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RESUMEN.

El Cordoma es una neoplasia maligna del tejido óseo, cuya localización es en la columna vertebral o en la base del cráneo de los seres humanos.

Sus células recuerdan a las de la noto corda.

Se postula que tiene su origen en restos noto cordales, sin embargo la edad mas frecuente de aparición es por encima de los 40 años y en el sexo masculino.

Los sitios de predilección de este tumor son el sacro y la base del cráneo.

En los periodos finales de su aparición existen trastornos de la micción, defecación 

y movilidad de los miembros inferiores, así como trastornos visuales cuando su localización es en la base del cráneo.

El tratamiento quirúrgico radical no es muy alentador por su localización anatómica, de ahí lo usual que resultan las recidivas.
Las metástasis son poco frecuentes y casi siempre los órganos diana son los pulmones, aunque se pueden ver en otros órganos, incluso piel y ovario..

Pretendemos en nuestro sencillo trabajo considerar y reflexionar acerca de este cáncer.

INTRODUCCION.

La preocupación de ver a un niño, a un joven, una mujer, un hombre, con un cáncer, afecta no tan solo al enfermo y familiares, sino también  con gran profundidad al medico, conciente de la tragedia a la cual habrá de enfrentarse.

Además del dolor físico, de las deformaciones somáticas, muchas veces visibles y de otros signos que van desde la hemorragia a la parálisis. El terror histórico de la palabra cáncer, hace aun mas drástica la situación, pensando en todos aquellos  que han muerto de cáncer y que la ciencia no ha podido salvar.

Es por esto que nos hemos motivado a realizar el presente trabajo.

De acuerdo a la OMS, conceptualmente el Cordoma  es un tumor maligno caracterizado por una disposición lobular del tejido, que de ordinario, esta constituido por células muy vacuoladas, llamadas células fisaliferas y por una sustancia mucoide intercelular. Solo  aparece a lo largo del eje del esqueleto, lo cual, unido a su estructura histológica, hace pensar que tiene un origen notocordal, aunque lo corriente es encontrarlo en adultos de mas de 40 años de edad.
Predomina en el sexo masculino y aparece en el eje del esqueleto, sobre todo en las regiones sacra y esfeno occipital, raramente afecta a las vértebras  intermedias.

El Cordoma crece con lentitud, infiltra estructuras adyacentes, y recidiva después de la reseccion local.
Aunque es casi siempre fatal, raramente metastiza y solo lo hace en una fase tardía.(1).

OBJETIVOS GENERALES Y ESPECIFICOS.

OBJETIVOS GENERALES

1- Fundamentar la metodología de la investigación.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1-Valorar la histopatologia de una neoplasia ósea maligna infrecuente.

2- Reflexionar acerca de la histogenesis del Cordoma.

DESARROLLO.

Seria prudente recordar la formación de la notocorda. Las células prenotocordales que se invaginan en la region de la fosita primitiva emigran directamente en dirección cefalica hasta llegar a la lamina precordal.

Estas células prenotocordales se intercalan en el hipoblasto de manera  que, durante un breve periodo , la linea media del embrión esta formada por dos capas celulares que constituyen la lamina notocordal.
A medida que el hipoblasto es reemplazado por células endodérmicas que se desplazan hacia la linea primitiva, las células de la lamina notocordal proliferan y se desprenden del endodermo, formando un cordon macizo, llamado notocorda definitiva, que se encuentra por debajo del tubo neural y sirve de base para el esqueleto axial.

La elongación de la notocorda es un proceso dinámico y primero se forma el extremo cefálico y las regiones caudales se agregan a medida que la línea primitiva adopta una posición mas caudal.(2).

Se postula que el Cordoma , neoplasia maligna poco frecuente y de lento crecimiento , se deriva de remanentes de la notocorda.
La evidencia que apoya este postulado consiste en la localización de los tumores a lo largo del esqueleto neuroaxial, parecido patrones de tinción inmunohistoquimica y la demostración que células notocordales permanecen en el clivus y la región sacro coccígea cuando los remanentes de la notocorda regresan durante la vida fetal(3).

