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Tratamento dos Cordomas Sacrais

Experiéncia do INCA

Eduardo Linhares*, Murilo de Almeida Luzt, Alexandre Moreira Valentef, Leonaldson dos Santos Castro®,

José Humberto Simdes Corréa*

Servigos de *Cirurgia Abdémino-Pélvica, 1 Cirurgia Oncolodgica, Instituto Nacional do Cancer (INCA), Brasil; 1Clinica
de Proctologia, Hospital Naval Marcilio Dias (HNMD), Brasil

Introdugdo: O cordoma € um tumor maligno da coluna vertebral que se origina nos remanescentes ectopicos de tecido
notocordial, apresentando baixa prevaléncia na populacdo em geral. Tem crescimento lento, mas comportamento
local agressivo. Novas técnicas empregando cirurgias mais agressivas melhoraram significativamente a expectativa
de vida dos pacientes portadores de cordoma. Pacientes e Métodos: Foram revisados os casos de tumor primario
de sacro matriculados no Instituto Nacional do Cancer/Brasil, no periodo de 01/1998 a 04/2008, selecionando-se
para analise retrospectiva somente aqueles com diagnéstico histopatologico de cordoma (15 doentes). Relatamos
aspectos patolégicos, cirdrgicos e a sobrevida. Resultados: Os tumores mediram em média 155 mm (70-300) e 08
pacientes tiveram apenas caracterizacdo diagndstica por bidpsia. Nos casos ressecados, houve 01 de resseccao
S3/S4 e 06 S1/S2. Excluido 01 ébito pds-operatdrio, a sobrevida variou de 5 — 60 meses (mediana 41). A qualidade
de vida apoés ressecgao analisada por performance status mostrou que, excluido o ébito por doenga, 02 pacientes
apresentavam PS=1; 02 PS=2 e 01 PS=3. Concluséo: Em busca do tratamento oncolégico ideal para cordomas de
sacro, a abordagem multidisciplinar € fundamental para obtengéo de cirurgia RO, sempre, porém, julgando custo-
efetividade, principalmente no que se refere a qualidade de vida. Em nossa opinido, a ressecgéo cirurgica ainda
permanece como a melhor forma terapéutica.
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INTRODUGAO

O cordoma é um raro tumor ésseo que se origina no
sacro, base do cranio e coluna vertebral. Apresenta dupla
diferenciacdo mesenquimal e epitelial. Cerca de 50% se
localiza na regido sacral e constitui a neoplasia primaria
mais comum dessa regido (1,2). E cerca de duas vezes
mais frequliente no sexo masculino e ocorre predominante-
mente na 52 - 72 décadas de vida, apresentando cresci-
mento lento com baixo potencial de causar metastases
a distancia. Sua evolugéo desfavoravel decorre do seu
comportamento local agressivo e da sua proximidade
a tecidos nervosos e ao arcabougo 6sseo da pélvis, o
que dificulta a obtengdo de margens de ressecgao livres
(3,4,5). Também as cirurgias alargadas nesta topografia
podem estar associadas a sequelas pos-operatorias
que interferem na qualidade de vida e devem ser pon-
deradas previamente com o paciente (6-9). Neste artigo,
revisamos nossa experiéncia com énfase nos resultados
oncolégicos.

PACIENTES E METODOS

Analisamos, retrospectivamente, todos os casos
atendidos no Servigo de Cirurgia Abdémino-Pélvica, no
Hospital do Cancer I, do Instituto Nacional de Cancer
- INCA, no periodo compreendido entre Janeiro 1998 a
Abril de 2008, nos quais o quadro clinico e o diagndstico
histolégico eram sugestivos de cordomas, somando 36
pacientes. Foram excluidos pacientes sem confirmagao
histolégica, cordomas de cabega e pescogo ou do tronco
(térax, abdémen e coluna vertebral exceto sacro), tumores
benignos, além de duvidas diagnésticas. Avaliamos os
casos segundo os aspectos epidemiolégicos de cada
paciente, caracteristicas de apresentacdo da doenga,
tratamentoinstituido, bem como suaresposta terapéutica
e evolugao/prognostico. O seguimento foi completo.

