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Cordomas: Estudo Anatomo-

Clinico de 8 casos

Unitermos: cordomas, osso esfenoide, células fisaliferas, no-
tocorda.

I. INTRODUCAO

No ano de 1856, Luschkal7 descreveu massas gelatino-
sas no clivus de Blumenbach (osso esfendide). Em 1857,
Virch0w33, por acreditar que estas massas representavam
degeneragdo cartilaginosa da sincondrose esferno-occipital,
denominou-as de “‘ecchondrosis physialiphora” Miiller20
em 1858 aventou a hipitese de que este tecido se originava
da notocorda. Ribbert?4 em 1894, encontrou em 2% de
suas autépsias, resquicios de notocorda em regido esfeno-
occipital e denominou de cordomas os tumores originados
desta regido e formados por células semelhantes as do nu-
cleo polposo do disco intervertebral.

Atualmente, define-se cordoma como um tumor pro-
veniente de resquicios de notocorda, que persistem ao lon-
go do eixo espinal ap6s a embriogénesel,11,18,25,28, 30,32

Por serem tumores raros, a incidéncia exata ndo estd
bem definida. Poppen et al23 encontraram 13 cordomas nu-
ma série de 1800 neoplasias cerebrais operadas (0,75%). Ci-
ta-se que representam 0,1% a 2% de todos os tumoreslintra-
cranianos’> 34 ou 2 a 4% de todos os tumores 6sseos?! Em
acordo com sua origem, desenvolvem-se em estruturas 0s-
seas de linha média, desde o clivus até o 0sso sacrococcigeo.

Segundo Congdon5 os cordomas benigmos sdo lesoes
encontradas incidentalmente durante a necropsia, na maio-
ria das vezes, ndo se acompanham de distirbios clinicos e
correspondem a ‘“ecchondrosis physialiphora™ de Vir-
chow33. A propriedade desta denominagdo tumoral ¢ dis-
cutida por Rubinstein26 Este autor pde em duvida a ori-
gem do cordoma a partir desta entidade disontogenética.

Sfo denominados cordomas malignos aquelas lesdes
compostas por células fisaliferas que crescem invadindo te-
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cido 6sseo e produzem sinais e sintomas clfnicos, na depen-
déncia de sua localiza¢do e grau de compressdo de estrutu-
ras neurologicas e vasculares. Os exemplos sacrococcigeos
podem dar metéstases tardias!® por via linf4tica, principal-
mente em figado, linfonodos regionais, pulmdes e pele2’

Macroscopicamente os cordomas sdo massas de colora-
¢do acinzentada, de consisténcia gelatinosa, as vezes com fo-
cos de hemorragia e necrose. Histologicamente sdo forma-
dos por proporgdes varidveis de grupos de células fisaliferas
e tecido conjuntivo; no citoplasma das células e, entre elas,
no espago extracelular, hd quantidade varidvel de mucina.

No presente estudo, s3o apresentados 8 casos de cordo-
ma. Aspectos epidemiolégicos, clinicos, exames diagnoésti-
cos e complementares, tratamento, evolu¢do e morfologia
sdo analisados com o objetivo de correlaciona-los com da-
dosda literatura.

I1. CASUISTICA

Foram selecionados 8 casos de cordomas entre os 14
diagnosticados no Departamento de Patologia da FMUSP
no perfodo compreendido entre 1953 e 1985. Os prontu4-
rios e as ldminas de 5 destes casos foram revistos. Os 3 ca-
sos restantes constam de publica¢do anterior?2 Outros 6

casos nao foram incluidos por falta de dados clinicos e/ou
andtomo-patologicos.

[II. RESULTADOS

A idade, por ocasido da internagdo, e o sexo dos pa-
cientes sdo apresentados na tabela [. A idade média foi 31
anos; o paciente mais jovem tinha e o mais idoso 56 anos.

