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Restiimen

Los condrosarcomas son tumores malignos primarios de tejido cartilaginoso
que se presentan de forma infrecuente a nivel de la base de craneo,
especialmente a nivel de la sincondrosis petroclival y son abordados
comunmente a través de una via endoscépica transnasal para reseccion. Se
presenta a continuacion un caso de un condrosarcoma con invasion del seno
cavernoso que requirié un abordaje selar y paraselar al seno cavernoso con uso
de Doppler transoperatorio para reseccion parcial de la lesion tumoral en
relacion con la arteria carétida interna derecha y se presenta una breve revisiéon
de la literatura.

Palabras clave: Endoscopia, Condrosarcoma, Neoplasia Cerebral, Seno
Cavernoso, Ecografia Doppler.

Abstract

Chondrosarcomas are primary malignant cartilaginous tumors that infrequently
are located in the skull base, especially in the petroclival synchondrosis. They
are usually resected through an endoscopic transnasal approach by a skull base
team. In this case, we present a chondrosarcoma with cavernous sinus invasion
that was partially resected using a sellar/parasellar approach to the cavernous
sinus using trans operatory Doppler probe because of the intimate relationship
with the Internal Carotid Artery. We also review the key aspects of this pathology

Keywords: Endoscopy, Chondrosarcoma, Cerebral Tumor, Cavernous sinus,
Doppler Ultrasound.

Resumo

Os condrossarcomas sdao tumores malignos primarios do tecido cartilaginoso
que ocorrem com pouca frequéncia ao nivel da base do cranio, especialmente
ao nivel da sincondrose petroclival, e sdao comumente abordados por
abordagem endoscopica transnasal para resseccdo. Apresenta-se a seguir um
caso de condrossarcoma com invasao do seio cavernoso que necessitou de
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abordagem selar e parasselar do seio cavernoso com uso de Doppler
intraoperatorio para ressec¢do parcial da lesdo tumoral em relagdo a artéria
carétida interna direita, e uma breve revisdo € apresentada a seguir.
apresentado. de literatura.

Palavras chave: Endoscopia, Condrossarcoma, Neoplasia Cerebral, Seio
Cavernoso, Ultrassonografia Doppler

Introduccion.

Los condrosarcomas (CS) son un grupo heterogéneo de tumores malignos
primarios, caracterizados por la formacién de tejido neoplasico de cartilago
hialino usualmente en relacién con tejido 6seo axial o apendicular 2. La mayor
parte de los condrosarcomas se originan de novo, pero algunos se desarrollan
de una lesién preexistente benigna cartilaginosa®. Afectan principalmente
adultos, usualmente mayores de 50 afios'>. A nivel craneal son lesiones raras e
indolentes, pero localmente agresivas®. Constituyen aproximadamente 0,2% de
los tumores intracraneales y 6% de los tumores de base de créneo* La
supervivencia para los tumores de bajo grado es excelente, pero disminuye
conforme aumenta el grado histoldgico®. A continuacién, se presenta el caso de
un paciente con un condrosarcoma a nivel de base de craneo con compromiso
del compartimento inferior del seno cavernoso derecho.

Caso Clinico

Paciente masculino 42 afos, conocido hipertenso crénico, antecedente de
cirugia ocular por defecto de refraccién 20 afios previo al cuadro actual. Paciente
con cuadro de diplopia de novo de dos dias de evolucién por lo que consulta al
servicio de emergencias. No cefalea ni vémitos. En la valoracién clinica se
documenta como Unica alteracion al examen fisico paralisis del VI Par Craneal
(PC) del ojo derecho. Debido a este hallazgo se realiza tomografia de craneo
donde se documenta lesion calcificada extra-axial en region de seno cavernoso
derecho y hacia apd&fisis clinoides posterior que desplaza la arteria carétida
interna derecha en su segmento cavernoso con diagnostico radioldgico
presuntivo de meningioma en apdfisis clinoides posterior versus lesion
condroide (Ver Figura 1). El paciente refiere mejoria parcial de su sintomatologia
visual mientras se mantuvo en observacion en emergencias. Es egresado y
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revalorado con estudio de resonancia magnética en sesién de la Unidad de Base
de Craneo donde se documenta a nivel de sincondrosis petroclival derecha
lesion que involucra regién de seno cavernoso medial y anteroinferior a arteria
carétida interna derecha. La lesién es hipointensa en secuencia T1 con
hiperintensidad T2, isointensa FLAIR y realce heterogéneo con gadolinio, con
estudio que sugiere la presencia de matriz condroide siendo sugestiva la imagen
de un condrosarcoma (Ver Figura 2, 3y 4). Paciente es ingresado posteriormente
de forma electiva para reseccidn quirurgica. Se realiza abordaje transnasal
endoscdpico con extensién a region de seno cavernoso (ver Figura 5) guiada por
neuronavegacion y Doppler transoperatorio con reseccion subtotal de lesion,
documentando infiltracion tumoral en pared de seno cavernoso, apofisis
clinoides posterior y en pared carotidea que dado riesgo de morbilidad asociado
se decide no resecar. La biopsia por congelacion reporta posible cordoma. No
se evidencio fistula de Liquido Cefalorraquideo (LCR) transoperatoria.

