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Os cordomas são b a s t a n t e ra ros . Poppen e K i n g 1 6 , e n t r e 1.800 t u m o ­
res operados , e n c o n t r a r a m apenas 13 cordomas (0 ,72%) ; Pe t i t -Duta i l l i s e 
col. e Tönnis (c i tados por Zol tán e F é n y e s 2 1 ) referem, r e spec t ivamente , 0,13 
e 0,2% de cordomas e m suas casuís t icas de t u m o r e s comprome tendo o sis­
t e m a nervoso. M o y a 1 5 considera que o n ú m e r o r e l a t i v a m e n t e e levado de 
cordomas reg i s t r ados n a l i t e r a t u r a cons t i tu i p rova da sua ra r idade , pois são 
publicados todos os casos observados e m serviços especializados. E m sua 
g r a n d e maior i a a s publ icações sôbre o a s s u n t o base iam-se e m observações 
isoladas ou em pequeno n ú m e r o de casos, sendo poucos os a u t o r e s que r e ­
g i s t r a m casu ís t icas p róp r i a s n u m e r o s a s 4, 9, 1 6 . 

F o r t i e Ven tu r in i 5 , r evendo a l i t e r a t u r a em 1960, e n c o n t r a r a m reg i s t r a ­
dos 548 cordomas , sendo 240 in t r ac ran ianos , 81 ve r t eb ra i s e 227 sacrococcí-
geos; e n t r e os i n t r ac r an i anos i nc lu í r am 43 casos de ecordoses fisalíforas. 
S e g u n d o ou t ros 12, 14, 1 8 , as ecordoses n ã o devem ser cons ideradas como neo-
plas ias ve rdade i ras e s im cor is tomas , i s to é, ma l fo rmações tec iduais deslo­
cadas de sua sede original . Ês tes h e m a r t o m a s não c o s t u m a m d a r s in toma­
tologia, sendo e n c o n t r a m o s e m cêrca de 2 % das necropsias n a reg ião do 
clivo de B l u m e m b a c h 1 7 e mais r a r a m e n t e na s regiões cervical e sacrococ-
c ígea 1 5 . 

Origem e localização — Os cordomas or ig inam-se dos resquícios da no-
tocorda pers i s ten tes após a embriogênese , nos núcleos pulposos dos discos 
i n t e rve r t eb ra i s e e m res tos a b e r r a n t e s he te ro tópicos sediados ao longo da 
p r imi t iva local ização da corda dorsal . Podem, po r t an to , s i tua r - se em qual ­
q u e r pon to da coluna ve r t eb ra l ou na r e g i ã o da l inha média da base do 
crânio , desde o bu raco occipital a t é o p lano esfenoidal. Alguns casos de 
cordomas pr imi t ivos t ê m sido descr i tos no osso maxi la r , na mand íbu l a e na 
l a r inge ; M o y a 1 5 não a d m i t e ta is s i tuações , pois não ex i s tem res tos cordais 
com es ta local ização. 

A m a i o r p a r t e dos cordomas or igina-se em res tos he tero tópicos da no-
tocorda s i tuados nas regiões sacrococcígea e esfeno-occipital . Os ver tebra i s , 
e m ge ra l or iginados dos núcleos pulposos dos discos in te rve r t eb ra i s , são 
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mais r a ros . N a rev i são feita por F o r t i e V e n t u r i n i 5 , cê rca de 8 5 % dos 
co rdomas d i s t r ibu íam-se nas regiões sacrococcígea e i n t r a c r a n i a n a , aproxi ­
m a d a m e n t e e m igual proporção, e apenas 1 5 % e m o u t r a s p a r t e s da coluna 
ve r t eb ra l . 

Incidência — E m b o r a classificados e n t r e os t u m o r e s congêni tos do sis­
t e m a n e r v o s o 1 0 , 1 9 , é r a r a a ocorrênc ia de cordomas na infância ; sendo 
excepcional o seu reg i s t ro e m recém-nasc idos e fetos 14, 2 1 . Os i n t r a c r a n i a ­
nos incidem dos 20 aos 40 anos e os ve r t eb ra i s e sacrococcígeos depois dos 
50 anos, segundo a ma io r i a dos a u t o r e s . M a b r e y 1 1 , em es tudo sôbre 150 
cordomas in t r ac ran ianos , re fe re 1 3 % an te s dos 20, e 2 5 % an te s dos 30 anos. 

Os cordomas oco r r em ma i s f r eqüen t emen te no sexo mascu l ino ; segundo 

G o d t f r e d s e n 7 incidem duas vêzes mais no h o m e m que na m u l h e r ; M o y a 1 5 

e m 117 casos de co rdomas i n t r ac r an i anos verificou a incidência de 60 a 40%, 

r e spec t ivamen te . 

O papel dos t r a u m a t i s m o s como fa to r desencadean te dos cordomas é 
discut ido. R i b b e r t 1 7 conseguiu reproduz i r e x p e r i m e n t a l m e n t e es tas neopla-
s ias e m cobaios, punc ionando a borda an t e r io r de discos i n t e rve r t eb ra i s . 
E s t a s exper iências não foram conf i rmadas por vár ios au to re s , po rém Cong-
d o n 3 , e m 1952, in t roduz indo u m a subs tânc ia carc inogené t ica (20-meti lcolan-
t r eno ) após a punção de discos in t e rve r t eb ra i s , verificou o c resc imento de 
t u m o r e s h i s to lógicamente idênt icos aos cordomas . M o y a 1 5 encont rou refe­
rênc ias a t r a u m a t i s m o s em 5,8% de co rdomas in t r ac ran ianos , a f i rmando que 
o mecan i smo t r a u m á t i c o e s t a r i a ma i s f r eqüen t emen te re lac ionado com os 
ve r t eb ra i s e sacrococcígeos. 

