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Os cordomas sfo bastante raros. Poppen e King 6, entre 1.800 tumo-
res operados, encontraram apenas 13 cordomas (0,72%); Petit-Dutaillis e
col. e Tonnis (citados por Zoltan e Fényes 2!) referem, respectivamente, 0,13
e 0,2% de cordomas em suas casuisticas de tumores comprometendo o sis-
tema nervoso. Moya 1% considera que o numero relativamente elevado de
cordomas registrados na literatura constitui prova da sua raridade, pois sao
publicados todos os casos observados em servicos especializados. Em sua
grande maioria as publica¢des sbbre o assunto baseiam-se em observacdes
iscladas ou em pequeno numero de casos, sendo poucos os autores que re-
gistram casuisticas proprias numerosas 4 9. 16,

Forti e Venturini® revendo a literatura em 1960, encontraram registra-
dos 548 cordomas, sendo 240 intracranianos, 81 vertebrais e 227 sacrococci-
geos; entre os intracranianos incluiram 43 casos de ecordoses fisaliforas.
Segundo outros 12, 14, 18 a5 ecordoses ndo devem ser consideradas como neo-
plasias verdadeiras e sim coristomas, isto & malformacdes teciduais deslo-
cadas de sua sede original. Estes hemartomas nio costumam dar sintoma-
tologia, sendo encontramos em cérca de 2% das necropsias na regidao do
clivo de Blumembach 17 e mais raramente nas regides cervical e sacrococ-
cigea 15,

Origem e localizagdo — Os cordomas originam-se dos resquicios da no-
tocorda persistentes apés a embriogénese, nos nucleos pulposos dos discos
intervertebrais e em restos aberrantes heterotopicos sediados ao longo da
primitiva localizacdo da corda dorsal. Podem, portanto, situar-se em qual-
quer ponto da coluna vertebral ou na regido da linha média da base do
eranio, desde o buraco occipital até o plano esfenoidal. Alguns casos de
cordomas primitivos tém sido descritos no osso maxilar, na mandibula e na
laringe; Moya !> ndo admite tais situagbes, pois ndo existem restos cordais
com esta localizacao.

A maior parte dos cordomas origina-se em restos heterotépicos da no-
tocorda situados nas regibes sacrococcigea e esfeno-occipital. Os vertebrais,
em geral originados dos nuacleos pulposos dos discos intervertebrais, s&o
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majs raros. Na revisdo feita por Forti e Venturini’ cérca de 85% dos
cordomas distribuiam-se nas regides sacrococcigea e intracraniana, aproxi-
madamente em igual proporcdo, e apenas 15% em outras partes da coluna
vertebral.

Incidéncia — Embora classificados entre os tumores congénitos do sis-
tema nervoso 10,19 é rara a ocorréncia de cordomas na infancia; sendo
excepcional o seu registro em recém-nascidos e fetos % 2!, Os intracrania-
nos incidem dos 20 aos 40 anos e os vertebrais e sacrococcigeos depois dos
50 anos, segundo a maioria dos autores. Mabrey 11, em estudo sébre 150
cordomas intracranianos, refere 13% antes dos 20, e 25% antes dos 30 anos.

Os cordomas ocorrem mais freqiientemente no sexo masculino; segundo
Godtfredsen 7 incidem duas vézes mais no homem que na mulher; Moya 15
em 117 casos de cordomas intracranianos verificou a incidéncia de 60 a 40%,
respectivamente.

O papel dos traumatismos como fator desencadeante dos cordomas é
discutido. Ribbert 17 conseguiu reproduzir experimentalmente estas neopla-
sias em cobaios, puncionando a borda anterior de discos intervertebrais.
Estas experiéncias ndo foram confirmadas por varios autores, porém Cong-
don 3, em 1952, introduzindo uma substancia carcinogenética (20-metilcolan-
treno) apdés a puncdo de discos intervertebrais, verificou o crescimento de
tumores histologicamente idénticos aos cordomas. Moya 13 encontrou refe-
réncias a traumatismos em 5,8% de cordomas intracranianos, afirmando que
o mecanismo traumatico estaria mais freqiientemente relacionado com os
vertebrais e sacrococcigeos.