Foram observados padrbes de recidiva e sobrevida
global. A avaliagdo pré-operatéria de imagem incluiu
tomografia computadorizada e/ou ressonancia nuclear
magnética (RNM) da pélvis. As cirurgias foram clas-
sificadas conforme relato cirdrgico e histopatolégico
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em RO = auséncia de doenga residual, R1 = doenca
residual microscopica (limites positivos) e R2 = doenga
residual macroscépica. Os casos de bidpsia exclusiva
foram considerados cirurgia R2, ou seja, permaneceu
doencga residual macroscopica. Quanto ao tipo de
cirurgia, dividimos em: apenas biopsia para definicdo
histoldgica, sacrectomias de S3/S4 e sacrectomias de
S1/S2. Definimos sobrevida global como intervalo de
tempo entre a cirurgia ou a consulta deliberativa para
0s nao operados e o 6bito ou ultimo controle. O 6bito
pos-operatoério foi considerado morte em até 30 dias. A
avaliagao de qualidade de vida pés-operatéria realizada
através da estratificagao do performance status (PS) : 0
= completamente ativo e sem restrigdes; | = ativo com
restricdo a trabalho extenuante; Il = capaz de auto cuidar-
se e deambulando mais que 50% do tempo; Il =limitagédo
para auto cuidar-se e limitado a cama ou cadeira mais de
50% do tempo; IV = completamente incapaz.

RESULTADOS

Apbsrevisdo dos prontuarios, foram excluidos 21 doen-
tes e alocados para a presente analise 15 com cordomas
detopografia sacral histopatologicamente documentados.
Nove doentes (60%) eram do sexo masculino e a idade
variou 26 a 85, com mediana de 58 anos. Os principais
sintomas foram dor (60%) e tumorag¢ao em regiao sacral.
A tomografia computadorizada e a RNM (Figuras 1 e 2)
foram diagnésticas em todos os casos.

Fig. 1 - RNM de paciente do sexo masculino, no plano
sagital mediano, utilizando sequéncia ponderadaem T1.
Processo expansivo centrado em S3-S4 com crescimen-
to anterior, bem delimitado, determinando compresséo e
desvio ventral do reto.
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Fig. 2- RNM de paciente do sexo feminino no plano axial
utilizando sequéncia ponderada em T1 com supressao
de gordura, apés a inje¢do venosa de meio de contraste.
Processo expansivo parassagital direito centrado em
S1-S2, com extenséo anterior para a pelve e fossa ob-
turadora, de limites mal definidos, determinando desvio
anterior e compressédo do reto, infensamente impreg-
nado pelo meio de contraste.

O tamanho em milimetros da les&do primaria medido
pelo exame de imagem variou de 70 a 300, com me-
diana de 155 mm. Dois pacientes foram submetidos a
tentativa prévia de ressecgédo em outra instituicdo e em
ambos realizamos resgate cirurgico. O tipo de cirurgia
realizada foi bidpsia para caracterizagdo do diagndstico
em 8 pacientes (55,5%), sacrectomia de S3/4 em 1 e de
S1/2 em 6 casos (Tabela 1).

Tabela 1 - Cirurgia realizada (N=15).

Tipo N° de casos
Biopsia 8
Sacralectomias de S3/4 1
Sacralectomia de S1/S2 6

Quanto a radicalidade, tivemos um caso de doenga
residual macroscépica (R2) e 02 de limites positivos
(R1), todos com sacrectomias no nivel S1/S2. Tivemos
01 &bito pds-operatorio no grupo ressecado (S3/S4) por
sepse tipo blood stream infection. Em um caso, realiza-
mos sacrectomia S1/S2 associada a ressecgao do reto
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em monobloco, devido a invasdo tumoral deste 6rgao.
Na Tabela 2 discriminamos a sobrevida dos casos de
cirurgia de ressecc¢ao (N=6) em fungao da radicalidade,
estado atual do paciente e complicagdes, excluido o caso
de 6bito pds-operatorio.

remanescentes notocordiais €, porisso, localiza-se quase
sempre no esqueleto axial (1-3). Pelo fato de todos os
outros tumores malignos 6sseos serem considerados
sarcomas, o cordoma também é classificado destaforma
(10). Aparece frequientemente nas extremidades cefalica

Tabela 2 - Analise dos casos de Cirurgia de Ressecgao (N=6).

Caso Cirurgia Radic. RT Recidiva/Mets SG (meses) EA
1 S1/82 RO ADJ Local 60 Vivo/CED
2 S1/82 RO ADJ Cutanea/Figado 41 Vivo/CED
3 S1/S2 RO ADJ 5 Vivo/CED
4 S1/S2 R1 ADJ Cutanea 54 Obito
5 S1/82 R1 - - 7 Vivo/CED
6 S1/82 R2 - - 24 Vivo/CED

Radic.=radicalidade; RT=radioterapia; ADJ=adjuvante; NADJ=neoadjuvante; Mets =metastases; SG=sobrevida global; EA=estado
atual;, SED=sem evidencia de doenga;, CED=com evidencia de doencga.

