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INTRODUCCIÓN

El Glioma cordoide del III ventrículo fue descrito
por primera vez en 1998 por Brat y colaboradores (6)
como una nueva entidad tumoral y fue reconocida por
primera vez por la OMS en el año 2000 (4). Aquellos
autores describieron una serie de 8 pacientes (7 mujeres
y 1 varón) con edades comprendidas entre los 30 y 71
años, que presentaban una tumoración en el tercer ven-
trículo, de apariencia cordoide a nivel histológico, pero
con un perfil inmunohistoquímico y ultraestructural
peculiar. Estaban constituídos por cordones y nidos de
células poligonales inmersas en una matriz basófila rica
en mucinas y se acompañaban de un infiltrado inflama-
torio linfoplasmocitario maduro. Inmunohistoquímica-
mente, se observó expresión de Proteína Acida Gliofi-
brilar (PAGF), Vimentina y positividad débil o negativi-

dad para EMA. La histogénesis del tumor permanece
desconocida pero muchos autores han propuesto un pro-
bable origen en la célula ependimaria por hallazgos a
nivel ultraestructural de microvellosidades apicales,
estructuras hemidesmosoma-like y formación focal de
membrana basal y otros autores han propuesto un origen
tanicítico (11,29,23,3).

Recientemente Horbinski y cols. (16) han detectado
por FISH alteraciones genéticas en 9p21 y 11q13 en cin-
co gliomas cordoides.

Actualmente la OMS (clasificación 2007) (5) los
incluye en el apartado de «Otros Tumores Neuroepitelia-
les» y los considera como un glioma grado II de malig-
nidad. A pesar de su bajo potencial maligno, es impor-
tante considerar la elevada morbi-mortalidad postquirúr-
gica y las elevadas tasas de extirpación incompleta
descritas en este tipo de tumores (27,41).
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SUMMARY

Chordoid glioma of the third ventricle is an infrecuent
brain tumor, located the third ventricle-hypothalamic
region. Described for the first time by Brat in 1998, only 56
cases have been described in the literature. Histologically,
the tumor consisted of polygonal epithelioid cells embedded
in a mucinous matrix with a prominent lymphoplasmacytic
infiltrate. The tumor cells expressed Glial Fibrillary Acidic
Protein (GFAP), Cytokeratins, Vimentin and CD-34. This
neoplasm exhibits features of ependymal differentiation on
ultrastructural examination. Another authors also suggest a
distinct genetic origin from other gliomas with specific
molecular characterization. An incomplete resection was
performed via an anterior approach. A case in a 26 years old
man is reported and a review of the literature is included.

Keywords: Chordoid glioma, ependymoma, third ven-
tricle.

RESUMEN

El glioma cordoide del tercer ventrículo es un tumor
cerebral poco frecuente, de reciente descripción, localizado
en la región hipotalámica - III ventrículo. Hasta la fecha, tan
sólo hay 56 casos publicados desde que se describiera por
primera vez en 1998 por Brat y cols. Histológicamente, el
tumor está compuesto por células poligonales dispuestas en
nidos o cordones, inmersas en una matriz mucoide con un
intenso infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario. Las célu-
las neoplásicas coexpresan característicamente marcadores
inmunohistoquímicos de Proteína Ácida Gliofibrilar
(PAGF), Citoqueratinas, Vimentina y CD-34. A nivel ultraes-
tructural muestra características de diferenciación ependi-
maria y recientemente también se han identificado alteracio-
nes genéticas características distintas a las de los gliomas. La
extirpación tumoral fue incompleta tras un abordaje anterior.
Nosotros describimos un nuevo caso de este tumor en un
varón de 26 años y revisamos la literatura.

Palabras clave: Glioma cordoide, ependimoma, tercer
ventrículo.
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Presentamos un nuevo caso de glioma cordoide del
III ventrículo en un varón de 26 años y revisamos la lite-
ratura publicada hasta la fecha.

