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3. ANTECEDENTE Y MARCO TEÓRICO 
 

a. INTRODUCCION  
 

Los Cordomas son tumores de crecimiento lento muy poco frecuentes, originados 
del remanente notocordal1, representan menos del 0,2% de los tumores primarios 
intracraneanos 2,3,4, crecen en la base de cráneo en un 35% 5. La media de edad 
es de 60 años, la presentación en la base de cráneo es más frecuente en la edad 
pediátrica siendo en este grupo de pacientes el comportamiento biológico más 
favorable 6,7,8 pero existen pocos reportes. 
 
 El caso de menor edad de Cordoma intracraneal reportado en la literatura fue el 
de un menor de 6 meses que debutó con hidrocefalia obstructiva9. Dentro del 
grupo pediátrico los Cordomas representan entre el 0,2% al 0-5%. Por otro lado en 
la población adulta su comportamiento es agresivo10,11,12,13 y se ha creído que esto 
acontece en el grupo pediátrico.  
 
El hueso occipital y el clivus tienen centros condrogénicos; es conocida la 
mutación de algunos genes que se manifiestan con anomalías de la osificación 
intramenbranosa en la bóveda craneal cómo son: ALX4 y MSX214,  pero se 
desconoce la influencia de estos en la osificación endocondral y su papel sobre el 
colágeno tipo II y proteoglicanos, en la base de cráneo y específicamente en el 
clivus, donde este remante notocordal parece ser el responsable del crecimiento 
de los Cordomas intracraneano, al no sufrir osificación y crecer 
desproporcionadamente.  
 
Las manifestaciones clínicas que producen los Cordoma Intracraneanos, van 
desde alteraciones de pares craneanos15,16, síndrome de hipertensión 
endocraneana secundario a hidrocefalia17,18, síndrome cerebeloso, síndrome 
piramidal,  manifestaciones intestinales19 con retardo secundario pondoestatural 
que puede llegar hasta la caquexia. En los pacientes pediátricos están poco 
tipificadas las manifestaciones clínicas y la mayoría de los reportes corresponden 
a pacientes adultos.  
 
El diagnóstico de Cordoma necesita la confirmación histopatológica, se sospecha 
por las imágenes, tales como las radiografías simples de cráneo (RX), tomografía 
axial computarizada (TAC) de base de cráneo en su fase ventana ósea y con 
reconstrucción tridimensional (3D) y  la resonancia magnética (RM) cerebral con 
gadolinio.  
 
Desde el punto de vista histopatológico, el Cordoma se clasifica en convencional 
58%, Cordoma condroide 23% y Cordoma de celularidad alta con patrón de 
crecimiento sólido con matriz no mixoide y arquitectura lobular 19%. La imagen 
histológica muestra células epiteliales pobremente diferenciadas, todas sus 
variantes presentan  positividad a la citokeratina, al antígeno de membrana 
epitelial, proteína S-100 y a Vimentina20.  
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En la población pediátrica, la tasa de supervivencia con media de seguimiento de 
7.2 años fue de 81%20, sólo un paciente falleció de esta serie y tenía un Cordoma 
pobremente diferenciado. Por otro lado se reportan tasas de supervivencia a 5 
años de 30 a 50%21.  
 
Se realizó una revisión de la literatura, haciendo uso de ligas a través de internet 
en medicina basada en la evidencia, libros digitales, bases de datos y accesos a 
bibliotecas virtuales, como detallamos a continuación: 
 
MEDICINA BASADA EN LA EVIDENCIA 
http://www.cebm.net/   
http://www.rediris.es/list/info/evimed.html  
http://www.ebmcolombia.org/  
http://www.poems.msu.edu/InfoMastery/  
http://clinicalevidence.bmj.com/ceweb/index.jsp  
http://www.uptodate.com/home/index.html  
http://www.tripdatabase.com/index.html  
http://www.cochrane.org/  
http://cochrane.bvsalud.org/portal/php/index.php  
http://www.who.int/rpc/evipnet/en/  
http://www.med.umich.edu/pediatrics/ebm/Jcguide.htm  
 
BUSCADORES  
http://biblioteca.univalle.edu.co/  
http://hinari-gw.who.int  
http://ovidsp.tx.ovid.com http://search.ebscohost.com/  
http://www.javerianacali.edu.co  
 
BASES DE DATOS 
http://www.bireme.br/php/index.php 
http://bvs.insp.mx/ 
http://www.imbiomed.com.mx/1/1/catalogo.html 
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/ 
http://www.artemisa.org.mx/ 
http://www.ibt.unam.mx/ 
http://www.insp.mx/ 
http://bidi.unam.mx/ 
http://www.nlm.nih.gov/ 
 
LIBROS DIGITALES 
http://jmd.amjpathol.org/ 
http://thejns.org/?cookieSet=1 
http://journals.lww.com/neurosurgery/pages/default.aspx 
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b. EPIDEMIOLOGIA 
 

En pediatría los Cordomas representan del 0,2% al 0-5% de los tumores primarios 
intracraneanos22,23,24, 2 a 3% de los tumores malignos óseos, con tasas de 
incidencia de 0,1/100.000/ año25, 42% son hombres y 58% mujeres, con media de 
edad de 9.7 años26. Estos tumores son capaces de crecer en la unión sacro 
coccígea 50%, la columna vertebral 15% y en la base de cráneo 35%27,28. La 
presentación intradural es aún más  rara en comparación con la extradural29,30,31,32. 
Además es infrecuente que se disemine por el líquido cefalorraquídeo (LCR), sólo 
hay un caso reportado en la literatura de 17 años de edad y este paciente 
falleció33. 

