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INTRODUÇÃO

Cordomas pediátricos são tumores malignos 
raros que envolvem a base do crânio e a 
coluna vertebral. Eles parecem ter diferenças 

com os cordomas de adultos, principalmente no aspecto 
da localização mais frequente, apesar das classificações 
anatomopatológicas de ambos serem as mesmas. 

Nesse artigo está relatado caso de um cordoma de 
clivus com extensão para o seio cavernoso manejado 
com ressecção microcirúrgica e radiocirurgia adjuvante 
em menino de 9 anos. 

RELATO DO CASO
Menino de 9 anos de idade apresentou pseudo-

ptose palpebral e episódios esporádicos de diplopia. 
Ao exame físico, exceto pela pseudo-ptose palpebral 
a direita os demais nervos cranianos estavam dentro da 
normalidade. Ressonância magnética (RM) de crânio com 
gadolineo revelou lesão expansiva no clivus causando 
erosão óssea com extensão para o seio cavernoso do 
lado direito. Com a hipótese inicial de cordoma de 
clivus foi realizada abordagem endonasal endoscópica 
extendida com ressecção total do componente clival do 
tumor (Figura 1). 

Devido à destruição do clivus e perda de parâmetros 
anatômicos foi utilizada neuronavegação para 
identificação das artérias carótidas intracavernosas. A 
operação transcorreu sem intercorrências e houve melhora 
da pseudo-ptose palpebral. RM de controle 3 meses no 
pós-operatório evidenciou ressecção do componente 
clival da lesão com persistência do componente 
intracavernoso à direita, que não foi abordado no primeiro 
procedimento. Foi planejado em caráter eletivo remoção 
do tumor intracavernoso (Figura 2). 

Foi realizada a segunda etapa da operação 6 
meses após a primeira.  Neste segundo procedimento foi 

utilizado abordagem crânio-orbito-zigomática à direita 
com ressecção intradural do processo clinoide anterior e 
abertura do seio cavernoso pelo triângulo oculomotor e 
pelo triângulo de Parkinson do seio cavernoso, obtendo-
se ressecção subtotal da lesão (Figura 3). O paciente 
evoluiu sem intercorrências e foi enviado para tratamento 
radiocirúrgico adjuvante do resquício tumoral no seio 
cavernoso, não tendo recidiva nos últimos 6 anos. 

FIGURA 1 — A e B) RM com gadolíneo em T1 evidenciando massa no 
clivus superior em contato com a artéria basilar (seta); 
C e D) abordagem endoscópica endonasal extendida 
com o auxílio de neuronavegador;  E) RM mostrando 
ressecção total do componente clival do cordoma; F) RM 
com resultado do segundo tempo sobre o componente 
intracavernoso mostrando.
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FIGURA 2 — Corte coronal de RM em T1 com gadolíneo revelando 
componente intracavernoso residual da ressecção do 
cordoma (seta).

FIGURA 3 — Ressecção do componente intracavernoso do cordoma: 
A) craniotomia crânio-órbito-zigomática com disseção 
da fissura Silviana; B) exposição do campo cirúrgico;  C) 
remoção intradural do processo clinóide anterior (seta) 
D) exposição do teto do seio cavernoso; E) incisão da 
parede lateral do seio cavernoso ao nível do triângulo de 
Parkinson; F) abertura e ressecção parcial do cordoma 
intracavernoso que não agregou déficits ao paciente.

DISCUSSAO
Cordoma é tumor maligno e de crescimento lento. Sua 

origem se dá pelas células remanescentes da notocorda 
e compreende cerca de 1-4% de todos os tumores 
primários ósseos.1-3 Apesar da literatura descrever como 
raro, o cordoma é o câncer mais comum localizado no 
sacro.4

O início insidioso somado com os sintomas triviais 
são características responsáveis por sua apresentação 
clínica tardia, assim como o diagnóstico, desenvolvendo 
assim mau prognóstico. Grande parte dos pacientes 
portadores dessa neoplasia maligna são diagnosticados 
em fases da doença em que as células tumorais estão 
muito perto de estruturas neurovasculares, com isso a 
remoção tumoral radical passa a ter risco aumentado 
e, em muitas vezes, a ressecção cirúrgica total  já não 
é mais opção de tratamento, embora seja a mais 
efetiva e comprovadamente a que fornece o melhor 

prognóstico em longo prazo. Nesses casos o tratamento 
é complementado com radiocirurgia. 

As regiões mais comuns afetadas pelos cordomas são 
e  sacrococcígea e clívus. Os cordomas são conhecidos 
por também não serem responsivos ou responderem muito 
pouco ao tratamento com quimioterapia ou radioterapia; 
assim, por mais complicado que seja o tratamento por 
ressecção cirúrgica, ela ainda é a primeira linha de 
escolha para tratar cordomas.

