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INTRODUCCION

El cordoma es una neoplasia de malignidad baja o
intermedia que muestra una diferenciacion notocordal.
Se localiza casi exclusivamente en la linea media del
esqueleto axial y se supone que se origina en restos de
notocorda: En el nticleo pulposo de los discos interverte-
brales, en restos ectopicos anormales que debian haber
regresado, tales como en restos localizados en la region
esfenooccipital (incluyendo la ecchordosis physalifora
del clivus y la porcion posterior de la nasofaringe) en los
cuerpos vertebrales o en el tejido que los rodea (1). Se
han descrito las siguientes variantes de cordoma: 1) Cor-
doma clasico; 2) Cordoma condroide; 3) Cordoma
desdiferenciado; 4) Cordoma sarcomatoide; 5) Cor-
doma intradural; 6) Cordomas extrarraquideos: Cor-
doma mediastinico.

CORDOMA CLASICO

Es un tumor infrecuente (1-4% de todos los tumores
6seos malignos). Afecta mayoritariamente a los extremos
esfeno-occipital (25%) y sacro (60%) y en orden decre-
ciente a las regiones cervical, lumbar y dorsal de la
columna vertebral (2). Comtinmente los cordomas apare-
cen después de los 30 afos de edad. Los craneales ocu-
rren predominantemente en edades mas tempranas (3. y
5.2 décadas, con una edad media de aparicion a los 35
afios) que los cordomas sacrococcigeos (edad media de
aparicion a los 50 afios) (1). También se han descrito en
nifios. Matsuno refirio 58 casos en pacientes de menos de
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16 afos (3) y se ha publicado un caso de cordoma congé-
nito (4). También se han descrito cordomas familiares, de
herencia autosomica dominante, habiéndose detectado
pérdida de heterozigosidad en la banda 1p36, tanto en las
formas esporadicas como en las familiares (5). Es mas
frecuente en el sexo masculino que en el femenino (1,8-
1) especialmente en los tumores sacrococcigeos (2).

En las radiografias simples los cordomas son lesiones
liticas, solitarias y destructivas, en las que al descubrirse
casi siempre se observa invasion de los tejidos y estruc-
turas adyacentes. Pueden contener calcificaciones, espe-
cialmente los tumores del sacro. La resonancia magnéti-
ca (RM) muestra mejor la extension de la infiltracion
extradsea y su relacion con otras estructuras, siendo la
imagen hipo- o isointensa en T1 y marcadamente hipe-
rintensa en T2 (2) (figs. 1 a 3). El tipo de sefial en RM
viene determinado por el alto contenido de liquido en las
vacuolas citoplasmicas celulares, presentando sefal
similar a la del agua, esto es hiperintensa en T2, mas bri-
Ilante e hipo o isointensa en T1, respecto a la sefial mos-
trada por los musculos adyacentes que se toman como
referencia. El tumor presenta septos hipointensos que
separan los ldbulos hiperintensos, confiriéndole un
patrén lobular que se corresponde con el patron de sep-
tos y lobulos que se observa en la histologia. La mayoria
de los tumores presentan margenes discretos y encapsu-
lacion de senal baja, debido a la seudocapsula fibrosa
presente en estas neoplasias.

Macroscopicamente el cordoma consiste en masas
friables de tejido neoplasico, de configuracion lobular,
aspecto mixoide a gelatinoso, color blanco-azulado o gri-
sdceo. Generalmente el tumor ha destruido la cortical e
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Fig. 1: Cordoma de sacro. A) Rx lateral de columna lumbosacra. B) TAC lumbar con reconstruccion en el plano sagital. C) RM: corte sagital
potenciado en T1. D) RM: corte axial potenciado en T2. Se observa gran masa sacra con pequeias calcificaciones (flecha hueca) que destruye los
ultimos segmentos sacros y el coccix. En RM es hipointensa en T1 e hiperintensa en T2, presenta los contornos bien delimitados por una pseudo-
capsula y en su interior se aprecian finas septaciones que le confieren estructura lobular (flecha negra). Comprime el recto (asterisco) e infiltra al
musculo gliteo mayor (flecha blanca).

