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RESUMO: Cordoma saciococcigeo € uma neoplasia maligna rara que se origina dmranescentes da notocordad localizagao
critica, comportamento localmente agressivo, reconhecida resisténcia a radioterapia, significativa morbimortalidade cirirgica e
elevada taxa de recidiva tornam seu tratamento um desafio. Descrevemos um caso de cordoma sacrococcigeo gigante.

Descritores:Cordoma; Regido sacrococcigea; Radioterapia; Neoplasias; Diagndstico.

INTRODUCAO surgimento a um traumatismo prévio no local. Queixa-
va-se de irradiacdo da dor para o joelho esquerdo e
Cordoma é uma neoplasia epitelial maligna raraclaudicacdo com necessidade de uso de értese. Rela-
gue se origina de remanescentes embrioldgicos dtava exacerbacédo da dor em posi¢ado supina ou sentada,
notocorda primitive. Aproximadamente 50% se ori- e alivio em ortostatismo. Negava comorbidades, uso
ginam na regido sacrococcifgaApesar do cresci- de medicamentos ou histérico cirdrgico prévio. Desco-
mento lento e baixo potencial de disseminagéo, caracahecia histérico médico familiar para neoplasias malig-
terizam-se pela localizagéo critica, comportamento lo-nas. Negava vicios.
calmente agressivo e elevada taxa de recidiva cirurgi- Ao exame fisico apresentava-se em regular es-
cd®>®, H4, portanto, consenso quanto a dificuldade natado geral, corado e emagrecido. Na regido lombossacra
tratament®). Relatamos um caso de cordoma identificava-se tumoracéo endurecida, de limites impre-
sacrococcigeo gigante com invasdo coxo-femoral.  cisos, com cerca de 15 cm de didmetro, estendendo-se
ao glateo esquerdo (Figura 1). O membro inferior es-
RELATO DO CASO guerdo apresentava atrofia muscular significativa e
paresia com forgca grau 4+/5. Exames abdominal e
C.M.S., 65 anos, masculino, solteiro, natural e inguinal eram normais. O exame proctolégico demons-
procedente de Sdo Gabriel (RS), consultou-se no amtrava abaulamento da parede retal postecimn pre-
bulatério de cirurgia oncolégica do Hospital de Clinicas servacéo da mucosa, e indefinigdo do angulo anorretal.
de PortAlegre (HCR) dia 22/09/2008. Relatava his- Imagens de tomografia computadorizada sem
toria de tumoragéo lombossacra dolorosa com crescieontraste endovenoso demonstraram lesdo heterogé-
mento progressivo nos Ultimos 2 anAtibuia seu  neade contornos irregulares, medindo 20 X 17 cm, com
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deslocamento anterior do reto e bexiga, comprometi- Diante da suspeita clinica — imaginoldgica de
mento bilateral da musculatura glitea e extensa deszordoma sacral foi optado pela realizacdo de bidpsia
truicdo das Ultimas pecas sacrais, ramo isquio-pubicancisional por via percutdnea sacral. Exame
acetabulo e iliaco esquerdd.ressonancia nuclear anatomopatolégico pela coloracao de hematoxilina-
magnética (figura 2) antes e apés uso de gadolini@osina (Figura 3) demonstrou-se tratar de neoplasia
endovenoso demonstrou extensa lesao infiltrativa conepitelidide lobulada com areas extensas de necrose, com-
invasdo e destrui¢cdo do sacro, coccix e parte do iliacpativel com cordoma. Confirmacado através de estudo
esquerdo, em especial da articulacdo coxo-femoral. Nasnunoistoquimico (Figura 4) pela técnica da
partes moles observaram-se les6es nodulares conflumunoperoxidase (sisterABC) apresentou positividade
entes, medindo 20 X 19 X 18 cm, e comprometimentoparaAE1+AE3, EMA, vimentina, S100, HMBEL e Ki67
extenso dos gluteos bilateralmente, bem como dogcerca de 5%) e negatividade paraABFO perfil
musculos adutores, obturadguadrado femoral e imunoistoquimico confirmou o diagnéstico de cordoma.
piriforme esquerdo# lesdo determinava acometimen- Devido a irressecabilidade da leséo, o pacien-
to do nervo ciatico esquerdo, contato com as paredete foi encaminhado para radioterapia paliativa (48 Gy)
pélvica e retal, e invasdo do forame sacral de S2 eom intuito de alivio da dor e controle do crescimento
canal sacral distal a S2. da leséo.