Desde el punto de vista genetico, se ha informado en la literatura sobre un pequeño numero de familias con varios miembros afectados por un cordoma.
En cuatro de estas familias se encontro  que una duplicación del gen T fue la causa del tumor.

Se ha sugerido una posible asociación con el complejo de la Esclerosis Tuberosa.(4), (5), (6).

Epidemiologicamente, el hecho anteriormente expuesto, hace pensar que algunas personas pueden estar geneticamente predispuestas a desarrollar este tumor, e incluso, cientificos genetistas han observado una deficiencia parcial o completa del gen PTEN en casi todos los cordomas sacros (7).

ANATOMIA PATOLOGICA.

Son tumores malignos de lento crecimiento, con una duracion  de los síntomas antes del diagnostico de mas de cinco años. Según estadisticas internacionales, un 50% aproximadamente se localizan en la zona sacrococcigea, 35% en la esfeno-occipital del craneo y el resto a lo largo de la columna vertebral, aunque raramente afecta a las vertebras intermedias. (1), (6),(8).

Los tumores sacrococcigeos son mas frecuentes en la quinta y sexta decadas de la vida, mientras que muchos de los esfeno-occipitales ocurren en niños y adolescentes.

El espacio retroperitoneal es frecuentemente invadido por extensión directa.

El tumor puede crecer lo suficiente como para obstruir  la luz  del intestino grueso, incidir sobre la vejiga  o infiltrar la piel por extensión directa.

En los casos de localizacion esfeno-occipitales pueden aparecer como masas nasales, paranasales o nasofaringeas, afectando nervios craneales y destrucción ósea, raramente ocasionan hemorragia aguda pontocerebelar fatal (6)
.Macroscopicamente es un tumor de consistencia variable, a veces blando y otras solido, lo que depende de la presencia de areas quisticas, focos de necrosis y zonas de hemorragias.

Su aspecto es de masa gelatinosa, blanda y lobulado.

En ocasiones es translucido y recuerda al Condrosarcoma.

Algunos cordomas presentan focos de calcificaciones u osificacion.

Microscópicamente, recuerda al tejido notocordal normal en sus distintos estadios de desarrollo.

En el tumor bien diferenciado aparecen celulas grandes, con su núcleo rodeado  por un halo citoplasmatico estrecho y una zona variable de vacuolas con glucogeno algunas, que constituyen las llamadas celulas fisaliferas, que se disponen en nidos, lóbulos o cordones, separados por una matriz mucinosa

Otras celulas tumorales son pequeñas, con núcleos inaparentes y sin nucleolos visibles al microscopio optico.
Suelen haber pocas mitosis o estar ausentes, asi como presencia de areas de cartílago o hueso.(1),(6),(7),(8).

.

Ultraestructuralmente, las células notocordales muestran un complejo mitocondria-retículo endoplasmico rugoso peculiar, asi como paquetes paralelos de microtubulos entrecruzados a través del retículo endoplasmico rugoso.

Inmunohistoquimicamente, las células neoplásicas muestran reactividad para:
PROTEINA S100

PROTEINA GLIOFIBRILAR ACIDA ( G F A ).

QUERATINA.

ANTIGENO EPITELIAL DE MEMBRANA.

HBME-1

CATHEPSINA K

E-CADERINA.

Raramente para antígeno carcinoembrionario. (C E A ).

El material extracelular contiene colágeno. (1), (6), (7).

Consideramos que debíamos realizar una revisión biopsica y necropsica  en un periodo de 10 años (2004-2014) en nuestro Servicio de Anatomía Patológica del hospital Dr. Miguel Enríquez, con la finalidad de encontrar casos diagnosticados como Cordomas y no hallamos ninguno.
Esto nos confirma la infrecuencia de este tipo de tumor en nuestro medio.
CONCLUSIONES.

1- En la enseñanza de las Ciencias Medicas , tiene un papel preponderante el estudio de las Ciencias Morfológicas.

2- La Histopatologia es fundamental para llegar al diagnostico de certeza de los tumores y poder brindar al paciente una adecuada terapéutica.
3- El Cordoma es una neoplasia maligna ósea infrecuente.

4- Hay que pensar en las enfermedades raras y no olvidarnos de ellas, para poder diagnosticarlas y tratarlas, pues existen.
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