Sintomatologia — O aparecimento tardio dos sintomas nestas neoplasias
decorre, possivelmente, de seu crescimento muito lento, surgindo mais pre-
cocemente nos intracranianos em virtude da maior vulnerabilidade das es-
truturas desta regido 5. A sintomatologia evolui lentamente, iniciando, em
geral, mais de um ano antes da internacdo?; os sintomas sdo os mesmos
de outros tipos de neoplasias com a mesma localizacdo. Os cordomas intra-
cranianos, apesar de crescerem bilateralmente, o fazem de maneira assimé-
trica, determinando o aparecimento de sintomas predominantemente unila-
terais. Kamrin e col.? subdividem estas neoplasias em dois grupos:

Cordomas parasselares que afetam do 1¢ ao 7¢ nervos cranianos e apresentam
a triade sintomadtica: cefaléia, alteracbes visuais e comprometimento dos nervos
oculomotores. A lesdo da hipofise é freqiiente, acarretando perturbacdes endécrinas,
principalmente referentes as func¢des genitais, ocorrendo impoténcia no homem e ame-
norréia na mulher em 10 a 20% dos casos? Estes tumores podem crescer para o
seio esfenoidal, invadindo ulteriormente a nasofaringe, surgindo sintomas de obstru-
cdo das vias aéreas®. O exame fundoscépico revela edema das papilas dpticas e
sinais de atrofia priméaria em igual numero de casos.

Cordomas do clivo que afetam do 8 ao 12¢ nervos cranianos e, eventualmente,
as primeiras raizes cervicais, com o aparecimento de dor na nuca; a sindrome do
angulo ponto-cerebelar é freqlientemente encontrada neste grupo ™.
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Em ambos os grupos pode haver comprometimento de vias motoras e
sensitivas, ocorrendo sintomas contralaterais aos nervos cranianos afetados.
Mais raramente ha bloqueio total do transito liquérico ao nivel das cister-
nas basais ou do sistema ventricular, com sintomas intensos de hipertensio
intracraniana.

A subdivisdo dos cordomas intracranianos em parasselares e do clivo
é esquemadtica, havendo tumores que ocupam simultineamente as fossas
média e posterior comprometendo todos os nervos cranianos, em geral, uni-
lateralmente 2. O diagnéstico diferencial deve ser feito com numerosas ou-
tras neoplasias: adenomas cromoéfobos da hipéfise, craniofaringeomas, neu-
rinomas do acustico, meningeomas, carcinomas nasofaringeos, metastases de
carcinomas e sarcomas, condromas, condrossarcomas, angiomas do glomo da
jugular, mielomas 2. 9 18, 21,

Os cordomas vertebrais produzem sintomas de compressao radiculo-me-
dular sem qualquer especificidade que permita diferenca-los de outras neo-
plasias raqueanas. Podem crescer tanto em dire¢do ventral como dorsal,
podendo, neste ultimo caso, tornarem-se palpaveis através do tegumento
cutdneo. Os cordomas vertebrais com crescimento anterior determinam com-
pressao de visceras e vasos do pesco¢o, do téorax ou do abdome, de acodrdo
com sua localizacdo. O principal diagnéstico diferencial destas neoplasias
é com os sarcomas e carcinomas metastaticos 16,

Os cordomas sacrococcigeos comprometem as ultimas raizes da cauda
eqliina, provocando dores e desordens esfincterianas. Da mesma forma que
os vertebrais podem expandir-se ventral ou dorsalmente, comprimindo es-
truturas da cavidade pélvica ou formando grandes massas palpaveis exter-
namente 14, 20,

Aspectos radiolégicos — Ao contrario do que acontece com o quadro
clinico que é totalmente inespecifico, a radiografia simples fornece elemen-
tos que podem sugerir o diagnostico de cordoma. Os principais dados for-
necidos por éste exame sdc extensas zonas de destruicio Ossea e calcifica-
¢Oes intratumorais. Para Poppen e King16 a acentuada ostedlise que os
cordomas provocam é o principal elemento para o diagnéstico diferencial
com outras neoplasias. Moya 15, no entanto, ndo encontrou alteracbes ra-
diologicas evidentes em 18,5% dos cordomas intracranianos. A maioria dos
autores descreve lesbes ostecdestrutivas, porém Poppen e King 16 referem
casos com neoformacdo e esclerose Osseas visiveis radioldogicamente. Ven-
triculografias — Nos cordomas intracranianos o estudo contrastado dos ven-
triculos medianos fornece dados de grande valor diagnodstico; ha desloca-
mento para tras e elevacdo do 3.° e 4.° ventriculos e do aqueduto cerebral
em 90% dos casos 15; dilatacdo ventricular ocorre quando ha bloqueio total
ou subtotal do transito liquérico (20% dos casos segundo Moya *%). Pneu-

mocisternografias — O estudo das cisternas basais é de grande interésse,
pois a neoplasia pode preenché-las parcial ou totalmente, de acdérdo com
sua localizacdo e extensdo. Arteriografias — A carotidoangiografia, nos cor-

domas suprasselares, mostra elevacdo do segmento A, da artéria cerebral
anterior e, as vézes, deslocamentos anteriores e laterais do sifido carotideo;
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quando a necplasia se expande para a fossa média ocorre elevacdo do grupo
silviano; sinais de dilatacdo ventricular sdo encontrados quando ha bloqueio
total ou parcial do transito liquérico. Perimielografias — O exame contras-

tado do canal raqueano é util para a localizacao exata da necplasia, nao
fornecendo, em geral, elementos para seu diagnoéstico especifico 16,

Provas laboratoriais — O exame do liquido cefalorraqueano ndo fornece
dados especificos, ocorrendo elevacdes mais ou menos pronunciadas da pressao
e da taxa protéica nos cordomas intracranianos e bloqueios parciais ou to-
tais do canal raqueano nos vertebrais.