Seis pacientes eram do sexo fem:'ino (75%) e 2 do sexo
masculino.
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Tabela I — Identificag@o dos pacientes, sexo, idade. 100%
*Casos relatados por Pereira & Zelauy‘t2
IDADE =
NOME (ANOS) SEXO ANO-INTERNACAO CASO 83%
V.M. 17 F 1953 [
G.P.F. 6 F 1963 2%
G.R.G. 23 M 1964 3%
S.B.F. 36 M 1971 4 66%
MBB. 14 F 1973 5 i
R.C.M. 44 F 1975 6
HP.A. 56 F 1979 7 50%
LSPC. 50 F 1985 8 =
< |E
; =2 | Q
Na Tabela II sao apresentados: dura¢do dos sintomaus, 210 |Z 33
localizagao anatomica, tratamento e evolugdo. O periodo > | < O 2
compreendido entre o inicio dos sintomas e a internagdo foi w88 &
varidvel — minimo de 2 meses e mdximo de 10 anos. g < |< |O
A localizagao anatomica mais frequente foi a intracra- o| S 218 % =
niana (6 casos — 75%); coluna cervical (1 caso — 12,5%). O ~Flel2|2 |0 @
caso n9 4 foi dia i $ : 1 =212 |2 |° = 2 16%
: gnosticado através de exérese de metdstase —|S|< (< |& = | =
intra-abdominal (localiza¢do primdria provavelmente sacro- =|lw|lC|C Im EI‘_] &)
coccigea). T<] B2 [1S1'S |9 B L <
Zls|81812(Slzl2 Bl |25
Jlel8|z|2(2]8|2(8 |34 |=
TABELA II — Periodo de sintomatologia até internag¢ao ff SlEls|S|el2ls |2(<]|2|%
PSI): Localizaca luca P m| o & E E Q& Z2 10 | |= ﬂ
(PSI); Localizagao e evolugdo clinica. ol slalalal=zlaleldal<!lz A

IC = Intracraniano EC = Extracraniano

EVOLUCAO CLINICA

LOCALIZACAO
CASO PSI POS-CIRURGIA

ANATOMICA

1* 2 anos
2* 3 anos

Selar e Clivus (IC) Obito 36 hs apés cirurgia
Cervical (EC) Sem sinais neuroldgicos 7
meses apods cirurgia

3% 4 meses Clivus (IC) Obito 10 dias apés cirurgia

4 10 anos Sacrococcigea Sem seguimento
provdvel (EC)

5 2 meses  Clivus (IC) Obito 23 dias apés cirurgia

6 6 meses Clivus — Linha Com seqiielas neurologicas
Mediana (IC) ap0s cirurgia

7 ? anos Clivus — Rochedo Obito 43 dias apGs cirurgia
Occipital (IC)

8 9 meses Clivus-Selar e Seqiielas neurolégicas 7

para-selar (IC) meses apos cirurgia

Na figura 1, estdo relacionados os sintomas mais fre-
qiientes apresentados pelos pacientes com cordoma intra-
craniano. Todos os doentes apresentavam cefaléia; vomitos
em jato (83%); distirbios motores (83%); diminui¢do da
acuidade visual (66%); diminui¢do da acuidade auditiva
(66%); alteracdes da consciéncia (66%); diplopia (50%); ti-
nitus e vertigens (33%); afasia (16%); nduseas (16%) e disfa-
gia (16%).

O paciente com cordoma cervical (caso n® 2) apresen-
tava dores no pesco¢o com dificuldade de movimentagdo
da cabeca, dores difusas no membro superior direito e dé-
ficit motor no hemicorpo direito de evolug¢do progressiva
e lenta.

O paciente com cordoma sacrococcigeo e invasdo peri-
renal (caso n9 4), apresentava aumento de volume abdomi-
nal por 10 anos até a internagdo e impoténcia sexual prova-
velmente ndo relacionada. Associadamente, apresentava Po-
licitemia Vera.
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FIGURA 1 — Sintomatologia dos pacientes com cordoma em base
do cranio

Em 6 casos, houve sinais clinicos de comprometimento
de nervos cranianos, os mais treqilentemente afetados fo-
ram o VIII o Il e o III pares. Em 3 destes pacientes houve
disturbio das vias motoras ou cerebelares. A avaliagdo neu-
rologica do caso n® 4 nao foi realizada e o exame clfnico
neurologico do caso n® 2 mostrou: dor 2 compressdo das
duas ultimas vértebras cervicais e 4 movimentagao passiva e
ativa da nuca, déficit motor nos membros a direita, que se
apresentavam hipotréficos em relagao aos contralaterais;
reflexos profundos com resposta viva dos membros superio-
res e no membro inferior esquerdo, e exaltados em membro
inferior direito, clonus em pé direito, sinal de Babinski 2
direita; hipoestesia superficial poupando face e hipoestesia
profunda em ambos os membros inferiores, mais nitido 2
direita.

Os procedimentos diagnésticos utilizados para cada
caso sdo apresentados na tabela IV
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TABELA III — Exame Neuroldgico dos cordomas intracranianos. A direita, freqiiéncia de
comprometimento de pares cranianos.