Figura 1. Imagen de tomografia axial de craneo sin medio de contraste, con
medio de contraste y ventana 6sea donde se documenta lesion a nivel de regién
de seno cavernoso en compartimento medial y anterior a la arteria carétida
interna, asi como proceso infiltrativo calcificado en apéfisis clinoides posterior
derecha. La lesion presenta ligero realce con contraste de forma heterogénea.
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Figura 2. Imagen de resonancia magnética en T1 sin medio de contraste en
corte axial y coronal que evidencia lesién hipointensa a nivel paraselar derecha
en compartimento medial, anterior y posterior del seno cavernoso derecho en
relacion estrecha con arteria carétida interna derecha paraclival y cavernosa.

Figura 3. Imagen de resonancia magnética en secuencia T2 que evidencia la
hiperintensidad de la lesion en esta localizacion. Se logra observar la relacion
con la arteria cardtida interna y con la sincondrosis petroclival
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Figura 4. La lesion es isointensa en FLAIR y tiene ligero realce heterogéneo con
el gadolinio.

Figura 5. Imagen transoperatoria endoscépica con lente 0° donde se observa el
uso del Doppler endoscopico para identificar la porcion paraclival de la arteria
carétida interna derecha y la cavidad quirurgica luego de la reseccion tumoral.

Paciente con adecuada evolucion postquirurgica, sin déficit hormonal, visual ni
datos de diabetes insipida o fistula de LCR. En tomografia postquirdrgica (ver
Figura 6) se observa zona de lecho tumoral sin evidencia de sangrado, sin
neumoencéfalo, con persistencia de zona calcificada en relacion con apéfisis
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clinoides posterior. Fue egresado sin déficit de novo, con mejoria completa de
su diplopia, sin evidencia de paresia VI PC al egreso.

Figura 6. Imagenes de tomografia axial postoperatorias donde se documenta
ausencia de sangrado en lecho quirdrgico, con resecciéon subtotal de
componente intracavernoso con persistencia de calcificacion en apdfisis
clinoides posterior derecha.

La biopsia del paciente (ver Figura 7) documenta un tumor cartilaginoso con
osificacion endocondral, rodeado por trabéculas 6seas. Presenta areas de
degeneracion mixoide e infiltracién entre las trabéculas. Asimismo, se observa
un aumento de la celularidad con desorganizacion de los condrocitos y atipia
leve. No hay presencia de mitosis ni necrosis. Se reporta con diagndstico
definitivo compatible con condrosarcoma grado . El paciente es revalorado en
sesion de la Unidad de Base de Craneo donde se decide de forma conjunta con
Radioterapia brindar tratamiento con radiocirugia, la cual recibié con un total
de 30 Gy en 3 fracciones, presentando una excelente evolucion desde entonces
cumpliendo un total de 6 meses de seguimiento posterior al tratamiento hasta
la actualidad sin evidencia de crecimiento tumoral o déficit clinico.
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Figura 7. Imagen de microscopia Optica con tincion hematoxilina-eosina donde
se documenta lesién tumoral cartilaginosa con aumento de la celularidad y
desorganizacion celular con atipia leve, asi como las zonas de infiltracion de la
lesién tumoral dentro del tejido 6seo

Discusion Y Revision De Tema

Los CS son la segunda neoplasia maligna de hueso mas comun? Los CS
intracraneales constituyen el 0.2% de todos los tumores cerebrales y, ademas,
son responsables del 6% de todos los tumores de base de craneo?®. Estos se
desarrollan de manera primaria a partir de restos de condrocitos embrionarios
involucrados en la osificacién endocondral de la base del craneo® La gran
mayoria de lesiones involucran el clivus a nivel paramediano, especialmente en
la sincondrosis petroclival, y se extienden en 50% de los casos hacia anterior en
los senos paranasales, hacia lateral hacia la regiéon de la fosa craneal media o
hacia la fosa craneal posterior?.