Anatomia patolégica — Os cordomas sempre se apresentam sob forma
globosa com limites bem evidentes e dimensbes variaveis; os maiores atin-
gem o volume de uma cabeca de adulto localizando-se na regido sacrococ-
cigea 14; os intracranianos raramente ultrapassam 7 c¢m de didmetro?. A
superficie externa, lisa ou bocelada, é regularmente envolvida por uma cap-
sula fibrosa de espessura varidvel. A superficie de corte tem aspecto lo-
bular, dado pela presenca de numerosos septos fibrosos que, partindo da
capsula, dividem o tecido neoplasico em areas arredondadas, ovéides ou
alongadas, de tamanhos variados. O parénquima varia de aspecto, podendo
apresentar-se como massas solidas, consistentes, densas e opacas, de cor
branco-acinzentada; outras vézes sofre uma degeneracdo mucodide, tornan-
do-se gelatinoso, transparente, de cor branca ou azulada e de consisténcia
diminuida. As zonas centrais dos l6bulos podem apresentar focos de he-
morragia antiga ou recente e areas de necrose.

O aspecto macroscopico dos 16bulos neoplasicos desde o inicio pode
fornecer informacoes Uteis no sentido de esclarecer o grau de malignidade
da neoplasia. De modo geral, pode-se estabelecer que o tumor sera tanto
mais benigno quanto mais extenso for o processo de degeneragio mucdide;
ao contrario, sdo mais malignos aquéles em que os lébulos apresentam-se
densos e opacos *.

Sob o ponto de vista histologico os cordomas podem ser tipicos, quando
reproduzem o aspecto do tecido cordal jovem e apresentam carater epitelial,
ou atipicos, com carater sarcomatoso. Entre éstes dois extremos identifi-
cam-se formas mistas, nas quais sdo encontrados elementos epiteliais de
mistura com sarcomatosos. O diagnédstico seguro sera feito sdmente quando
o tumor se apresentar sob as formas tipica ou mista.

O elemento caracteristico desta neoplasia é a célula fisalifora que, en-
quanto jovem, apresenta forma arredondada ou poliédrica, com citoplasma
abundante, homogéneo e eosinéfilo; o nucleo é grande, central, redondo ou
ovéoide, contendo massas de cromatina separadas por espacos claros. KEsta
célula, a medida que amadurece, sofre degeneracdo mucéide, aparecendo em
seu citoplasma vaculolos que aumentam progressivamente de numero e ta-
manho, permanecendo separados por fino reticulo de citoplasma. Nos es-
tadios adiantados todo o protoplasma é substituido por um grande vactolo.
Durante esta evolucido a célula aumenta de volume; o nicleo pode perma-

necer central, porém, na maioria das vézes, é deslocado para a periferia,
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tornando-se achatado, pequeno, hipercromatico, com nucléolo nao visivel.
Coloracdes especificas (muci-carmim, tricromico de Masson, van Gieson,
Mallory) demonstram que os vactolos sdo constituidos por substancia de
carater mucoso.

Outro carater microscopico importante do cordoma tipico é o arranjo
alveolar do parénquima, distinguindo-se alvéolos pequenos e grandes. Os
pequenos sdo formados por aclmulos de células jovens, dando nitido carater
epitelial 4 neoplasia. Nos alvéolos grandes os elementos celulares apresen-
tam-se em diferentes estadios de maturacdo, dispondo-se de maneira regu-
larmente ordenada: na periferia situam-se células jovens, de pequenas di-
mensdes; mais internamente aparecem as células fisaliforas, fortemente va-
cuolizadas e com pouca substancia intersticial, dando ao conjunto o aspecto
de tecido gorduroso; em zonas mais internas as células apresentam arranjo
cordonal ou trabecular e estdo contidas em uma substancia mucéide inters-
ticial abundante; na zona central do alvéolo as células perdem sua indivi-
dualidade, transformando-se em verdadeiros sincicios contidos em um lencol
mucoso. A maturagado celular se da da perifieria para o centro, represen-
tando as zonas centrais dos alvéolos o tecido mais diferenciado.

