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Introdução

O cordoma é uma neoplasia óssea maligna originada de remanescentes embrionários da
notocorda primitiva, que acomete a base do crânio e o esqueleto axial (GELABERT et al.,
1999). São tumores raros e de crescimento lento, mas com forte tendência a invasão local e
recorrência, no entanto raramente dão metástases. Mais de um terço desses tumores são
intracranianos, localizados preferencialmente no clivus (base do crânio), perfazendo apenas
1% de todos os tumores intracranianos (5,6) e 4% das neoplasias ósseas malignas.

Relato de Caso

Paciente E.P.S., 64 anos, feminina, natural e procedente em Rio Grande. Paciente
previamente hígida, inicia em março de 2003, de forma súbita, com diplopia do olho
esquerdo e paresia do músculo ocular reto lateral à esquerda, sendo encaminhada ao
oftalmologista. No mês seguinte iniciou um quadro de cefaléia de leve intensidade, sendo
tratada como rinosinusite sem melhora do quadro, dentro da história clínica a investigação
foi complementada com TC de crânio, que demonstrou lesão expansiva irregular e
infiltrativa na loja selar e periselar; foi solicitado RNM crânio-encefálica cuja impressão
diagnóstica foi de lesão expansiva na fossa média com aspecto morfológico sugestivo de
cordoma. Com tal resultado a paciente foi encaminhada ao setor de neurocirurgia em Porto
Alegre e,após, submetida a uma microcirurgia vídeo-endoscópica com retirada do tumor da
hipófise. O material foi enviado ao exame anatomopatológico (fragmentos da região clival
e fragmentos ósseos mais tumor do clivo), tendo como diagnóstico cordoma em tecido
ósseo.

Quatro meses após a cirurgia, foi realizada nova RNM para controle na qual se observou
lesão expansiva do clivus, achados compatíveis com resquício e recidiva tumoral.

Em fevereiro de 2004 a paciente iniciou com disfunção na motricidade extrínseca do
olho esquerdo (sintomatologia da recidiva tumoral). No mês seguinte realizou nova cirurgia
para remoção da massa tumoral.

Em agosto de 2005, a paciente foi submetida a uma TC de crânio para controle, na qual
foi observado aumento da massa tumoral na região selar comparada a exames anteriores.
Em outubro do mesmo ano, uma nova RNM demostrou volumosa lesão expansiva com
epicentro no clivus compatível com cordoma recidivado.

Em maio de 2006 houve aumento importante da massa tumoral, sendo então
encaminhada à oncologia para a realização de radioterapia.

Discussão

Os cordomas são neoplasias disontogênicas que surgem de remanescentes residuais ou
de vestígios da notocorda embrionária. São divididos em três grupos: cranial ou esfeno-
occipital, vertebral e sacrococcígea.



Há uma predileção pelo sexo masculino na razão de 2:1 e o pico de incidência ocorre nas
5ª e 6ª décadas de vida (BROWN et al., 1990).

A dor local é o sintoma mais freqüente dos tumores do clívus, podendo ainda causar
perdas visuais e paralisia dos músculos extra-oculares e faríngeos, precedendo os efeitos de
compressão sobre o tronco cerebral. O primeiro sinal do tumor pode ser presença de massa
faríngea. Os cordomas intracranianos na região do clivus causam principalmente
compressão cerebral e lesão de nervos cranianos, provocando cefaléia e alterações visuais.
Os cordomas crânio-cervicais apresentam sintomas neuro-oftálmicos e otológicos com
envolvimento de pares cranianos; nas fases mais avançadas do desenvolvimento tumoral
declaram-se os sintomas piramidais e cerebelares.

A RNM é o melhor método para avaliar o cordoma intracraniano, pois é superior que a
TC em delinear a extensão da lesão. A suspeita clínica deve ser complementada com
biópsia.

O tratamento cirúrgico é o de eleição para esta neoplasia, porém os resultados não são
satisfatórios pela característica infiltrativa deste tumor, dificultando a exérese completa do
mesmo(LOPES et al., 1996).

A radioterapia é indicada como terapia adjuvante para diminuir as recorrências, ou
mesmo tratá-las, e para casos inoperáveis ou de remoção incompleta do tumor. Seus
resultados pouco influenciam na melhora da sobrevida, mas atenuam os sintomas dolorosos
(SOYER et al., 2001).

Conclusão

Cordoma é uma neoplasia rara de crescimento lento, localmente invasivo, com
metástases eventuais, que acomete o clivus e mais raramente se encontra fora da linha
média. Os métodos de imagem têm papel importante no diagnóstico e na determinação do
tratamento desses tumores. O diagnóstico precoce e o tratamento cirúrgico agressivo com
remoção completa da lesão constituem fatores decisivos para um melhor prognóstico da
doença.
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