Sintomatologia — O a p a r e c i m e n t o t a rd io dos s in tomas nes tas neoplas ias 

decor re , poss ivelmente , de seu c resc imento m u i t o lento, surg indo ma i s p re ­

cocemente nos i n t r ac r an i anos e m v i r t ude da m a i o r vu lnerab i l idade das es­

t r u t u r a s des t a r e g i ã o 1 5 . A s in tomatologia evolui l e n t a m e n t e , iniciando, em 

gera l , ma i s de u m ano a n t e s da i n t e r n a ç ã o 9 ; os s i n tomas são os mesmos 

de ou t ros t ipos de neoplas ias com a m e s m a local ização. Os cordomas in t r a ­

c ran ianos , apesa r de c resce rem b i l a t e r a lmen te , o fazem de m a n e i r a ass imé­

t r i ca , de t e rminando o a p a r e c i m e n t o de s in tomas p r e d o m i n a n t e m e n t e uni la­

t e r a i s . K a m r i n e col . 9 subdividem es tas neoplas ias em dois g r u p o s : 

Cordomas parasselares que a f e t a m do 1º ao 7º n e r v o s c r a n i a n o s e a p r e s e n t a m 
a t r í a d e s i n t o m á t i c a : cefaléia , a l t e r a ç õ e s v i sua i s e c o m p r o m e t i m e n t o dos n e r v o s 
o c u l o m o t o r e s . A lesão da hipófise é f r eqüen te , a c a r r e t a n d o p e r t u r b a ç õ e s endóc r inas , 
p r i n c i p a l m e n t e r e f e r en t e s às funções gen i t a i s , oco r r endo i m p o t ê n c i a no h o m e m e a m e -
n o r r é i a n a m u l h e r em 10 a 20% dos c a s o s 9 . Ês tes t u m o r e s p o d e m crescer p a r a o 
seio esfenoidal , i n v ad indo u l t e r i o r m e n t e a na so fa r inge , s u r g i n d o s i n t o m a s de o b s t r u ­
ç ã o d a s v i a s a é r e a s 6 . O e x a m e fundoscópico r e v e l a e d e m a d a s p a p i l a s óp t i ca s e 
s i na i s de a t ro f i a p r i m á r i a e m i g u a l n ú m e r o de casos . 

Cordomas do clivo q u e a f e t a m do 8º a o 12º ne rvos c r a n i a n o s e, e v e n t u a l m e n t e , 
a s p r i m e i r a s ra ízes cerv ica is , com o a p a r e c i m e n t o de do r n a n u c a ; a s í n d r o m e do 
â n g u l o p o n t o - c e r e b e l a r é f r e q ü e n t e m e n t e e n c o n t r a d a n e s t e g r u p o 1 6 . 



E m ambos os g rupos pode h a v e r c o m p r o m e t i m e n t o de vias m o t o r a s e 
sensi t ivas, ocor rendo s in tomas con t r a l a t e r a i s aos nervos c ran ianos afe tados . 
Mais r a r a m e n t e h á bloqueio to t a l do t r â n s i t o l iquórico ao nível das c is ter­
nas basa is ou do s i s t ema ven t r icu la r , com s in tomas in tensos de h ipe r t ensão 
i n t r a c r a n i a n a . 

A subdivisão dos cordomas i n t r ac r an i anos em pa ras se l a re s e do clivo 
é e squemát ica , havendo t u m o r e s que o c u p a m s i m u l t â n e a m e n t e as fossas 
média e pos te r io r c o m p r o m e t e n d o todos os nervos cranianos , em geral , uni ­
l a t e r a l m e n t e 2 . O diagnóst ico diferencial deve ser feito com n u m e r o s a s ou­
t r a s neop las ia s : adenomas cromófobos da hipófise, c ran iofar ingeomas , neu-
r inomas do acúst ico , men ingeomas , ca rc inomas nasofar íngeos, m e t á s t a s e s de 
ca rc inomas e sa rcomas , condromas , condrossarcomas , ang iomas do glomo da 
jugula r , mie lomas 2, 9, 16, 2 1 . 

Os cordomas ve r t eb ra i s p roduzem s in tomas de compressão rad ícu lo -me-
du la r sem qua lque r especificidade que p e r m i t a diferença-los de o u t r a s neo­
plasias r a q u e a n a s . P o d e m crescer t a n t o em direção ven t r a l como dorsal , 
podendo, nes t e ú l t imo caso, t o r n a r e m - s e pa lpáveis a t r a v é s do t e g u m e n t o 
cu tâneo . Os co rdomas ve r t eb ra i s com cresc imento an te r io r d e t e r m i n a m com­
pressão de v ísceras e vasos do pescoço, do t ó r a x ou do abdome, de acôrdo 
com sua local ização. O pr incipal diagnóst ico diferencial des tas neoplasias 
é com os s a r comas e ca rc inomas m e t a s t á t i c o s 1 6 . 

Os cordomas sacrococcígeos c o m p r o m e t e m as ú l t imas ra ízes da cauda 
eqüina, p rovocando dores e desordens esf inc ter ianas . D a m e s m a fo rma que 
os ve r t eb ra i s podem expandi r - se v e n t r a l ou dorsa lmente , compr imindo es­
t r u t u r a s da cav idade pélvica ou fo rmando g randes m a s s a s pa lpáveis ex te r ­
n a m e n t e 14, 2 0 . 

Aspectos radiológicos — Ao con t r á r io do que acontece com o q u a d r o 
clínico que é t o t a l m e n t e inespecífico, a rad iograf ia s imples fornece e lemen­
tos que podem suge r i r o diagnóst ico d e cordoma. Os pr incipais dados for­
necidos por ês te exame são ex tensas zonas de des t ru ição óssea e calcifica­
ções i n t r a t u m o r a i s . P a r a Poppen e K i n g 1 6 a a c e n t u a d a osteólise que os 
cordomas p rovocam é o pr incipal e l emento p a r a o d iagnóst ico diferencial 
com o u t r a s neoplasias . M o y a 1 5 , no en t an to , não encont rou a l t e rações r a ­
diológicas evidentes em 18,5% dos co rdomas in t r ac ran i anos . A maior i a dos 
a u t o r e s descreve lesões os teodes t ru t ivas , po rém Poppen e K i n g 1 6 r e f e rem 
casos com neoformação e esclerose ósseas visíveis rad io lògicamente . Ven-
triculografias — Nos cordomas i n t r ac r an i anos o es tudo c o n t r a s t a d o dos ven­
tr ículos medianos fornece dados de g r a n d e va lor diagnóst ico; h á desloca­
m e n t o p a r a t r á s e e levação do 3.º e 4.º vent r ícu los e do aquedu to ce rebra l 
em 90% dos c a s o s 1 5 ; d i l a tação ven t r i cu l a r ocorre quando h á bloqueio t o t a l 
ou sub to t a l do t r â n s i t o l iquórico (20% dos casos segundo M o y a 1 5 ) . Pneu-
mocisternografias — O es tudo das c i s t e rnas basais é de g r a n d e in terêsse , 
pois a neoplasia pode preenchê- las parc ia l ou t o t a l m e n t e , de acôrdo com 
sua local ização e ex tensão . Arteriografias — A carot idoangiograf ia , nos cor­
domas suprasse la res , m o s t r a e levação do s e g m e n t o A1 da a r t é r i a ce rebra l 
a n t e r i o r e, à s vezes, des locamentos an te r io re s e l a t e ra i s do sifão ca ro t ídeo ; 



quando a necplas ia se expande p a r a a fossa média ocorre e levação do g rupo 
si lviano; sinais de d i l a t ação v e n t r i c u l a r são encont rados quando h á bloqueio 
t o t a l ou parc ia l do t r â n s i t o l iquórico. Perimielografias — O e x a m e c o n t r a s ­
t a d o do canal r a q u e a n o é ú t i l p a r a a local ização e x a t a da necplasia , não 
fornecendo, e m geral , e lementos p a r a seu diagnóst ico e s p e c í f i c o 1 6 . 

