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Resumen

El glioma cordoide del tercer ventriculo es una enti-
dad tumoral muy infrecuente descrita por primera
vez en 1998 por Brat y colaboradores; desde entonces
se han descrito en la literatura tan sdlo 39 casos. Pre-
sentamos un nuevo caso de glioma cordoide del tercer
ventriculo en un paciente varén de 51 afios, que fue
tratado mediante reseccién quirtirgica completa, con
buena evolucioén en el postoperatorio inmediato, pero
que fallecié subitamente tres dias después de la inter-
vencion por un probable embolismo pulmonar. Pre-
sentamos las caracteristicas histologicas del tumor y
realizamos una revision de la literatura.

PALABRAS CLAVE: Glioma cordoide. Neoplasias
cordoides. Tercer ventriculo. Tromboembolismo pulmo-
nar.

Summary

Chordoid glioma of the third ventricle is an infre-
quent brain tumour that was described for the first
time by Brat et al. in 1998; since then, only 39 cases
have been reported. We present a new case of chordoid
glioma of the third ventricle in a 51-year-old-man that
was treated with total surgical removal, with a good ini-
tial postoperative evolution. Sudden death, most likely
due to a massive pulmonary embolism, occurred in the
third postoperative day. We present the histological
characteristics of the tumour and review the literature
regarding this entity.

KEY WORDS: Chordoid glioma. Chordoid neoplasms.
Pulmonary embolism. Third ventricle.

Introduccién

En 1998 Brat y cols.® publicaron un trabajo en el que
recogian una serie de ocho neoplasias localizadas en la

Recibido; 16-01-06. Aceptado: 16-02-06

parte anterior del 111 ventriculo, que presentaban un aspecto
histoldgico caracteristico de las neoplasias cordoides, pero
con unas caracteristicas inmunohistoquimicas muy peculia-
res, en especial por su positividad para la glioproteina fibrilar
acida (GFAP). En base a sus caracteristicas histologicas,
inmunohistoquimicas y ultraestructurales, junto a su especi-
fica localizacion, consideraron que se trataba de una nueva
entidad tumoral que denominaron "glioma cordoide". Dos
afios después fue incluido en la clasificacion de tumores de
la Organizacion Mundial de la Salud entre los "Tumores
neuroepiteliales de origen incierto”, junto al astroblastoma
y la gliomatosis cerebri. Desde ese primer trabajo hasta la
actualidad se han publicado 39 casos de gliomas cordoides,
siendo todavia un escaso nimero para poder sacar conclu-
siones definitivas en cuanto a su epidemiologia, clinica,
tratamiento y pronostico. Presentamos un nuevo caso de
glioma cordoide del 111 ventriculo y revisamos la literatura
existente sobre estas neoplasias.

Caso clinico

Varén de 51 afios, con antecedentes de DM tipo 2 y
HTA, que ingresa en nuestro Hospital por un cuadro de
pérdida de memoria y desorientacion de un mes y medio de
evolucion, asociado desde hacia 20 dias a ataxia e inconti-
nencia urinaria. En la TC de craneo realizada al ingreso se
observé una hidrocefalia biventricular obstructiva produ-
cida por una tumoracién localizada en el Il ventriculo, que
ocluia ambos foramenes de Monro, y que se tratd mediante
una derivacion biventriculo-peritoneal urgente (Fig. IA).
No se apreciaron alteraciones visuales ni endocrinas. La
RM mostraba una tumoracion ovoidea, de 3 cm de didme-
tro en el eje craneocaudal, 4 cm en el eje anteroposterior
y 2.5 ¢cm en el eje transverso, localizada en la parte ante-
rior del 11 ventriculo, que se delimitaba facilmente de los
tejidos adyacentes y no presentaba edema periférico. La
lesion era hiperdensa en la TC de créneo e isointensa en la
RM, tanto en las secuencias ponderadas en T1 como en T2,
y presentaba una avida captacion de contrastes yodado y
paramagnético, con algunas zonas centrales hipocaptantes
(Fig. 2). Alos 13 dias de la primera intervencion se realizd
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Figura 1. TC de craneo pre y postquirdrgico, sin contraste
A) Se aprecia una masa hiperdensa en relacién con el
parénquima cerebral, localizada en el tercer ventriculo,
que produce una hidrocefalia obstructiva biventricular, por
oclusion de ambos foramenes de Monro. B) TC de control
postquirurgica: descarta la presencia de complicaciones
hemorragicas, observandose la presencia de neumocéfalo
y neumoventriculo; no se aprecia tumor residual (compa-
rese con figura I A)

