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Introduzione

Il cordoma ¢ una rara neoplasia mesodermica che deri-
va dai residui della notocorda all'interno dei corpi ver-
tebrali .Si localizza a livello della regione sacrococcigea
nel 50% dei casi, a livello della base cranica nel 35%
dei casi, pitt raramente a livello delle vertebre cervicali,
lombari e dorsali (1-2). L'incidenza del cordoma & mol-
to bassa, poiché rappresenta solo I'1-2% delle neoplasie
primitive della colonna; si manifesta generalmente in sog-
getti di etd compresa tra i 40 e¢ 60 anni, benché nep-
pure l'eta infantile sia risparmiata. Il sesso maschile ¢ pil
frequentemente interessato da questa patologia con un
rapporto di 2 a 1 rispetto al sesso femminile.
Macrscopicamente i cordomi presentano un aspetto plu-
rilobulato ben delimitato da una capsula, hanno general-
mente una consistenza molle e gelatinosa, a volte cartila-
ginea, infiltrano losso allinterno del quale si sviluppano
determinandone una vasta distruzione e si estendono ante-
riormente verso i tessuti molli senza in genere infiltrarli.
Si distinguono tre tipi di cordoma: classico, condroide e
dediffermziato (3-4). Tale dassificazione istologica corri-
sponde ad un diverso grado di malignitd essendo il tipo
condrdde quello a prognosi migliore per il maggior gra-
do di differenziazione, mentre il cordoma dedifferenziato,
con i suoi caratteri sarcomatosi, costituisce I'istotipo a pro-
gnosi pitt rapidamente mortale.

Il cordoma presenta caratteri epitelioidi dimostrate
dall’espressione molto frequente di citocheratine quali:
CK8, CKI9, CK7, CK18 e CK20; altre proteine di
membrana espresse dal cordoma sono: 'EMA (antigene
epiteliale di membrana), la proteina S-100 ed il CEA
(antigene carcino-embrionario) (5-6).
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Abstract

THE CARCINOMA. DIAGNOSTIC AND THERA -
PEUTIC PROBLEMS

The chordoma is a rare mesodermic tumor derived from the
notochord which arises and growths inside the vertebral bodies.

It is a slow develophent tumor with late clinical manifesta -
tions, rarely metastatic often with local recourrences.

The treatment of choice of this tumor is surgical and the
access must be individualized ro the single clinical case:

anterior, posterior or combined antero-posterior respect to

the spine. Recently videoloparoscopy has been proposed when

an anterior approach is indicated without increased mor -
bidity or mortality.

Chemotherapy is not indicated because low tumoral respon -
sness. Radiotherapy is indicated as a palliative procedure
when a surgical approach cat be radical. Irs application is
useful to trear pains and to control the post-operative cour -
se increasing the disease-free interval.

The authors report the case of an old sinptomatic lady with

a chordoma in the sacral region.

The patient underwent subtotal asportation an anterior
transperitoneal approach.

Because the extension of the tumor, its biological characte -
ristics and the patients age the authors adopted this less
invasive approach.

Key word: Chordoma, tumors of the sacrum.

Il cordoma ¢ un tumore a lenta evoluzione e, pertanto,
possono intercorrere anni dalla sua insorgenza alla mani-
festazione clinica con una sintomatologia che varia in
rapporto alla sede e spesso non presenta note di speci-
ficita. I cordomi ad insorgenza dalla base cranica si mani-
festano con segni legati a paralisi dei nervi cranici, iper-
tensione endocranica, ipopituitarismo, diplopia, perdita
della vista; nella localizzazione vertebrale un segno pre-
coce ed aspecifico ¢ il dolore riferito alla colonna anche
diversi anni prima della diagnosi ;altri segni della loca-
lizzazione sacro-coccigea sono le alterazioni dell’alvo, il
tenesmo, la rettorragia, I'incontinenza sfinterica, la disu-
ria le frequenti infezioni urinarie; sono possibili inoltre
anestesia «a sella» ed impotenza nell’'uomo.