Provas laboratoriais — O e x a m e do líquido cefa lor raqueano não fornece 
dados específicos, ocorrendo elevações ma i s ou menos p ronunc iadas da p ressão 
e da t a x a pro tê ica nos cordomas i n t r ac r an i anos e bloqueios parc ia i s ou to ­
t a i s do cana l r a q u e a n o nos ve r t eb ra i s . 

Anatomia patológica — Os cordomas s empre se a p r e s e n t a m sob fo rma 
globosa com l imi tes b e m evidentes e dimensões var iáve i s ; os maiores a t in ­
g e m o volume de u m a cabeça de adu l to local izando-se n a região sacrococ-
c í g e a 1 4 ; os i n t r ac r an i anos r a r a m e n t e u l t r a p a s s a m 7 cm de d i â m e t r o 7 . A 
superf ície ex te rna , lisa ou bocelada, é r e g u l a r m e n t e envolvida por u m a cáp ­
su la f ibrosa de espessura var iável . A superfície de cor te t e m aspec to lo-
bular , dado pela p resença de numerosos septos fibrosos que, pa r t i ndo da 
cápsula , dividem o tecido neoplásico e m á r e a s a r r edondadas , ovóides ou 
a longadas , de t a m a n h o s var iados . O p a r ê n q u i m a var ia de aspecto , podendo 
a p r e s e n t a r - s e como m a s s a s sólidas, consis tentes , densas e opacas , de côr 
b ranco-ac inzen tada ; o u t r a s vêzes sofre u m a degeneração mucóide , t o r n a n ­
do-se gelat inoso, t r a n s p a r e n t e , de côr b r a n c a ou azu lada e de consis tência 
d iminuída . As zonas cen t ra i s dos lóbulos podem a p r e s e n t a r focos de he­
m o r r a g i a an t iga ou r e c e n t e e á r e a s de necrose. 

O aspec to macroscópico dos lóbulos neoplásicos desde o início pode 
fornecer informações ú te i s no sent ido de esc la recer o g r a u de mal ign idade 
d a neoplasia . De modo geral , pode-se es tabe lecer que o t u m o r se rá t a n t o 
m a i s benigno q u a n t o mais ex tenso fôr o processo de degeneração mucóide ; 
ao con t rá r io , são mais mal ignos aquêles em que os lóbulos a p r e s e n t a m - s e 
densos e opacos 4 . 

Sob o ponto de vis ta histológico os cordomas podem ser típicos, quando 
r e p r o d u z e m o aspec to do tecido cordal jovem e a p r e s e n t a m c a r á t e r epitelial , 
ou atípicos, com c a r á t e r sa rcomatoso . E n t r e ês tes dois e x t r e m o s identifi­
cam-se fo rmas mis tas , na s quais s ão encont rados e lementos epitel iais de 
m i s t u r a com sarcomatosos . O diagnóst ico s egu ro s e r á feito sòmen te q u a n d o 
o t u m o r se a p r e s e n t a r sob as fo rmas t ípica ou mis t a . 

O e lemento ca rac te r í s t i co des ta neoplasia é a célula fisalífora que, en­
q u a n t o jovem, a p r e s e n t a fo rma a r r e d o n d a d a ou poliédrica, com c i top lasma 
a b u n d a n t e , homogêneo e eosinófilo; o núcleo é g rande , cen t ra l , redondo ou 
ovóide, con tendo m a s s a s de c r o m a t i n a s epa radas por espaços claros . E s t a 
célula, à medida que amadurece , sofre degene ração mucóide , apa recendo em 
seu c i toplasma vacúolos que a u m e n t a m progress ivamen te de n ú m e r o e t a ­
manho , pe rmanecendo separados por fino re t ícu lo de c i top lasma. Nos es­
tadios ad ian tados todo o p ro top la sma é subs t i tu ído por u m g r a n d e vacúolo. 
D u r a n t e es ta evolução a célula a u m e n t a de vo lume; o núcleo pode p e r m a ­
necer cen t ra l , porém, na maio r i a das vêzes, é deslocado p a r a a periferia, 



to rnando-se acha tado , pequeno, h ipe rc romát ico , com nucléolo não visível. 
Colorações específicas (muc i -ca rmim, t r i c rômico de Masson, van Gieson, 
Mal lory) d e m o n s t r a m que os vacúolos são const i tu ídos por subs tânc ia de 
c a r á t e r mucoso. 

O u t r o c a r á t e r microscópico i m p o r t a n t e do cordoma tipico é o a r r a n j o 
alveolar do pa rênqu ima , dis t inguindo-se alvéolos pequenos e g randes . Os 
pequenos são formados por acúmulos de células jovens, dando ní t ido c a r á t e r 
epitelial à neoplasia . Nos alvéolos g randes os e lementos ce lu lares ap resen­
t am-se em di ferentes estadios de m a t u r a ç ã o , dispondo-se de m a n e i r a r egu ­
l a r m e n t e o r d e n a d a : na per ifer ia s i tuam-se células jovens, de pequenas di­
mensões ; ma i s i n t e r n a m e n t e a p a r e c e m as células fisalíforas, f o r t e m e n t e va-
cuol izadas e com pouca subs tânc ia inters t ic ia l , dando ao conjunto o aspec to 
de tecido gorduroso ; em zonas mais i n t e r n a s as células a p r e s e n t a m a r r a n j o 
cordonal ou t r a b e c u l a r e e s t ão cont idas em u m a subs tânc ia mucóide in t e r s ­
t icial a b u n d a n t e ; na zona cen t ra l do alvéolo as células pe rdem sua indivi­
dual idade, t r ans fo rmando- se em verdade i ros sincícios contidos e m u m lençol 
mucoso. A m a t u r a ç ã o ce lular se d á da per i fer ia p a r a o cent ro , r ep resen­
t a n d o as zonas cen t ra i s dos alvéolos o tecido mais diferenciado. 