Outros caracteres microscopicos acessorios dos cordomas sdo representa-
dos pelo depédsito de glicogénio intracelular, vacuolizacdo nuclear, mitoses
raras e presenca de células gigantes; no tecido intersticial encontram-se
areas de calcificacdo ou ossificacdo e, mais raramente, gbtas de glicogénio,
gordura e vacuolos.

O estroma dos cordomas é constituido por septos trabeculares largos,
formados por tecido colageno denso, que partem da capsula e penetram até
a profundidade do parénquima tumoral, dividindo-o em 1lébulos Dos septos
partem trabéculas que dividem os lébulos em alvéolos, e destas, por sua
vez, originam-se fibrilas reticulares que envolvem as células individualmente.
Limitados as trabéculas mais finas existem vasos sangiiineos de pequeno
calibre rodeados por manguitos linfocitarios; as areas hemorragicas, assi-
naladas no quadro macroscopico, podem limitar-se ao estroma ou, quando
maiores, acometer também o parénquima.

O diagndstico histologico dos cordomas nem sempre é feito com facili-
dade, principalmente quando sdo examinados pequenos fragmentos do tumor
obtidos por biopsia16. A grande variedade do aspecto histoldgico, ndo s6
em casos diferentes mas também em areas diversas de um mesmo tumor,
pode conduzir a diagnosticos erréneos.

Metdstases — Os cordomas tém grande tendéncia a invadir os vasos
sangiliineos, formando verdadeiros trombos neoplasicos. Mabrey 11 encontrou
estas trcmboses em 6 casos, 5 dos quais ainda nao tinham metastases. A
via linfatica é a mais importante, sendo comuns as metastases ganglionares;
sdo descritas também metastases no figado, pulmio, miocardio, baco, rim,
tiredide, pele e tecido celular subcutdneo e peritonio. Fato interessante é
a grande freqliéncia de metéastases nos cordomas sacrococcigeos (62,5% se-
gundo Mabrey 1) e a raridade das mesmas nos cordomas intracranianos
e vertebrais, havendo, até o presente, apenas 9 casos registrados®.
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Tratamento — A remocgio cirirgica dos cordomas € impossivel, a nio
ser, e ainda assim excepcionalmente, daqueles localizados na regiao sacro-
coccigea onde podem ser realizadas operacdes radicais, com a retirada de
todo o osso comprometido e das partes moles adjacentes. O carater inva-
sivo da neoplasia, que se propaga através das estruturas Osseas a grandes
distdncias, torna inatil qualquer tentativa de excisdo total dos cordomas
vertebrais e intracranianos. A maioria dos autores recomenda remocdes
parciais do tumor para descomprimir estruturas vitais e operagbes de de-
rivacdo do transito liqudrico nos casos em que ha bloqueios. A radiotera-
pia em altas doses, empregada por alguns como complemento a cirurgia
ou nos casos inoperaveis, é considerada por outros autores como de efeito
meramente paliativo, ndo impedindo a evolucado da neoplasia 5 15,16, Ha
trabalhos isolados com o uso de drogas quimioterapicas3 e introducdo de
substancias radioativas no seio da massa tumoral através de intervencgoes
estereotaxicas 2!, parecendo tratar-se também, como a radioterapia, de re-

cursos paliativos.

Prognéstico — A recidiva dos cordomas é a regra. Nos intracranianos
o tempo de sobrevida apdés o inicio da sintomatologia é de 28 meses em
média, segundo Mabrey !1; com tratamento cirurgico seguido de radiotera-
pia, Kamrin e col.? referem sobrevida média de 43 meses ap6s a cirurgia.
Os cordomas vertebrais e sacrococcigeos permitem sobrevivéncia maior, prin-
cipalmente éstes ultimos, em virtude de suas relacbes com estruturas de
menor importancia vital, chegando a atingir enormes dimensfes sem com-
prometer sériamente o estado geral do paciente. A presen¢a freqiiente de
metastases nos cordomas sacrococcigeos torna o prognéstico bastante re-
servado nestas localizacdes.

CASUISTICA

Nosso material é constituido por 3 casos de cordomas, sendo um cervical e
dois intracranianos, coletados entre 800 tumores afetando o sistema nervoso, opera-
dos na Clinica Neurolégica da Faculdade de Medicina da Universidade de Sdo Paulo,
de janeiro de 1945 a setembro de 1964.