c. EMBRIOLOGIA Y ANATOMIA 
 

Se sabe que el desarrollo del cráneo está influenciado principalmente por el 
crecimiento del cerebro, pero existen factores ambientales y genéticos que 
también participan. El desarrollo se inicia en membranas que rodean el tubo 
neural, las cuales se subdividen ulteriormente en exomeninge que es una capa 
osteogénica externa que da origen a la duramadre y cráneo. De la endomeninge 
se desarrollan la aracnoides y la piamadre. Este neurocranéo va a dar origen a la 
bóveda craneana y a la base de cráneo,  el condrocraneo forma la base y sufre 
osificación endocondral. El hueso occipital corresponde a los cuatro primeros 
esclerótomas, que presenta centros condrogénicos en el clivus y esfenoides. Se 
conoce sobre la mutación de algunos genes que se manifiestan con anomalías de 
la osificación intramenbranosa en la bóveda craneal cómo ALX4 y MSX234, como 
se citó previamente  pero se desconoce sobre la influencia de estos en la 
osificación endocondral y su papel sobre el colágeno tipo II y proteoglicanos, que 
sucede en la base de cráneo y específicamente en el clivus, donde este remante 
notocordal al parecer es el responsable del crecimiento de los Cordomas 
intracraneano, al no sufrir osificación y crecer sin control inhibitorio.   
 

d. MANIFESTACIONES CLINICAS 
 

Las manifestaciones clínicas que produce el Cordoma Intracraneano incluyen 
síndromes de pares craneanos, de hipertensión endocraneana secundario a 
hidrocefalia35, trastorno deglutorio, obstrucción nasofaríngea y retardo del 
crecimiento36. También hay reportes de obstrucción nasal, voz nasal, apnea y 
cianosis de predominio en decúbito dorsal que progresa a inconsciencia, esta 
presentación se da en  paciente de meses de edad37 que terminaron requiriendo 
asistencia respiratoria. Menos frecuente es la presentación de disfagia asociada a 
retención urinaria y constipación en casos de diseminación espinal38, también 
cefalea pero en infantes mayores39. 
 

e. DIAGNOSTICO 
 

El diagnóstico de Cordoma se realiza con la histopatología, sin embargo se puede 
sospechar por las imágenes, tales como las radiografías simples de cráneo (RX) 
que muestran lesiones osteolíticas del clivus sin hiperostosis; en tomografía axial 
computarizada (TAC) de base de cráneo en su fase de ventana ósea, con 
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reconstrucción tridimensional (3D), el tumor se muestra hipo denso con 
destrucción ósea. La resonancia magnética (RM) cerebral con gadolinio, aumenta 
la sensibilidad de la orientación diagnóstica, dado que muestra mejor definición del 
Cordoma. 
 
RADIOGRAFIAS SIMPLE DE CRÁNEO 
 
Las radiografías de cráneo muestran en la región del clivus osteolisis sin 
hiperostosis, con pérdida de la anatomía por infiltración ósea. 
 
TOMOGRAFIA CEREBRAL (T.A.C.) 
 
Con las imágenes de tomografía axial computada, se documenta la extensión de 
la lesión con clara osteolisis del clivus y progresión a la nasofaringe (flecha) fig.  2. 
Los Cordomas pueden ser iso densos o hipo densos con respecto al cerebro y 
muestran diferentes zonas de captación al administrar contraste. Muestran 
calcificación entre 47-71% de los casos. Las zonas hipo densas corresponden a 
tejido mixoide o material cartilaginoso. Con la T.A.C. se evalúa más 
detalladamente el compromiso óseo, extensión a nasofaringe o seno esfenoidal40. 

 
RESONANCIA MAGNÉTICA (R.M.) 
 
Es el estudio de elección para determinar compromiso de tejidos blandos, que se 
debe complementar con las radiografías simples y tomografía axial computarizada 
de cráneo. En la secuencia T1, el Cordoma es iso intenso o hipo intenso con 
respecto al cerebro, en T2 hipo intenso  debido al alto contenido de liquido de las 
células vacuoladas, al administrar el contraste hay un realce importante ver fig. 3. 
Las hiperintensidades en T1 corresponden a hemorragia y colecciones musinosas.  
Los estudios adicionales angiográficos sea con TAC ó RMN, incluso invasivos son 
útiles para determinar las relación con la arteria vertebral, la carótida petrosa que 
hasta en un 79% de los casos pueden estar englobadas y no solamente 
rechazadas. 