EXAME NEUROLOGICO
CASO PAR N9 CASOS
SENSITIVO MOTOR OUTROS NERVOS
CRANIANOS
1 - - Anisocoria discreta \
VIl I —
VIII-D | 3
3 - Hemiparesia a dir. ~ Altera¢do do nivel de consciéncia  Il-Bilat. [11 3
Disartria I11-Bilat.
Edema papilar VII-E 1A% 2
IX-E
5 - Ataxia Edema papilar [1-Bilat.
Cerebelar IV-Bilat. \Y 2
VI-Bilat. VI 2
VIII-E
6 — — - II-Bilat. Vil 2
VIII-E VIII 4
7 — Paresia proximal - [11-Bilat.
de membro VIII-E
superior esq. IX-E IX 2
X-Bilat.
XI-D X 1
XII-E
8 - — Amenorréia II-E
IV-E
V-E X 1
VII-D
XII-E XII 2
) ——
TABELA IV — Procedimentos Diagnosticos
CASO ECN RX BIOPSIA CAG LCR IC PMG CG v
1 + - + + + - = - +
2 + + + — + - F —_ =
(cervic.)
3 + " + + = = - - +
4 e + + — - — - 2 -
(lombar)
5 + + * K - - - - -
(cranio)
6 + + + + == s = + s
(cranio)
. 3 + + - + + — — _
(cranio)
8 + 4 + — + + = = ==
(cranio)
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Legendas: ECN — Exame Clinico Neurologico O exame histolégico mostrou que estes tumores eram
CAG — Carotidoangiografia formados por células agrupadas em ninhos percorridos por
LCR — Liquido cefalorraquidiano traves de tecido conjuntivo de espessura varidvel. As células
TC — Tomografia Computadorizada exibiam citoplasma bem desenvolvido, freqiientemente con-
PMG — Perimielografia tendo vacuolos de tamanhos variados separados uns dos ou-
CG - Cisternografia Quiasmdtica tros por finas e delicadas traves roseas. Os nicleos eram re-
IV — Iodoventriculografia gulares e as mitoses raras. Pequenos focos de necrose ou he-
Y — Exame realizado morragia no meio das células tumorais eram freqiientes. A
—  — Exame nio realizado coloragdo com azul de toluidina revelou quantidade varidvel

de material amorfo, metacromadtico, tanto no espaco extra
celular quanto dentro dos vacuolos intracitoplasmaticos
(figura 2).

O exame do liquido céfalo-raquidiano realizado em 4
pacientes foi normal em um caso (caso n9 1); evidenciou hi-
perproteinorraquia em dois (casos 2 e 8) e discreta hiperce-
lularidade em 3 (casos 2, 7 e 8).

Lesdes caracterizadas por erosdo e infiltragao do tecido
6sseo foram evidenciadas nas radiografias da regido envolvi-
da nos casos 1, 2, 3, 5 e 8. No caso n? 4 o RX da coluna to-
ricica e lombar foi normal; no abdomen foi identificada
massa tumoral calcificada.

A perimielografia realizada no caso n® 2 mostrou blo-
queio completo em nivel de Cg.

A carotidoangiografia mostrou-se alterada em todos os
casos em que foi realizada (tabela V).

A tomografia computadorizada foi utilizada nos casos
n?® 7 e 8 e revelou processo expansivo da fossa posterior a
esquerda e processo expansivo da base do crdnio com ex-
pansdo selar e supra-selar, respectivamente.

TABELA V — Resultados de estudo angiogréfico
realizado em S pacientes.

MODO
CASO  REALIZACAO ALTERACOES ENCONTRADAS

1 CAG Deslocamento do septo carotideo para
cima e para a frente; artéria cerebral
média desviada para cima, descrevendo
trajeto curvilineo de concavidade infe-
rior.

3 CAG/E Sinais de disoreta dilatacdo ventricular.

5 CAG-D Desvio discreto das artérias pericalosas
da esquerda para a direita. Dilatagdo
ventricular com estiramento do sifdo
carotideo com elevagdo do ponto de
bifurcagdo.