CASO CLINICO

Varón de 26 años, sin antecedentes clínicos, que
ingresa en nuestro hospital para estudio de un síndrome
hipotalámico crónico con hipersomnia e hiperfagia. El
paciente había engordado unos 40 kgrs. en dos años.
Además, relataba una disminución progresiva de la agu-
deza visual del ojo derecho hasta convertirse práctica-
mente en una ceguera completa de dicho ojo.

En la Resonancia Magnética (RM) realizada en
secuencias sagital T1W y coronal T2W y axial T2 FLAIR,
se observó una tumoración en región supraselar, de locali-
zación extraaxial, de 3 × 2,8 × 4 cm (AP × T × L) (fig. 1).
Producía compresión de la hipófisis, sin llegar a infiltrar-
la, e impronta y desplazamiento hacia arriba del hipotála-
mo produciendo un colapso de la pared anterior del III
ventrículo hasta el agujero de Monro, sin evidencia de
hidrocefalia. La lesión presentaba hiposeñal en T1 e hiper-
señal en T2, con una región baja de señal a nivel central.
Además existían zonas microquísticas múltiples en el cen-
tro de la lesión. El estudio se completó con contraste para-
magnético observándose captación de contraste de predo-
minio periférico con un área central no captante. Existía
edema perilesional en la cara interna de ambos lóbulos
temporales e hipotálamo.

Se realizó una craneotomía con un abordaje del III
ventrículo vía transcallosa para la resección tumoral.
Macroscópicamente la extirpación fue incompleta y los
escasos fragmentos resecados fueron enviados al servi-
cio de Anatomía Patológica. Microscópicamente se evi-
denció una proliferación neoplásica de células poligona-
les dispuestas en nidos y cordones, de citoplasmas
amplios y eosinófilos, con núcleos redondos u ovoideos
con cromatina fina sin atipias. En las áreas menos celu-
lares e incluso a nivel intercelular, se observaba un estro-
ma mucinoso y/o mixoide y microvacuolado. Además,
llamaba la atención la existencia de agregados de células
inflamatorias mononucleares linfoplasmocitarias tanto a
nivel intratumoral como intersticial con ocasionales
cuerpos de Russell (fig. 2). Fue difícil encontrar alguna
figura de mitosis y el índice de proliferación celular Ki-
67 resultó positivo en el 2% de las células tumorales. No
se identificaron focos de necrosis, ni calcificaciones ni
áreas tumorales con morfología de meningioma menon-
gotelial clásico.

Inmunohistoquímicamente las células mostraron
positividad intensa y difusa para PAGF, CD-34 y Vimen-
tina, y parcheada o focal para CK AE1-AE3, EMA y pro-
teína S-100. La matriz mucoide-mixoide mostró positivi-
dad con Azul Alcián (fig. 3).
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Fig. 1: Imagen del tumor en la RM en un corte sagital en la que se
aprecia una tumoración sólida de bordes bien definidos, de localización
supraselar, que ocupa la porción anterior del III ventrículo. Obsérvese
la isointensidad del tumor respecto al parénquima cerebral adyacente.

Fig. 2: Detalles histológicos del glioma cordoide. A: Area muy celular
constituída por nidos y cordones de células poligonales de citoplasmas
eosinófilos en el seno de una matriz vacuolada (H-E 200x). B: Area
menos celular en la que predomina el estroma mucoide/mixoide con
cordones e hileras de células tumorales con infiltrado inflamatorio lin-
foplasmocitario añadido (H-E 200x).

Fig.3: Inmunohistoquímica: A: Positividad intensa y difusa de las célu-
las neoplásicas para PAGF (100x) (A) y CD-34 (200x) (B) y parchea-
da y más débil con CK AE1-AE3 (200x) (C). D: Positividad del estro-
ma con Azul Alcián (200x).
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Con estos resultados obtenidos el diagnóstico fue de
glioma cordoide.

La Tomografía Axial Computerizada (TAC) de con-
trol realizada a las 12 horas de la intervención reveló una
masa en la región selar, con extensión supraselar, de
2,5 × 2 × 3,4 cm (AP x T x L), que captaba contraste de
forma homogénea y en anillo, compatible con persisten-
cia tumoral. El paciente tuvo un cuadro confusional en el
postoperatorio con desorientación temporo-espacial que
progresivamente fue desapareciendo.

