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Cordomas séo neoplasias raras originadas da notocorda primitiva, que se localizam
predominantemente em regido sacroccigena e menos freqiientemente intracranianas,
correspondendo de 3 a 5% dos tumores primarios cerebrais. Os cordomas
intracranianos sao de manejo dificil, a ressec¢éo cirlrgica geralmente é incompleta
e o0s pacientes podem evoluir para 6bito em decorréncia do crescimento incontrolavel
do tumor e/ou compressao de estruturas nobres adjacentes. Neste trabalho os autores
relatam dois pacientes com cordoma intracraniano cuja evolucdo clinica foi
absolutamente distinta, dissertando sobre os diversos aspectos relacionados ao
diagnostico, tratamento e evolugdo dos dois casos.
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Cranial chordoma heterogeneity: Two case reports. Chordomas are very rare
primitive notochord-related tumors localized most frequently in sacrococcygeal and
cranial regions. Intracranial lesions correspond to 3-5% of the primary tumors. Clinical
management is very difficult; surgical ressection is usually incomplete, and can be
associated with rapid tumor growth and multiple neurological involvement. In this
study, the authors report on two cases of intracranial chordomas with diverse
presentation and evolution, and discuss the diagnosis and the management of these
patients.
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Introducéo

Cordomas séo neoplasias raras originadas
dos remanescentes da notocorda primitiva(1). Os
sitios predominantes de localizacdo sdo a regido
sacrococcigena (50%), vertebral (15%) e regido

esfeno-occipital (35%) (2). Representam
aproximadamente de 3 a 5% dos tumores
primarios cerebrais (3,4). Quando localizados na
regiao selar podem provocar alteracbes da
funcéo hipofisaria levando a hiperprolactinemia
e hipopituitarismo. Habitualmente séo de dificil
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manejo, a resseccao cirurgica geralmente é
incompleta e os pacientes podem evoluir para
Obito em decorréncia do crescimento
incontrolavel do tumor e compressao de
estruturas nobres adjacentes (5). A ocorréncia
de metastases, descrita na literatura, é
geralmente rara, podendo eventualmente ser
responsavel direta ou indireta pela morte dos
pacientes(5).

Neste trabalho temos o objetivo de discutir
a heterogeneidade dos cordomas intracranianos,
a partir de dois casos, com evolugdes diferentes,
acompanhados nos Servicos de Endocrinologia
e Neurocirurgia do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre e no Hospital Sdo José do Complexo
Hospitalar Santa Casa de Porto Alegre.

Caso 1

Paciente com 43 anos, masculino, negro,
foi internado para investigar emagrecimento,
cefaléia, vbmitos, tonturas e fraqueza
generalizada que vinha piorando
progressivamente. Ao exame apresentava
paralisia de musculatura extra-ocular a esquerda
e hipotireoidismo clinico. Realizou tomografia
computadorizada de cranio que evidenciou tumor
de regido selar com invasdo supra e para-selar.
A avaliagdo clinica e hormonal demonstrou
presenca de pan-hipopituitarismo caracterizado
por TSH=1,29mJL/ml (n=0,4-4,0mJL/ml);
T4livre=0,45mg/dl(n=4,5-12,5ng/dl);
cortisol=1,50mg/dI(n=8,0-28mg/dl);
FSH=0,69mUL/ml (n=1,5-14,0mUL/ml);
LH=0,10mUl/ml (n=1,4-7,7mUl/ml);
PRL=13,10ng/ml(n=2,5-17,0ng/ml);
Testosterona=0,02ng/ml (n=2,7-10,7ng/ml).
Apés o inicio da reposicdo hormonal foi
submetido a neurocirurgia para ressecgao
transesfenoidal de um provavel adenoma
hipofisario nao-funcionante. O exame
anatomopatolégico mostrou tratar-se de um
cordoma de regido selar.

O paciente evoluiu desfavoravelmente com
diabetes insipidus, rapida progressdo do tumor,
com a tomografia computadorizada de cranio
demostrando grande lesdo expansiva bocelada
com impregnacao heterogénea, pelo contraste
ocupando parte da fossa nasal, seio esfenoidal
e regido supra-selar e deslocando superiormente
o terceiro ventriculo. A lesao causava destruicdo
Ossea do seio esfenoidal e apice dos rochedos
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e envolvia as car6tidas internas e seus ramos
(Figura 1). O Paciente evolui desfavoravelmente
com alteracdes neuroldgicas importantes, coma
e Obito em 2 meses apds o procedimento
cirdrgico.
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Figura 1.Les&do expansiva bocelada com impregnacao
heterogénea.