Ou t ros c a r a c t e r e s microscópicos acessórios dos cordomas são r e p r e s e n t a ­
dos pelo depósi to de glicogênio in t race lu lar , vacuol ização nuclear , mi toses 
r a r a s e p resença de células g igan tes ; no tec ido in ters t ic ia l encon t r am-se 
á r ea s de calcif icação ou ossificação e, ma i s r a r a m e n t e , gô tas de glicogênio, 
g o r d u r a e vacúolos. 

O e s t r o m a dos cordomas é cons t i tu ído por septos t r a b e c u l a r e s largos , 
formados por tecido colágeno denso, que p a r t e m da cápsu la e p e n e t r a m a t é 
a profundidade do p a r ê n q u i m a t u m o r a l , dividindo-o em lóbulos Dos septos 
p a r t e m t r a b é c u l a s que dividem os lóbulos e m alvéolos, e des tas , por sua 
vez, or ig inam-se fibri las r e t i cu la re s que envolvem as células ind iv idua lmente . 
L imi tados às t r a b é c u l a s ma i s finas ex i s t em vasos sangüíneos de pequeno 
cal ibre rodeados por mangu i to s l infoci tár ios; as á r ea s hemor rág icas , assi­
na l adas no q u a d r o macroscópico, podem l imi ta r - se ao e s t roma ou, quando 
maiores , a c o m e t e r t a m b é m o p a r ê n q u i m a . 

O diagnóst ico histológico dos co rdomas n e m s e m p r e é feito com facili­
dade, p r inc ipa lmen te quando são examinados pequenos f r agmentos do t u m o r 
obtidos por b i o p s i a 1 6 . A g r a n d e va r i edade do aspec to histológico, não só 
em casos d i ferentes m a s t a m b é m e m á r e a s diversas de u m m e s m o t u m o r , 
pode conduzir a diagnóst icos e r rôneos . 

Metástases — Os cordomas t ê m g r a n d e t endênc ia a invadir os vasos 
sangüíneos , fo rmando verdadei ros t rombos neoplásicos. M a b r e y 1 1 encon t rou 
es tas t romboses em 6 casos, 5 dos quais a inda n ã o t i n h a m m e t á s t a s e s . A 
via l infát ica é a ma i s i m p o r t a n t e , sendo comuns as m e t á s t a s e s gang l ionares ; 
são descr i tas t a m b é m m e t á s t a s e s no fígado, pu lmão , miocárdio, baço, r im, 
t i reóide, pele e tecido ce lular subcu tâneo e per i tônio . F a t o in t e re s san te é 
a g r a n d e f reqüência de m e t á s t a s e s nos cordomas sacrococcígeos (62,5% se­
gundo M a b r e y 1 1 ) e a r a r i dade das m e s m a s nos cordomas i n t r ac r an i anos 
e ve r t eb ra i s , havendo, a t é o p resen te , a p e n a s 9 casos r e g i s t r a d o s 9 . 



Tratamento — A r e m o ç ã o c i rúrg ica dos cordomas é impossível, a não 
ser, e a inda ass im excepcionalmente , daqueles localizados n a r eg i ão sacro-
coccígea onde podem ser rea l izadas operações radicais , com a r e t i r a d a de 
todo o osso compromet ido e das p a r t e s moles ad jacentes . O c a r á t e r inva­
sivo da neoplasia, que se p ropaga a t r a v é s das e s t r u t u r a s ósseas a g randes 
d is tânc ias , t o r n a inút i l qua lque r t e n t a t i v a de excisão t o t a l dos cordomas 
ve r t eb ra i s e i n t r ac ran ianos . A ma io r i a dos a u t o r e s r ecomenda remoções 
parc ia is do t u m o r p a r a descompr imi r e s t r u t u r a s vi ta is e operações de de­
r ivação do t r â n s i t o l iquórico nos casos e m que h á bloqueios. A r ad io t e r a ­
pia em a l t a s doses, e m p r e g a d a por a lguns como complemen to à c i rurg ia 
ou nos casos inoperáveis , é cons iderada por ou t ros a u t o r e s como de efeito 
m e r a m e n t e pal iat ivo, n ã o impedindo a evolução da n e o p l a s i a 5 , 15, 1 6 . H á 
t r aba lhos isolados com o uso de d rogas q u i m i o t e r á p i c a s 1 3 e in t rodução de 
subs tânc ias rad ioa t ivas no seio da m a s s a t u m o r a l a t r a v é s de in tervenções 
e s t e r e o t á x i c a s 2 1 , pa recendo t r a t a r - s e t a m b é m , como a rad io te rap ia , de r e ­
cursos pal ia t ivos . 

Prognóstico — A recidiva dos co rdomas é a r eg ra . Nos i n t r ac r an i anos 
o t e m p o de sobrevida após o início da s in tomato logia é de 28 meses e m 
média , segundo M a b r e y 1 1 ; com t r a t a m e n t o c i rúrg ico seguido de r ad io te ra ­
pia, K a m r i n e col . 9 r e f e rem sobrevida média de 43 meses após a c i rurgia . 
Os cordomas ve r t eb ra i s e sacrococcígeos p e r m i t e m sobrevivência maior , pr in­
c ipa lmente ês tes ú l t imos, em v i r tude de suas re lações com e s t r u t u r a s de 
m e n o r impor t ânc i a vi tal , chegando a a t ing i r eno rmes dimensões sem com­
p r o m e t e r s è r i a m e n t e o es tado gera l do pac iente . A p resença f reqüen te de 
m e t á s t a s e s nos cordomas sacrococcígeos t o r n a o prognóst ico b a s t a n t e r e ­
se rvado nes t a s localizações. 

CASUÍSTICA 

Nosso m a t e r i a l é cons t i t u ído por 3 casos de c o r d o m a s , sendo u m cerv ica l e 
dois i n t r a c r a n i a n o s , co le tados e n t r e 800 t u m o r e s a f e t a n d o o s i s t e m a nervoso , o p e r a ­
dos n a Cl ínica Neuro lóg i ca da F a c u l d a d e de Medicina da Un ive r s idade de São P a u l o , 
de j a n e i r o de 1945 a s e t e m b r o de 1964. 