Transcurridos 5 meses desde la intervención quirúr-
gica, el paciente ha disminuído de peso y presenta, prác-
ticamente, los mismos defectos visuales que antes de la
cirugía. Sigue tratamiento con Topamax® para disminuir
la clínica del síndrome hipotalámico.

DISCUSIÓN

El término de Glioma Cordoide fue acuñado por Brat
y cols.(6) en 1998 para describir un tumor con caracte-
rísticas histológicas e inmunofenotípicas especiales, con
una localización típica: la región anterior del III ventrí-
culo. Posteriormente, fue en el año 2000, cuando la OMS
(4) lo reconoció como una nueva entidad tumoral y lo
clasificó en el apartado de «Tumores Neuroepiteliales de
Origen Incierto» junto con el Astroblastoma y la Glio-
matosis Cerebri. En la nueva clasificación de la OMS del
año 2007 (5), se incluye en el capítulo de «Otros Tumo-
res Neuroepiteliales» junto con el Astroblastoma y el
Glioma Angiocéntrico. Son tumores raros, de crecimien-
to lento y no invasivos, carentes de necrosis tumoral, pro-
liferación vascular y/o atipias, por lo que se consideran
tumores de bajo grado de malignidad y se les asigna un
grado II de la OMS.

Tan sólo han sido publicados 57 casos de glioma cor-
doide en una década (incluyendo el presente) (tabla 1),
siendo la mayor serie publicada de 8 pacientes en el tra-
bajo original de Brat y cols.(6). De todos los casos con-
tabilizados, se desprende que existe un ligero predominio
en mujeres de la 5ª década (36 mujeres frente a 21 varo-
nes), con una media de edad de ambos sexos de 46.03
años, si bien han sido descrito dos casos en niños de 7 y
12 años (9,18) y otros dos casos en ancianos de 70 y 71
años respectivamente (18,1). En 1995, Wanschitz y cols.
(42) publicaron un caso de un meningioma supraselar en
una mujer de 24 años que expresó, curiosamente, positi-
vidad para PAGF en todas las células neoplásicas. Este
caso representó, probablemente, el primer ejemplo de
glioma cordoide publicado en la literatura y así ha sido
recogido por la mayoría de autores en sus trabajos.

Los pacientes presentan gran variedad de síntomas
clínicos derivados de su localización específica en la
región anterior del III ventrículo y de la afectación de
estructuras vecinas como el hipotálamo, la hipófisis,

estructuras del quiasma óptico y lóbulos temporales.
También pueden debutar con síntomas secundarios a una
hidrocefalia obstructiva (cefaleas, naúseas). Son típicas
las alteraciones endocrinas (hipotiroidismo, diabetes
insípida, amenorrea), los defectos visuales y las altera-
ciones del comportamiento (alteración de la memoria,
hipersomnia, hiperfagia, psicosis, insomnio) (27,38).
Sólo en el caso del niño de 7 años (18) la localización fue
yuxtaventricular y no la típica en la región anterior del III
ventrículo. Otro de los casos fue un hallazgo casual des-
cubierto en una TAC a una paciente tras sufrir un acci-
dente de tráfico (7) (probablemente es el mismo caso que
el publicado por Gallina y cols. (12) recientemente ya
que coinciden todos los datos clínicos).

Radiológicamente se trata de un tumor bien circuns-
crito, generalmente sólido, que raramente puede presen-
tar áreas de necrosis, calcificación (sólo en 2 de los
casos) (17,19) o quistificación central (14,18,29,30,39).
Suelen ser hiperdensos en las imágenes de TAC y en las
imágenes de RM pueden ser isointensos en T1 e isoin-
tensos o ligeramente hiperintensos en T2, hallazgos que
coinciden con los de nuestro caso. Además, es posible
observar edema vasogénico bilateral por el efecto masa
del tumor e hidrocefalia dependiendo de la localización
del tumor (30). Muestran buena demarcación con la
hipófisis y pueden invadir el hipotálamo y desplazar el
infundíbulo posteriormente, hallazgos que los distingue,
respectivamente, de los adenomas de hipófisis y de los
hamartomas del tuber cinereum. Otra prueba de imagen
que puede ser útil en el diagnóstico diferencial preopera-
torio puede ser la RMN con perfusión. Los niveles obte-
nidos son significativamente más bajos que los del
meningioma y los gliomas de alto grado (14).