. . . i y r .
Fig. 2: Cordoma de craneo. A) Rx lateral de craneo. B) RM: Corte sagital potenciado T1. C) RM, corte sagital potenciado T1 tras la administra-
cion de contraste intravenoso. Masa en linea media, hipointensa en secuencia potenciada en T1, que capta contraste de forma heterogénea, destru-

ye el clivus y comprime la protuberancia.

invade los espacios y estructuras adyacentes, pudiendo

llegar a alcanzar hasta 15 cm. de diametro.
Microscopicamente el cordoma muestra a la observa-

cidn con pequefios aumentos tipicamente un patrén lobu-

W i -
Fig. 3: Cordoma de columna lumbar. A) TAC de columna lumbar. B)
RM: Corte axial potenciado T1. C) RM corte sagital potenciado T2.
Lesion mixta, litica y esclerosa del cuerpo vertebral, hipointensa en T1,
(flechas blancas), hiperintensa en T2, que rompe la cortical posterior y
produce masa que comprime la médula espinal.
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lar (fig. 4A). Los 16bulos se encuentran separados por un
armazon de tabiques fibrosos, de variable grosor, que en
los cortes aparecen como septos por los que discurren
vasos de finas paredes. Presentan histologicamente un
patrén solido o cordonal, de cordones celulares anasto-
mosados, estando las células neoplasicas inmersas en
una matriz intercelular de caracteristicas mixoides que
puede ser escasa o abundante (figs. 4B y C). Las células
tumorales suelen adoptar un patréon de finos cordones
anastomosados o aparecer en grupos de dimensiones
variables. Pueden mostrar caracteristicas epitelioides con
citoplasma amplio y eosindfilo (fig. 4D), o bien un cito-
plasma claro, multivacuolado (fig. 5SA), contener una
sola vacuola que rechaza al nucleo, ofreciendo una ima-
gen de célula en anillo de sello o también una morfolo-
gia fusiforme. El contenido de las vacuolas citoplasmicas
y la sustancia mucoide intercelular es PAS positivo, dias-
tasa resistente (fig. 5SB). El estroma es también azul
Alcian positivo. Ademas los citoplasmas de las células
neoplasicas contienen glucogeno en cantidad variable,
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Fig. 4: A) Vision panoramica de cordoma convencional que muestra el patron lobular del tumor, el cual aparece conformado por 16bulos separa-
dos por septos conectivos de distinto grosor (HE, 80x). B) Zona limitrofe de un l6bulo enmarcado por un septo fibroso. La neoplasia muestra célu-
las que constituyen finos cordones anastomosados, inmersos en una matriz mixoide débilmente basofila (HE, 160x). C) Detalle de la figura ante-
rior. Las células muestran citoplasmas multivacuolados y algunas tienen dos o mas nticleos, hipercromaticos y discretamente irregulares, mos-
trando las caracteristicas de las células fisaliforas (HE, 250x). D) Microfotografia a pequefio aumento en la que se aprecia que los cordones de
células neoplasicas aparecen anastomosados, mostrando las células un aspecto de caracteristicas epitelioides (HE, 120x).

PAS+, que se digiere con diastasa. Las llamadas células
fisaliforas contienen multiples vacuolas que rodean al
nucleo, localizado en el centro de la célula. Pueden con-
tener varios nucleos y presentar gran pleomorfismo
nuclear. Son las células caracteristicas del cordoma, que
sin embargo pueden ser poco abundantes o incluso no
encontrarse, por lo que no es necesario hallarlas para
establecer el diagnostico de cordoma. La celularidad de
estos tumores varia notablemente de un caso a otro y
entre los diferentes campos de un mismo tumor. Las
mitosis no son frecuentes y generalmente no se encuen-
tran figuras de mitosis atipicas.

La puncioén aspiracion con aguja fina (PAAF) mues-
tra un fondo mixoide caracteristico que se tifie metacro-
maticamente de color rosado intenso con la tincion de
Giemsa, con numerosas células de citoplasma amplio,
histiocitoide o multivacuolado, junto a otras células mas
fusiformes con escasa atipia; los nucléolos son promi-
nentes con la tincién de Papanicolaou (figs. 10C y D).