6 CAG-D Segmento anterior deslocado para cima
delimitando possfvel massa tumoral.

7 CAG-D Oclusio da carétida interna esq. ao ni-
vel do pescogo, com circulagio colate-
ral oriunda da cardtida externa, que
permitiu opacificagdo do sifdo caroti-

FIGURA 2 — Exame histolégico — Células com citoplasma abun-
dante e raras mitoscs formando ninhos percorridos por traves de te-
cido conjuntivo de espessura varidvel. (Mucicarmin 50 X).

deo.
CAE-E Vasos cerebrais de trajeto e calibre nor-

mais.
No caso n9 4, o diagnostico foi feito através de bidpsia
e posterior exérese de um tumor encapsulado, localizado na
Ao exame macroscopico, estas massas s3o acinzentadas, loja renal, englobando ureter esquerdo, pesando 15 quilos e
gelatinosas, fridveis, s vezes com pontos amolecidos ou medindo 30 cm, segundo informagGes obtidas no prontu4-
hemorrégicos; em alguns casos foi descrita uma cdpsula en- rio deste caso. O provével sitio primdrio seria a regido sacro-

volvendo o tumor. coccigea.

74



CORDOMAS: ESTUDO ANATOMO CLINICO DE 8 CASOS — REV. MED. VOL. 66 — N9 3: 71 a 78 — 1986

[V. DISCUSSAO

Na tabela VI representa-se a distribui¢do anatomica dos
cordomas nas casufsticas mais representativas da literatura
pesquisada, em décadas diferentes.

~ Em nosso estudo, a localizagdo anatomica mais fre-
quente do tumor foi a intracraniana, sendo encontrado a
nivel do clivus, com extensao para a sela turcica e rochedo.

Tais dados contrariam a maior parte dos achados acima, que
destacam a regido sacrococcigea como sendo a principal, a
exceg¢do de Forti®

Mabrey!8 cita em seu trabalho, que a faixa etaria pre-
dominante para os cordomas esfeno-occipitais oscilou em
torno de 30 a 40 anos, enquanto os sacro-coccigeos surgiam
entre a 52 e 63 décadas. A idade média dos nossos pacientes
foi de 31 anos. O caso n 4, uma metéstase de provivel ori-
gem sacro-coccigea, constitui exce¢do em relago aos dados
da literatura, tanto no que tange a idade, quanto ao seu mo-
do de apresentagdo.

Em nossa casuistica, predominaram os pacientes do se-
xo feminino, contrastando com os dados de Mabrey!8
Godtfredsen? e Congdon?, que encontraram maior f requén-
cia no sexo masculino e de Rich?5, que ndo demonstrou di-
ferenga de acometimento quanto ao sexo.

Os cordomas sdo neoplasias de crescimento lento, e por
se originarem na linha média, podem comprometer as estru-
duras intracranianas bilateral ou mais freqiientemente, uni-
lateralmente?2 A partir de seu ponto de origem no esfe-
noide, podem crescer em dire¢do A regido selar e para-selar,
ou para a fossa posterior, dai serem denominadas por Ka-
marin®>, respectivamente, de cordomas para-selares e cordo-
mas de clivus. Este autor relata haver um comprometimento
preferencial de pares cranianos, de acordo com a dire¢do do

crescimento tumoral, o que ndo foi possivel verificar em
nossa casuistica, pois houve imbrica¢do nitida entre os
pares cranianos comprometidos em relagdo a divisdo pro-
posta pelo autor.

Os sintomas neuroldgicos mais comuns em nossos pa-
cientes estdo relacionados ao comprometimento de pares
cranianos (VIII, II e III principalmente) e a hipertensdo in-
tracraniana (todos os pacientes tinham histéria de cefaléia;
em dois casos, os exames de fundo de olho mostraram ede-
ma de papila).

Em 14 casos de cordomas intracranianos, Rich2 en-
controu diplopia em 10 (71%), cefaléia em 3 (21%) e outros
sintomas decorrentes de lesdo de nervos cranianos em 5
(36%). Outros autores?:3 também relataram como freqien-
tes os sinais e sintomas de hipertensdo intracraniana e de
afec¢do de pares cranianos.

O perfodo de tempo compreendido entre o infcio dos
sintomas e da internagdo variou de 2 a 24 meses (7 casos) o
que estd de acordo com outras casuisticas!3 25 Este tempo
foi inferior aquele observado rfos dois casos de tumores ex-
tracranianos (cervical, 3 anos; sacro-coccigeo, 10 anos). Isto
porque, por sua localizagdo, os cordomas intracranianos en-
volvem estruturas que, quando lesadas, produzem graves
sintomas.

