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Paracordoma. Una peculiar lesion de tejidos blandos

Parachordoma. A rare soft tissue lesion
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RESUMEN

Antecedentes: El paracordoma es una lesion inocua de
tejidos blandos que muestra unas caracteristicas histologi-
cas similares a las del cordoma axial. Método: Presentamos
un caso de paracordoma haciendo hincapié en sus rasgos
histologicos y en su diagnostico diferencial. Resultados: Se
trata de una lesion sin capacidad para metastatizar cuyo tra-
tamiento es la simple extirpacion quirtrgica. Conclusiones:
Hay que pensar en esta entidad ante un tumor mixto de teji-
dos blandos superficiales.

Palabras clave: Paracordoma, cordoma extraaxial,
células fisaliferas.

SUMMARY

Introduction: parachordoma is a benign lesion of soft
tissues that shows histological features resembling those of
axial chordoma. Material and methods: We present a case
of parachordoma, highlighting histological features and dif-
ferential diagnosis. Results: Parachordoma is a non-metas-
tasizing lesion successfully treated by simple surgical
removal. Conclusions: Parachordoma is included in differ-
ential diagnosis of mixed superficial soft tissue tumours.
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INTRODUCCION

A pesar de ser una lesion infrecuente, los paracordo-
mas son lesiones caracteristicas desde el punto de vista
histolégico pues recuerdan a los cordomas axiales. De
hecho, son lesiones superponibles desde el punto de vis-
ta morfologico, residiendo su diagnoéstico diferencial
principalmente en la localizacion. Se trata de lesiones
benignas sin capacidad metastatizante cuyo tratamiento
consistira exclusivamente en la exéresis quirtrgica.

CASO CLINICO

Paciente varon de 46 afios que presentaba una lesion
nodular en region costal izquierda de 2 cm de dimensio-
nes maximas, bien delimitada y de consistencia elastica-
firme que segun nos fue referido habia crecido progresi-
vamente en los tltimos meses sin causar sintomatologia.
Se extirpd6 la lesion la cual, a los cortes seriados, mostra-
ba una tonalidad predominantemente amarillenta a modo
de nddulos a nivel central y un aspecto blanquecino y
fibroso en periferia. Existian asi mismo focos con aspec-
to de calcificacion distribuidos al azar en la lesion. El
estudio microscopico permitié observar una buena deli-
mitacion lesional estando rodeada por tejido conectivo
fibroso denso. El nucleo lesional estaba constituido por
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células poligonales de un tamafio mediano-grande con
un amplio citoplasma claro y un nucleo vesiculoso, ovoi-
deo, reniforme o polilobulado dotado de un nucleolo de
tamafio mediano. Dichas células se disponian formando
ductos, cordones e incluso hileras separadas por un den-
so estroma fibroso que en ocasiones adoptaba un aspec-
to hialino. En otras areas las células mostraban una mor-
fologia fusocelular. La actividad mitdsica observada era
muy escasa (figs. 1 a 5). El estudio inmunohistoquimi-
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Fig. 1: Paracordoma. Imagen panoramica. HE-100x.
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Fig. 2: Paracordoma. Detalle de la matriz condromixoide. HE-400x.

co de la poblacion celular lesional demostré positividad
para pancitoqueratinas, S100, EMA, vimentina y positi-
vidad débil y focal para actina; la desmina en cambio
resulto negativa. Con estos hallazgos y con la caracteris-
tica histologia de la lesion pudimos emitir el diagnostico
de paracordoma (mioepitelioma de tejidos blandos de
Fletcher).

Figs. 3 y 4: Paracordoma. Células fisaliferas. Detalle. HE-400x.
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Los paracordomas son tumores muy poco frecuentes,
descritos por primera vez por Dabska (1) cuya histogé-
nesis es controvertida. Afectan a un amplio rango de eda-
des y a ambos sexos si bien los varones se afectan algo
mas que las mujeres. La localizacion mas frecuente es a
nivel de los tejidos blandos de las extremidades, origi-
nando una masa nodular de tamafio variable y creci-
miento lento que no suele preocupar al paciente, el cual,
suele consultar tras un determinado lapso de evolucion.
Le siguen en frecuencia la localizacion en cabeza y cue-
llo y a nivel toracico, como en nuestro caso (2,3).

