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Resumo

Cordomas sao neoplasias raras que se originam dos remanescentes da notocorda primitiva. Estes remanes-

centes persistem ao longo de todo o esqueleto axial. Os cordomas intracranianos, mais freqiientemente, se
localizam no clivus, proximo a sincondrose esfenooccipital, tipicamente na linha média. Nés descrevemos
um caso atipico de cordoma fora da linha média, mais especificamente no apice petroso, e discutimos as
causas embriolégicas que determinam esta localizagao, bem como sintomas, achados de imagem, trata-
mento cirdrgico e evolugao.
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Abstract

Petrous apex chordoma — a case report.

Chordomas are rare neoplasms arising from notochordal remnants that persist along the axial skeleton.
Intracranial chordomas occur more frequently in the midline. We describe an atypical case of an off-midline
chordoma arising from the petrous apex, and discuss the embryogenic factors which determine that location,
as well as the symptoms, imaging findings, surgical treatment and evolution.
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INTRODUCAO

O cordoma foi descrito pela primeira
vez por Virchow, em 1857, com 0 home
de ecchordosis phisaliphora®. Em 1894,
Ribbert descreveu a origem do tumor nos
remanescentes da notocorda primitiva®.

Os cordomas sdo tumores raros e de
crescimento lento. Cerca de 35% desses
tumores sdo intracranianos, localizados
preferencialmente na regido do clivus,
tipicamente na linha média, perfazendo
apenas 1% de todos os tumores intracra-
nianos®®. N6s descrevemos um caso de
cordoma de localizacdo atipica, fora da
linha média, mais precisamente no 4pi-
ce petroso direito.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos
de idade, deu entrada no Servico de
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Neurocirurgia do Hospital do Servidor
Publico Estadual de Sdo Paulo (HSPE-
SP), com histéria de aparecimento stbi-
to de diplopia, com melhora esponté&-
nea em uma semana. Foram realizados
exames de tomografia computadoriza-
da e ressonancia magnética do crénio,
observando-se lesdo nodular no &pice
petroso a direita, com erosdo Gssea asso-
ciada. Os achados de imagem foram su-
gestivos de neurinoma do trigémeo. A
paciente foi submetida a craniectomia
retromastGidea, com resseccdo comple-
ta da lesdo. O anatomopatol égico reve-
lou tratar-se de cordoma.

DISCUSSAO

O cordoma € uma neoplasia rara, de
crescimento lento, representando apenas
0,02% de todos os casos novos de can-
cer descritos durante um periodo de 40
anos, numarecente serie do Hospital A.C.
Camargo®.

Esses tumores crescem dos remanes-
centes da notocorda em todo o esquele-
to axial, localizando-se 50% no sacro,
35% na regido esfenooccipital (clivus)
e aproximadamente 15% nas demais
porcdes da coluna vertebral ™.

Na vida embrionéria precoce, a noto-
corda € uma coluna de células que se
encontra, no embrido, em seu eixo lon-
go entre o tubo neura e o intestino pri-

mitivo, tipicamente na linha média
Durante a quinta semana de vida intra-
uterina, 0 mesénguima se condensa ao
redor da extremidade cefdlica da noto-
corda, para formar os platds paracordal
e precordal do condrocranio®. A conti-
nuada multiplicacdo das céulas da noto-
corda resulta em um nimero de cordfes
gue penetram na base do crénio em dife-
rentes diregcdes e que podem ramificar-
se para a nasofaringe e espacos parafa-
ringeos. Os remanescentes desses ramos
da notocorda podem penetrar no 0SSO
petroso em desenvolvimento, tornando-
0 sede de cordomas.

Histologicamente, esses tumores ca-
racterizam-se pela presenca de células
longas com vacuolos citoplasméticos,
arranjo lobular e muco intracitoplasma-
tico, chamadas de “células physalipho-
ras’®, Macroscopicamente, € um tumor
gelatinoso lobulado que destréi 0 0sso,
comumente se calcifica e pode ter areas
de hemorragia e necrose®.

Os principais sinais e sintomas das
lesBes da base do crénio sdo dor, disfun-
¢80 de nervos cranianos, massa invadin-
do a nasofaringe, as vezes com obstru-
¢d0 da passagem aérea®?. Sao descritas
metastases de cordoma®.

Os cordomas intracranianos apare-
cem, na tomografia computadorizada,
como massa de partes moles, hiperdensa,
associada a erosdo Ossea e focos de
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calcificagdo, com algum realce pés-con-
traste (Figuras 1 e 2).

No estudo com ressonéncia magnéti-
ca, a massa pode ter aspecto homogé-
neo, com isossina ou hipossinal em T1
e marcado hipersinal em T2 (Figura 3).

Pode ainda apresentar aspecto heterogé-
neo, evidenciando-se &reas de auséncia
de sinal, determinadas por calcificagdes.
O realce pbs-contraste é heterogéneo, po-
dendo ser, eventuamente, homogéneo
(Figura 4). A utilidade da ressonancia

magnética dindmica para a diferencia-
¢ao dos tumores intracranianos extra-
axiais tem sido descrita. Os cordomas
realcam mais lentamente e heterogenea-
mente gue as metéstases, 0s meningio-
mas e os schwannomas®°1b,

Figura 1. Tomografia computadorizada de cranio com contraste mos-
trando lesdo com realce homogéneo no apice petroso direito.

Figura 3. Ressonadncia magnética do cranio (coronal) em T1 pds-con-
traste, notando-se realce homogéneo da lesdo.
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Figura 2. Tomografia computadorizada de cranio (janela 6ssea) eviden-
ciando erosdo do apice petroso direito.

Figura 4. Ressondncia magnética do cranio (axial) em T2 mostrando

hipersinal homogéneo da lesdo.
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Figura 5. Tomografia computadorizada do cranio de controle pds-cirirgico, com ressec¢do com-
pleta da lesdo.

No diagnostico diferencial dos cor-
domas de &pice petroso devem-se incluir
metéstase, meningioma, condrossarco-
ma, tumor de glémus jugular e schwan-
noma®. O tratamento de escolha é ares-
seccdo radical da lesfo. A radioterapia e
a quimioterapia tém papel auxiliar na
terapéutica dos cordomas®. No caso por
nos descrito, a paciente foi submetida a
craniectomia retromast6idea, com res-
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seccdo radical da lesdo (Figura 5). Evo-
luiu, no pds-operatdrio, com déficit do
VI nervo craniano, a direita.

CONCLUSAO

Cordoma é uma neoplasia rara de
crescimento lento, localmente invasivo,
com metéstases eventuais, que acomete
o clivus e mais raramente se encontra

fora da linha média, mais especificamen-
te no apice petroso. Os métodos de ima-
gem tém papel importante no diagnosti-
co e na determinacdo do tratamento des-
ses tumores.
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