CAaso 1 — GPF, 6 anos de idade, sexo feminino, cor branca. Registro H.C. 707181.
Internada em 25-9-63. Doenca iniciada hd 3 anos, caracterizada por dores difusas
no membro superior direito e déficit motor no hemicorpo direito com evolucao len-
tamente progressiva. Desde o inicio do quadro a paciente gueixava-se de dores no
pescoco que dificultavam a movimentacdo da cabeca. Exame clinico-neurolégico —
Bom estado geral; desenvolvimento somadatico compativel com a idade; coluna ver-
tebral sem desvios patolégicos; dor local & compressdo das ultimas vértebras cer-
vicais; dor a movimentacdo passiva e ativa da nuca; déficit motor nos membros
direitos que se apresentam hipotroficos em relacdo aos contralaterais; reflexos pro-
fundos com respostas vivas nos membros superiores e no membro inferior esquerdo
e exaltados no membro inferior direito; clono do pé direito; sinal de Babinski a
direita; hipoestesia superficial no hemicorpo esquerdo poupando a face; hipoestesia
profunda em ambos os membros inferiores, mais nitida a direita. Exames comple-
mentares — Radiografia da coluna cervical: alargamento do canal raqueano e ero-
sdo dos pediculos de C, a C,. Liquido cefalorraqueano: puncio entre L.-S; aspecto
limpido e xantocrémico; 55 leucdcitos por mm? (90,5% de linfécitos, 8¢, de moné-
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citos, 19, de plasmécitos e 0,5% de eosinéfilos); 3.600 mg de proteinas por 100 ml
(VDRL); nido foram feitas as provas manométricas de Stookey pela falta de coope-
racdo da paciente. Perimielografia (injecao de lipiodol por via lombar): parada
total e duradoura do contraste ao nivel de C,; os limites da coluna opaca sdo irre-
gulares e sugerem processo expansivo intradural e extramedular.

Intervencdo cirdrgica — Fol feita laminectomia de C, a C, sendo encontrado
um tumor intradural comprimindo a medula que estava reduzida a delgada fita.
A neoplasia situava-se na face antero-lateral direita do canal raqueano e ndo apre-
sentava aderéncias com a dura-mater ou com o tecido nervoso, sendo facilmente
extirpada como um todo; havia um prolongamento do tumor que penetrava no
buraco de conjugacdo entre C, e C, alargando-o consideravelmente. A neoplasia
era envolvida por cépsula espessa, com superficie bastante irregular; internamente
era constituida por substancia gelatinosa de cor pardacenta.

Fig. 1 — Caso 1 (GPF). Aspectos microscopicos da neoplasia:

em A, acentuada celularidade que dd ao tumor aspecto sar-

comatoso (HE400X ); em B, sdo evidentes as alipias nucleares
e a intensa vacuolizacdo citoplasmdtica (H.E. 800X .
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Exame histopatolégico — Tumor constituido por células de pequeno volume,
agrupadas e separadas entre si por escassa matriz acidéfila homogénea e por fina
réde capilar. As células sdo ovéides, com nucleos centrais, vesiculares, ligeiramen-
te variaveis em tamanho e sem hipercromatismo. Atividade mitética rara. O ci-
toplasma das células mostra, ora amplo vacuolo Unico, ora multiplos vacuolos dis-
postos de maneira radiada em redor dos nucleos. Existem areas focais de calcifi-
cacio. Diagndstico: cordoma (fig. 1).

O caso teve boa evolucdo apds o ato cirurgico com recuperacao total dos dé-
ficits motor e sensitivo. Em revisdo feita em maio de 1964 nado foi assinalado qual-
quer sintoma neurolégico.

CAso 2 — VM, 17 anos de idade, sexo feminino, cé6r branca. Registro H.C.
332369. Internada em 3-11-53. Moléstia iniciada hd 2 anos com estrabismo con-
vergente, que melhorou com o uso de o6culos; ao mesmo tempo comecou a sentir
vertigens e ruidos no ouvido direito, com queda progressiva da acuidade auditiva
désse lado; um ano apés surgiram cefaléia, nauseas, vOmitos e desvio progressivo
da rima oral para a esquerda. Nos ultimos meses vinha sentindo dores na regiao
cervical. Exame clinico-neurolégico — Bom estado geral; sem rigidez da nuca;
coluna vertebral sem desvios patolégicos e ndo dolorosa a palpacdo; discreta ani-
socoria com pupila direita maior que a esquerda; reflexos fotomotores normais;
hipoestesia no territério do 5¢ nervo, paralisia facial de tipo periférico, hiporreflexia
vestibular e hipoacusia mista a direita; fundos oculares normais. Exames com-
plementares — Craniograma: abobada de espessura regular, sem alteracdes estru-
turais apreciaveis; sela turca de diametros bastante amplos, com destruicio dos
processos clinoides anteriores e posteriores; destruicdo parcial da piramide direita;
calcificacoes suprasselares. Liquido cefalorraqueano normal. Carotidoangiografia di-
reita: deslocamento do sifdo carotideo para cima e para a frente; artéria cerebral
média desviada para cima, descrevendo trajeto curvilineo de concavidade inferior;
nio ha desvios transversais das artérias cerebrais. JIodoventriculografia: acentuada
elevacdo da porcédo infundibular e do soalho do 3¢ ventriculo; acentuado desloca-
mento para tras e para cima do aqueduto cerebral e do 4¢ ventriculo; moderado
desvio destas estruturas para a esquerda (fig. 2).