CASO 1 — GPF , 6 a n o s de idade, sexo feminino, côr b r a n c a . Reg i s t ro H.C. 707181. 
I n t e r n a d a e m 25-9-63. Doença in i c i ada h á 3 anos , c a r a c t e r i z a d a por dores d i fusas 
no m e m b r o super io r d i re i to e déficit m o t o r no hemico rpo d i re i to com evo lução len­
t a m e n t e p rog re s s iva . Desde o início do q u a d r o a p a c i e n t e q u e i x a v a - s e de dores no 
pescoço q u e d i f i c u l t a v a m a m o v i m e n t a ç ã o d a cabeça . Exame clínico-neurológico — 
B o m e s t a d o ge r a l ; d e s e n v o l v i m e n t o s o m á t i c o compa t íve l com a idade ; co luna ve r ­
t e b r a l sem desvios pa to lóg icos ; do r local à compres são da s ú l t i m a s v é r t e b r a s cer­
v ica i s ; do r à m o v i m e n t a ç ã o pas s iva e a t i v a da n u c a ; défici t m o t o r nos m e m b r o s 
d i re i tos que se a p r e s e n t a m hipot róf icos em r e l a ç ã o aos c o n t r a l a t e r a i s ; re f lexos p ro ­
fundos com re spos t a s v iva s nos m e m b r o s supe r io res e no m e m b r o infer ior e sque rdo 
e e x a l t a d o s no m e m b r o infer ior d i r e i to ; c lono do pé d i re i to ; s ina l de Bab insk i à 
d i r e i t a ; h ipoes tes ia superf ic ia l no h e m i c o r p o esquerdo p o u p a n d o a face; h ipoes tes ia 
p ro funda em a m b o s os m e m b r o s infer iores , m a i s n í t i da à d i r e i t a . Exames comple­
mentares — Radiografia da coluna cervical: a l a r g a m e n t o do c a n a l r a q u e a n o e e ro­
são dos pedículos de C1 a C 7 . Líquido cefalorraqueano: p u n ç ã o e n t r e L 5 - S 1 ; a spec to 
l ímpido e x a n t o c r ô m i c o ; 55 leucóci tos por m m 3 (90,5% de l infóci tos, 8% de m o n o -



citos, 1% de p l a smóc i to s e 0,5% de eos inóf i los ) ; 3.600 m g de p r o t e í n a s po r 100 m l 
( V D R L ) ; n ã o f o r a m fe i t as a s p r o v a s m a n o m é t r i c a s de S tookey pe la f a l t a de coope­
r a ç ã o d a p a c i e n t e . Perimielografia ( in jeção de l ipiodol por v ia l o m b a r ) : p a r a d a 
t o t a l e d u r a d o u r a do c o n t r a s t e ao n íve l de C 6 ; os l imi t e s da c o l u n a o p a c a são i r r e ­
g u l a r e s e s u g e r e m processo e x p a n s i v o i n t r a d u r a l e e x t r a m e d u l a r . 

Intervenção cirúrgica — Foi fe i ta l a m i n e c t o m i a de C1 a C 7 , sendo e n c o n t r a d o 
u m t u m o r i n t r a d u r a l c o m p r i m i n d o a m e d u l a q u e e s t a v a r e d u z i d a a d e l g a d a f i ta . 
A neop las i a s i t u a v a - s e n a face â n t e r o - l a t e r a l d i r e i t a do c a n a l r a q u e a n o e n ã o a p r e ­
s e n t a v a a d e r ê n c i a s com a d u r a - m a t e r ou com o tec ido nervoso , sendo f a c i l m e n t e 
e x t i r p a d a como u m t o d o ; h a v i a u m p r o l o n g a m e n t o do t u m o r que p e n e t r a v a no 
b u r a c o de c o n j u g a ç ã o e n t r e C 5 e C 6, a l a r g a n d o - o c o n s i d e r a v e l m e n t e . A neop la s i a 
e r a e n v o l v i d a por c á p s u l a espessa , com superf íc ie b a s t a n t e i r r e g u l a r ; i n t e r n a m e n t e 
e r a c o n s t i t u í d a por s u b s t â n c i a g e l a t i n o s a de côr p a r d a c e n t a . 



Exame histopatológico — T u m o r cons t i t u ído por cé lu la s de p e q u e n o v o l u m e , 
a g r u p a d a s e s e p a r a d a s e n t r e si por e scas sa m a t r i z acidóf i la h o m o g ê n e a e po r f ina 
r êde cap i l a r . As cé lu la s são ovóides, com núc leos cen t r a i s , ves i cu la re s , l i g e i r a m e n ­
t e v a r i á v e i s em t a m a n h o e sem h i p e r c r o m a t i s m o . A t iv idade m i t ó t i c a r a r a . O ci­
t o p l a s m a d a s cé lu l a s m o s t r a , o r a a m p l o v a c ú o l o único, o r a m ú l t i p l o s v a c ú o l o s d is ­
pos tos de m a n e i r a r a d i a d a em redor dos núc leos . E x i s t e m á r e a s focais de calcif i ­
cação . Diagnóstico: c o r d o m a (fig. 1 ) . 

O caso t eve boa evo lução após o a t o c i rú rg ico com r e c u p e r a ç ã o t o t a l dos dé -
fici ts m o t o r e sens i t ivo . E m rev i são fe i ta e m m a i o de 1964 n ã o foi a s s i n a l a d o q u a l ­
q u e r s i n t o m a neuro lóg ico . 

CASO 2 — VM, 17 a n o s de idade, sexo feminino , côr b r a n c a . R e g i s t r o H . C . 
332369. I n t e r n a d a e m 3-11-53. Molés t ia in ic iada h á 2 a n o s com e s t r a b i s m o con­
v e r g e n t e , q u e m e l h o r o u com o uso de óculos ; a o m e s m o t e m p o começou a s e n t i r 
v e r t i g e n s e ru ídos no ouv ido d i re i to , com q u e d a p rog re s s iva d a a c u i d a d e a u d i t i v a 
dêsse l ado ; u m a n o após s u r g i r a m cefaléia , n á u s e a s , v ô m i t o s e desvio p rog re s s ivo 
da r i m a o ra l p a r a a e s q u e r d a . Nos ú l t i m o s meses v i n h a s e n t i n d o dores n a r e g i ã o 
ce rv ica l . Exame clínico-neurológico — B o m es t ado g e r a l ; sem r ig idez d a n u c a ; 
c o l u n a v e r t e b r a l sem desvios pa to lóg icos e n ã o do lo rosa à p a l p a ç ã o ; d i s c r e t a a n i -
socor ia com pup i l a d i r e i t a m a i o r q u e a e s q u e r d a ; re f lexos fo tomoto re s n o r m a i s ; 
h ipoes tes ia no t e r r i t ó r i o do 5º ne rvo , p a r a l i s i a facial de t ipo per i fér ico, h ipo r r e f l ex i a 
v e s t i b u l a r e h ipoacus i a m i s t a à d i r e i t a ; fundos o c u l a r e s n o r m a i s . Exames com­
plementares — Craniograma: a b o b a d a de e spes su ra r e g u l a r , sem a l t e r a ç õ e s e s t r u ­
t u r a i s a p r e c i á v e i s ; se la t u r c a de d i â m e t r o s b a s t a n t e amp los , com d e s t r u i ç ã o dos 
processos cl inóides a n t e r i o r e s e pos t e r io re s ; d e s t r u i ç ã o p a r c i a l da p i r â m i d e d i r e i t a ; 
ca lc i f icações s u p r a s s e l a r e s . Líquido cefalorraqueano n o r m a l . Carotidoangiografia di­
reita: d e s l o c a m e n t o do sifão ca ro t í deo p a r a c i m a e p a r a a f r en t e ; a r t é r i a c e r e b r a l 
m é d i a d e s v i a d a p a r a c ima, desc revendo t r a j e t o cu rv i l í neo de c o n c a v i d a d e infer ior ; 
n ã o h á desvios t r a n s v e r s a i s d a s a r t é r i a s ce reb ra i s . Iodoventriculografia: a c e n t u a d a 
e l e v a ç ã o da po rção i n f u n d i b u l a r e do soa lho do 3º v e n t r í c u l o ; a c e n t u a d o des loca ­
m e n t o p a r a t r á s e p a r a c i m a do a q u e d u t o c e r e b r a l e do 4º v e n t r í c u l o ; m o d e r a d o 
desvio d e s t a s e s t r u t u r a s p a r a a e s q u e r d a (fig. 2 ) . 