Segundo varios autores!8. 21,23 o5 pacientes portadores
de cordomas cuja localizagdo era vertebral, apresentaram
como sintomas de maior freqiiéncia, dor no territério de
distribui¢do de raizes nervosas, fraqueza em membros e per-
da da sensibilidade; além disso, sinais locais de compressdo
visceral ou vascular. Os exemplos sacro-coccigeos, por sua
vez, provocaram sindrome da cauda eqiiina total ou parcial,
bem como fraqueza de membros inferiores. Os sintomas e
sinais clfnicos em nossos pacientes portadores de cordomas
extra-cranianos coincidiram com aqueles previamente des-
critos.

TABELA VI — Incidéncia Topogréfica dos Cordomas

AUTORES CASUISTICA REG. REG. REG.
ANO SACROCOCCIGEA ESFENOCCIPITAL VERTEBRAL
NO % NO % NO %
Mabrey!8 150 87 58 14 33 14: 9
1935 C=7
T=2
L=5
Harvey e Dawson!1? 240 120 51 88 37 30 12
1941
Forti e Venturini® 548 227 41 240 44 81 15
1960
Heffelfinger et all2 155 76 49 55 36 24 15
1973
Rich et al?3 48 19 38 14 28 15: 34
1985 C = 5
T=3
C = Cervical L=7
T = Torécica
L = Lombar
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Metdstases de cordomas tem sido descritas em linfono-
dos, figado, Pulmﬁes e outros 6rgdos como uma manifesta-
¢do tardials,18,25,31 A via mais comum de disseminagdo é a
linfitical®, entretanto, células tumorais podem invadir va-
sos_sangiiineos formando verdadeiros trombos neopldsi-
cos?2, que servem de ponto de partida para implantagdo
metastdtica. Numa revisdo de 800 cordomas descritos desde
1900 a 1968, Capelli e cols.? verificou met4stases em 28
(4-5%); em todos, o sftio primdrio foi sacrococcigeo. Em
nosso estudo encontramos 1 caso de cordomas provavel-
mente sacro-coccigeo, com metdstase renal. Este sitio, foi
entretanto, raramente descrito anteriormente4-18

O exame do liquido cefalorraquidiano nio forneceu da-
dos significativos nos 4 casos em que fni realizado, porém
hd relatos de aumento de pressdo e da taxa proteica nos cor-
domas intracranianos e bloqueios farciais ou totais do canal
raqueano nos exemplos vertebrais®2.

Alguns autores,5 23,29 ressaltam ser o0 RX simples de
crdnio importante para o diagnéstico de cordomas. As le-
soes radiol6gicas encontradas€ao erosdo e invasdo do tecido
6sseol4 27 além de eventualmente, calcificagdes!6:26 Estas
sdo, entretanto, descritas com maior freqiiéncia em cranio-
faringiomas, aneurismas e meningiomas (figura 3).

FIGURA 3 — Raio X de Cranio — Caso 5 — erosdo e invasio do clf-
vus pelo tumor.

Em nossos casos, o RX simples de cranio forneceu sub-
sidios para firmar o diagnéstico de cordoma; em nenhum ca-
so foi vista calcificagdo radioldgica.

A perimielografia (inje¢do de contraste no canal ra-
queano, neste caso, por via lombar) foi realizada em apenas
um dos casos (n? 2) e foi util para dar a localiza¢ao exata
da neoplasia, sem contudo, fornecer elementos para seu
diagnéstico especifico?? (figura 4).

Segundo Kendal e Leel4, a tomografia computadoriza-
da (CT) contribui de forma importante para precisar a lo-
calizagdo e extensdo do tumor intracraniano, assim como
determina alterag@es no sistema ventricular e erosdes osseas.
Na nossa casufstica, as 2 CTs realizadas serviram para situar
e avaliar a extensdo do tumor, sendo que ndo foi encontra-
da altera¢do no sistema ventricular (figura 5).
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FIGURA 4 — Perimielografia — Caso 2 — bloqueio completo em ni-
vel de Cé6.

FIGURA § — Tomografia Computadorizada (CT) de Crianio — Caso
8 — Tumoracdo se estendendo em regido selar e paraselar,
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Calvo? destaca a carotidoangiografia como um dos
principais exames contrastados de diagnéstico. O desloca-
mento do sifdo carotfdeo no plano sagital é a modificagao
evidenciada com mais freqiiéncia e pode, de acordo com a
origem do processo, levar a um aumento da curva ou a uma
retificacdo do sifdo. Quando o tumor nasce na parte ante-
rior do corpo do esfendide, hd um deslocamento do sifao
para trds e retificagdo de sua curvatura, provocando, assim,
uma verticaliza¢3o desse setor da caré6tida. Por outro lado,
se provier da parte posterior, o sifio tende a formar uma
grande curvatura de concavidade posterior. A carotidoan-
giografia pode, além disso, evidenciar redu¢do do calibre ar-
terial por invasdo e opacificagdo tumoral em conseqiiéncia
de uma vascularizagZo anormal do processo. Em nosso estu-
do observamos deslocamento do siffo carotideo em 3 casos,
constatando-se que esse método diagnostico pode delimitar
possfveis massas tumorais (figura 6).