• PATOLOGIA 
 
Es un tumor lobulado separado por septos estromales de morfología muy 
heterogénea  Las células tumorales son células epiteliales dispuestas en hileras 
en un estroma mixoide La morfología característica es la de citoplasma vacuolado 
de aspecto espumoso  (células fisaliferas) Estas células alternan con otras 
monovacuoladas o de citoplasma compacto, Las mitosis son ocasionales o no 
existen La matriz extracelular es mixoide y contiene  mucopolisacaridos sulfatados 
resistentes a  la hialorunidasa.  Existen variantes histológicas que son el Cordoma 
condroide   con diferenciación del estroma a cartílago y el condroma des 
diferenciado que es un tumor bifásico compuesto de Cordoma clásico y un 
estroma sarcomatoso La variedad mas frecuente es el Cordoma clásico (58%) 
seguido por el condroide  El mas rara es el indiferenciado que suele presentarse 
en Cordomas con múltiples recurrencias16, 55,. Desde el punto de vista 
histoquímica estos tumores son positivos a citoqueratina y antígeno epitelial de 
membrana y la mayoría expresan  proteína S-100 y Vimentina. 
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f. ABORDAJE QUIRÚRGICO 
Del grado de exéresis depende en mucho también el pronóstico. Siendo así cabe 
anotar que existen diferentes vías de abordaje quirúrgico, desde el clásico 
retrosigmoideo suboccipital para el ángulo pontocerebeloso; el cranio-
orbitozigomático, con maxilotomia, el transetmoidal, el transcondilar e inclusive 
vías transorales 41,42, 43. En pacientes pediátricos existen otras vías como el 
abordaje trans-oral modificado para resección de este tipo de tumores44, a pesar 
de esto no hay suficientes reportes de diferentes técnicas quirúrgicas en 
pediátrica. 

g. PRONÓSTICO 
La tasa de supervivencia con media de seguimiento de 7.2 años fue de 81%45, 
sólo un paciente falleció de esta serie y tenía un Cordoma pobremente 
diferenciado. Por otro lado se reportan tasa de supervivencia a 5 años de 30 a 
50%46. Lo cual denota una evolución clínica y supervivencia de mejor 
comportamiento en comparación al grupo étareo adulto como expusimos 
previamente. 

h. REVISIÓN DE LA LITERATURA 
Los reportes sobre esta patología en pacientes pediátricos son escasos, la 
mayoría son reporte de uno o dos casos, ver tabla 1. Hoch (2006), en su reporte 
de 73 casos, de un estudio multicéntrico de 1981 hasta 2003 (22 años), no  
especifica en el total cuantos fueron lactantes, infantes, escolares y adolescentes,   
fue un estudio con enfoque en anatomía patología,  es posible que hubiese 
duplicación de pacientes y no tiene el perfil de nuestro trabajo hacia la evolución 
clínica, tabla 1. 
 

AUTOR AÑO MUESTRA 
(n) 

TITULO DESCRIPCIÓN

Xenia 
Doorenbosch 

2009 2 Modified transoral 
approach for resection of a 
skull base chordomas in 
children. 

Aproximación 
quirúrgica. 

Goel A. 2009 1 Clival Chordoma in a 
infant. 

Evolución 
clínica 

Steven W. 
Chang 

2008 1 Juvenile Intradural 
Chordoma: case report. 

Evolución 
clínica 

Benjamin L. 
Hoch 

2006 73 Base of Skull Chordomas 
in Children and 
Adolescents 
A Clinicopathologic Study. 

Correlación 
patológica. 

Philip G. 1996 1 Chemotherapeutic 
treatment of malignant 
Chordoma in children. 

Evolución 
clínica con 
quimioterapia 

YoichiKaneko 1991 1 Chordoma in early 
childhood: A 
Clinicophatological study. 

Correlación 
con patología 

Laurence E. 
Becker 

1975 1 Intracranial Chordoma in 
Infancy 

Evolución 
clínica 

Tabla 1 Cuadro comparativo de estudios con Cordomas en pediatría. 
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4. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA (PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN) 

 
Los Cordomas intracraneales son tumores de histología benigna y de crecimiento 
lento, pero comportamiento maligno  en cuanto a que tienden a invadir al tallo 
cerebral, generalmente crecen desde el clivus. La resección quirúrgica presenta 
diferentes técnicas  y limitaciones, lo que hace que no sea  usual la exéresis 
total47. En los pacientes adultos, estos tumores son descritos como neoplasias 
localmente agresivas, que tiende a invadir hueso y penetrar el espacio intradural, 
hacer diseminación hacia el liquido cefalorraquídeo (LCR)48, pulmón49 , presentar  
sangrado importante50, ubicarse intraselarmente51,  dando de esta forma 
supervivencias  a 8 años de 32% sin evidencia de enfermedad, 50% con evidencia 
de enfermedad y 15% muerte, con recurrencia libre de enfermedad a 10 años de 
31% en total, 42% para los primariamente operados y 26% para los reoperados, 
características que denotan un comportamiento maligno52 . En contraste con la 
población Pediátrica 6,7,8  la tasa de supervivencia con media de seguimiento de 
7.2 años fue de 81%47, sólo un paciente falleció de esta serie y tenía un Cordoma 
pobremente diferenciado. Por otro lado se reportan tasas de supervivencia a 5 
años de 30 a 50%48. 
 
Entonces ¿Cuáles es la evolución clínica de los Cordomas intracraneanos en la 
población pediátrica? 
 

5. JUSTIFICACIÓN 
 
Esto permitiría conocer la evolución clínica de este tumor de baja frecuencia y 
clarificar su grado de  malignidad en esta población, lo que optimizaría la atención 
de estos pacientes liberándolos del estigma de padecer de un tumor como en los 
adultos de mal pronóstico.  
 