Como hemos comentado se trata de una entidad no
exenta de controversia; ésta se focaliza principalmente en
la distincion o no del cordoma periférico o extraesquelé-
tico y del paracordoma (4,5). Si bien son muchos los
autores que consideran estos términos sinénimos, son
también muchos los que diferencian estas dos entidades
basandose en criterios inmunohistoquimicos y de evolu-
cion (6,7). Asi, el cordoma periférico seria una lesion
exactamente igual que la descrita a nivel axial con la uni-
ca diferencia de la localizacion; por tanto existiria la
posibilidad no sélo de recidivas lesionales sino también
de un comportamiento metastatico. De este modo, aque-
llos escasos ejemplos en que se han documentado metas-
tasis entrarian a formar parte de este grupo. Los paracor-
domas en cambio carecerian por definicion de este
potencial, siendo lesiones inocuas en todos los casos.
También se han pretendido encontrar diferencias en
cuanto a las propiedades de tincion inmunohistoquimica
de ambas entidades de forma que solo los cordomas se
teflirian para queratinas de alto peso molecular y CEA
mientras que las de bajo peso, EMA y S100 serian comu-
nes a ambas. La controversia esta servida en el momento
que existen estudios que no logran reproducir estas dife-
rencias. Con un nombre u otro se trata de una lesion con
una caracteristica histologia demostrandose una pobla-
cion de células poligonales claras que recuerdan a las de
la notocorda y una segunda poblacién de células eosino-

Fig. 5: Paracordoma. Detalle histologico. HE-200x.



filicas, ambas organizadas en cordones y nidos de distin-
tos tamafios observandose en ocasiones grupos celulares
con morfologia fusiforme o pequefias. Asimismo es fre-
cuente observar fenomenos de vacuolizacion citoplasma-
tica que confieren a la lesion un gran parecido con el cor-
doma (células fisaliferas); al igual que en este Gltimo es
infrecuente apreciar tanto pleomorfismo celular como
figuras mitoticas y el estroma adquiere caracteristicas
mixoides o hialinas (8-10).

Si bien la lesion estd aparentemente bien circunscri-
ta, el estudio detallado de la misma permite observar
nidos tumorales, generalmente de pequefio tamafio, infil-
trando los tejidos adyacentes. Es precisamente esta
caracteristica la responsable de las recurrencias locales
descritas en esta entidad no habiéndose descrito metasta-
sis a distancia (los casos que describen metastasis han
sido desestimados como auténticos paracordomas) (11).
Obviando las recurrencias descritas se trata de neoplasias
benignas para las que la exéresis quirtrgica es el trata-
miento adecuado sin que sea necesario recurrir a trata-
mientos mas agresivos o adyuvancia para su manejo. En
nuestro caso el paciente no ha referido recidivas en los
cuatro afos siguientes a la extirpacion de la lesion. El
paracordoma es una entidad actualmente reconocida y
prueba de ello es su inclusion en la ultima clasificacion
de la Organizacion Mundial de la Salud si bien se
encuentra formando parte del grupo Tumor Mixto/ Mioe-
pitelioma/ Paracordoma donde se engloban variantes de
lo que parece ser una Unica entidad con distintos fenoti-
pos. Desde este punto de vista el paracordoma seria una
variante de tumor mixto de tejidos blandos y no nos debe
de sorprender tal explicacioén pues el estroma condromi-
xoide y la variada celularidad presente en este tipo de
lesiones bien pueden recordar a la de similares lesiones
de la glandula salival existiendo, eso si, una serie de pro-
piedades que le permiten adquirir personalidad propia.
Las peculiares caracteristicas morfologicas del paracor-
doma pueden en un momento dado presentar dudas diag-
noésticas existiendo varias entidades con las que puede
plantearse un diagnostico diferencial que en la mayoria
de las ocasiones es mas teorico que real pues la clinica
ayuda a hacer la oportuna distincion. Una de estas enti-
dades es el condrosarcoma de células claras. El estroma
mixoide-condromixoide del paracordoma asi como la
presencia de células claras vacuolizadas puede ser una
caracteristica comun a ambas lesiones si bien la edad y
localizacion de las mismas asi como una cuidadosa bus-
queda de atipia celular ayudan a resolver el problema
(12). Otra entidad a tener en cuenta es la metastasis de un
carcinoma de células claras. La atipia celular y el exa-
men sistémico del paciente para localizar el primario
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seran de gran importancia en este cometido. Son varios
los trabajos que han intentado caracterizar al paracordo-
ma desde el punto de vista genético, habiéndose detecta-
do anomalias tanto estructurales como numéricas de tipo
clonal, siendo las mas frecuentes t(2,4), del(3q) o las pér-
didas de cromosomas 9, 10, 20 y 22. Otros trabajos difie-
ren de estos resultados y es que la infrecuencia de este
tipo de lesiones quiza requiera de mas tiempo o de la
recogida de un nimero suficiente de casos para que los
resultados puedan ser estandarizados (13,14).
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