FIGURA 6 — Carotidoangiografia — Caso 5.

Ao exame anitomo-patolégico, todos os casos foram
observados macro e microscopicamente e revelaram padrdo
semelhante, j4 descrito anteriormente. Contudo, existem es-
tudos!*22 mostrando que o diagnostico histolégico nem
sempre € facil, principalmente quando sdo examinados pe-
quenos fragmentos de tecidos obtidos por bidpsia. Apesar
disto, o exame andtomo-patol6gico deve fazer parte dos re-
cursos diagnoésticos, contribuindo para indicar o tratamento
e se estabelecer o prognostico.

Nossos pacientes foram submetidos ao tratamento ci-
rdrgico e, em um caso, fez-se radioterapia complementar
(caso n© 8). Para os cordomas intracranianos as vias de aces-
so foram a craniotomia (5 casos) e a via transesfenoidal (1
caso); quanto aos tumores extra—cran.ianos,_naquele_ de ori-
gem cervical (caso n® 2), foi realizada laminectomia e, no
de origem provavelmente sacro-coccigea (caso n® 4), lapa-
rotomia exploradora, para retirada de massa abdominal. De
acordo com Rich25, os cordomas s3o considerados relativa-
mente rddio-resistentes; assim, a cirurgia deveria ser indica-
da sempre e, em determinadas situagdes (acesso cirurgico
diffcil ou exérese incompleta), complementada com radio-

terapia.

A evolugdo clfnica no pés-operatério se mostrou desfa-
vordvel em 4 dos nossos casos (1, 3, 5, 7), uma vez que fo-

ram a 6bito num perfodo que variou entre 36 horas e 43
dias apés a cirurgia. Dois pacientes (2 e 8) tiveram segul-
mento por um perfodo de 7 meses: 0 primeiro nao mais
apresentou sintomas neurolégicos, enquanto o segundo exi-
biu algumas seqiielas. Nos dois pacientes restantes (4 e 6)
ndo foi possivel um seguimento pés-operatério adequado.
Rich?S cita uma sobrevida média de 76% apos 5 anos de
tratamento cirirgico, contra 50% encontrados nos pacientes
submetidos a radioterapia.

V- RESUMO

Foram estudados e revistos 8 casos de pacientes com
cordomas, diagnosticados no periodo compreendido entre
janeiro de 1953 e dezembro de 1985, sendo 6 de localiza-
¢d0 intracraniana, 1 de origem sacrococcigea provével e 1
cervical. Analisaram-se dados clinicos de exame fisico e
neurolégico, bem como métodos diagnésticos. Ressaltam-se
a raridade do tumor, o predominio deste em pacientes do
sexo feminino e em territ6rio intracraniano (estes dois ulti-
mos dados conflitantes com os da literatura) e seu acometi-
mento na faixa etdria de 30 anos (idade média de 31 anos).
Os cordomas apresentam sintomatologia diversa, dependen-
te de sua localiza¢d@o; apesar de possuirem caracteres histo-
légicos benignos, a sobrevida em 5 anos é baixa, por causa
do seu comportamento infiltrativo, da ocorréncia de recidi-
vas apés tratamento radioterdpico e/ou cirirgico e de even-
tuais metdstases.

VI. SUMMARY

Eight patients with the diagnosis of chordoma during
the period 1953 to 1985 were reviewed; 6 of them with
tumor in the intracranial region, 1 in the cervical spine and
1 with probably sacrococygeal primary site. Clinical aspects
of physical and neurologic examination and diagnostic
methods were analyzed. It is emphasized: the tumor’s ra-
rity, its predominancy in females and in the intracranial
region, and its greater incidence in the third decade (average
age: 31 years). The chordomas present multiform sympto-
matology, depending on their site; although they are hysto-
logically benign, the S-year survival rate is low, due to their
infiltrative behaviour, to the occurence of reincidence after
surgery and/or radiation therapy and to eventual metastasis.
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