El conocer la evolución clínica de este tumor, que afecta a la población pediátrica, 
sería útil pues hasta el momento no hay suficientes publicaciones respecto al tema 
ver tabla No1. Además nuestra percepción es que estos tumores no tienden a 
comportarse de manera maligna, mientras se sigan protocolos de manejo ya 
establecidos y sean aplicados oportunamente.  
 
El presente trabajo servirá además de base para futuros estudios, más robustos 
en diseño que ratifiquen nuestra hipótesis y que logren establecer asociaciones o 
relaciones, aún más que sirvan para determinar la eficacia de algunos 
tratamientos coadyuvantes a la cirugía, como son la radioterapia y la 
quimioterapia. Por otro lado existen pocos reportes en la literatura mundial sobre 
este tema y ninguno en México.  
 
Además este proyecto, servirá como trabajo final para optar el titulo de 
Subespecialista en Neurocirugía Pediátrica al autor principal.  
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6. OBJETIVO GENERAL 
 

Describir las características clínicas, radiológicas e histopatológicas así como la  
evolución clínica de los Cordomas intracraneales en la población Pediátrica 
atendida en el Instituto Nacional de Pediatría INP hasta el año 2010.  
 
OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

• Describir la frecuencia de las manifestaciones clínicas como síndromes 
cerebeloso, síndrome de pares craneanos y síndrome de hipertensión 
endocraneana en los pacientes con Cordomas Intracraneanos. 

• Describir el karnofsky, post cirugía, radioterapia y quimioterapia en los 
pacientes con Cordomas Intracraneanos. 

• la caracterización inmunohistoquimica de los Cordomas. 

 
7. MATERIALES Y METODOS  

 
Clasificación de la investigación  Estudio  Observacional descriptivo, 
retrolectivo   tipo serie de casos.  
 

a. Población 
 

• Población objetivo: Pacientes pediátricos con diagnóstico histopatológico de 
Cordoma. 
 

• Población elegible: Pacientes atendidos en el Instituto Nacional de Pediatría 
desde 1976 hasta la fecha (2010). 
 

b. Criterios de selección de sujetos que participarán en la 
investigación.  

 
• CRITERIO DE INCLUSIÓN:  

o Pacientes con Diagnóstico histopatológico de Cordoma 
o Con ubicación intracraneana 
o Atendidos en el Instituto Nacional de Pediatría (INP) entre 1976 y 

Junio del 2010.  
• CRITERIO DE EXCLUSION:  

o tener diagnóstico histopatológico hecho en otra institución. 
o  Expedientes incompletos sin las variables de interés. 

  
c. Variables 

 
Se contemplaron todos los factores que intervienen a lo largo de la historia natural 
de la enfermedad y evolución clínica, desde datos socio demográfico, clínico, 
quirúrgico, hasta la tipificación histopatológico y de seguimiento, como se 
especifica a continuación por medio de sus definiciones, ver tabla No 2: 
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1. IDENTIFICACIÓN 
1.1. FECHA ACTUAL: día, mes y año en el que se diligencia la encuesta. 
1.2. NOMBRE: Nombre (s) y apellidos del paciente. 
1.3. EXPEDIENTE No: número de expediente en el INP. 
1.4. PATOLOGÍA No: número de patología asignada en el INP, existen las 

opciones 01, 02 y 03 dependiendo de la cantidad de números asignados. 
1.5. SEXO: El género se dicotomiza en masculino y femenino, como se hace en 

la especie humana, donde M= masculino y F=femenino. 
1.6. EDAD: es el tiempo en años y meses cumplidos (Ejemplo 2.6; 2 años con 6 

meses). 
1.6.1. EDAD DE CONSULTA: desde el nacimiento hasta el momento del 

diagnóstico de Cordoma intracraneano. 
1.6.2. EDAD ACTUAL: desde el nacimiento hasta el momento en que se 

diligencia la encuesta. 
1.6.3. SEGUIMIENTO: desde el nacimiento hasta el momento de la última 

consulta externa en el INP. 
1.6.4. EDAD DE MUERTE: desde el nacimiento hasta el momento de la 

muerte. 
2. MANIFESTACIONES CLÍNICAS: 

2.1. MOTIVO DE CONSULTA: Son los diferentes síndromes clínicos 
neurológicos que motivan al paciente o a sus familias a consultar al 
médico. 

2.1.1. Síndrome de hipertensión endocraneana: si el paciente presenta 
cualquiera de los siguientes; cefalea progresiva, nauseas y vómito. 

2.1.2. Síndrome de pares craneanos: si refieren compromiso de algunos de 
los pares craneanos y se especificarán por números romanos I, II, III, 
IV, V, VI, VII, VIII, IX, X, XI y XII par. 

2.1.3. Síndrome cerebeloso: si se encuentra historia de alteración de la 
coordinación, tono y postura. 

2.1.4. Síndrome piramidal: cuando haya compromiso de la vía motora o 
signos de liberación piramidal. 

2.1.5. Síndrome caquetizante: si hay pérdida de peso debajo de la 
Percentila 10 para la edad. 

2.1.6. Retardo pondoestatural: si se encuentra talla debajo de la Percentila 
10. 

2.1.7. Síndrome sensitivo: cuando se encuentre alteración de alguna de las 
modalidades de sensibilidad; cortical, profunda o superficial. 