Fig. 5: A) Detalle de las células cordoides neoplasicas de aspecto epi-
telioide que presentan las caracteristicas de células fisaliforas (flecha) o
bien de una célula en anillo de sello (asterisco) (HE, 320x). B) Muestra
la positividad de la tincién de PAS en los citoplasmas de las células neo-
plasicas y en la matriz mixoide intercelular (Hematoxilina-PAS, 220x).
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Fig. 6: A) Las células neoplasicas son positivas en la inmunotincion
para citoqueratinas (AE1-AE3, 220x), B) Las células neoplasicas son
positivas en la tincion para proteina S100 (proteina S100, 220x).

Ultraestructuralmente las células neoplasicas se ase-
mejan a las células del nticleo pulposo y de la notocorda,
lo que apoya la hipdtesis de que derivan de la notocorda
y su histogénesis epitelial. Se encuentran dos tipos de
células: 1) Estrelladas, similares a los elementos de la
notocorda; 2) células fisaliforas, existiendo abundantes
formas intermedias. Presentan desmosomas y tonofila-
mentos. Las vacuolas observadas con el microscopio de
luz se deben a dilataciones del reticulo endoplasmico o a
lisis enzimatica de las mitocondrias. Las células tienen
frecuentes invaginaciones de la membrana plasmatica y
proyecciones microvillositarias. La matriz mixoide
extracelular se debe a la extrusion del material intracito-
plasmatico derivado de las organelas celulares (6,7).

Inmunohistoquimicamente las células neoplasicas
del cordoma pueden presentar positividad para las
siguientes queratinas: CK1, CK5; CK8, CK19, CK14,
CKl15, CK16, CK18 y CK19, siendo la CKS5 la que se
expresa predominantemente (fig. 6A). Son positivas
caracteristicamente las células del cordoma para EMA y
HBME-1 asi como para la proteina S-100 (fig. 6B). Tam-
bién se ha descrito positividad para CEA y neurofila-
mentos. Ademas, la N-cadherina se expresa virtualmente
en las células neoplasicas del cordoma (8-11).

El diagnédstico histoldgico diferencial puede ser en
algunos casos extremadamente dificil y sera entonces
necesario recurrir a la inmunohistoquimica (12). Espe-
cialmente puede serlo cuando el tejido tumoral a estudiar
es escaso, como ocurre en el obtenido mediante técnicas
de puncién, con trocar o con aguja fina. Se puede plan-
tear con la metastasis de un adenocarcinoma mucosecre-
tor o con un tumor de estirpe condral, especialmente con
el condrosarcoma. La inmunohistoquimica puede definir
el tumor de que se trate ya que las células de metastasis
de carcinoma son positivas para las citoqueratinas pero
negativas para la proteina S-100; las células del condro-
sarcoma son positivas para la proteina S-100 pero nega-
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tivas para las citoqueratinas en tanto que las células del
cordoma son positivas para ambos tipos de anticuerpos.
La similitud histologica del cordoma con el condrosar-
coma extraesquelético dio lugar a que esta neoplasia de
tejidos blandos fuera denominada anteriormente sarcoma
cordoide. Ambos tumores muestran un estroma que es
azul Alcian positivo. En casos de duda diagndstica la
inmunohistoquimica aclara el diagndstico ya que las
células del condrosarcoma extraesquelético no presentan
positividad para citoqueratinas ni para EMA (13).

El cordoma clasico es un tumor de lento crecimiento
que invade y destruye localmente las estructuras vecinas.
La presencia de células pleomorfas, con nucleos bizarros
y cierta actividad mitética, no se ha podido correlacionar
con el ritmo de crecimiento del tumor ni con la frecuen-
cia de aparicion de metastasis. La morbilidad y mortali-
dad estd mds bien en relaciéon con la progresion de la
enfermedad que con la presencia de metastasis a distan-
cia (14).

Dado que el cordoma es un tumor de lento creci-
miento generalmente produce una sintomatologia ines-
pecifica durante mucho tiempo (meses o afios) antes de
que se establezca el diagndstico. Los tumores localizados
en la region esfeno-occipital producen frecuentemente
cefaleas y sintomas debidos a compresion de los nervios
craneales. La afectacion del nervio ocular es la mas fre-
cuente. La compresion y destruccion de la hipofisis pue-
de ocasionar trastornos endocrinoldgicos. Si el tumor se
extiende hacia abajo puede dar lugar a obstruccion nasal,
epistaxis e incluso aparicién de una masa tumoral nasal.
Si la extension del tumor es lateral puede producir sinto-
matologia de tumor del angulo cerebelo-pontino. Los
tumores que se desarrollan en la columna movil presen-
tan sintomas debidos a compresion de las raices nervio-
sas o de la médula espinal. El cordoma cervical puede
presentarse como una tumoracion parafaringea y ocasio-
nar trastornos de deglucion. Los cordomas sacrococcige-
0s, que son los mas frecuentes, producen estrefiimiento y
pueden ser detectados por tacto rectal (2).