La diagnosi del cordoma ¢ radiologica e si avvale della
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radiografia standard, della TC e della RNM (7). La
radiografia della colonna e del cranio evidenzia una lesio-
ne osteolitica aspecifica che coinvolge anche i dischi
intervertebrali (carattere differenziale nei confronti delle
metastasi). Lesame TC ¢ in grado di evidenziare I'esten-
sione della distruzione ossea e di valutare i caratteri
morfologici del cordoma che si presenta come una mas-
sa ben circoscritta da una pseudocapsula sclerotica rispet-
to ai piani circostanti; tale massa appare disomogenea e
presenta all’'intemo delle calcificazioni, specie periferiche;
la neoplasia, che nasce dalla parte centrale del corpo ver-
tebrale che appare estesamente distrutto, si spinge ante-
riormente senza, in genere, infiltrare gli organi circo-
stanti; questa presentazione non ¢ tuttavia assoluta, non
mancando in letteratura i casi a presentazione ed esten-
sione posteriore rispetto al piano osseo. La RNM pre-
senta immagini isointense in T1 ed iperintense in T2;
lutilita della RNM risiede nel fatto che permette di valu-
tare i rapporti con i tessuti circostanti ed in special modo
la distorsione delle strutture nervose.

Lagobiopsia, specie quella trans-rettale, trova scarsa indi-
cazione, in quanto pud determinare disseminazione del-
le cellule neoplastiche. La prognosi di questa neoplasia
¢ fondamentalmente buona, tende a recidivare localmente
con periodi di lunga remissione dal primo trattamento
e raramente metastatizza a distanza in altri organi (8-9).
Il trattamento chirurgico radicale ¢ la terapia di scelta
del cordoma, data la scarsa sensibilita di questa neopla-
sia alla chemioterapia ed alla radioterapia; tuttavia I'inter-
vento chirurgico ¢ reso problematico dalla difficolta di
accesso alla lesione e dalla estensione della distruzione
ossea per cui i maggiori problemi che I'operatore deve
affrontare sono le frequenti recidive locali e la stabiliz-
zazione ossea post-resettiva (10-11-12).

Le vie di accesso per il cordorna sacro-coccigeo sono tre:
anteriore, posteriore e combinata antero-posteriore rispet-
to alla colonna vertebrale.

La via di accesso anteriore ¢ quella piti indicata nei tumo-
ri a prevalente sviluppo anteriore, perché consente una
migliore visione delle strutture circostanti la neoplasia,
specie le radici nervose S2 ed S3 la cui preservazione &
necessaria per una successiva corretta funzionalitd vesci-
cale e rettale.

Di pil recente introduzione ¢ la videolaparochirurgia per
I'approccio anteriore, che non sembra correlata ad
aumento della morbilitd e mortalita (13).

La radioterapia trova indicazione nelle neoplasie non rese-
cabili e nel trattamento post-chirurgico, in quanto
aumenta l'intervallo libero da malattia.

Un residuo macroscopico di neoplasia raramente viene
guarito dalla radioterapia convenzionale, tuttavia tale trat-
tamento contribuisce ad una prolungata palliazione del
dolore; la radioterapia ha invece maggior significato nel
controllo della malattia dopo resezione macroscopica-
mente completa della neoplasia.

Studi recenti indicano che la LET (linear energy tran-
sfert) ¢ una valida alternativa per il trattamento radica-
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le nei casi di micro o macroscopici residui tumorali post-
chirurgici. La chemioterapia ha ben poche indicazioni
nel trattamento del cordoma dedifferenziato nel quale
pud essere adottata come opzione di seconda scelta nel-
le ricadute dopo radioterapia.

Caso Clinico

Il nostro caso clinico riguarda una paziente di sesso fem-
minile, di 82 anni, in buone condizioni generali. La sto-
ria clinica risaliva a 5 anni prima della nostra osserva-
zione, quando a causa di un dolore urente continuo in
sede lombare eseguiva una radiografia della colonna lom-
bo-sacrale che evidenziava un’area di osteolisi a livello di
S4; un esame TC della pelvi evidenziava una massa, con
apparente origine dal sacro, che si estendeva anterior-
mente nello spazio retro rettale; un’agobiopsia TC gui-
data della lesione deponeva fin d’allora per un cordoma.
In considerazione dell’etd e dell’esiguitd dei sintomi, i
sanitari soprassedevano dal trattamento chirurgico. Tre
anni dopo l'inizio della sintomatologia dolorosa che la
paziente controllava con terapia medica si cominciavano
a verificare iniziali disturbi dell’alvo, con stipsi, e della
minzione, con tendenza all’incompleto svuotamento
vescicale e ricorrenti cistiti. Quando finalmente la pazien-
te giungeva alla nostra osservazione, si trovava in uno
stato di sub-occlusione intestinale.