Os casos submetidos somente a biopsia (n=8) deveu-
se aqueles julgados tecnicamente irressecaveis, quer
devido ao volume tumoral e/ou a condigao clinica precaria
(n=7), e a recusa a cirurgia (n=1). Dois evoluiram para
6bito em 03 meses e os demais se encontram vivos com
doenca e mediana de sobrevida de 13meses (6-120).
Excluidos os 2 obitos por progressao de doenga , todos
pacientes vivos tém PS de |V associada a impossibili-
dade de deambulagéo.O paciente que recusou cirurgia
era portador inicialmente de lesdo pequena e representa
a sobrevida longa neste grupo ( 120 meses).

A radioterapia externa (média de 60Gy) foi utilizada
isoladamente ou em associagao a cirurgiaem 09 pacientes
(60%), sendo em 3 de forma exclusiva, 1 neoadjuvante
e 5 adjuvante. Quimioterapia nao foi utilizada.

Atualmente, dos pacientes ressecados (N=6) 05 estédo
vivos e mostram PS= | em 02 casos; PS=Il em 02 casos
e PS=Ill em 01 caso. Conforme tabela 2 , 01 paciente
teve disseminagao da doenca inclusive com metastase
cuténea e foi a 6bito.As principais sequelas observadas
neste grupo foram retengéo urinaria grave por bexiga
neurogénica (4); incontinéncia fecal com necessidade
de colostomia definitiva (1); e deficit motor em membros
inferiores (3).

DISCUSSAO

O cordoma € uma lesdo maligna que se origina nos

e caudal da coluna vertebral (11). No INCA, ocorreu
numero de casos semelhante com acometimento cra-
nial (cabega e pescogo), mas estes sao objeto de outra
analise. O tempo médio entre o inicio dos sintomas e
o diagnéstico variou de 4 a 24 meses. O sintoma mais
comumente produzido pelo cordoma € a dor secundaria
a destruicdo 6ssea e/ou compressao nervosa ou 6rgaos
adjacentes (3-4-5). Tal sintoma foi visto com freqiiéncia
€m nossos casos, e deve-se ao crescimentoindolente da
lesdo com compresséao de estruturas vizinhas e poucos
sintomas sistémicos. O crescimento lento destes tumores
condicionado as barreiras anatdémicas locais (fascias e
peridsteo), pode justificar sua sintomatologiainicialmente
pouco expressiva. Isto também leva ao raro diagndstico
precoce de tumores com dimensdes menores que 5cmem
nosso meio. Apesar de serem facilmente tocados através
do exame retal, ndo aparecem em exames clinicos de
rotina, pois crescem anteriormente para dentro da pélvis.
Na verdade, considerando o tamanho médio dos nossos
casos fica patente o perfil de doenga avangada tratada
em nosso hospital. No diagndstico, os cordomas sacrais
apresentam-se como massas abaulando anteriormente a
parede do reto, sem, no entanto, infiltra-lo. Na investiga-
¢ao destes tumores, torna-se essencial a determinagao
do nivel de invasdo tumoral e, neste sentido, alguns
trabalhos tém mostrado a superioridade da RNM em
relagéo a tomografia. Utilizamos ambos os métodos e
nao observamos grande vantagem de um exame sobre
o outro, havendo excelente determinagao da extensao
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tumoral por ambos. Deve ser ressaltado que as imagens
de RNM tém melhor resolugéo para detecgéo de infilt-
racéo do canal medular e da musculatura glutea (3,11).
N&o utilizamos a bidpsia transretal, ja proscrita, visto
que este procedimento viola as barreiras anatémicas e
favorece o implante retal de células neoplasicas9. Nossa
preferéncia é por bidpsia por via posterior, com agulha
ou mesmo incisional quando o tumor extravaza o sacro
e atinge a regido glutea.

