sigla en inglés) mostraron valores normales. El analisis del sedimento urinario y el
conteo de Addis (dos horas) evidenciaron hematuria moderada y leucocituria. El urocultivo resulté
positivo a E. coli.

En las radiografias de huesos largos y térax no se observaron alteraciones. El electrocardiograma
resultd normal. En los ultrasonidos abdominal y ginecoldgico se observé aumento difuso del Gtero.
La tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia magnética nuclear (RMN) mostraron una
lesiéon tumoral de 9x7 x5 cm, con bordes irregulares, que ocupaba la linea media y destruia los
cuerpos sacrococcigeos (figura 1)
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Figura 1. Obsérvese la lesién tumoral de bordes irregulares.

Se indicé puncidén aspirativa con aguja fina (PAAF) dirigida por TAC. Ante la negativa de la
paciente a ese procedimiento, se obtuvo su consentimiento para la intervencién quirurgica. En el
informe del estudio histolégico macroscépico se describié un tumor ovoideo, de consistencia dura,
de 10 x 8 x 8 cm y superficie gris violdcea ligeramente lobulada. El drea seccionada tenia
apariencia heterogénea y multinodular con zonas blanquecinas, amarillo claro, grisaceas-rosaceas
y rojizas con contornos irregulares, delimitadas por una capsula de aspecto fibroso al microscopio
(figuras 2 y 3).

u... L

Figuras 2 y 3. Aspecto macroscoépico del tumor extraido.
Se traté de una tumoracion formada por multiples nédulos de células poligonales, de citoplasma
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El estudio inmunohistoquimico mostré positividad para el antigeno epitelial de membrana (EMA
por su sigla en inglés), citoqueratinas (CK por su sigla en inglés) y la proteina S100 (figura 5).

Figura 5. Aspecto de las muestras para examen inmunohistoquimico.

Con posterioridad al egreso la paciente acudié a la consulta de oncologia e inicid un ciclo de
radioterapia. La ultima revision, que incluyé RMN de columna lumbosacra, resulté normal.

DISCUSION

Tedricamente, la notocorda en los cuerpos vertebrales no se degenera completamente y el resto
del tejido persiste para luego producir cordomas.® Resulta enigmatico que estos pequefios restos
de notocorda puedan originar cordomas y no ocurran en los nucleos pulposos. Estos tumores
pueden aparecer a cualquier edad pero su mayor incidencia ocurre entre la tercera y la sexta
décadas de la vida, como en el presente caso.®

Las manifestaciones clinicas se relacionan estrechamente con la ubicacién del tumor y son,
principalmente, gastrointestinales y nerviosas. En un estudio de 222 pacientes los sintomas
registrados fueron dolor local (57 %), estrefiimiento (22 %), cidtica (17 %), dificultad o retencion
urinaria (12 %), dificultad al caminar o debilidad en las piernas (9 %), incontinencia urinaria (8 %),
incontinencia fecal (7 %), sensacion de anestesia (7 %), dificultad para defecar (4 %) y sangrado
rectal (1 %).® No obstante, la causa mas frecuente de consulta médica es el dolor (82 % de los
casos), tal como ocurrié con esta paciente que, ademas, presentdé muchas de las alteraciones
descritas. A este respecto, un estudio en una serie de 44 pacientes registr6 como sintomas que
motivar(%? las consultas dolor al sentarse, en la espalda y en la regidén sacrococcigea durante las
noches.

En sus comienzos, esta dolencia recuerda a una hernia discal. Por ello se han reportado demoras
de hasta 14 meses entre el inicio del dolor y el momento del diagndstico,’® como sucedié en este
caso. Para diagnosticar el cordoma se requiere el empleo de técnicas imagenoldgicas. Mediante
radiografia de la regidon lumbosacra se puede observar la destruccion o desplazamiento de la
vértebra. Con la TAC se aprecian tanto el tejido blando alrededor del tumor como las
calcificaciones o la destrucciéon 6sea. Por su parte, la RMN es el recurso mas certero en la
actualidad porque permite identificar el cordoma como iso o hipotenso en secuencia Tl y
moderadamente hipertenso en secuencia T2.Y) En la radiografia lumbosacra de la paciente no se
observaron anormalidades.

Después de la exéresis tumoral y la radioterapia, en la RMN se observd la columna lumbosacra
dentro de los limites normales. No se debe practicar la biopsia en tumores sacros debido al riesgo
de infeccidn y a que la fascia presacra actia como barrera de contencion contra la extension del
tumor.® Sin embargo, algunos autores la recomiendan.®® En este caso no se realizd porque la
paciente no dio su consentimiento.

Desde el punto de vista histolégico, el tumor estd formado por tejido notocordal, cuyas células
caracteristicas son las fisaliferas.>>® Por ello se deben tener en cuenta como diagndsticos
diferenciales otras neoplasias: condrosarcoma, parasarcoma, adenocarcinoma rectal con células
en anillo de sello, ependimoma mixopapilar, tumor de células gigantes y condroma condroide.®
Las células del cordoma son tipicamente positivas al EMA, la CK y la proteina S$100.%® EI
tratamiento de eleccion es quirdrgico. La exéresis debe ser amplia y, en la medida de lo posible,
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respetar los margenes oncolégicos.”’ La sacrococcigectomia se puede realizar por via abdominal o
@)
sacra.

Los cordomas son quimiorresistentes. Es posible eliminar los tumores sacrococcigeos localizados
por debajo del segundo cuerpo vertebral sacro mediante una intervencién quirtrgica radical.®
Transcurrido un afo la paciente no ha tenido recurrencia tumoral. Esto puede estar determinado,
de acuerdo con otros autores,®® por la influencia de la radioterapia sobre el prondstico del curso
de la enfermedad.

CONCLUSIONES

El cordoma sacrococcigeo es un tumor raro y poco estudiado. Por ello es poco conocido por los
facultativos cubanos. Sus sintomas son comunes a otros trastornos, lo que dificulta el diagndstico
precoz. Sin embargo su curso tiene buen prondstico, con alto grado de curacion, debido a la
combinacién de tratamiento quirdrgico y radioterapia.
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