2.2. ANTECEDENTES: Se detallarán los antecedentes del paciente por medio 
de frases descriptivas especificando los antecedentes perinatales, 
sicomotores, familiares, personales patológicos (sólo los positivos que 
aporten a la enfermedad actual). 

2.3. EXPLORACION  FISICA: Son los diferentes hallazgos al examinar al 
paciente y correlacionan con el motivo de consulta así: 

2.3.1. Síndrome de hipertensión endocraneana: si el paciente presenta 
cualquiera de los siguientes; cefalea progresiva, nauseas y vómito. 

2.3.2. Síndrome de pares craneanos: si refieren compromiso de algunos de 
los pares craneanos y se especificarán por números romanos I, II, III, 
IV, V, VI, VII, VIII, IX, X, XI y XII par. 
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2.3.3. Síndrome cerebeloso: si se encuentra historia de alteración de la 
coordinación, tono y postura. 

2.3.4. Síndrome piramidal: cuando haya compromiso de la vía motora o 
signos de liberación piramidal. 

2.3.5. Síndrome caquetizante: si hay pérdida de peso debajo de la 
Percentila 10 para la edad. 

2.3.6. Retardo pondoestatural: si se encuentra talla debajo de la Percentila 
10. 

2.3.7. Síndrome sensitivo: cuando se encuentre alteración de alguna de las 
modalidades de sensibilidad; cortical, profunda o superficial. 

2.4. KARNOFSKY: es la escala de funcionalidad y se cuantifica en términos de 
porcentaje de la satisfacción de las necesidades básicas cotidianas e 
independencia del paciente en su quehacer diario, se usará la escala 
validada y  aceptada universalmente 53,54,55,56,57  ver tabla No 2, tiene 
valores de 0% a 100%. 

 
PORCENTAJE DESCRIPCIÓN 

100 Normal, no dolencias y no evidencia de enfermedad  
90 Actividad normal, signos o síntomas menores 
80 Actividad normal con esfuerzo algunos signos o síntomas 
70 Requiere de cuidados, no es capaz de realizar sólo actividades 

diarias rutinarias 
60 Requiere asistencia ocasional pero hace las mayorías de sus 

actividades 
50 Requiere asistencia considerable y frecuente cuidado médico 
40 Discapacitado requiere cuidado y asistencia especial 
30 Severamente discapacitado requiere hospitalización 
20 Muy enfermo hospitalización necesaria 
10 Moribundo 
0 Muerto proceso fatal que progresa rápidamente 

Tabla No 2 Sistema de graduación escala funcional de Karnofsky. 
 
3. NEUROIMAGENES: Se describirán por parte del radiólogo, radiografías 

simples de cráneo RX, tomografías axiales computadas TAC y resonancia 
magnética nuclear RMN, haciendo énfasis en la densidad (hipo, iso e hiper) e 
intensidad (hipo, iso e hiper) respectivamente y de acuerdo a UBICACIÓN: 
detalle anatómico y características imagenológicas locales y EXTENSIÓN: 
detalle anatómico de progresión a otras estructuras y características 
imagenológicas. 

3.1.1. RADIOGRAFIAS (RX) 
3.1.2. TOMOGRAFIAS (TAC) 
3.1.3. RESONANCIA MAFNÉTICA NUCLEAR (RMN) 

4. CIRUGIA: El acto quirúrgico realizado por Neurocirujano se describirá y 
especificará como: 
4.1. TIPO DE TECNICA describiendo la ruta o abordaje usado para acceder al 

tumor: 
4.1.1. RETROSIGMOIDEO SUBOCCIPITAL 
4.1.2. FAR LATERAL O TRANS-CONDILAR 
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4.1.3. CRANIO-ORBITO-ZOGOMATICO 
4.1.4. TRANS-ORAL 
4.1.5. TRANS-FACIAL 

4.2. GRADO DE EXÉRESIS: Porcentaje expresado por el Neurocirujano de 
resección va de 0% a 100% cuando es total. 

4.3. COMPLICACIONES: descritas por frases del Neurocirujano en razón de 
incidentes, accidentes o imprevistos presentados durante la cirugía, se 
especificará sí o no se presentaron, intra o postquirúrgicas. 

5. ESTUDIO POR PATOLOGO 58 : hace referencia a los diferentes estudios que 
practicará el patólogo y son: 
5.1. HISTOPATOLOGIA: 

5.1.1. TIPO: se describirán el patrón en microscopia luz más frecuente 
encontrada en los Cordomas: 

5.1.1.1. CONDROMA CONVENCIONAL 
5.1.1.2. CONDROMA CONDROIDE 
5.1.1.3. CRONDROMA POBREMENTE DIFERENCIADO O 

INDIFERENCIADO. 
5.1.2. CELULARIDAD: como alta media o baja de acuerdo a la impresión 

del patólogo y experiencia. 
5.1.3. ACTIVIDAD MITÓTICA: es el número de mitosis por 10/hpf en 

términos del patólogo baja, media o alta. 
5.1.4. PORCENTAJE DE NECROSIS: grado de necrosis de 0% a 100%. 
5.1.5. INVASIÓN VASCULAR: como la presencia de tumor penetrando el 

endotelio, se designara como presente o ausente. 
5.1.6.  CARATERISTICAS DEL ESTROMA: se designará como  

colagenoso, hialino, con arquitectura lobular y matriz mixoide  
5.1.7. TAMAÑO CELULAR: pequeño, mediano y grande. 
5.1.8. ATIPIA CELULAR:  como irregularidad nuclear y pleomorfismo 

celular. 
5.2. INMUNOHISTOQUÍMICA: se refiere a las diferentes reacciones 

inmunológicas que generan una característica química, identificable en los 
tejidos tumorales: 