Em relação aos cordomas de sacro, complicações da 
excisão cirúrgica incluem incontinência urinária, disfunção 
sexual e fraqueza dos membros inferiores.5,6 Como o 
tecido em desenvolvimento de crianças é radiossensível 
e esses tumores geralmente estão localizados perto 
de órgãos nobres e ainda mais sensíveis a altas doses 
de radiação, a terapia de prótons é frequentemente 
recomendada após a ressecção cirúrgica.7 Levando 
em conta todas as circunstâncias, a abordagem 
terapêutica que combina diferentes modalidades para 
tratar pacientes jovens com cordoma pode ser bem 
complicada. Contudo, é importante ressaltar que há 
escassez de publicações que ofereçam orientações 
específicas para o tratamento pediátrico dessa condição, 
principalmente devido à sua raridade, visto que menos 
de 5% dos casos ocorrem com menos de 40 anos. Dos 
estudos pediátricos existentes, muitos falham em relatar o 
controle local da doença e os detalhes da radioterapia.

Quanto ao tratamento cirúrgico, ele é o passo inicial 
e crucial no tratamento dos cordomas. Seus objetivos 
são duplos: em primeiro lugar, reduzir ao máximo o 
volume do tumor, alcançando excisão completa; e em 
segundo, remover qualquer possível resíduo tumoral 
da medula espinhal, tronco cerebral, grandes vasos 
sanguíneos, meato auditivo interno, vias ópticas e 
hipófise para otimizar a eficácia da radioterapia e 
minimizar efeitos colaterais. Assim como em adultos,  
todos os autores concordam que a operação inicial 
deve buscar a ressecção mais ampla possível.7,8 Essa 
indicação é amplamente aceita, apesar das séries de 
casos pediátricos na literatura serem pequenas demais 
para permitir análise estatística significativa. Ridenour et 
al.9 observou melhor na sobrevida em 35 crianças após 
excisão completa em comparação com a incompleta, 
embora a diferença não tenha alcançado significância 
estatística. No entanto, devido à localização complexa 
desses tumores e sua proximidade com estruturas neurais 
(como nervos cranianos, tronco cerebral e nervos 
sacrais) e vasculares, a obtenção de ressecção completa 
é desafiadora. Nas principais séries de casos pediátricos 
publicados, a taxa de ressecção cirúrgica completa 
varia de 0-36,4%.10 Em muitos casos, é necessário 
realizar várias tentativas cirúrgicas e utilizar diferentes 
abordagens em um ou mais procedimentos para alcançar 
a ressecção máxima do tumor.11 Felizmente, a maioria 
das vias cirúrgicas para a base do crânio, que são 
atualmente usadas em adultos, podem ser aplicadas em 
crianças com poucas modificações e são bem toleradas. 
Além disso, em alguns casos, pode ser necessário 
recorrer a tratamentos ortopédicos para prevenir ou 
tratar instabilidades quando a coluna está envolvida.

Quanto à radioterapia, a única série publicada12 
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avaliou o impacto da radioterapia convencional em 
cordomas pediátricos. Nesse estudo, 12 pacientes 
com idade média de 13,6 anos foram tratados 
para cordomas intracranianos com ressecção total 
ou parcial, e em 10 desses casos, a radioterapia 
convencional foi administrada. Após acompanhamento 
médio de 67 meses, 2 faleceram devido à doença, 
e a taxa geral de sobrevida atingiu 75% em 5 anos. 
Todos os pacientes vivos no último acompanhamento 
haviam sido submetidos à combinação da cirurgia 
e radioterapia. Em perspectiva mais ampla, revisão 
realizada sobre cordomas intracranianos confirmou que 
a excisão cirúrgica, completa ou incompleta, seguida 
de radioterapia (sem especificar o tipo), apresentou 
melhores resultados do que a excisão cirúrgica isolada 
(p = 0,004, embora os resultados de cada grupo não 
tenham sido detalhados). Na verdade, a maior parte 
dos autores recomendou a radioterapia adjuvante 
após a ressecção do tumor, buscando sempre remoção 
tão completa quanto possível. Devido à necessidade 
de altas doses de radioterapia no tratamento de 
cordomas e às várias complicações potenciais dela 
em crianças em crescimento (como deficiência 
hipofisária, comprometimento cognitivo e neurosensorial, 
radionecrose cerebral, leucoencefalopatia necrosante, 
distúrbios de fertilidade e crescimento), a terapia de 
prótons tem sido considerada como opção preferencial 
de radioterapia para cordomas pediátricos, pois reduz 
em até 2-3 vezes a dose de radiação nas estruturas 
adjacentes.10