Las características histopatológicas de este tumor
incluyen la morfología poligonal de las células neoplási-
cas, con amplios citoplasmas eosinófilos, que se disponen
en nidos y cordones en un estroma microvacuolado rico en
mucinas que le aporta una apariencia «cordoide». Ade-
más, es característico que asocien un llamativo infiltrado
inflamatorio de tipo linfoplasmocitario con ocasionales
cuerpos de Russell. En todos los casos publicados están
ausentes los rasgos de malignidad como es la atipia cito-
lógica, figuras de mitosis, necrosis o la proliferación vas-
cular. El índice de proliferación celular suele ser muy bajo
con cifras que oscilan entre 0 y 5% (6,21,24,8,32). En uno
de los casos publicados, se identificaron algunos histioci-
tos y células gigantes multinucleadas tipo Touton en la
periferia del tumor (33). Otros hallazgos adicionales
inusuales descritos han sido la metaplasia condroide en un
niño de 12 años (9) y la formación de papilas en el caso de
una mujer de 57 años (31). Suh y cols. (36) describen un
caso de glioma cordoide asociado a un quiste de Rathke y
plantean que pueda corresponder a un tumor de colisión.

Los gliomas cordoides generalmente expresan positi-
vidad difusa para PAGF, Vimentina y CD-34 y expresión
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TABLA 1. Casos de Glioma cordoide publicados en la literatura, tratamiento y seguimiento clínico realizado hasta
la publicación de los mismos

Referencia Nº casos Edad/Sexo Tratamiento Seguimiento clínico

Brat y cols. 8 50/M Resección completa ?
70/V Resección parcial 1 año sin recidiva
59/M Resección parcial+RT 3 años, exitus por tumor
47/M Resección parcial Persistencia y exitus a los 8 m
31/M Resección completa 6 meses sin recidiva
56/M Resección parcial 1 año sin recidiva
31/M Resección parcial+RT 4 años, persistencia tumor con ligero crecimiento
35/M Resección parcial Exitus postoperatorio (TEP)

Vatjai y cols. 1 60/M Resección parcial Exitus postoperatorio (traqueobronquitis)

Reifenberger y cols. 4 56/M Resección incompleta+RC 3´5 años sin crecimiento
53/M Resección completa ¿? ?
65/V Resección completa Exitus postoperatorio(TEP)
35/V Resección completa Exitus postoperatorio(TEP)

Tonami y cols. 1 42/M Resección completa+RT+RC 9 meses sin recidiva

Ricoy y cols. 1 41/M Resección completa 13 meses sin recidiva

Castellano-S. y cols. 1 36/V Resección completa ?

Cenacchi y cols. 3 34/V Resección completa 2 años sin recidiva
40/V Resección completa 3 años sin recidiva
43/M Resección completa Exitus postoperatorio(TEP)

Pomper y cols. 4 59/V Resección parcial ?
41/M Resección parcial ?
36/V Biopsia ?
40/M Resección parcial ?

Galloway y cols. 1 54/V Resección completa 9 meses sin recidiva

Hanbali y cols. 1 57/V Resección parcial/ Recidiva 11 meses. Exitus post 2ª cirugía (IAM)
completa 2.º tiempo+RT

Castellano-S. y cols. 1 12/V Resección parcial ?