5.2.1. CITOQUERATINA: y son la AE1/3 o la CAM 5.2 
5.2.2. ANTIGENO EPITELIAL DE MEMBRANA (EMA): como presente o 

ausente. 
5.2.3. PROTEINA S-100: como presente o ausente. 
5.2.4. VIMENTINA: como presente o ausente. 
5.2.5. ANTIGENO CARCINOEMBRIONARIO (AgCA): como presente o 

ausente. 
5.2.6. ENOLASA ESPECIFICA NEURONAL: como presente o ausente. 
5.2.7. CROMOGRANINA: como presente o ausente. 
5.2.8. SINAPTOFISINA: como presente o ausente. 
5.2.9. DESMINA: como presente o ausente. 
5.2.10. ANTIGENO COMÚN LEUCOCITARIO: como presente o 

ausente. 
5.2.11. PROTEINA ÁCIDA FIBRILAR GLIAL (PAFG): como presente 

o ausente. 
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6. TERAPIA COADYUVENTE: terapias complementarias al tratamiento quirúrgico 
como: 

6.1.1. QUIMIOTERAPIA: como presente  si la recibió completa o ausente si 
no la recibió o fue incompleta, además modalidad de agentes. 

6.1.2. RADIOTERAPÍA: como presente  si la recibió completa o ausente si 
no la recibió o fue incompleta, además de dosis en Gy (Grays). 

7. SEGUIMIENTO: es el tiempo trascurrido entre el diagnóstico de Cordoma y el 
actual, se aplicara en términos de años y meses cumplidos (Ejemplo 2.6; 2 
años con 6 meses). 
7.1. TIEMPO: Tiempo desde el diagnóstico de patología hasta el inicio del 

estudio. 
7.2. SUPERVIVENCIA: Tiempo desde el diagnóstico de patología hasta la 

muerte. 
7.3. RECURRENCIA: Tiempo desde el diagnóstico de patología hasta el inicio 

actividad tumoral nueva, es la documentación clínica o por imagen de  
reactividad tumoral tipo Cordoma, se especificara como no=0 y si=1. 

7.4. MUERTE: el deceso clínico del paciente se consignara como no=0 o si=1. 
8. IMAGENES: se consignarán las imágenes de RX, TAC y RMN que se le 

practiquen antes y después de la cirugía. 
 
Uno de los investigadores encargado de la parte del estudio de patología y coautor 
del mismo, identificará en los listados oficiales del servicio de patología del I.N.P. 
de pacientes, haciendo uso del número de expediente y número de patologia, a 
los casos con diagnóstico histopatológico de Cordoma, revisará nuevamente las 
laminillas y corroborará el diagnóstico una vez hecho esto, procederá a realizar 
estudios de inmunohistoquimica complementarios para caracterizar al máximo 
estos tumores. Una vez identificados los casos se procederá en el aparte de 
evolución clínica, a la ubicación a través de llamadas telefónicas a números fijos o 
celulares, con el ánimo de corroborar el Karnofsky actual y detalles de la evolución 
clínica extrahospitalaria de estos pacientes. 
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C U A N T I
TA T IV A

C U A LITA
T IV A

X DICOTÓM ICA M =masculino F=femenino
X CONTINUA M eses y años

1 Síndrome de Hipertensión endocraneana
2 Síndrome de pares craneanos
3 Síndrome Cerebeloso
4 Síndrome piramidal
5 Síndrome Caquetizante
6 Retardo Pondoestatural
7 Síndrome Sensit ivo
1 Síndrome de Hipertensión endocraneana
2 Síndrome de pares craneanos
3 Síndrome Cerebeloso
4 Síndrome piramidal
5 Síndrome Caquetizante
6 Retardo Pondoestatural
7 Síndrome Sensit ivo

X DISCRETA De 0% a 100%

X NOM INAL Frontal-Occipital-Temporal-parietal-Columna cervical

X NOM INAL Frontal-Occipital-Temporal-parietal-Columna cervical

1 Retrosigmoideo suboccipital
2 Far lateral o trans-condilar
3 Cranio-orbito-zogomatico
4 Trans-oral
5 Trans-facial

X DISCRETA De 0% a 100%
X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
X NOM INAL Convencional
X NOM INAL Condroide
X NOM INAL Celular
X NOM INAL Indiferenciado

GRADO DE CELULARIDAD X CATEGORICA Alta=A M edia=M  Baja=B
ACTIVIDAD M ITOTICA X DISCRETA número de mitosis por 10/hpf.