El tratamiento es quirurgico pero en muchos casos es
imposible realizar una extirpacion completa por haber
infiltrado ya la neoplasia estructuras vecinas no reseca-
bles. Aun asi, se producen remisiones de larga duracién
pero la aparicion de recidivas es la regla. En estos casos
la radioterapia a altas dosis, aunque no curativa, puede
ser bastante paliativa y se obtienen remisiones del tumor.
Las metastasis son raras y aparecen tardiamente, gene-
ralmente después de una larga evolucion del tumor con
recidivas repetidas. Se han descrito en practicamente
todos los organos, siendo los mas frecuentes en orden
decreciente pulmones, higado, ganglios linfaticos loco-
rregionales y distantes, huesos, cerebro y piel. Casos
raros muestran un curso agresivo con la aparicion de
metastasis y embolizaciéon tumoral diseminada tempra-
nas (15).



Cordoma. Sus variantes y diagnostico diferencial

Fig.7: Cordoma condroide. A) Vision panoramica en la que areas condrales se encuentran a la izquierda de la imagen y areas de cordoma se obser-
van en el centro (HE, 80x). B) Limite entre un drea condral (izq.) con un area de cordoma (dcha.) (HE, 120x). C) Area condral y D) area de cor-
doma (HE, 250x).

CORDOMA CONDROIDE

Heffelfinger y col., estudiando unos tumores localiza-
dos en la base del craneo, en la region suboccipital, que
habian sido diagnosticados de condrosarcomas, aislaron
un grupo de ellos que reconocieron como cordomas y a los
que denominaron cordomas condroides (16). En ellos
observaron que se encontraban entremezcladas areas que
histolégicamente mostraban caracteristicas de condrosar-
coma y otras de cordoma (fig. 7). En dicha publicacion los
autores refirieron que esta variante presentaba un mejor
pronostico que el cordoma clasico. Posteriormente se han
descrito cordomas con las caracteristicas del cordoma
condroide en otras localizaciones distintas, en la columna
mévil y en el sacro (17), de tal suerte que se dudé de que
existiera realmente el cordoma condroide e incluso, tras
los primeros estudios inmunohistoquimicos, se llegd a
afirmar que en realidad el llamado cordoma condroide se
trataba de un condrosarcoma (18,19). Sin embargo, estu-
dios de la composicién bioquimica de la matriz tumoral
extracelular, asi como del patrén de la expresion génica de

la matriz llevados a cabo en cordomas clasicos y cordomas
condroides establecieron firmemente un fenotipo real con-
drocitico focal de las células neoplasicas en los cordomas
y que el llamado cordoma condroide no es un condrosar-
coma de bajo grado ni un término erréoneo como habia
sido descrito anteriormente (20).

Ishida y Dorfman (21,22) verificaron en un amplio
estudio inmunohistoquimico que se podian hallar tumo-
res con componentes histoldégicos de cordoma y condro-
sarcoma en distintas proporciones. Segun ellos, aquellos
tumores en que ambos tipos de componentes fueran cito-
queratina negativos serian condrosarcomas y serian cor-
domas aquellos en que alguno de sus componentes fuera
citoqueratina positivo, independientemente de su exten-
sion y caracteristicas microscdpicas. Si bien la ausencia
de expresion de citoqueratinas en los condrosarcomas
resolvid claramente el problema de distinguir los con-
drosarcomas de bajo grado de la base del craneo respec-
to a los cordomas, sin embargo dicha distincién puede
ser imposible en cilindros bidpsicos obtenidos por pun-
cion o en células obtenidas por PAAF ya que la expresion
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Fig. 8: Glioma Cordoide. A) La neoplasia aparece constituida por cor-
dones anastomosados de células de aspecto epitelial, inmersas en una
matriz mixoide. Obsérvese la semejanza con el cordoma de la Fig. 4A
(HE, 200x). B) Positividad de las células neoplasicas para la inmuno-
tincion con GFAP (220x).