un abordaje al 111 ventriculo por via transcallosa. Durante la
cirugia se observé una tumoracion rojo-grisacea, poco san-
grante y bien delimitada de las paredes ventriculares, de las
que se disecaba sin dificultad, salvo en la zona inferior dere-
cha, que se correspondia con el hipotalamo, donde se perdia
el plano de clivaje. La extirpacion fue macroscopicamente
completa. Tras la intervencién el paciente despertd sin
déficits focales, obedecia ordenes, no present6 alteracio-
nes endocrinas y sélo se apreciaba una bradipsiquia en
probable relacién con la via de abordaje. La TC de control
a las 12 horas de la intervencion descartd la presencia de
complicaciones hemorragicas y s6lo mostraba la presencia
de neumocéfalo y neumoventriculo, bien tolerados por el
paciente (Fig. 1B). A las 24 horas el paciente fue trasla-
dado a planta donde se mantuvo estable hasta el tercer dia
en que, durante su movilizacién rutinaria, present6 parada
cardiorrespiratoria con disociacion electromecanica, intensa
ingurgitacion yugular y edema en esclavina, falleciendo a
pesar de las medidas de resucitacién cardiopulmonar; el
cuadro clinico se atribuyé a un tromboembolismo pulmonar
(TEP) masivo aunque no se pudo confirmar ante la falta de
autorizacion familiar para estudio necrépsico.

Anatomia patolégica

Al microscopio Optico y con tincién H/E se apreciaba
una tumoracion formada por células poligonales, con abun-
dante citoplasma eosinofilo y nucleos de tamafio medio,
redondeados y de cromatina granular fina. No se veian ati-
pias y las mitosis eran excepcionales. En unas zonas for-
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Figura 2: Aspecto del tumor en la RM. En los cortes
superiores se presentan secuencias en T1 con contraste
paramagnético. Se aprecian algunas zonas de hipocap-
tacion intratumoral (A, flecha). En la imagen coronal
(B) se aprecia el artefacto producido por los drenajes
ventriculares (flechas). En los cortes inferiores se pre-
sentan cortes sagital y axial de RM ponderada en T2. Se
observa la isointensidad del tumor con el parénquima
cerebral y la ausencia de edema vasogénico.

maban masas solidas y se acompafiaban de un infiltrado
linfoplasmocitario intersticial, con frecuentes cuerpos de
Russell; en otras zonas, las células eran menos abundan-
tes y se agrupaban en nidos y cordones en el seno de una
matriz mixoide PAS positiva, bien evidente (Fig. 3). El
estudio inmunohistoquimico (Fig. 4) mostré que las célu-
las tumorales expresaban de forma difusa GFAP, Vimentina
y Citoqueratinas AE-1 y AE-3, asi como focalmente EMA,
proteina S-100 y CD-34. El indice Ki-67 fue menor del 2%.

Discusién

Desde que Brat y cols. publicaran su trabajo sobre los
gliomas cordoides del 111 ventriculo en el afio 19982, 40 de
estos tumores, incluyendo el presente caso, han sido identi-
ficados y publicados en la literatura. (Tabla I).
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Figura 3. Aspecto histolégico de la tumoracion (hema-
toxilinaleosina). A) Nidos de células epiteloides y algunos
cuerpos de Russell (flecha); B) Acumulos linfoides; C)
Areas mixoides; D) Cuerpos de Russell (flecha) y fibras de
Rosenthal en la periferia (cabeza de flecha)

Del examen de los casos publicados se observa que se
trata de una tumoracion con predileccion por el sexo feme-
nino (relacion mujer/varon de 1.7/1), que afecta de forma
predominante pacientes entre los 30 y los 60 afios, con una
edad media de 45.7 afios, si bien se han descrito casos en
nifios® y en pacientes ancianos®. (Grafico I).