13/10/2008

Figura 1 - Tumoracgé&o sacral com aifia da musculatura da coxa
esquerda.

DDA INEG POR TMagem

Figura 2 (corte coronal) - Invasdo da musculatura pélvica esquer-
da e contato com o reto.
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DISCUSSAO cm), consisténcia macia e aspecto mucéide e
hemorragico. Microscopicamente, caracteriza-se pela
Neoplasias malignas primarias do sacro apre-mescla de células epitelidides e filasiferas (células com
sentam incidéncia de 0,5 para cada 1 milhdo de indivicitoplasma vacuolad6)®. Cordomas tipicamente
duo$”. Cordomas sao o tipo mais frequente destes tuapresentam positividade imunoistoquimica para
mores (54%) e representam de 1 a 4% de todas asdtoqueratinas, EMA, vimentina e, em grau variavel,
neoplasias 6sseas primari8'?, Cerca de 25 a 35% para proteina S100. Tendo em vista que sdo pouco
dos cordomas originam-se na base do cranio, 50 a 60%ensiveis a radio e quimioterapia, o tratamento de es-
na regido sacrococcigea e 15% nos corpos vertebrailha consiste na ressecc¢éo radical complementada
-8). Observa-se predominancia no sexo masculino (u ndo com radioterapia adjuvafteCordomas com
homens: 1 mulher) e pico de incidéncia entre a quinta &mite cranial acima e abaixo de S3 sdo abordados
sexta décadas de vitia' %) Trata-se de neoplasia respectivamente por acesso posterior (sacral) ou
de baixo-grau que se caracteriza pelo crescimento lerantero-posterior (abdomino-sacfal)A cirurgia com-
to, invaséo dos forames sacrais, destruicdo 0ssea, cormpreende a ressecgdo em bloco do sacro (parcial ou
prometimentos dos tecidos moles adjacentes e desldetal) com outras estruturas envolvidAsviolagéo
camento anterior do ret@isseminacdo metastatica da capsula tumoral acompanha-se de taxa de recidi-
ocorre em 10 a 40% dos casos, geralmente para pula local de 64% e sobrevida de 8 meses. Mesmo em
moes, figado e 0s$6%3*'4) A maioria dos cordomas pacientes submetidos a resseccdo em bloco a
apresenta-se como tumoracdo associada a daecorréncia local ndo é incom@i?. Ndo obstante a
lombossacra e perineal persistentes. Cerca de 30% dakficuldade técnica, tempo cirargico prolongado (mé-
pacientes associam o seu surgimento com algum eventtia de 9 horas), elevada taxa de recorréncia local (17
traumatico prévioAlguns pacientes referem também a 81%), consideravel sangramento trans-operatorio
sintomas neurolégicos como radiculopatia e disfuncddmédia de 5 litros), significativa mortalidade
vesical ou intestin&f1®. Radiografia simples caracte- perioperatéria (média de 10%), a cirurgia, dependen-
riza-se usualmente pela visualiza¢do imprecisa do sado do nivel de secc¢do do sacro, pode se acompanhar
crd®. Tomografia computadorizada e, principalmente, de segelas neuroldgicas e ortopédicas definitivas
ressonancia nuclear magnética demonstram tumoraca@mmo retencao urinaria, incontinéncia fecal, impotén-
sacral com destruicdo 0ssea, comprometimento dosia sexual, anestesia em sela, claudicacéao e instabili-
tecidos moles adjacentes, deslocamento anterior do reiade lombat1%131516.18) Resseccdo incompleta, rup-
e ocasionais calcificagfes intratumofi¥:16) tura da capsula tumoral, extensdo acima de S3 e com-
Macroscopicamente, o cordoma se apresenta como un@ometimento gliteo e/ou piriforme séo preditores de
massa bem delimitada, de tamanho variavel (3 a 20ecorréncia loc&l'”.

ABSTRACT: Sacrococcygeal chordoma is a ra malignant neoplasm arised fom the remmants of the notochord.The critical
localization, locally aggessive behavigrwell-known resistance to radiation therapy meaningful surgical morbimortality and
increased ecurrence rate become its gatment a challengeWe describe a case of a giant uasectable saacoccygeal chordoma.

Key words: Chordoma; Sacrococcygeal region; Radiotherapy; Neoplasms; Diagnosis.
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