Caso 2

Paciente com 68 anos, feminina, branca,
consultou no Hospital de Clinicas de Porto Alegre
com queixa de vomitos e cefaléia. Referia que
apresentava ha 1 més cefaléia do tipo
hemicraniana a esquerda que piorara de
maneira significativa ha 3 dias associando-se a
diplopia. Apresentava nauseas e vomitos e
referia uma perda de 20 kg em 2 meses. Negava
historia de hipertensdo arterial ou diabetes
mellitus. Ao exame neuroldgico apresentava
pupila midriatica, ptose palpebral e paralisia da
abducéo a esquerda; desvio da comissura labial
para a direita; reflexos presentes bilateralmente
e auséncia de sinais de irritacdo
meningorradicular. Déficit neurologico do lll e IV
pares cranianos a esquerda. Nao existia déficit
motor aparente. O fundo de olho mostrava
palidez da retina e apagamento da pupila a
esquerda com a presenca de alguns exsudatos
algodonosos. A tomografia computadorizada
demonstrou massa de + 2-3 cm ocupando a sela
tarcica com invaséao do seio esfenoidal e fazendo
protuséo para a faringe (Figura 2). Esta leséo foi
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ressecada seletivamente, retirando-se alguns
fragmentos irregulares de tecido, pardo-escuros,
firmes e elasticos, medindo o maior fragmento
1,2 x 1,0 x 0,8 cm, cujo anatomopatolégico
evidenciou o diagnoéstico de cordoma. Apos a
cirurgia a paciente evoluiu para pan-
hipopituitarismo, necessitando de reposi¢cao
hormonal com tiroxina, prednisona, estrégenos
conjugados e progesterona, que vem utilizando
até o momento, sem apresentar sinais ou
sintomas da doenca de base 6 anos apés a
cirurgia.

Discussao

Nos cordomas intracranianos,
especialmente nos localizados na regiéo esfeno-
occipital, a combinagéo de cirurgia e radioterapia
pés-operatéria é preferivel a qualquer uma das
duas terapéuticas realizadas isoladamente. E
impar na literatura que a cirurgia deve ser sempre
realizada, tentando-se méxima ressecabilidade
do tumor, desde que a localizagdo tumoral o
permita. A ndo ressecabilidade acontece em 10
a 20% dos casos (5,6). Alguns autores discutem
a idéia de realizar cirurgias mais agressivas, ou
seja, serem 0 mais extensas possiveis. Se a
cirurgia ndo pode ser realizada a radioterapia é
a segunda opgéao terapéutica, no entanto na
maioria das vezes a resposta ndo é boa. A dose
ideal de radioterapia ainda € uma questao
controversa (6). A utilizacdo de exames de
imagem de alta resolucdo de vital importancia
para o planejamento do tratamento, sendo bem
definidos o papel e importancia da ressonancia
magnética e da tomografia computadorizada
para o reconhecimento e detecc¢ao de estruturas
adjacentes ao tumor, da localizacéo precisa deste
e de sua essencial participag&o no planejamento
da cirurgia e da radioterapia (6,7).

A sobrevida dos pacientes € maior quanto
mais precoce o diagnostico e tratamento, sendo
gue inumeros esforgos tém sido feitos para definir
parametros clinicos que poderiam prever um
prognostico mais favoravel para cordomas
esfeno-occipitais (2).

O manejo dos cordomas de base de cranio
tem sido sempre um problema clinico complexo,
uma vez que a remocao total freqientemente &
impossivel pela proximidade de estruturas vitais
adjacentes. Por este motivo, muitos pacientes
sdo encaminhados para radioterapia apos
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Figura 2.massa de £ 2-3 cm ocupando a sela turcica
com invasdao do seio esfenoidal e fazendo protuséo
para a faringe

biopsia ou resseccao subtotal da massa tumoral.