Fig. 2 — Caso 2 (MV).
Todoventriculografia mos-
trando acentuada elevac¢io
e deslocamento posterior
do 3° e }¢ wentriculos e
do aqueduto de Sylvius.

Intervencdo cirdrgica — Foi feita hemicraniectomia direita da fossa posterior
(tipo Dandy), encontrando-se um tumor encapsulado no angulo ponto-cerebelar;
aberta a capsula verificou-se ser a neoplasia constituida por tecido gelatinoso, em
meio ao qgual havia grande quantidade de fragmentos calcificados. Toéda a porcéo
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do tumor localizada na fossa posterior foi esvaziada, tendo sido deixada a capsula
no local em virtude das firmes aderéncias com o tronco encefalico. N&o foi pos-
sivel verificar continuidade da neoplasia para a fossa média.

Apés o ato cirurgico a paciente ndo recuperou a consciéncia, permanecendo em
coma profundo e com graves disturbios neurovegetativos, vindo a falecer 36 horas
depois.

Necropsia (SS-38.182). Encéfalo — Macroscopia: Em correspondéncia com a
sela turca e clivo de Blumenbach foi encontrada uma formacdo globosa, fortemente
aderida aos planos 6sseos, medindo cérca de 5 cm de diAmetro e estendendo-se la-
teralmente sobre as pirdmides temporais, especialmente no lado direito. Esta for-
macdo era revestida pela dura-mater e sobre ela estavam distendidos os nervos
oculomotores. A hipéfise estava deslocada rostralmente. A face do tumor que fa-
zia saliéncia na hemifossa cerebelar direita nédo tinha revestimento dural e apre-
sentava 4reas de hemorragia na superficie. Aos cortes, o tecido neoplasico apresen-
tava-se brilhante, opaco, finamente granuloso, com extensas Areas de hemorragia;
de espaco a espaco encontram-se finas esquirulas de consisténcia 6ssea (fig. 3).

Fig. 3 — Caso 2 (VM). Aspecto
macroscopico da neoplasia.

Microscopia: Examinada através da lupa a neoplasia assemelha-se, grosseiramente,
a tecido adiposo. Analisada com aumentos maiores observa-se que aquéle aspecto
é determinado pela vacuolizacdo intensa das células em téda a extensdo do corte.
Assim, o citoplasma é representado por uma fina rima periférica eosinéfila, apre-
sentando-se o nucleo relativamente pequeno, tendendo ao ovéide, e com cromatina
distribuida sob a forma de pequenos granulos. A maioria das células € poliédrica
e com limites precisos, variando bastante de tamanho. Em algumas &reas as cé-
lulas apresentam-se com os limites pouco nitidos, estando seu material protoplas-
matico fundido sob forma de massas irregulares, amorfas, de tonalidade résea.
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Pequenos vasos sangiiineos, acompanhados de finas faixas conjuntivas, representam
o0 estroma da neoplasia. Chamam a atencdo a presenca de lamelas de tecido Osseo
no seio da neoplasia, bem como &reas de hemorragia (fig. 4).

Nao foram examinados os demais 6rgédos (necropsia parcial).

Fig. } — Caso 2 (VM). Aspectos microscépicos da neoplasia: em A,

células intensamente vacuolizadas com os niucleos recalcados para a pe-

riferia, dando ao corte o aspecto de tecido gorduroso (H.E. 400X ); em

B, vé-se um fragmento 6sseo meoformado e cavidades resultantes da
rotura das membranas celulares (H.E. 800X ).