Quanto à remoção cirúrgica seguida de terapia de 
prótons, taxas gerais de sobrevida variando de 60-89% 
após 5-7 anos têm sido observadas nos cordomas da 
base do crânio e cervicais (eventualmente associada 
à radioterapia convencional).13,14 Os efeitos colaterais 
descritos nas diferentes séries publicadas parecem ser 
limitados em comparação com a terapia convencional. 
Esses efeitos incluem principalmente hipopituitarismo, 
hipoacusia ou agravamento do déficit visual anterior; 
ocasionalmente, foram relatados casos de necrose do 
lobo temporal, danos cerebelares e do parênquima 
do tronco cerebral.15 A terapia com feixe de prótons 
pode ser usada em crianças pequenas.16 Foi relatada 
a irradiação de prótons em tumores da base do crânio 
em pacientes com menos de um ano de idade.17 Embora 
resultados promissores tenham sido relatados nas séries 
de pacientes tratados com terapia de prótons, este 
método é situacional e ainda não existe estudo que 
compare diretamente os resultados dessa modalidade de 
radioterapia com os da terapia convencional.

Quanto à quimioterapia, assim como ocorre 
em adultos, o uso de la no tratamento de cordomas 
pediátricos é pouco documentado. Alguns autores 
sugerem que usada para tratar sarcomas também pode 
ser aplicada em cordomas indiferenciados, utilizando 
agentes como ifosfamida e etoposido ou doxorrubicina. 
Entretanto, independentemente do agente utilizado, 
a quimioterapia tem sido empregada principalmente 
após recorrência ou em casos metastáticos, mas com 
resultados decepcionantes. Existe um relato de caso de 
criança de 7 meses tratada com sucesso para cordoma 

clival, obtendo resposta completa duradoura apenas 
com quimioterapia, que incluiu vincristina, doxorrubicina, 
ciclofosfamida, ifosfamida, etoposido e carboplatina.18 
No entanto, ainda não existem dados suficientes para 
avaliar o potencial benefício da quimioterapia antes de 
qualquer operação.

Quanto às terapias-alvo, com base em estudos 
recentes de biologia molecular, a tendência atual na 
oncologia é utilizar terapias-alvo como tratamento 
adjuvante. Infelizmente, até o momento, apenas 
algumas séries de casos em adultos estão disponíveis 
para esse tratamento. Em alguns adultos tratados com o 
medicamento Gleevec® (Imatinib, um inibidor de tirosina 
quinase), houve observação de melhora sintomática 
e radiológica. No entanto, esse medicamento tem sido 
pouco utilizado em crianças e não tem apresentado 
resultados encorajadores. Outros inibidores, como o 
sirolimus (inibidor da via mTOR) e o cetuximab/gefitinib 
(inibidores de EGFR), também foram utilizados em casos 
de cordomas resistentes ou em cordomas metastáticos 
do sacro.19 É importante ressaltar que essas observações 
precisam ser confirmadas por meio de grandes estudos 
de coorte com acompanhamento adequado e exigiriam 
análises genômicas específicas dos cordomas pediátricos, 
que provavelmente diferem dos casos em adulto.

Quanto ao prognóstico, globalmente, a sobrevida é 
melhor em crianças do que em adultos, exceto para a forma 
agressiva de cordomas que ocorre em crianças menores 
de 5 anos. A taxa de sobrevida global nas principais 
séries pediátricas na literatura varia entre 56,8-81%.20-22 
Estes resultados observados na população pediátrica são 
geralmente melhores do que aqueles em adultos, onde a 
taxa de sobrevivência varia de 23-66%.23,24 O subtipo 
histológico é provavelmente o principal fator prognóstico. 
Formas atipicas e indiferenciadas têm claramente pior 
resultado, em comparação com cordomas clássicos 
e condroides. As taxas de mortalidade para formas 
atipicas (indiferenciadas/pouco diferenciadas) variam 
de 67-83%, em comparação com taxas de mortalidade 
de 14-27% para formas clássicas e condroides. A 
localização do tumor também pode influenciar o 
prognóstico. Lesões intracranianas são consideradas de 
melhor resultado do que aquelas na coluna vertebral, 
que têm melhor resultado do que aquelas na região 
sacrococcígea. Por fim, um fator prognóstico importante 
identificado nos cordomas foi a idade de aparecimento 
e é notável que a pior evolução ocorra em crianças 
muito pequenas, abaixo dos 5 anos.21 Com exceção de 
alguns casos, a maioria das crianças menores de 5, na 
literatur, morreu dentro de 18 meses após o diagnóstico, 
apesar de cirurgia, radioterapia e/ou quimioterapia.10 
A idade, onde crianças menores de 5 anos são mais 
propensas a desenvolver tumores mais agressivos, no 
entanto, não é o único fator associado ao pior resultado. 
Pode ser explicado pela frequência de localizações 
sacrococcígeas e formas atipicas, e disseminação 
metastática mais frequente.10

Como mensagem final, cordomas na população 
pediátrica devem ser tratados agressivamente. 
Conhecimento preciso de anatomia microcirúrgica 
e manejo por equipe multidisciplinar com formação 
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em cirurgia da base do crânio25-31 são diferenciais na 
obtenção de melhor sobrevida dos pacientes. 
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