Intervenção cirúrgica — Foi fe i ta h e m i c r a n i e c t o m i a d i r e i t a d a fossa pos t e r io r 
( t ipo D a n d y ) , e n c o n t r a n d o - s e u m t u m o r e n c a p s u l a d o no â n g u l o p o n t o - c e r e b e l a r ; 
a b e r t a a c á p s u l a ver i f icou-se ser a neop las i a c o n s t i t u í d a po r tec ido ge la t inoso , e m 
m e i o ao qua l h a v i a g r a n d e q u a n t i d a d e de f r a g m e n t o s ca lc i f icados . T ô d a a p o r ç ã o 



do t u m o r loca l i zada n a fossa pos t e r io r foi e svaz i ada , t endo sido d e i x a d a a c á p s u l a 
no local em v i r t u d e da s f i rmes a d e r ê n c i a s com o t r o n c o encefá l ico . N ã o foi pos ­
sível ve r i f i ca r c o n t i n u i d a d e da neop la s i a p a r a a fossa méd ia . 

Após o a t o c i rú rg i co a p a c i e n t e n ã o r e c u p e r o u a consciência , p e r m a n e c e n d o em 

c o m a p ro fundo e com g r a v e s d i s tú rb ios n e u r o v e g e t a t i v o s , v indo a fa lecer 36 h o r a s 

depois . 

Necropsia (SS-38.182). Encéfalo — Macroscopia: E m co r r e spondênc ia com a 
se la t u r c a e c l ivo de B l u m e n b a c h foi e n c o n t r a d a u m a f o r m a ç ã o globosa , f o r t e m e n t e 
a d e r i d a aos p l anos ósseos, m e d i n d o cê r ca de 5 c m de d i â m e t r o e e s t endendo- se l a ­
t e r a l m e n t e sôbre a s p i r â m i d e s t e m p o r a i s , e s p e c i a l m e n t e no l a d o d i re i to . E s t a for­
m a ç ã o e r a r e v e s t i d a pe la d u r a - m a t e r e sôb re e la e s t a v a m d is tend idos os n e r v o s 
ocu lomoto re s . A hipóf ise e s t a v a des locada r o s t r a l m e n t e . A face do t u m o r que fa­
zia sa l i ênc ia n a hemifossa ce r ebe l a r d i r e i t a n ã o t i n h a r e v e s t i m e n t o d u r a i e a p r e ­
s e n t a v a á r e a s de h e m o r r a g i a n a superf íc ie . Aos cor tes , o t ec ido neoplás ico a p r e s e n ­
t a v a - s e b r i l h a n t e , opaco, f i n a m e n t e g r a n u l o s o , com e x t e n s a s á r e a s de h e m o r r a g i a ; 
de espaço a e spaço e n c o n t r a m - s e f inas e s q u i r u l a s de cons i s tênc ia óssea (fig. 3 ) . 

Microscopia: E x a m i n a d a a t r a v é s da l u p a a neop la s i a a s seme lha - se , g r o s s e i r a m e n t e , 
a tec ido adiposo. A n a l i s a d a com a u m e n t o s m a i o r e s obse rva - se que a q u ê l e a spec to 
é d e t e r m i n a d o pe la v a c u o l i z a ç ã o i n t e n s a d a s c é l u l a s em t ô d a a e x t e n s ã o do c o r t e . 
Assim, o c i t o p l a s m a é r e p r e s e n t a d o por u m a f ina r i m a per i fé r ica eosinófi la , a p r e ­
s e n t a n d o - s e o núc l eo r e l a t i v a m e n t e pequeno , t e n d e n d o ao ovóide, e com c r o m a t i n a 
d i s t r i b u í d a sob a f o r m a de pequenos g r â n u l o s . A m a i o r i a da s cé lu la s é po l iédr ica 
e com l imi tes precisos , v a r i a n d o b a s t a n t e de t a m a n h o . E m a l g u m a s á r e a s a s cé­
lu l a s a p r e s e n t a m - s e com os l imi tes pouco n í t idos , e s t a n d o seu m a t e r i a l p r o t o p l a s -
m á t i c o fundido sob f o r m a de m a s s a s i r r e g u l a r e s , a m o r f a s , de t o n a l i d a d e ró sea . 



P e q u e n o s vasos s angü íneos , a c o m p a n h a d o s de f inas f a ixas c o n j u n t i v a s , r e p r e s e n t a m 
o e s t r o m a da neop las i a . C h a m a m a a t e n ç ã o a p re sença de l a m e l a s de tec ido ósseo 
n o seio da neop las ia , b e m como á r e a s de h e m o r r a g i a (fig. 4 ) . 

N ã o f o r a m e x a m i n a d o s os d e m a i s ó r g ã o s (nec rops ia p a r c i a l ) . 