de citoqueratina puede no estar presente en la muestra.
Este problema se ha podido resolver recientemente.
Vujovic y colaboradores (23,24) han demostrado que la
expresion del gen brachyury es patognomonico de los
cordomas. Dicho gen se expresa tanto en el cordoma cla-
sico como en el cordoma condroide y no se expresa en
los tumores cartilaginosos. Sus hallazgos demostraron
que la expresion del gen brachyury soélo se produce en la
notocorda y tumores derivados de la notocorda. Por tan-
to, la utilizacién de brachyury como biomarcador especi-
fico podra permitir una diferenciacion entre cordomas y
condrosarcomas (24). Dicha diferenciacion, por otra par-
te, es de capital importancia ya que los condrosarcomas
de bajo grado deben ser tratados mediante citorreduccion
quirurgica radical usando acceso quirtrgico moderno a
fin de minimizar los efectos colaterales perniciosos en

Fig. 9: Meningioma Cordoide. A) En la porcion superior de la imagen
se reconoce el meningioma que en la porcion inferior tiene un aspecto
cordoide (HE, 200x). B) Area del tumor con caracteristicas histologi-
cas que se asemejan a las de un cordoma (HE, 220x).

140 Rev Esp Patol 2007; Vol 40, n.° 3: 135-145

pacientes que potencialmente tienen una larga supervi-
vencia (85% en 10 afios). Por el contrario, los cordomas
presentan peor evolucion, especialmente en individuos
de edades avanzadas, por lo que deben ser sometidos a
cirugia radical y radioterapia adyuvante si no se puede
lograr una total extirpacién (25,26).

En cuanto al diagnoéstico diferencial del cordoma en
localizacion esfenooccipital hay que tener también en
cuenta ademas dos tumores extremadamente raros: el
«glioma cordoidey (fig. 8), descrito por Brat y col en 1998
(27) y el «meningioma cordoide» (fig. 9), descrito por
Kepes y col en 1988 (28,29). El glioma cordoide consiste
en grupos o cordones de células ovoides o alargadas, de
citoplasma eosinéfilo inmersas en una matriz mucinosa
PAS+, aspectos microscopicos de cierta semejanza con los
del cordoma. Este tumor se puede diferenciar inmunohis-
toquimicamente ya que las células tumorales son positivas
para la proteina acidica gliofibrilar (GFAP+), ademas de
ser positivas para citoqueratinas y proteina S-100 (28). El
meningioma cordoide es un tumor que ocurre en indivi-
duos jovenes. Histologicamente presenta infiltrados linfo-
plasmocelulares peritumorales y clinicamente causa mani-
festaciones sistémicas del sindrome de Castleman.

CORDOMA DESDIFERENCIADO

Dicho término fue postulado por Meis y col. (30)
para aquellos cordomas que se caracterizan histologica-
mente por presentar dos componentes diferentes entre
los cuales existe una transicion abrupta. Un componente
corresponde a un cordoma clasico y el otro componente
es un sarcoma de alto grado, fusocelular o pleomorfo
(figs. 10A y B). El fendmeno de desdiferenciacion en
este tumor es similar al que se describid por primera vez
en el condrosarcoma. Esta variante es infrecuente, exis-
tiendo pocas publicaciones de casos aislados o de pocos
casos. La desdiferenciacion puede ocurrir en cordomas
primarios o en recidivas de cordomas. El componente
sarcomatoso puede ser predominante y existir escasos
focos minimos de cordoma convencional por lo que si no
se realiza un extenso muestreo se puede no descubrir el
componente de cordoma y diagnosticarlo como fibrosar-
coma o como fibrohistiocitoma maligno. El cordoma
desdiferenciado ocurre en edades y localizaciones simi-
lares a las del cordoma clasico. Radiol6gicamente mues-
tra también caracteristicas similares. No obstante se pue-
de sospechar que se haya producido el fenomeno de des-
diferenciacion en un caso de cordoma en el que el tumor
comienza a crecer progresiva y rapidamente. El pronos-
tico es extremadamente sombrio y tras el diagndstico
suele producirse una amplia diseminacion metastasica,
no pareciendo ser eficaces la radioterapia ni la quimiote-
rapia. Se ha postulado que la desdiferenciacion puede ser
causada por la radioterapia (14).
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Fig. 10: Cordoma Desdiferenciado. A) Vision panoramica que muestra el cordoma en la porcion inferior de la imagen (asterisco) apareciendo
rodeada por el componente desdiferenciado sarcomatoso del tumor (HE, 80x) B) A mayor aumento se reconoce el cordoma en la porcion inferior
de la imagen y el componente desdiferenciado, que muestra caracteristicas de fibrohistiocitoma maligno, en la superior (HE, 120x). C) Citologia
de cordoma convencional obtenida por PAAF. Las células tienen aspecto histiocitoide y aparecen inmersas en una matriz mixoide que se tifie meta-
cromaticamente de color rosado con la técnica de Giemsa. D) Los nucleolos son muy aparentes con la técnica de Papanicolaou.

