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RESUMO: Cordoma sacrococcigeo € uma neoplasia maligna rara que se origina de remanescentes da notocorda. A localizagdo
critica, comportamento localmente agressivo, reconhecida resisténcia a radioter apia, significativa morbimortalidade cirdrgica e
elevada taxa derecidiva tornam seu tratamento um desafio. Descrevemos um caso de cor doma sacr ococcigeo gigante.

Descritor es; Cordoma; Regido sacrococcigea; Radioterapia; Neoplasias, Diagndstico.

INTRODUCAO

Cordomaéumaneoplasiaepiteliad malignarara
que se origina de remanescentes embrioldgicos da
notocorda primitiva®. Aproximadamente 50% se ori-
ginam na regido sacrococcigea®®. Apesar do cresci-
mento lento e baixo potencial de disseminacéo, carac-
terizam-se pelalocalizacéo critica, comportamento lo-
calmente agressivo e elevadataxade recidivacirlrgi-
ca®9. Ha, portanto, consenso quanto a dificuldade no
tratamento®. Relatamos um caso de cordoma
sacrococcigeo gigante com invasao coxo-femoral.

RELATO DO CASO

C.M.S.,, 65 anos, masculino, solteiro, natural e
procedente de S&o Gabriel (RS), consultou-se no am-
bulatério de cirurgiaoncol 6gicado Hospital deClinicas
dePortoAlegre (HCPA) dia22/09/2008. Relatava his-
téria de tumoragéo lombossacra dol orosa com cresci-
mento progressivo nos Ultimos 2 anos. Atribuia seu

surgimento aum traumatismo prévio no local. Queixa-
va-se de irradiacdo da dor para o joelho esguerdo e
claudicagdo com necessidade de uso de ortese. Rela-
tavaexacerbacdo dador em posi ¢do supinaou sentada,
e alivio em ortostatismo. Negava comorbidades, uso
de medicamentos ou historico cirargico prévio. Desco-
nhecia historico médico familiar paraneoplasiasmalig-
nas. Negava vicios.

Ao exame fisico apresentava-se em regular es-
tado geral, corado e emagrecido. Naregi&o lombossacra
identificava-setumoracdo endurecida, delimitesimpre-
cisos, com cerca de 15 cm de didmetro, estendendo-se
a0 gliteo esquerdo (Figura 1). O membro inferior es-
guerdo apresentava atrofia muscular significativa e
paresia com forca grau 4+/5. Exames abdominal e
inguinal eram normais. O exame proctol 6gico demons-
trava abaulamento da parede retal posterior, com pre-
servacdo damucosa, e indefinicdo do angulo anorretal.

Imagens de tomografia computadorizada sem
contraste endovenoso demonstraram lesdo heterogé-
neade contornosirregulares, medindo 20 X 17 cm, com
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deslocamento anterior do reto e bexiga, comprometi-
mento bilateral da musculatura glutea e extensa des-
truicdo das Ultimas pecas sacrais, ramo isquio-pubico,
acetabulo e iliaco esquerdo. A ressonancia nuclear
magnética (figura 2) antes e ap6s uso de gadolinio
endovenoso demonstrou extensalesdo infiltrativacom
invasdo e destruicao do sacro, coccix e parte do iliaco
esquerdo, em especia daarticulagco coxo-femoral. Nas
partes moles observaram-se lesdes nodulares conflu-
entes, medindo 20 X 19 X 18 cm, e comprometimento
extenso dos glUteos bilateralmente, bem como dos
musculos adutores, obturador, quadrado femoral e
piriforme esquerdos. A |esdo determinavaacometimen-
to do nervo ciético esguerdo, contato com as paredes
pélvica e retal, e invasdo do forame sacral de S2 e
canal sacral distal a S2.
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Diante da suspeita clinica — imaginol 6gica de
cordoma sacral foi optado pela realizacdo de bidpsia
incisional por via percutanea sacral. Exame
anatomopatol 6gico pela coloragdo de hematoxilina-
eosina (Figura 3) demonstrou-se tratar de neoplasia
epitelioidelobul adacom areas extensas de necrose, com-
pativel com cordoma. Confirmagdo através de estudo
imunoistoquimico (Figura 4) pela técnica da
imunoperoxidase (stemaABC) apresentou positividade
paraAE1+AES3, EMA, vimentina, S100, HMBE1 eKi67
(cerca de 5%) e negatividade para GFAP. O perfil
imunoistoquimico confirmou o diagndstico de cordoma.