CASO 3 — GRG, 23 a n o s de idade, sexo mascu l ino , côr b r a n c a . R e g i s t r o H . C . 
724462. I n t e r n a d o em 24-4-64. In íc io da molés t i a h á 4 meses com cr ise convu l s iva 
g e n e r a l i z a d a segu ida de coma; desde e n t ã o , h e m i p l e g i a d i r e i t a e a f a s i a q u e r e g r e ­
d i r a m p a r c i a l m e n t e , d i f i cu ldade à m a r c h a com t e n d ê n c i a à q u e d a p a r a a d i re i ta , 
cefalé ia , vômi t o s e d i m i n u i ç ã o p r o g r e s s i v a d a a c u i d a d e v i sua l . Exame clínico-neu-



rológico — P a c i e n t e em b o m es t ado g e r a l ; confuso, d e s o r i e n t a d o a l o p s ì q u i c a m e n t e , 
pue r i l e eufór ico ; p a l a v r a d i s á r t r i c a , a s s e m e l h a n d o - s e à e s cand ida ; m a r c h a t i t u b e a n ­
t e a g r a v a d a pe la a m a u r o s e ; d i sc re to défici t m o t o r nos m e m b r o s do h e m i c o r p o d i ­
r e i t o ; ref lexos p rofundos s imé t r i cos e com respos ta n o r m a l ; c lono e sgo táve l no pé 
d i r e i to ; d i s c r e t a d i s m e t r i a no m e m b r o supe r io r e sque rdo ; a m a u r o s e b i l a t e r a l ; m i -
d r í a s e b i l a t e r a l , com ref lexos fo tomoto res a u s e n t e s ; pa r e s i a facia l e s q u e r d a do t ipo 
per i fér ico; e d e m a d a s p a p i l a s óp t i cas . Exames complementares — Craniograma: 
lesões os teo l í t i cas e x t e n s a s d a sela t u r c a e do p l a n o esfenoida l ; ca lc i f icações p r o ­
j e t a n d o - s e j u n t o à s c l inóides pos te r io res (fig. 5 ) . Exame otorrinolaringológico: n ã o 
f o r a m ev idenc iados a b a u l a m e n t o s no r i no fa r inge . Eletrencefalograma n o r m a l . Ca-
rotidoangiografia bilateral: s ina is de d i s c r e t a d i l a t a ç ã o v e n t r i c u l a r . Iodoventriculo-
grafia: d i l a t a ç ã o e e l e v a ç ã o do 3º v e n t r í c u l o ; a q u e d u t o ce r eb ra l e 4º v e n t r í c u l o 
desv iados p a r a t r á s e p a r a a d i r e i t a . 

Intervenção cirúrgica — Fo i fe i ta c r a n i o t o m i a f ron ta l e s q u e r d a p a r a a a b e r t u r a 
da l â m i n a t e r m i n a l e biopsia do t u m o r ; os n e r v o s ópt icos e s t a v a m m u i t o e s t i r a d o s 
e o q u i a s m a e l evado por m a s s a t u m o r a l que se p r o j e t a v a a t r a v é s da s u a f ú r c u l a 
a n t e r i o r . Com d i f icu ldade consegu iu - se r e a l i z a r a a b e r t u r a da l â m i n a t e r m i n a l ; 
pe la a b e r t u r a d a p a r e d e a n t e r i o r do 3º v e n t r í c u l o n o t a v a - s e a b a u l a m e n t o a c e n t u a d o 
do soa lho do m e s m o . Foi r e t i r a d a p e q u e n a q u a n t i d a d e de m a t e r i a l p a r a b iops ia 
q u e reve lou t r a t a r - s e de c a r c i n o m a sólido de o r i gem i n d e t e r m i n a d a . 

Após o a t o c i rú rg i co o pac i en t e n ã o r e c u p e r o u a consciência , evo lu indo com 
h i p e r t e r m i a a c e n t u a d a e rebe lde à t e r a p ê u t i c a e com t e n d ê n c i a à h i p o t e n s ã o a r t e ­
r i a l . No 10? dia depois da i n t e r v e n ç ã o t eve p e q u e n a h e m a t ê m e s e , fa lecendo logo 
a segui r . 

Necropsia (SS-68.897) — O e x a m e macroscóp ico m o s t r o u e s t a r a fossa m é d i a 
e s q u e r d a da base do c r ân io o c u p a d a por neop la s i a de 5 X 6 cm, b a s t a n t e f r iável , de 
côr a c i n z e n t a d a e c o n t o r n o s i r r e g u l a r e s , q u e inc lu ía o corpo do esfenóide, a a d e n o 
e neuro-h ipóf i se . E m secção s a g i t a l m e d i a n a do encéfa lo ver i f ica-se que a m a s s a 
neop lás i ca i n v a d e a fossa i n t e r p e d u n c u l a r , i n f i l t r ando b i l a t e r a l m e n t e a p o r ç ã o b a -



s i l a r do t ê r ço supe r io r da p o n t e e a r eg i ão mesencefá l i ca a d j a c e n t e , a c o m e t e n d o 
t a n t o os p e d ú n c u l o s ce reb ra i s como o t e g m e n t o mesencefá l i co ; a s secções da neo­
p l a s i a m o s t r a r a m á r e a s de h e m o r r a g i a e nec rose . O t u m o r p r o v o c a v a a c e n t u a d o 
a b a u l a m e n t o do a s s o a l h o do 3º v e n t r í c u l o e o b s t r u í a o a q u e d u t o de Sylv ius . Os 
vasos do c í rcu lo a r t e r i a l do encéfa lo e s t ã o envo lv idos pe la neop las ia , s em s ina is de 
compres são (fig. 6 ) . Microscopia — Neop la s i a cons t i t u ída por m a s s a s c e l u l a r e s de 

t a m a n h o v a r i a d o , e n v o l v i d a s p o r f inas t r a v e s c o n j u n t i v a s . As cé lu l a s t ê m fo rma 
po l igona l ou a r r e d o n d a d a e núc l eos ovóides , n ã o t e n d o l imi tes prec isos e n t r e si; o 
c i t o p l a s m a é acidófi lo e f i n a m e n t e r end i lhado , em v i r t u d e da p r e s e n ç a de vacúo los ; 
o u t r a s vêzes ex i s te u m v a c ú o l o único , sendo o núc leo des locado p a r a a per i fer ia , 
confer indo ao c o n j u n t o o a spec to de tec ido go rdu roso . E m o u t r a s á r e a s a s cé lu las 
t ê m a r r a n j o fol icular , l i m i t a n d o espaços e m cujo i n t e r i o r ex i s t e u m a s u b s t â n c i a h o ­
m o g ê n e a , acidófi la , u m pouco m a i s c l a r a que o c i t o p l a s m a . E x i s t e m á r e a s de h e ­
m o r r a g i a e n u m e r o s o s focos de oss i f icação. Não f o r a m o b s e r v a d a s mi toses . Diag­
nóstico: Co rdoma (fig. 7 ) . 

COMENTÁRIOS 

A r a r idade dos cordomas e n t r e os t u m o r e s que c o m p r o m e t e m o s i s tema 

nervoso fica, mais u m a vez, conf i rmada pela ba ixa incidência des tas neo­

plas ias e m nosso m a t e r i a l ( 3 ,7%) . 