CAaso 3 — GRG, 23 anos de idade, sexo masculino, co6r branca. Registro H.C.
724462. Internado em 24-4-64. Inicio da moléstia ha 4 meses com crise convulsiva
generalizada seguida de coma; desde entdo, hemiplegia direita e afasia que regre-

diram parcialmente, dificuldade & marcha com tendéncia & queda para a direita,
cefaléia, vomitos e diminuicdo progressiva da acuidade visual. Exame clinico-neu-
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rolégico — Paciente em bom estado geral; confuso, desorientado alopsiquicamente,
pueril e euférico; palavra disartrica, assemelhando-se & escandida; marcha titubean-
te agravada pela amaurose; discreto déficit motor nos membros do hemicorpo di-
reito; reflexos profundos simétricos e com resposta normal; clono esgotavel no pé
direito; discreta dismetria no membro superior esquerdo; amaurose bilateral; mi-
driase bilateral, com reflexos fotomotores ausentes; paresia facial esquerda do tipo
periférico; edema das papilas opticas. Exames complementares — Craniograma:
lesbes osteoliticas extensas da sela turca e do plano esfenoidal; calcificacdes pro-
Jjetando-se junto as clindéides posteriores (fig. 5). Exame otorrinolaringolégico: nao
foram evidenciados abaulamentos no rinofaringe. Eletrencefalograma normal. Ca-
rotidoangiografia bilateral: sinais de discreta dilatacdo ventricular. Iodoventriculo-
grafia: dilatacdo e elevacdo do 3¢ ventriculo; aqueduto cerebral e 4¢ ventriculo
desviados para trds e para a direita.

Fig. 56 — Caso 3 (GRG).
Craniograma mostrando ex-
tensas destruicées o6sseas
da sela turca e do plano
esfenoidal, assim como cal-
cificacées suprasselares.

Intervencdo cirirgica — Fol feita craniotomia frontal esquerda para a abertura
da lamina terminal e biopsia do tumor; os nervos dpticos estavam muito estirados
e 0 quiasma elevado por massa tumoral que se projetava através da sua furcula
anterior. Com dificuldade conseguiu-se realizar a abertura da lamina terminal;
pela abertura da parede anterior do 3¢ ventriculo notava-se abaulamento acentuado
do soalho do mesmo. Foi retirada pequena quantidade de material para biopsia
que revelou tratar-se de carcinoma sélido de origem indeterminada.

Apés o ato cirurgico o paciente ndo recuperou a consciéncia, evoluindo com
hipertermia acentuada e rebelde & terapéutica e com tendéncia & hipotensdo arte-
rial. No 10¢ dia depois da intervencido teve pequena hematémese, falecendo logo
a seguir.

Necropsia (SS-68.897) — O exame macroscépico mostrou estar a fossa média
esquerda da base do cranio ocupada por neoplasia de 5X6 cm, bastante friavel, de
cor acinzentada e contornos irregulares, que incluia o corpo do esfendide, a adeno
e neuro-hipofise. Em seccdo sagital mediana do encéfalo verifica-ce que a massa
neoplasica invade a fossa interpeduncular, infiltrando bilateralmente a porcdo ba-
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silar do térco superior da ponte e a regido mesencefdlica adjacente, acometendo
tanto os pedunculos cerebrais como o tegmento mesencefdlico; as seccdes da neo-
plasia mostraram Aareas de hemorragia e necrose. O tumor provocava acentuado
abaulamento do assoalho do 3¢ ventriculo e obstruia o aqueduto de Sylvius. Os
vasos do circulo arterial do encéfalo estdo envolvidos pela neoplasia, sem sinais de
compressao (fig. 6). Microscopia — Neoplasia constituida por massas celulares de

7

Fig. 6 — Caso 3 (GRG). Aspectos macroscépicos da mneoplasia.

tamanho variado, envolvidas por finas traves conjuntivas. As células tém forma
poligonal ou arredondada e nucleos ovéides, ndo tendo limites precisos entre si; o
citoplasma é aciddéfilo e finamente rendilhado, em virtude da presenca de vacuolos;
outras vézes existe um vactolo unico, sendo o nucleo deslocado para a periferia,
conferindo ao conjunto o aspecto de tecido gorduroso. Em outras &areas as células
tém arranjo folicular, limitando espacos em cujo interior existe uma substancia ho-
mogénea, acidéfila, um pouco mais clara que o citoplasma. Existem &reas de he-
morragia e numerosos focos de ossificacdo. Nao foram observadas mitoses. Diag-
nostico: Cordoma (fig. 7).

COMENTARIOS

A raridade dos cordomas entre os tumores que comprometem o sistema
nervoso fica, mais uma vez, confirmada pela baixa incidéncia destas neo-
plasias em nosso material (3,7%).

Nos trés casos, o inicio da sintomatologia ocorreu precocemente, prin-
cipalmente no caso 1 em que o quadro clinico se iniciou aos 3 anos de
idade, fato éste bastante raro. Nos casos 1 e 2 a evolucao dos sintomas
foi lenta (3 e 2 anos, respectivamente), como refere a maioria dos autores,
porém no caso 3 houve inicio abrupto da sintomatologia, possivelmente em
conseqiiéncia de hemorragia intratumoral 1. Em nenhum dos casos havia
referéncias a traumatismos antecedendo & eclosio da sintomatologia.
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Fig. 7 — Caso 3 (GRG). Aspectos microscépicos da mneoplasia:

em A, arranjo cordonal do tumor e grandes cavidades entre gru-

pos celulares (H.E. ;00X ); em B, aspecto caracteristico da célu-

la fisalifora com seu citoplasma finamente rendilhado, semelhante
a bélhas de sabdo (H.E. 800X ).