CORDOMA SARCOMATOIDE

Es un cordoma con amplias areas de sarcoma de alto
grado, de patrén fusocelular o pleomorfico, intimamente
entremezcladas sin que se aprecie una transicion abrupta
(31). Inmunohistoquimicamente el componente sarcoma-
toide se tifie intensamente con la vimentina y débilmente
con citoqueratina, proteina S-100 y EMA, en tanto que las
areas de cordoma convencional se tifien débilmente con
vimentina e intensamente con los otros anticuerpos referi-
dos. Por otra parte se ha referido que la aneuploidia es mas
comun en los cordomas sarcomatoides que en los cordo-
mas convencionales y que las células de los cordomas sar-
comatoides son multipotenciales y capaces de diferenciar-
se a lo largo de vias epiteliales y mesenquimales (condral,
osteoblastica) (8). En el cordoma desdiferenciado y en el
cordoma sarcomatoide hay que considerar en el diagndsti-
co diferencial ademas de los tumores ya mencionados
anteriormente al fibrosarcoma, fibrohistiocitoma maligno,
osteosarcoma y condrosarcoma.

CORDOMA INTRADURAL

Es un tumor con las caracteristicas histologicas del
cordoma clasico que constituye una masa tumoral, usual-
mente rodeada por una seudocapsula fibrosa y sin tener
conexidn alguna con el hueso (32). Se ha discutido si el
cordoma intradural es una «ecchordosis gigantey.

CORDOMAS EXTRAESQUELETICOS

Existen aisladas publicaciones de cordomas surgidos
en localizaciones no adyacentes a la region de la notocor-
da primitiva, tales como en maxilares, senos paranasales
(33) o en la escapula (34). La mayoria son publicaciones
antiguas, sin estudios inmunohistoquimicos y por tanto
son cuestionables. Sin embargo la existencia de «cordo-
mas mediastinicos» estd bien sustentada mediante anali-
sis inmunohistoquimicos. Se han escrito menos de una
docena de casos (35). Los tumores presentaron las carac-

Rev Esp Patol 2007; Vol 40, n.° 3: 135-145 141



Martinez Tello FJ, Conde Gallego E, Manjon Luengo P, Ricoy Campo JR, Pérez Barrios A

teristicas histologicas del cordoma clasico o del cordoma
desdiferenciado o sarcomatoide. En dicha localizacion,
en tejidos blandos, hay que tener en cuenta en el diagnos-
tico diferencial otras neoplasias ademas de las ya men-
cionadas: Condrosarcoma mixoide; hemangioendotelio-
ma epitelioide. El prondstico de estos tumores es impre-
decible, dependiendo de su localizacién, extension y de
su resecabilidad. La recidiva local es la regla y producen
metastasis que son mayormente responsables de la alta
mortalidad de estos tumores.