Se localizan en la parte anterior del Il ventriculo, en
estrecha relacion con el hipotdlamo y las estructuras de la
region selar, lo que origina una gran riqueza sintomatica,
en forma de alteraciones visuales (defectos campimétricos,
disminucion de la agudeza visual), endocrinas (amenorrea,
hipotiroidismo, diabetes insipida), alteraciones del compor-
tamiento (psicosis, alteracion de la memoria) o aumento de
peso, y originando también sintomas debidos al aumento de
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Figura 4. Inmunohistoquimica. Las células tumorales
expresan de forma difusa GFAP, Vimentina y Citoquerati-
nas y de forma focal CD-34 y EMA. Tincién PAS positiva
de la matriz mixoide.

la presion intracraneal o la hidrocefalia que pueden origi-
nar, incluyendo "dropp attacks" y pérdidas de conocimiento
recidivantes de escasa duracion®121927,

Desde el punto de vista de la neuroimagen, se trata de
una lesion ovoidea, localizada en la region anterior del 111
ventriculo, hiperdensa en el TC e isointensa en la RM, tanto
en las secuencias ponderadas en T1 como en T2. Capta
contraste de forma avida y uniforme, si bien en ocasiones
presenta algunas zonas centrales de hipocaptacion, que
pudieran corresponder a quistes o necrosis, si bien en el
estudio histolégico no se ha apreciado la presencia de dicha
necrosist®, En ocasiones presenta edema perilesional, que
suele ser bilateral y simétrico y se desplaza por los tractos
oOpticos. En todos los casos el tumor estd separado de la
hipofisis. Su eje mayor es craneocaudal y suele desplazar
el infundibulo hacia atras, al contrario que los quistes de
la bolsa de Rathke y los hamartomas hipotalamicos, que lo
desplazan hacia delante?®,