PORCENTAJE DE NECROSIS X DISCRETA De 0% a 100%
INVASION VASCULAR X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

ESTROM A X NOM INAL colagenoso-hialino-arquitectura lobular-matriz mixoide
TAM AÑO CELULAR X NOM INAL pequeño-mediano-grande

GRADO DE ATIPIA CELULAR X NOM INAL  irregularidad nuclear-pleomorf ismo celular.
CITOQUERATINAS AF-CAM X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

ANTIGENO DE M EM BRANO EPITELIAL 
EM A

X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

S1OO X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
VIM ENTINA X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

ANTIGENO CARCINOEM BRIONARIO X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
ENOLASA ESPECIFICA NEURONAL NSE X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

CROM OGRANINA X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
SINAPTOFISINA X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

DESM INA X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
ANTIGENO COM UN LEUCOCITARIO X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

PROTEINA ACIDA FIBRILAR GLIAL GFAP X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
X DICOTÓM ICA No=0 Si=1
X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

X CONTINUA M eses y años
X CONTINUA M eses y años
X CONTINUA M eses y años

X DICOTÓM ICA No=0 Si=1

V A R IA B LES

ESCALA

TIPO VALOR POSIBLE

X POLITÓM ICA

SEXO
EDAD (consulta, actua y muerte)

M OTIVO DE CONSULTA

EXAM EN FISICO

KARNOFSKY

X POLITÓM ICA

UBICACIÓN

EXTENSION

NEUROIM A
GENES

X POLITÓM ICA

SOBREVIDA
RECURRENCIA

M UERTE

SEGUIM IEN
TO

CIRUGIA 

COADYUV
ANTES

RADIOTERAPIA
QUIM IOTERAPIA

TIEM PO

HISTOPATOLOGICAS

TIPOS

INM UNO 
HISTOQUIM ICAS

TIPO-TECNICA

EXERESIS
COM PLICACIONES

Tabla No 2 Especificaciones de las variables. 
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8. TAMAÑO DE MUESTRA 
 

Se omite por ser una Serie de Casos, se incluirá todos los sujetos que cumplan 
con los criterios descritos previamente. 
 

9. ANÁLISIS ESTADÍSTICO 
 
En el contexto de una serie de casos, el análisis está limitado por lo pequeño 
de la muestra, nos guiaremos  a lo largo del trabajo en una descripción de los 
casos, consecutivamente en orden cronológico, para finalizar el resumen de los 
hallazgos en una tabla comparativa de datos. Se describirán la evolución 
clínica y la supervivencia de los casos. Finalmente se sacaran conclusiones y 
se plantearán hipótesis en relación la evolución clínica de los Cordomas 
Intracraneanos en la edad pediátrica. 

 
10. CONSIDERACIONES ÉTICAS 
 
El presente trabajo se fundamenta en los principios científicos y éticos 
contemplados en la legislación nacional. Consecuente con las pautas éticas 
internacionales para investigación biomédica en seres humanos CIOMS 
Ginebra 200259. Esto ha llevado a tener en cuenta en el desarrollo de la 
investigación, todos los puntos necesarios para un adecuado proceso acorde 
con los principios citados. La investigación para la salud, de nuestro trabajo 
comprende el desarrollo de acciones como: 
• El conocimiento de los procesos biológicos y sicológicos en los seres 

humanos. 
• El conocimiento de los vínculos entre las causas de enfermedad, la práctica 

médica y la estructura social. 
• El estudio de las técnicas y métodos que se recomienden o empleen para la 

prestación de servicios de salud. 
• A la producción de insumos para la salud necesario para construir nuevas 

políticas en intervención de este tipo de pacientes. 
Durante nuestra investigación se tendrá una serie de casos con Cordoma 
intracraneano, durante un tiempo definido por el comité de ética se tomarán 
datos que no interferirán en el proceso de atención médica. Su seguimiento 
será hasta donde el comité de ética lo considere pertinente ajustado a los 
protocolos de atención médica del Instituto nacional de Pediatría. 
En la actualidad científica estos hechos a observar no pueden ser 
determinados por otro medio y es aquí donde la investigación cobra 
importancia. Pues a través de un estudio observacional se logrará elucidar el 
comportamiento clínico de estos tumores, sin poner en ningún momento a 
estos pacientes a riesgo y sin intervenir en el proceso de atención. Ante todo 
prevalecerá la seguridad de los beneficiarios. En esta investigación al ser 
humano sujeto de estudio, se le respetará su dignidad y la protección de sus 
derechos y su bienestar. 

 
Esta investigación científica será llevada a cabo por personal idóneo con el 
conocimiento y la experiencia para cuidar la integridad del ser humano, bajo la 
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responsabilidad de una institución de salud con aval universitario reconocido 
supervisada por las autoridades de salud y la cual cuenta con los recursos 
humanos y tecnológico que garantizan el bienestar del sujeto de investigación. 
Se llevará a cabo únicamente cuando se obtenga la autorización: del 
representante legal de la institución investigadora y de la institución donde se 
realice la investigación; la aprobación del proyecto por parte del Comité 
Académico y de Ética en Investigación de la institución. En nuestro trabajo se 
protegerá la privacidad del individuo, sujeto de investigación, identificándolo 
solo cuando los resultados lo requieran y éste lo autorice. Además el grupo de 
investigadores o el investigador principal identificarán el tipo o tipos de riesgo a 
que estarán expuestos eventualmente los sujetos de investigación y tomarán 
las medidas oportunas y pertinentes que garanticen su integridad. 

 
11. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES 

 
1 2 3 4 5 6 7 8 9

Sep-09 Oct-09 Nov-09 Dic-09 Ene-10 Feb-10 Jun-10 Jul-10 Ago-10

Ajuste protocolo
Diseño instrumentos
Prueba de instrumentos
Prueba operativa de campo
Ajuste instrumentos y operativa campo 
Capacitación recurso operativo
Autorización Cómite de ética, académico 
y comisión de investigación.