Devido airressecabilidade dalesdo, o pacien-
tefoi encaminhado pararadioterapiapaliativa (48 Gy)
com intuito de alivio dador e controle do crescimento
da leséo.

Figura 1 - Tumoracgéo sacral comatrofia da musculatura da coxa
esquerda.

) - Invasdo da muscul atura pélvica esquer -
da e contato como reto.
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DISCUSSAO

Neoplasias malignas primarias do sacro apre-
sentam incidénciade 0,5 paracada 1 milh&o deindivi-
duos®. Cordomas sdo o tipo mais frequente destes tu-
mores (54%) e representam de 1 a 4% de todas as
neoplasias 6sseas primarias ¢1*12. Cerca de 25 a 35%
dos cordomas originam-se nabase do cranio, 50 a60%
na regido sacrococcigea e 15% nos corpos vertebrais
(-9, Observa-se predominancia no sexo masculino (2
homens: 1 mulher) epico deincidénciaentreaquintae
sexta décadas de vida*>"8%9, Trata-se de neoplasia
de baixo-grau que se caracteriza pel o crescimento len-
to, invasdo dosforames sacrais, destrui¢ao 6ssea, com-
prometimentos dos tecidos moles adjacentes e deslo-
camento anterior do reto. Disseminagdo metastatica
ocorre em 10 a 40% dos casos, geralmente para pul-
moes, figado e 0ssos?58, A maioria dos cordomas
apresenta-se como tumoracdo associada a dor
lombossacrae perineal persistentes. Cercade 30% dos
pacientes associam 0 seu surgimento com a gum evento
traumético prévio. Alguns pacientes referem também
sintomas neurol 6gi cos como radicul opatia e disfuncéo
vesical ou intestinal**'9, Radiografiasimples caracte-
riza-se usualmente pela visualizagdo imprecisa do sa-
cro®. Tomografiacomputadorizadae, principal mente,
ressonancianuclear magnéticademonstram tumoragao
sacral com destruicdo dssea, comprometimento dos
tecidos moles adjacentes, deslocamento anterior do reto
e ocasionais calcificages intratumoraist1516),
Macroscopicamente, 0 cordoma se apresentacomo uma
massa bem delimitada, de tamanho variavel (3 a 20
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cm), consisténcia macia e aspecto mucoide e
hemorragico. Microscopicamente, caracteriza-se pela
mesclade célulasepitelidides efilasiferas (célulascom
citoplasma vacuolado)”*®, Cordomas tipicamente
apresentam positividade imunoistoquimica para
citoqueratinas, EMA, vimentina e, em grau variavel,
para proteina S100“%. Tendo em vista que S30 pouco
sensiveisaradio e quimioterapia, o tratamento de es-
colha consiste na resseccdo radical complementada
ou nao com radioterapia adjuvante”. Cordomas com
limite cranial acima e abaixo de S3 séo abordados
respectivamente por acesso posterior (sacral) ou
antero-posterior (abdomino-sacral)*”. A cirurgiacom-
preende a ressec¢do em bloco do sacro (parcial ou
total) com outras estruturas envolvidas. A violagdo
da cépsula tumoral acompanha-se de taxa de recidi-
valocal de 64% e sobrevida de 8 meses. Mesmo em
pacientes submetidos a ressec¢cdo em bloco a
recorréncialocal ndo éincomum®!, N&o obstante a
dificuldade técnica, tempo cirargico prolongado (mé-
diade 9 horas), elevadataxa de recorréncialocal (17
a 81%), consideravel sangramento trans-operatorio
(média de 5 litros), significativa mortalidade
perioperatdria (médiade 10%), acirurgia, dependen-
do do nivel de seccéo do sacro, pode se acompanhar
de sequelas neuroldgicas e ortopédicas definitivas
como retengdo urindria, incontinénciafecal, impotén-
ciasexual, anestesia em sela, claudicac&o einstabili-
dade lombar(®1013151618) Resseccdo incompleta, rup-
turada capsulatumoral, extenséo acimade S3 e com-
prometimento gl Uteo e/ou piriforme séo preditoresde
recorréncia local 1",

ABSTRACT: Sacrococcygeal chordoma is a rare malignant neoplasm arised from the remmants of the notochord. The critical
localization, locally aggressive behavior, well-known resistance to radiation therapy, meaningful surgical morbimortality and
increased recurrence rate become itstreatment a challenge. We describe a case of a giant unresectable sacrococcygeal chordoma.

K ey words: Chordoma; Sacrococcygeal region; Radiotherapy; Neoplasms; Diagnosis.
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