La edad media de presentacion es de 51 afios con una leve predominancia
masculina, seglin datos de Estados Unidos?. En el caso de nuestro paciente si
corresponde al sexo mas comun, sin embargo, su edad fue menor al promedio.
Se documentd una extensién de la lesién de forma predominante a region de
seno esfenoidal y compartimento inferior del seno cavernoso, rodeando la
arteria carétida interna en su porcién paraclival por debajo de la porcion
horizontal cavernosa. La tasa de recurrencia postoperatoria es de 22% y la
supervivencia global de 88,5% a 5 afios*.
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Los CS pueden dividirse en primarios, cuando se asientan sobre tejido
previamente sano, y secundarios, cuando se asientan sobre tumores benignos
preexistentes como encondromas o exostosis cartilaginosas previas'’. La
formacién de estos tumores se ha asociado a enfermedades con formacién de
encondromas multiples, como la enfermedad de Ollier y el sindrome de
Maffucci; estas se presentan hasta en el 15% de los casos con CS 27,

Estos tumores se manifiestan como una masa destructiva mineralizada que
invade hueso y se extiende a tejidos blandos; tipicamente crecen con un patrén
infiltrativo. Debido a su asociacion con importantes estructuras neurales (pares
craneales y tallo cerebral usualmente) y vasculares (arteria carétida interna)
frecuentemente tienen una morbilidad significativa debido a su crecimiento y
las intervenciones quirurgicas que se realizan?.

Histopatolégicamente se dividen en dos categorias amplias: CS convencionales
y variantes. Los convencionales constituyen mas del 90% de los CS en general y
es el tipo mas frecuente a nivel de base de craneo. Ejemplos de los de tipo
variante incluyen los tipos mesenquimales, indiferenciado y de células claras.
Estas variantes son muy poco comunes en general, aunque hay casos raros
reportados del tipo mesenquimal a nivel de base de craneo'~2.

En las dos mayores series de casos de CS de base de craneo reportados en la
literatura, 50% de las lesiones fueron de bajo grado (grado 1) y cerca del 90%
fueron de grado bajo a intermedio (grado 1-2); estos tienden a tener un
crecimiento indolente con bajo potencial de metastasis® Las lesiones de alto
grado y poco diferenciadas son raras en todas las localizaciones anatomicas. Se
caracterizan por un alto potencial de generar metastasis tempranamente,
particularmente a nivel de pulmén. Las metastasis a nivel de ganglios linfaticos
son practicamente inexistentes’?°, En el caso de nuestro paciente la lesion
correspondi6 a un condrosarcoma de grado |, tal como se describe en la mitad
de los casos en las series revisadas.

En cuanto a la presentacion clinica, la mayoria de los pacientes presentan
sintomas de compresion de pares craneales. En una serie de 33 pacientes con
CS craneales manejados en la Universidad de California, los sintomas mas
comunes a la presentacién fueron cefalea y diplopia, con cerca de 50% de
pacientes con paralisis del VI PC2. Nuestro paciente se present6 con diplopia,
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debido a paresia del VI PC, la cual fue su motivo de consulta al servicio de
emergencias.

Ademas de la resonancia magnética, la tomografia axial computarizada y las
radiografias simples pueden ser Utiles para determinar el diagndstico
visualizando destruccion 6sea en el estudio. El diagnostico diferencial incluye
cordomas, otros tumores de hueso primarios, metastasis de base de craneo,
meningiomas, schwannomas, neuroblastomas y linfomas?.

En general, las lesiones de condrosarcoma tienden a ser paramedianas,
localizadas a nivel de la fisura petroclival, a diferencia de los cordomas que son
lesiones con mayor frecuencia en linea media®. Las lesiones son tipicamente
hipointensa/isointensa en secuencia T1 con hiperintensidad en secuencia T2,
debido al alto contenido relativo de fluido en su interior8. Este comportamiento
imagenoldgico fue el detectado en la lesion de nuestro paciente en la resonancia
magnética realizada. Se han identificado en la literatura como factores
prondsticos el subtipo histolégico, la localizacion tumoral y la reseccidon
quirdrgica completa, estando estas Ultimas estrechamente relacionadas’.