Nos t r ê s casos, o início da s in tomato log ia ocor reu p recocemente , pr in­

c ipa lmen te no caso 1 e m que o q u a d r o clínico se iniciou aos 3 anos de 

idade, fato ês te b a s t a n t e r a r o . Nos casos 1 e 2 a evolução dos s in tomas 

foi l en ta (3 e 2 anos, r e s p e c t i v a m e n t e ) , como refere a ma io r i a dos au to res , 

p o r é m no caso 3 houve início a b r u p t o da s in tomatologia , poss ive lmente em 

conseqüência de hemor rag i a i n t r a t u m o r a l 1 6 . E m n e n h u m dos casos havia 

re fe rênc ias a t r a u m a t i s m o s an tecedendo à eclosão da s in tomato logia . 



A dificuldade p a r a o diagnóst ico dos cordomas em v i r t ude da fa l ta de 
dados específicos, t a m b é m se fêz n o t a r e m nossas observações, sendo que 
e m n e n h u m caso foi feito o diagnóst ico co r r e to an t e s da in te rvenção c i rúr ­
g i ca : no caso 1 n ã o foi a v e n t a d a qua lque r h ipótese q u a n t o à n a t u r e z a do 
t u m o r ; no caso 2 f o r a m fei tas as h ipóteses de co les tea toma ou sa rcoma 
osteogênico e, no caso 3, de c ran iofar ingeoma. 

O caso 1 ap resen tou q u a d r o de processo compress ivo rad ícu lo -medu la r 
de evolução len ta , ca rac te r izando-se c l in icamente u m a s índrome de Brown-



Sequa rd (hemissecção m e d u l a r ) ; rad io lò logicamente hav ia d i sc re ta des t ru i ­

ção óssea. N o a to c i rúrgico foi encon t r ado u m t u m o r i n t r a d u r a l de peque­

nas dimensões, fàc i lmente enucleável , que não a p r e s e n t a v a c a r á t e r invasivo. 

E s t a s ca rac t e r í s t i ca s s ão mais encon t ráve i s na s ecordoses fisalíforas do que 

nos cordomas , apesa r dêstes cor i s tomas n ã o da rem, em geral , s in tomatologia . 

No caso 2 houve acome t imen to de vár ios nervos c ran ianos (3.°, 5.°, 7.° 

e 8.°) sem c o m p r o m e t i m e n t o de vias mo to ra s , sensi t ivas ou cerebe lares , ape­

sa r das g r andes d imensões da neoplas ia ; no caso 3, ao con t rá r io , p redomi­

n a v a m os s in tomas decor ren tes da lesão de vias m o t o r a s e cerebelares , ha ­

vendo c o m p r o m e t i m e n t o sòmente do nervo facial. 

Nos casos 2 e 3 o exame radiológico mos t rou ex tensas des t ru ições ósseas 

e calcificações i n t r a t u m o r a i s , que r e p r e s e n t a m i m p o r t a n t e s e lementos p a r a a 

suspe i ta de co rdomas ; no caso 1 n ã o fo ram evidenciadas lesões ósseas de 

vul to . Os exames radiológicos con t r a s t ados con t r i bu í r a m p a r a a local ização 

e x a t a das neoplasias , n ã o fornecendo e lementos p a r a o d iagnós t ico da sua 

n a t u r e z a . 

O e x a m e do líquido cefa lor raqueano, feito nos casos 1 e 2, mos t rou no 

pr imeiro , u m quadro de bloqueio to t a l do cana l r aqueano , t endo r e su l t ado 

n o r m a l no caso 2. 

N o caso 3 foi feita biopsia que suger iu t r a t a r - s e de ca rc inoma sólido 

indiferenciado. P o p p e n 1 6 c h a m a a a t e n ç ã o p a r a a dificuldade diagnost ica 

dos cordomas quando são examinados f r agmen tos pequenos da neoplasia, e m 

v i r t u d e da possibil idade de ex i s t i r em á r e a s com e s t r u t u r a t o t a l m e n t e a t íp ica 

ao lado de o u t r a s com as ca rac t e r í s t i ca s p rópr ias do cordoma. 

Do pon to de vis ta aná tomo-pato lógico , os casos 2 e 3 a p r e s e n t a r a m - s e 

como cordomas t ípicos; no caso 1, a o lado de á r e a s com o q u a d r o his toló­

gico ca rac t e r í s t i co da neoplasia cordal , ex i s t i am o u t r a s com aspec to t o t a l ­

m e n t e anaplás ico , l embrando u m t u m o r sa rcomatoso . 

RESUMO 

Após s u m á r i a rev i são da l i t e r a t u r a sôbre os cordomas , são discutidos 

a o r igem e localização, incidência, s in tomatologia , aspec tos radiológicos e la­

bora tor ia i s , os dados anátomo-pato lógicos , o p rob lema das me tá s t a se s , o t r a ­

t a m e n t o e o prognóst ico. 

S ã o ap resen tados 3 casos de co rdomas (dois i n t r ac r an i anos e u m cer­

vical) encon t rados e n t r e 800 casos de neoplasias a fe tando o s i s t ema nervoso, 

operados n a Clínica Neuro lógica da F a c u l d a d e de Medicina da Univers idade 

de S ã o Pau lo . S ã o feitos comentá r ios sôbre a lguns aspectos in te ressan tes , 

e n t r e os q u a i s : a incidência mu i to precoce no caso 1, o início a b r u p t o da 

s in tomatologia no caso 3, o ê r r o do diagnóst ico his topatológico do m a t e r i a l 

de biopsia no caso 3, e o aspec to histológico at ípico ( sa rcomatoso) no caso 1. 



SUMMARY 

Congenital tumors of the nervous system: chordomata. 

After a brief su rvey of t he l i t e r a t u r e on chordomata , i t s or igin a n d 

localization, incidence, symptoms , radiological a n d l abora to r i a l aspects , pa ­

thological ana tomy , t h e p rob lem of me tas t a s i s , t r e a t m e n t s and prognosis a r e 

discussed. 

T h r e e cases ( two be ing i n t r a c r a n i a l and one cervical) a m o n g 800 neo­

p lasms of t h e ne rvous sys t em ope ra t ed a t t h e Neurologica l D e p a r t m e n t of 

Univers i ty of São P a u l o Medical School a r e repor ted . Some in te res t ing 

aspec t s a r e d iscussed: t h e very ear ly onse t in the case 1, t h e sudden s t a r t 

of symptomato logy in case 3, t he e r r o r of his tological diagnosis of t h e biopsy 

m a t e r i a l in case 3 a n d t h e a typ ica l ( s a rcoma tous ) histological aspec t s in 

ca se 1. 
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