Muito se discutiu sobre os critérios de ressecabilidade
destas lesdes, ja que praticamente todas as estruturas
da pelve podem ser removidas preservando a vida, mas
com grande impacto na qualidade de vida. A discussao
de uma ressecgado subdtima com menores sequelas
versus excisao agressiva com aumento das morbidades
funcionais motora, urinaria e sexual ainda permanece.
Indiscutivelmente, a literatura mostra que o principal fator
relacionado a recidiva local sdo margens livres (11,12),
pendendo em nossa opinido para uma cirurgia radical
respeitados os desejos do paciente. Outro aspecto a
considerar-se em favor da ressecgao completa da leséo
é o fato que a recidiva tumoral vem acompanhada da
sintomatologia mais agressiva do que a decorrente da
denervacgao sacral intra-operatéria (3). Contudo, mesmo
com o tratamento radical e eventual radioterapia adju-
vante, a taxa de recidiva local ainda permanece alta,
alcangando até 70%13.

Experiéncias como a de Gennari et al. (14) mostra-
ram a factibilidade da ressecgdo com o acesso posterior
exclusivo, em uma série de 8 casos. Na escolha da
via de acesso, a abordagem abdominossacral tem se
mostrado segura e de melhor exposi¢ao da leséo (7-15).
Nos preferimos o duplo acesso, iniciando por abordagem
abdominal que nos permite realizar o controle vascular,
liberacao retal e dos ureteres distais, além da marcagao
do ponto de transsecgao proximal do sacro (Figura 3).

Fig. 3 - Aspecto posterior da marcagdo de osteotomia
sacral proximal, com hastes metalicas, colocadas du-
rante tempo abdominal, para facilitar a exata transsecg¢ao
sacral durante o tempo posterior.
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Depois, pela via posterior, com o abdome fechado, re-
alizamos a secgado muscular, sacral e retirada da peca.
Reservamos o acesso unico posterior para lesdes que
exijam limite proximal de osteotomia sacral abaixo de
S3, dado o risco de lesbes vasculares e urindrias inad-
vertidas acima deste nivel de sacrectomia. Atentativa de
preservagao do reto, a custa de dissecgao romba quando
a massa pré-sacral encontra-se firmemente aderida ou
invadindo-o, pode levar a ruptura da pseudocapsula e
disseminacéo de células tumorais e, portanto, deve ser
evitada. A sobrevida média das séries reportadas gira
em torno de 50% em 10 anos (13)

Embora a mortalidade cirurgica das séries histori-
cas seja baixa (3), a morbidade é mais expressiva e
geralmente conseqliente a disfungao urinaria, sexual e
intestinal, e como se pode constatar, tais complicagdes
sd0 mais provaveis quando se opta por cirurgia mais
radical. A preservagdo do controle esfincteriano anal,
da funcgéo urinaria e sexual e da habilidade motora esta
diretamente relacionada com o nivel de osteotomia proxi-
mal e ressecgéo nervosa. Acredita-se que a preservagao
de ao menos uma das raizes de S3 seja suficiente para
manter a fungdo vesical (16). Eles afirmaram que, se
pelo menos um tergo dos nervos sacrais permanecerem
intactos, a sequiela sera minima. Osteotomia no nivel de
S1 promove incontinéncia anal, necessidade de cateter-
ismo vesical intermitente e de suportes externos para
deambulagdo. Cerca de 50% dos pacientes submetidos
aresseccgoes no nivel de S2 ou inferiores a ele, evoluem
sem alteragbes motoras e sdo capazes de manter bom
controle intestinal e urinario.

A radioterapia geralmente n&o é utilizada como
tratamento isolado devido as grandes dimensdes do
tumor ao diagndstico. Apesar disto, pode-se conseguir
algum controle de doenga local com o uso de radiotera-
pia externa em pacientes sem condigdes clinicas para
cirurgia ou que se recusem para tal. Pode também ser
indicada apo6s ressecgdes R1 e R2, visto que sua fungao
€ promover o controle local da neoplasia (13), mas nao
parece melhorar o progndstico pos-operatorio de cirurgias
R0O3. A quimioterapia tem-se mostrado pouco eficaz no
combate a recidiva tumoral sendo considerada ainda em
fase de investigagao (13).

O desenvolvimento médico representado pela mel-
hora no diagnéstico porimagem e das técnicas cirurgicas
permitiram ressecgdes mais agressivas e conseqlente
aumento da expectativa de vida dos pacientes porta-
dores de cordoma. Na busca desse tratamento ideal,
a abordagem multidisciplinar é essencial, porém uma
perfeita conscientizagao e concordancia do paciente &
fundamental em fungdo das provaveis sequelas poés-
operatérias.
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