El estandar actual para el tratamiento inicial es la reseccion quirurgica. Los
objetivos de la misma son obtener el diagnostico histolégico definitivo y realizar
una cito-reduccién del tumor lo maximo que sea posible sin agregar morbilidad
y de esa forma lograr descompresion del tejido nervioso afectado y la
maximizacion del efecto de la terapia adyuvante®. La seleccion del abordaje es
determinada principalmente por la direcciéon del crecimiento tumoral y los PCs
involucrados?. Tradicionalmente se han realizado abordajes transcraneales
abiertos, por ejemplo, transbasal subfrontal extendido, transtemporal, far-
lateral y trans-facial®. En estos abordajes, parte significativa del procedimiento
se realiza a través de espacios estrechos entre los PCs involucrados, siendo
dificil lograr una buena tasa de reseccién dado el riesgo de complicaciones
neuroldgicas®, documentadndose en series quirlrgicas tasas de morbilidad y
mortalidad importantes (25-41% y 5% respectivamente)®.

La cirugia transnasal endoscépica ha logrado solventar muchos de estos
problemas de acceso, por medio de los abordajes extendidos en el plano
coronal que logran una adecuada exposicion de la base de craneo paramediana.
Este tipo de abordaje tiene beneficios basados en la localizacién anatémica del
CS, evitando tener que atravesar corredores nerviosos o vasculares. A traves del
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uso de abordajes extendidos transpterigoideos o transetmoidales se logra el
acceso a lesiones que involucran el apex petroso, cavum de Meckel, fosa
infratemporal, canal de Dorello o seno cavernoso®. Las tasas de morbilidad
descritas para la reseccion endonasal se deben principalmente a la fistula de
LCR postoperatoria®.

En el caso de nuestro paciente se decidio de forma multidisciplinaria realizar un
procedimiento por via endonasal para reseccién de la lesion tumoral, dado su
ubicacidén anterior e inferior a la arteria carétida interna, asi como medial al
resto de componentes del seno cavernoso, que permitia un abordaje con menor
morbilidad desde la regién esfenoidal. Se debe enfatizar en la importancia de la
utilizacion de equipo como el Doppler transoperatorio para definir la ubicacion
en tiempo real de las estructuras vasculares, especialmente la arteria carétida
internay evitar asi el riesgo de una lesién vascular a este nivel. No se documenté
en nuestro caso la presencia de fistula de LCR transoperatoria ni postoperatoria.

Tradicionalmente, los CS se han considerado tumores radiorresistentes, aunque
en los Ultimos afios se ha ido cambiando ese concepto’. El uso de radiacion
adyuvante después de la reseccidén quirdrgica ha mostrado mejorar el control
tumoral y la supervivencia global. En un analisis sistematico se demostr6 una
disminucién de la recurrencia tumoral y la mortalidad a los 5 afios con esta
terapia®. Esta puede ser administrada bajo multiples modalidades: radioterapia
fraccionada con fotones, radioterapia de particulas (protén, ion carbono), o
radiocirugia estereotactica.

En el caso de nuestro paciente, dado el remanente asociado a la porcion del
techo del seno cavernoso calcificado y el alto riesgo de morbilidad en esa region
se decidié la utilizacion de tratamiento con radiacion. Debido a las
caracteristicas de los distintos tratamientos y la ubicacion de la lesién con gran
cantidad de estructuras vasculares adyacentes se decidio realizar tratamiento
con radiocirugia para la lesion residual, la cual conlleva una menor posibilidad
de lesidn a estructuras adyacentes. En otros sitios se utiliza de forma rutinaria
radioterapia con particulas protonicas o de carbono que tedricamente
presentan la posibilidad de un mayor gradiente de depdsito de dosis que las
terapias con fotones debido al pico de Bragg, con una mayor efectividad
bioldgica relativa®. En nuestro pais no contamos con radioterapia de particulas
protonicas ni carbono. El uso de quimioterapia tanto en CS de base de craneo
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como en esqueleto axial se ha visto poco efectiva, por lo que no forma parte del
tratamiento estandar para esta patologia®.

Por otro lado, actualmente hay una serie de terapias emergentes en
investigacion con blancos de tratamiento distintos a las terapias convencionales
actuales para esta patologia. Algunos ejemplos son agentes quimioterapéuticos
novedosos, como los micro-ARNs e inmunoterapias, terapias herbales, como
Resveratrol y acido galico, adipocinas (como leptina y adiponectina), y factores
de crecimiento, como la familia de proteinas CCN y CCL y receptor del factor
derivado de plaquetas (PDGFR) '°.

Como conclusién, la endoscopia de base de craneo ha permitido mejorar el
tratamiento de los condrosarcomas de base de craneo por medio de una ruta
mas directa sin necesidad de atravesar corredores nerviosos o vasculares para
su abordaje. De esta forma, se logran mayores tasas de reseccidon con una
menor morbimortalidad asociada.
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