Confermata con esame TC (Figg. la e 2a) la presenza
del cordorna in sede presacrale e con una RNM (Figg.
2a e 2b) i rapporti della neoplasia con gli organi circo-
stanti, la paziente ¢ stata sottoposta ad intervento chi-
rurgico di asportazione sub-totale della neoplasia per via
anteriore transperitoneale; non ¢ stato possibile asporta-
re completamente la neoplasia perché estesa infiltrazio-
ne ossea avrebbe comportato un notevole prolungamen-
to dei tempi operatori senza un reale beneficio progno-
stico per la paziente. Il decorso post-operatorio ¢ stato
regolare e non si sono verificate complicanze degne di
nota. Lesame istologico ha confermato la diagnosi di cor-
doma di tipo «classico».

Discussione e conclusioni

Il cordoma una rara neoplasia a partenza dall’osso che
colpisce generalmente soggetti adulti o anziani e che si
caratterizza per la sua lentezza evolutiva e per l'aspecifi-
cita dei sintomi.

La diagnosi del cordoma sacrococcigeo ¢ resa agevole dal-
le caratteristiche radiologiche abbastanza specifiche di
questa neoplasia.

I trattamento di scelta ¢ sempre chirurgico, preceduto
o seguito da una radioterapia, ed esistono varie moda-
lita di approccio in rapporto ai caratteri di espansione
della neoplasia. Nel nostro caso il cordoma aveva uno
sviluppo prevalentemente anteriore, dislocava il retto e la
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Fig. 2: (RNA) L’inadgine dimostra i rapporti con 'osso e con i tessuti e gli organi antistanti.

vescica e, pertanto, ¢ stata scelta la via di accesso ante-
riore transperitoneale. La resezione chirurgica ¢ risultata
forzatamente incompleta per la vasta distruzione ossea
determinata dalla neoplasia. Un’ulteriore prosecuzione
della dissezione non avrebbe assicurato la radicalita chi-
rurgica né avrebbe migliorato la prognosi della paziente
anche in considerazione dell’eta.

Riassunto

Il cordoma ¢ una rara neoplasia mesodermica derivata

dai residui della notocorda che nasce e si sviluppa
allinterno dei corpi vertebrali. Si tratta di una neopla-
sia a lenta evoluzione che da manifestazioni cliniche tar-
dive, metastatizza raramente e presenta frequenti recidi-
ve locali. Il trattamento di scelta di questo tumore ¢
Iintervento chirurgico che, in rapporto alla sede e
all’estensione pud essere condotto con diverse metodiche
attraverso una via di accesso posteriore, anteriore o com-
binata antero-posteriore rispetto alla colonna vertebrale.
Di pit recente introduzione rispetto alla chirurgia a cie-
lo aperto ¢ la videolaparochirurgia per 'approccio ante-
riore che non sembra correlata ad aumento della mor-
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bilitd e mortalitd. La chemioterapia trova scarsa indica-
zione per la ridotta risposta terapeutica, mentre la radio-
terapia trova indicazione nelle neoplasie non resecabili a
scopo palliativo per il dolore ¢ nel trattamento post-ope-
ratorio in quanto aumenta 'intervallo libero da malat-
tia. Gli autori presentano il caso clinico di un cordoma
della regione sacrale di una paziente anziana giunta alla
loro osservazione in fase sintomatica. La paziente ¢ sta-
ta sottoposta ad asportazione sub-totale della neoplasia
per via anteriore transperitoneale; I'intervento chirurgico
¢ stato forzatamente non radicale in considerazione
dell’estensione della neoplasia, delle sue caratteristiche
biologiche e dell’eta della paziente.

Parole chiave: cordoma, tumori del sacro.
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Commento Commentary

Prof. Ercole CIRINO
Diparimento di Chimrgia
Universita di Catania

Gli autori presentano un interessante caso clinico di cordoma, una rara neiplasia di orvigine mesodermica localizzata a
livello sacrale e di difficile approccio diagnostico e terapeutico. Sull base di una dettagliata analisi eziopatogenetica ed
immunoistochimica della neoplasia unita ad una attenta revisione della letteratura sullargomento, gli autori descrivo -
no la loro scelta terapeutica che & stata correttamente subordinata alle condizioni cliniche della paziente oltre che

allestensione della neoplasia essendo la prognosi legata a molteplici fattori come ampiamente descritto su un articolo di
Bergh pubblicato su Cancer (2000 May 1; 88(9):2122-34).

Ther authors presented an interesting clinical case of chordoma, a rare neoplasm with a mesodermic origin, localised
at the sacral level, to difficult diagnostic and therapeutic approach.

On the base of the etiopathogenic and immuno-histochemical analysis of the tumor, and the revision of the literatur,
tha authors describe their choice of therapy been dependant to the clinical condition of the patients and the extention
of the neoplastic event. The prognosis af])iybe neoplasm is connected to multiple factors, as described by Bergh in his
article published in Cancer recently.
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