A dificuldade para o diagnédstico dos cordomas em virtude da falta de
dados especificos, também se féz notar em nossas observacdes, sendo que
em nenhum caso foi feito o diagnostico correto antes da intervencédo cirtr-
gica: no caso 1 nao foi aventada qualquer hip6tese quanto & natureza do
tumor; no caso 2 foram feitas as hipoteses de colesteatoma ou sarcoma
osteogénico e, no caso 3, de craniofaringeoma.

O caso 1 apresentou quadro de processo compressivo radiculo-medular
de evolugi@o lenta, caracterizando-se clinicamente uma sindrome de Brown-
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Sequard (hemisseccdo medular); radiolologicamente havia discreta destrui-
cdo O0ssea. No ato cirurgico foi encontrado um tumor intradural de peque-
nas dimensodes, facilmente enucledvel, que n&o apresentava carater invasivo.
Estas caracteristicas sdo mais encontraveis nas ecordoses fisaliforas do que
nos cordomas, apesar déstes coristomas ndo darem, em geral, sintomatologia.

No caso 2 houve acometimento de varios nervos cranianos (3.°, 5.%, 7.°
e 8.°) sem comprometimento de vias motoras, sensitivas ou cerebelares, ape-
sar das grandes dimensdes da neoplasia; no caso 3, ao contrario, predomi-
navam os sintomas decorrentes da lesdo de vias motoras e cerebelares, ha-
vendo comprometimento sdmente do nervo facial.

Nos casos 2 e 3 0o exame radioldgico mostrou extensas destruicoes Osseas
e calcificacOes intratumorais, que representam importantes elementos para a
suspeita de cordomas; no caso 1 nfdo foram evidenciadas lesOes Osseas de
vulto. Os exames radioldgicos contrastados contribuiram para a localizagao
exata das neoplasias, ndo fornecendo elementos para o diagnéstico da sua
natureza.

O exame do liquido cefalorraqueano, feito nos casos 1 e 2, mostrou no
primeiro, um quadro de bloqueio total do canal raqueano, tendo resultado
normal no caso 2.

No caso 3 foi feita biopsia que sugeriu tratar-se de carcinoma soélido
indiferenciado. Poppen ¢ chama a atencdo para a dificuldade diagnéstica
dos cordomas quando sao examinados fragmentos pequenos da neoplasia, em
virtude da possibilidade de existirem areas com estrutura totalmente atipica
ao lado de outras com as caracteristicas préprias do cordoma.

Do ponto de vista anatomo-patoldgico, os casos 2 e 3 apresentaram-se
como cordomas tipicos; no caso 1, ao lado de areas com o quadro histolo-
gico caracteristico da neoplasia cordal, existiam outras com aspecto total-
mente anaplasico, lembrando um tumor sarcomatoso.

RESUMO

Ap6s sumaria revisdo da literatura sObre os cordomas, sdo discutidos
a origem e localizacao, incidéncia, sintomatologia, aspectos radiolégicos e la-
boratoriais, os dados anatomo-patolégicos, o problema das metastases, o tra-
tamento e o prognéstico.

Sao apresentados 3 casos de cordomas (dois intracranianos e um cer-
vical) encontrados entre 800 casos de neoplasias afetando o sistema nervoso,
operados na Clinica Neurolégica da Faculdade de Medicina da Universidade
de Sdo Paulo. Sio feitos comentarios so6bre alguns aspectos interessantes,
entre os quais: a incidéncia muito precoce no caso 1, o inicio abrupto da
sintomatologia no caso 3, o érro do diagnostico histopatolégico do material
de biopsia no caso 3, e o aspecto histolégico atipico (sarcomatoso) no caso 1.
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SUMMARY

Congenital tumors of the nervous system: chordomata.

After a brief survey of the literature on chordomata, its origin and
localization, incidence, symptoms, radiological and laboratorial aspects, pa-
thclogical anatomy, the problem of metastasis, treatments and prognosis are
discussed.

Three cases (two being intracranial and one cervical) among 800 neo-
plasms of the nervous system operated at the Neurological Department of
University of Sdo Paulo Medical School are reported. Some interesting
aspects are discussed: the very early onset in the case 1, the sudden start
of symptomatology in case 3, the error of histological diagnosis of the biopsy
material in case 3 and the atypical (sarcomatous) histological aspects in

case 1.
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