Em um estudo realizado por Tai e
colaboradores, 1996, foi evidenciado que a
terapia de radiagdo combinada com cirurgia
confere uma melhora significativa na sobrevida
quando comparada a radiagdo ou a cirurgia
empregadas isoladamente. A escolha do
tratamento € influenciada pelo tamanho inicial
do tumor, sua localizacéo e pelo estado clinico
dos pacientes. Pacientes impossibilitados de
serem submetidos a cirurgia em funcéo do
tamanho do tumor, localizacdo deste ou que
tenham ma performance clinica devem ser
encarados como tendo um pior prognostico.
Excisdo cirargica de locais delicados e/ou de
dificil acesso também estariam associados com
aumento significativo de mortalidade. Alguns
desses pacientes iriam a 6bito antes mesmo da
radioterapia poder ter sido considerada. As doses
6timas para cordomas intracranianos continuam
em discussao (6).

Tem sido relatada sobrevida acima de 10
anos em pacientes com cordomas. No estudo
realizado por Rich e colaboradores, 1988, a
média de sobrevida varia de 5 a 6,4 anos e a
taxa de sobrevida de 50% em 5 anos tem sido
descrita. A melhor sobrevida dos pacientes foi
alcancada nos que tinham condigdes de realizar
um procedimento radical e alguns destes
pacientes vivem livre da doencga de 18 a 20 anos.
Esta mesma revisédo indica que o tratamento de
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lesbes grandes por cirurgia com ou sem radiagéo
podem levar a uma ocasional sobrevida livre de
doenca a longo prazo. Para lesbes pequenas,
gue nao sdo ressecaveis, a terapia com altas
doses de radioterapia pode obter bons resultados
em alguns pacientes. A preferéncia desses
autores € empregar cirurgia onde ela for
tecnicamente possivel e combina-la com terapia
de radiacdo em todas as situacdes onde haja
consenso de que a margem cirargica nao foi
ampla (8).

Os cordomas de base de cranio
ocasionalmente podem ser tratados
paliativamente pela cirurgia. Alguns autores
recomendam a descompressao de estruturas
vitais como 0 nervo Optico se a cegueira é uma
complicagcdo possivel, ou procedimentos de
Shunting para aliviar a hidrocefalia. Altas doses
de radiacdo poderdo causar regressdo dos
sintomas devido ao tumor craniano e deveriam
ser considerados por seu valor paliativo (3).

A recorréncia dos cordomas intracranianos
é definida por varios fatores clinicos, biol6gicos
e histopatoldgicos, sendo incluidos também
como responsaveis pela recorréncia destes
tumores a idade e sexo dos pacientes, a
localizacéo, a extensédo da remocao cirurgica e
os achados histopatoldgicos (9).

Os casos descritos demonstraram a
evolucdo distinta de pacientes com cordomas
intracranianos. No caso 1 o paciente apresentou
lesdo selar e supra-selar associada a pan-
hipopituitarismo e, ap6s um periodo de 2 meses
apOs a cirurgia, evoluiu para o6bito com
significativo crescimento tumoral e graves
repercussdes clinicas que, inclusive,
impossibilitaram a indicacéo de radioterapia. No
caso 2, por outro lado, a lesdo selar com invaséo
do seio esfenoidal estava associada somente a
alteracbes dos nervos cranianos Il e IV
permitindo uma ressec¢ao completa do tumor e
sua ndo recidiva num periodo de 6 anos, sem o
emprego de radioterapia complementar. Entre os
diversos fatores que podem ter contribuido para
uma evolucao tao diferente nos dois casos estéo
a localizacdo do tumor, sua ressecabilidade
cirtrgica e/ou o grau de agressividade bioldgica
de cada um dos tumores.

A abordagem cirlrgica isolada dos dois
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pacientes, sem radioterapia complementar, ndo
€ 0 tratamento habitual proposto na literatura,
uma vez que a combinacao de cirurgia e
radioterapia parece ser preferivel a qualquer um
dos tratamentos isoladamente. Ocorre, porém,
que no caso 1, nao houve tempo habil para
realiza-la, diante das complica¢des clinicas
desenvolvidas pelo paciente; e no caso 2,
optamos por néo realiza-la até o presente
momento diante do fato de ter se obtida a
ressecc¢éo completa do tumor.

Assim, os casos relatados ilustram a
grande heterogeneidade dos cordomas
intracranianos, sugerindo que a mesma seja o
principal determinante do seu prognostico.
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