PATOGENIA DEL CORDOMA

En la actualidad no existen dudas de que el cordoma es
una neoplasia que deriva de células notocordales. La noto-
corda es una estructura cilindrica que se desarrolla en los
embriones cordados constituyendo el eje del cuerpo. Se
cree que actiia como un organizador que induce la condri-
ficacion y segmentacion de los elementos mesenquimales
de los cuerpos vertebrales, lo cual puede explicar la
variante de cordoma condroide. La notocorda sufre un
proceso de regresion durante la vida fetal, excepto en el
lugar de los futuros discos intervertebrales donde contri-
buye a la formacion del nucleo pulposo (36). Sin embargo
es conocido que en individuos adultos persisten restos
notocordales desde las primeras descripciones de Luschka
en 1856 (37) y Virchow en 1857 (38) que los malinterpre-
to creyendo que se trataba de un proceso degenerativo de
la sincondrosis esfeno-occipital, por lo cual los denomind
«ecchondrosis physalyphora». Miiller en 1858 (39) reco-
nocié su origen cordal y los denominé «ecchordosis
physalyphora». Dichos restos se han hallado incidental-
mente en las autopsias de adultos (40-43) en la base del
craneo, apofisis odontoides del axis y en el coccix. La
mayor frecuencia de los cordomas en ambos extremos del
axis ha sido explicada a tenor de los estudios de recons-
truccion tridimensional de la notocorda de embriones
humanos (36) en que se demostr6 que los extremos crane-

Fig. 11: Resto gigante de notocorda (RGN) A) Radiografias simples
de la columna lumbosacra que no presenta alteraciones. B) TAC de la
4.% vértebra lumbar que tampoco muestra cambios patoldgicos.
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al y caudal presentan estructuras mas complicadas que el
cilindro uniforme notocondral. En ambos extremos exis-
ten bifurcaciones y se encuentran fragmentos separados
del cuerpo notocordal. Presumiblemente los procesos de
regresion y atrofia que se producen en toda la notocorda
no ocurririan de forma completa en estas localizaciones y
podrian quedar restos de grupos de células notocordales.
De esta suerte podria explicarse la mayor frecuencia de los
cordomas en las regiones extremas del raquis y el cordo-
ma intradural. El mecanismo patogénico del cordoma
mediastinico es mas controvertido. Una primera explica-
cién es que el cordoma se haya originado de un resto de
notocorda separado de las vértebras. La otra explicacion
posible, mucho menos verosimil, es que el tumor se haya
originado de un pequefio tumor intravertebral, no detecta-
do, que hubiera crecido exuberantemente infiltrando los
tejidos blandos y formando una masa que luego quedara
separada del hueso vertebral (35).

EL PROBLEMA DE LOS RESTOS
NOTOCORDALES

Con el advenimiento de la técnica de la resonancia
magnética (RM) se vienen descubriendo incidentalmen-
te en estudios realizados con esta técnica por motivos no
relacionados con ellos. Dichas lesiones han recibido dis-
tintas denominaciones y su correcta interpretacion es de
capital importancia, porque una interpretacion erréonea
puede acarrear graves consecuencias, ya que se trata de
distinguir entre una lesion benigna que, en principio, pre-
cisa solamente observacién y seguimiento, del cordoma,
cuyo tratamiento quirurgico es mandatorio. Ulich y
Mirra publicaron una lesioén vertebral que interpretaron
como un resto de notocorda en la sustancia del hueso y
que denominaron «ecchordosis physaliphora vertebra-
lis» (44) y posteriormente ha recibido las denominacio-
nes de «giant notochordal rest» y «giant notochordal
hamartoma of intraosseous origin» (45). Este asunto
ha sido debatido en sucesivas reuniones de la Internatio-
nal Skeletal Society (ISS) de 1996 a 1999, por casos pre-
sentados por miembros de la sociedad [Paris, 1996, Drs.
Cassar-Pullicino y Darby, caso 44 (46) publicado poste-
riormente (47); Dublin, 1998, Dr. MacCarthy, caso 35
(48), y Seattle 1998, Dr. Kyriakos, caso 11 (40), también
publicado posteriormente (49)]. En dicha publicacion
Kyriakos y col. realizaron una revisién completa y anali-
sis profundo de la entidad, en la que ademas de los casos
citados refieren uno mas de Dorfman y Czerniak (22).
Como conclusion de estos debates se han definido dos
tipos de lesiones (35):

1. «Lesiones notocordales benignas». Se trata de
restos notocordales benignos, de pequefio tamafio, que
miden como maximo 1 cm. y que no es probable que se
encuentren en estudios radiolégicos de rutina.



Fig. 12: RGN: RM: A) Corte potenciado en T1 que muestra una lesion
hipointensa en L-4, circunscrita a la vértebra que en la imagen poten-
ciada en T2 (B) aparece hiperintensa y que no capta contraste tras la
administracion de gadolineo (C). D) Gammagrafia 6sea convencional
sin cambios reseflables.