Pasquier y cols. 2 35/V Resección parcial (95%) 68 meses sin recidiva
39/M Resección parcial 16 meses sin recidiva

Grand y cols. 1 41/M Resección parcial/casi completa No tumor residual

Oda y cols. 1 25/V Resección completa 17 meses sin recidiva

Taraszewska y cols. 2 62/V Resección completa Exitus 6 semanas (IAM)
51/M Resección completa 4 meses, persistencia tumor

Raizer y cols. 1 57/M Resección completa 16 meses sin recidiva

Nakajima y cols. 1 49/M Resección parcial+RC 2 años sin recidiva

Sato y cols. 1 65/M Resección parcial 2 años sin recidiva

Suh y cols. 1 48/M Resección completa 17 meses sin recidiva

Koh y cols. 1 47/V Resección completa 6 meses sin recidiva

Buccoliero y cols. 1 56/M Resección completa 8 meses sin recidiva



variable y focal de EMA, Citoqueratinas y proteína S-
100 (6,7,11, 29,33). Aunque lo más común es encontrar
negatividad para marcadores neuronales como Sinaptofi-
sina, Neurofilamentos (NF) y Enolasa Neuronal Especí-
fica (ENE), algunos autores han identificado expresión
de NF y de ENE y sugieren un origen divergente (neuro-
nal y glial) de la neoplasia (7,17). La matriz mucinosa
suele ser positiva para PAS y Azul Alcián.

El diagnóstico diferencial incluye otros tumores sóli-
dos que surgen en la región del III ventrículo (astrocito-
ma pilocítico hipotalámico, ependimoma, craneofarin-
gioma, adenoma de hipófisis, metástasis) aunque, por su
apariencia «cordoide», el diagnóstico se establece funda-
mentalmente entre dos entidades: el meningioma cordoi-
de y el cordoma. La ausencia de áreas tumorales de

meningioma clásico y la ausencia de una intensa expre-
sión de EMA, en contraste con la fuerte expresión de
PAGF ayudan a excluirlo. Además, suele mostrar rela-
ción con duramadre y está asociado al Síndrome de Cas-
tleman (35). Por otro lado, el cordoma suele tener rela-
ción con hueso y está constituído fundamentalmente por
células fisalíforas que coexpresan de forma intensa Cito-
queratinas y proteína S-100 y suelen mostrar negatividad
para PAGF.

La histogénesis del tumor permanece hoy en día con-
fusa. A nivel ultraestructural se han identificado filamen-
tos intermedios citoplasmáticos, microvellosidades apica-
les, estructuras hemidesmosoma-like y lámina basal focal.
Por estos hallazgos, algunos autores defienden la hipóte-
sis de un posible origen de la célula tumoral en las célu-

Ferri-Ñíguez B, Torroba-Carón MA, Sola-Pérez J, Piqueras-Pérez C

218 Rev Esp Patol 2009; Vol 42, n.º 3: 214-220

TABLA 1. Casos de Glioma cordoide publicados en la literatura, tratamiento y seguimiento clínico realizado hasta
la publicación de los mismos (continuación)

Referencia Nº casos Edad/Sexo Tratamiento Seguimiento clínico

Kurian y cols. 2 32/M Resección parcial+RI 15 meses, ¿sin recidiva?
37/M Reseccion parcial+RI Exitus 9 meses postcirugía (sepsis)

Bensalah y cols. 1 47/M ? ?

Baehring y cols. 1 71/M Biopsia ?

Leeds y cols. 1 57/V Biopsia ?

Nga y cols. 1 49/M Resección parcial Exitus postcirugía (neumonía)

Takei y cols. 1 42/M Resección parcial Exitus postcirugía

Jung y cols. 1 50/M Resección parcial Exitus 4 meses postcirugía (neumonía)

Park y cols. 1 25/M Resección completa 13 meses sin recidiva

Ortega y cols. 1 51/V Resección completa Exitus postoperatorio (TEP)

Iwami y cols. 1 61/M Resección parcial+RC 1 año sin recidiva

Jain y cols. 2 7/M Resección completa 2 años sin recidiva
70/V Resección completa Exitus postcirugía

(sangrado intraventricular+meningitis)

Kawasaki y cols. 2 42/M Resección completa 6 años sin recidiva
Exitus 6 años (hematoma subdural)

51/V Resección parcial 3 años y 4 meses sin progresión tumoral

Carrasco y cols. 1 53/M Resección completa 1 año sin recidiva

Horbinski y cols. 1 41/V Resección completa ?