Recolección información efectividad 
Recolección información costos
Diseño de la base de datos
Procesamiento de la información

Elaboración informe de avance
Elaboración informe final

Actividades

Diseño investigación

Ejecución de investigación

Difusión
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12. ANEXO FORMATO DE RECOLECCIÓN DE DATOS 
Encuesta digital editada en Epiinfo 3.2. 
 

 
 

 Este símbolo “pestaña” despliega las opciones posibles ya tabuladas 
para cada variable específicamente, de estas opciones una se selecciona. 
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1. REPORTE DE CASOS resultados: 
a. CASO NUMERO UNO  

 
• MOTIVO DE CONSULTA 

Paciente femenino quién consulta a los dos años de edad en 1977, por molestia 
en la garganta dado por dificultad para deglutir, ronquido al dormir y alteración de 
la voz, cuatro meses de dolor de garganta y debilidad de las cuatro extremidades. 
 

• EXAMEN FISICO 
A la exploración física se encontró tumoración en la faringe en línea media, 
renitente, no dolorosa que desplaza ventralmente a la úvula, reflejo nauseoso 
disminuido, Cuadriparesia con hiperreflexia de miembros superiores y los 
inferiores con clonus.   
 

• IMÁGENES 
Se tomo radiografía de columna cervical en la que se encontró gran masa pre 
vertebral de C1 a C4. En la tomografía de columna cervical se encontró 
destrucción de la porción ventral de los cuerpos vertebrales de C1 y C2. En la 
angiografía carotidea se vio una gran circulación hacia la masa tumoral a partir de 
la carótida externa y de las arterias espinales anteriores con desplazamiento de la 
carótida externa. En la fase vertebral había desplazamientos laterales de ambas 
vertebrales y levantamiento de su porción horizontal con rechazamiento dorsal de 
la misma. En la melografía hubo detección del medio de contraste en C1, con 
migración dorsal del mismo y extensión hacia el clivus.  
 

• CIRUGÍA 
Se práctico abordaje transcervical y transclival de acuerdo con Stenvenson 60, se 
encontró gran tumoración en la región cervical la cual se siguió, extirpándola hasta 
el origen en la región C1-C2, por arriba del tubérculo faríngeo, se llegó hasta la 
extensión intrarraquídea, se hizo una ventana en el clivus documentándose la dura 
madre bien fina. 

• PATOLOGÍA 
Diagnóstico histopatologico de Cordoma. 
 

• TRATAMIENTO 
 

• CURSO POSTOPERATORIO 
 

Se hizo artrodesis posterior en 1981, por inestabilidad, en estudios ulteriores no se 
identifico  recidiva tumoral (gammagrafía Tc99). En 1992 último control por 
consulta externa no mostraba datos de reactividad tumoral y había mejoría clínica. 
 

b. CASO NUMERO DOS 
 

• MOTIVO DE CONSULTA 
Paciente quién consulta en 1991, a los 7 años y 6 meses de edad, por desviación 
medial del ojo derecho, se documentó hidrocefalia por lo que se colocó válvula de 
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derivación ventrículo peritoneal, 6 meses después se agrega cefalea, nauseas y 
paresia oculomotora. Se revisa el sistema de derivación ventrículo peritoneal. 
 
 

• EXAMEN FISICO 
Estrabismo convergente por parálisis del VI nervio bilateral, fondo de ojo normal, 
visión 20/20, marcha atáxica, se encontró irritable. 
 

• IMÁGENES 
En las radiografías simples se vio erosión en la pared dorsal del clivus. La 
Resonancia Magnética nuclear mostró hidrocefalia, tumor en la porción superior y 
media del clivus poco vascularizado, isointenso, extradural por delante del tallo 
cerebral. Los Potenciales Evocados Visuales (PEV) determinaron alteración grado 
I y en los Potenciales Evocados Auditivos (PEA) tenían alteración grado II. La 
panangiografia cerebral mostró desplazamiento dorsal y estiramiento de la arteria 
basilar; en su porción media se aprecio una indentación de concavidad dorsal y no 
se encontró vasos anómalos ni tinción tumoral. 
 

• CIRUGÍA 
Se realizó un bordaje Transmaxilar Sublabial con vía anterior y resección del 
100% del tumor. 
 

• PATOLOGÍA 
Cordoma 
 

• TRATAMIENTO 
Radioterapia 

• CURSO POSTOPERATORIO 
Recupera el Vi par comprometido, se retiró la Derivación ventrículo peritoneal 
(DVP) 
 
El caso numero tres no se encontró el expediente en rollo, el último caso fue 
Cordoma cervical y se excluyo del analisis, sólo un caso reciente de un menor de 
9 años quien consulto por pares bajos fue operado con exéresis del 100% falleció 
por hiponatremia meses después del diagnóstico. 
 
 

2. DISCUSIÓN 
 
Los Cordomas son raros y el comportamiento biológico depende de la exéresis, 
pero es importante el complemento con terapia coadyuvante. 
 

3. CONCLUSIONES 
 
Amerita esta patologia un tratamiento agresivo, oportuno y con radio y 
quimioterapia así como seguimiento estrecho por lo larvado de su evolución. 
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