2. «Restos gigantes de notocorda» (RGN). Se des-
cubren incidentalmente en estudios radiolégicos de ruti-
na. Pueden alcanzar gran tamafio, 1-4 cm, y ocupar todo
el cuerpo vertebral, pero confinado al mismo. En la RM
muestran una seflal muy intensa en T2 y se descubren
generalmente por presentar el paciente dolor de espalda
o del cuello debido a otra causa. La escintigrafia 6sea es
normal y no existe evidencia de destruccion o6sea o de
afectacion de tejidos blandos. La distincion entre estas
lesiones y el cordoma es imposible de establecer median-
te material obtenido por puncién con aguja fina, ya que
las tres contienen células fisaliforas. Para el diagndstico
diferencial entre el RGN y cordoma existen ciertas
caracteristicas clinicas, radiologicas e histologicas que
ayudan a su diferenciacion (tabla 1 y figs. 11, 12 y 13).

Cordoma. Sus variantes y diagnostico diferencial

Fig. 13: RGN A) Vision panoramica que muestra tejido notocordal que
rodea un area de médula 6sea (HE). B) El tejido de resto notocordal a
mayor aumento. La trabécula dsea no aparece afectada. C) Detalle del
tejido notocordal que aparece conformado por células fisaliforas.

En relacién con el tratamiento, los restos notocorda-
les benignos no requieren tratamiento alguno ni segui-
miento. El RGN no requiere tratamiento en principio
pero si es mandatorio realizar un seguimiento radioldgi-
co. Se ha sugerido por algiin patélogo experto en esta
patologia que el RGN fuera un cordoma in situ (47), lo
cual no ha sido aceptado porque los casos que han teni-
do un largo seguimiento no han progresado, permane-
ciendo la lesion radioldgica inmutable. No obstante,
Yamaguchi y col. presentaron un caso en la reunién de la
ISS de 2000 en Barcelona (caso 30) publicado posterior-
mente (51) en el que se confirma histologicamente el ori-
gen de un cordoma en una lesidén precursora notocordal
benigna. Ademas el estudio inmunohistoquimico demos-
tr6 que las células fisaliforas de la lesion benigna fueron
positivas no solo para vimentina, proteina S-100, EMA,

TABLA 1
Cordoma RGN
Clinica Dolor, hinchazon, y/o déficit neurolégico Asintomatico o ligero dolor relacionado con otra causa
progresivo e incapacitante
Rx Tumor grande, > 5cm Confinado al cuerpo vertebral
Muy destructivo y osteolitico Lesion blastica 1-3+, adaptada a la configuracion del cuerpo vertebral
Gran masa en tejidos adyacentes No extension extradsea
Crecimiento progresivo No progresion
Histologia | Patrén lobular Areas de células fisaliforas alternando con areas de médula

Células fisaliforas inmersas en matriz mixoide
Ausencia de médula adiposa

Pleomorfismo variable y mitosis ocasionales
Cordones sincitiales de las células fisaliforas
Patron destructivo

Escasos restos o falta del armazon 6seo

osea, adiposa o hematopoyética
Ntcleos blandos
Ausencia de mitosis
No cordones sincitiales.
Matriz granular antes que mixoide
Armazoén trabecular intacto
Discreto engrosamiento de las lineas de cemento
Escasa o nula actividad osteoblastica u osteoclastica

Modificado de J.M. Mirra y E.W. Brien (45).
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A/E 1/3 y CAM 5.2 si no también para CK18. Naka y
col. (52) hacen resaltar que el tejido fetal notocordal no
presenta inmunorreactividad para CK18 en tanto que en
7 de 16 cordomas estudiados las células fisaliforas si
fueron positivas para CK18 (52). En consecuencia, con-
cluyen que las lesiones benignas notocordales, referidas
previamente como ecchordosis physalifora, no son ver-
daderos restos notocordales, y ello, unido a las reaccio-
nes esclerdticas que producen en el hueso huésped,
sugieren que se trata de lesiones de lento crecimiento por
lo que preconizan denominarlas «lesion notocordal
benigna». El término hamartoma gigante notocordal,
sugerido por Mirra (45), no encaja con las caracteristicas
de esta lesion ya que las células notocordales desapare-
cen a la edad de 1-3 afios normalmente.
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