Vanhauwaert y cols. 1 58/M Resección completa 3 años sin recidiva

Presente caso 1 26/V Resección parcial Persistencia tumoral postcirugía
(Ferri y cols.)

Casos totales 57

M: Mujer; V: Varón; RC: Radiocirugía; RI: Radiación intratumoral; RT: Radioterapia.



las ependimarias y un putativo origen en el órgano sub-
comisural (órgano secretor situado en la región dorsocau-
dal del III ventrículo desarrollado en el período fetal y
que sufre involución postnatal) (11,29,38). Otros, sin
embargo, apoyan que el glioma cordoide pudiera tener su
origen en los tanicitos: células ependimarias especializa-
das, abundantes en la pared anterior del III ventrículo y
completamente ausentes en el hipotálamo dorsal, con
características citológicas intermedias entre los ependi-
mocitos y astrocitos (31,34). Otros autores, sin embargo,
apoyan un origen del glioma cordoide en células ependi-
marias especializadas de la lámina terminalis (región
anterior del III ventrículo) basándose en la detección de
vesículas de secreción y un patrón de zonación citológica
y en estudios de neuroimagen (23, 3).

De los 57 casos de glioma cordoide publicados, tan
sólo en 9 de ellos se han realizado estudios moleculares,
quizás debido a la rareza del tumor. En 1999, Reifenber-
ger y cols. (32), publicaron un trabajo en el que analiza-
ban, por hibridación genómica comparada (CGH), 4
gliomas cordoides. A diferencia de meningiomas, glio-
mas y cordomas, no identificaron ni anomalías cromosó-
micas ni tampoco alteraciones en TP53 ni CDKN2A.
Tampoco se identificaron amplificaciones de los proto-
oncogenes EGFR, CDK4 o MDM2. Recientemente, Hor-
binski y cols. (16), han estudiado 5 casos más y, en con-
sonancia con lo publicado previamente, tampoco identi-
ficaron mutaciones en TP53. Con técnica de FISH
pudieron comprobar alteraciones genéticas diferentes a
las observadas en gliomas convencionales como son las
alteraciones en 9p21 y 11q13.

La resección tumoral fue completa o casi completa en
30 pacientes (52,63%) y parcial en 23 (40,35%) de ellos
siendo algunos de los pacientes tratados con radiocirugía
o radioterapia de forma adicional (8 pacientes; 14,03%).
No se constató recidiva tumoral en ninguno de los
pacientes que fueron sometidos a una resección comple-
ta, por lo que se deduce, que es el tratamiento de elección
en este tipo de tumores. El papel de la radioterapia o
radiocirugía está todavía por determinar debido a la esca-
sez de pacientes tratados (19,22,25,41).

Del seguimiento clínico de los pacientes observamos
que, las secuelas y complicaciones postquirúrgicas deri-
vadas son graves y el pronóstico de los pacientes malo,
en comparación con el bajo grado de malignidad de este
tipo de neoplasias. Esto es debido fundamentalmente a la
mala localización, con afectación de estructuras anató-
micas regionales (hipotálamo), y al consiguiente difícil
abordaje quirúrgico. De los 57 casos publicados, dispo-
nemos de seguimiento clínico en 45 de ellos (78,94%).
Doce de los pacientes (22,64%) fallecieron en el posto-
peratorio inmediato, siendo el tromboembolismo pulmo-
nar una de las causas más frecuentes (5/12). Otras causas
fueron neumonía, traqueobronquitis, meningitis bacteria-
na e infarto agudo de miocardio (13,17,22,26).

CONCLUSIÓN

Los gliomas cordoides son tumores infrecuentes con
una localicación, histología, perfil inmunohistoquímico
y hallazgos moleculares peculiares. La resección tumoral
completa parece ser el tratamiento de elección aunque en
muchos de los casos no es viable por la localización e
invasión de estructuras vecinas como el hipotálamo. Es
necesario tener especial atención a estos pacientes en el
seguimiento postoperatorio debido al alto riesgo de fenó-
menos tromboembólicos descritos.
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