Tanto la histologia como la inmunohistoquimica son
muy caracteristicas y uniformes en estos tumores. Presen-
tan cordones o nidos de células epiteloides, con abundante
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Tabla |
Resumen de los 40 casos publicados de glioma cordoide
N° Autor Edad/Sexo Clinica Tratamiento Complicaciones Resultados y periodo de
postquirirgicas seguimiento
1 | Braty cols, 50/M Letargia, Qx total NC NC
1998° incontinencia
urinaria, ataxia
2 | Braty cols, 70/V Ataxia Qx subtotal NC Sin recidiva (1 a)
1998°
3 | Bratycols, 59/M Hidrocefalia Qx subtotal + NC Recidiva y EXITUS por la
1998° obstructiva RT enfermedad (3 a)
(Autopsia: gran recidiva tumoral)
4 | Braty cols, 47/ M Hidrocefalia Qx subtotal NC Recidiva (5 my éxitus (8m)
1998° obstructiva por complicaciones médicas.
No consta autopsia
5 | Braty cols, 31/M Cefalea, nausea, Qx total NC Sin recidiva (6 m)
1998° vomitos, sincopes?
6 | Braty cols, 56/ M Hipotiroidismo, Qx subtotal Disfuncién Sin recidiva (1 a)
19983 diabetes insipida hipotalamica 'y
alteracion de memoria
7 | Braty cols, 31/M Hipotiroidismo, Qx subtotal + RT Alteracion Lento crecimiento del
1998° aumento de peso campimeétrica tumor residual (4 a)
8 | Braty cols, 35/M Amenorrea, psicosis Qx subtotal NC EXITUS postquirdrgico
1998° por TEP. No consta
autopsia
9 | Reifenbergery 56/ M Cefalea, fatiga, Qx subtotal + Alteracién en la Sin recidiva (3.5 a)
cols, 1999% alteraciones GK memoria y
visuales somnolencia
postquirdrgica,
transitoria
10 | Reifenbergery 53/ M Alteraciones Qx total ¢? Sin complicaciones NC
cols, 1999% visuales, aumento
de peso
11 | Reifenbergery 65/V Alteraciones Qx total Sin complicaciones EXITUS postquirdrgico
cols, 1999% lenguaje, paralisis por TEP. No autopsia.
facial periférica ANTECEDENTES TVP
12 | Reifenbergery 35/V Psicosis Qx total NC EXITUS postquirdrgico
cols, 1999% por TEP (2 semanas).
No autopsia
13 | Vatjai y cols, 60/ M Cefalea, pérdida de Qx subtotal Hiponatremia EXITUS postquirdrgico
1999% memoria, transitoria por complicaciones respiratorias
somnolencia (10 dias) (Autopsia: traqueobronquitis)
14 | Tonami y cols, 42 /M Amenorrea, pérdida Qx subtotal + RT NC Sin recidiva (9 m)
20007 de memoria, + RQx
sincopes? estereotactica
15 | Ricoy y cols, 41/ M Alteraciones Qx total Sin complicaciones. Sin recidiva (13 m)
20002 visuales Mejoria AV
16 | Castellano- 36/V Alteraciones Qx total (en 2 Crisis postquirdrgicas NC
Sanchez y cols, visuales pasos) inmediatas
2000°
17 | Pomper y cols, 59/V Cefalea Qx subtotal NC NC
2001
18 | Pomper y cols 41/ M Cefalea Qx subtotal NC NC
2001
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N° Autor Edad/Sexo Clinica Tratamiento Complicaciones Resultados y periodo de
postquirirgicas seguimiento
19 | Pompery cols, 36/V Pérdida de Biopsia NC NC
2001:¢ memoria,
alteraciones
visuales
20 | Pomper y cols, 40/ M Cefalea, diplopia, Qx subtotal NC NC
20011¢ alteraciones
visuales
21| Hanbaliy cols, 571V Cefalea, pérdida de Qx subtotal + RT Ictus parietal Recidiva (11 meses) — Qx
2001 olfato, anorexia isquémico (1* dia total — EXITUS 2 meses
postgx) e IAM (2° dias postgx por |AM masivo
postgx). Hiponatremia No consta autopsia
(a los 10 meses)
Dl tras la 2’ cirugia
22| Cenacchiy 34/V NC Qx total NC Sin recidiva (2 a)
cols, 2001”
23| Cenacchiy 40/V NC Qx total NC Sin recidiva (3 a)
cols, 2001”
24| Cenacchiy 43/ M NC Qx total NC EXITUS postquirdrgico
cols, 2001” por TEP (15 dias)
Autopsia: TEP masivo
25| Galloway y 541V Hemiparesia Qx total Sin complicaciones Sin recidiva (9 m)
cols, 2001° ataxia, alteraciones
visuales
26 | Castellano- 12/V Alteraciones Qx subtotal NC NC
Séanchez y cols, visuales Metaplasia cartilaginosa
20018
27| Oday cols, 25/V Aumento apetito, Qx total DI, hipertermia, Sin recidiva (17 m)
20021 alteraciones hiponatremia y
memoria alteracion en la
memoria, transitorias
28 | Pasquiery cols, 35/V Cefalea, nauseas, Qx subtotal Sin recidiva (68 m)
2002 alteraciones
visuales, insomnio
29 | Pasquierycols, 39/M Cefalea, diplopia, Qx subtotal Alteracion en la Sin recidiva (16 m)
2002v alteraciones memoria, transitoria, y
visuales aumento de peso (20 Kg)
30| Grandy cols, 41/ M Cefalea, Qx subtotal DI, aumento de peso y NC
2002 alteraciones alteracion en la
visuales memoria.
31| Taraszewskay 62/V Cefalea, DI Qx total Disfuncion ventilatoria EXITUS a las 6 semanas
cols, 2003% y coma, transitorio DI por afectacion cardiaca
y alteraciones visuales
IAM dia 14
32| Taraszewskay 51/M Hipersomnia y Qx total Sin complicaciones Tumor residual (4 meses)
cols, 2003% alteraciones
visuales
33| Raizery cols, 57/ M Sincopes Qx total DI, FA transitoria, Sin recidiva (15 m)
2003 meningitis postgx
34 | Nakajimay 49/ M Cefalea Qx subtotal + Alteracion Sin recidiva (2 a)
cols, 2003* GK concentracion de Na,
transitoria. TEP 1 mes
postagx
35| Satoy cols, 65/M Cefalea Qx subtotal Sin complicaciones Sin recidiva (2 a)
20032 EXITUS alos 2.5 a por

neumonia (no autopsia)
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N° Autor Edad/Sexo Clinica Tratamiento Complicaciones Resultados y periodo de
postquirirgicas seguimiento
36 | Suhy cols, 48/ M Cefalea, mareos, Qx total DI. Sin recidiva (17 m)
2003% alteraciones Mejoria campimétrica ASOCIABA QUISTE DE
visuales RATHKE
37 | Bucollieroy 56 /M Hallazgo Qx total Sin complicaciones Sin recidiva (8 m)
cols, 20044
38 | Kuriany cols, 32/M Alteraciones Qx subtotal + Disfuncion 15 m. Mal estado clinico
2005 visuales, aumento radioterapia hipotaldmica Sin recidiva ¢?
de peso, amenorrea intersticial persistente
39 | Kuriany cols, 37/M Cefalea, pérdida de Biopsia DI hipotermia, Edema postRT y recidiva
20052 memoria, sincopes, estereotacticat hipotension (9 meses) — Qx subtotal
hidrocefalia aguda radioterapia — EXITUS postquirtrgico
intersticial (2 semanas) (Autopsia:
Sepsis)
40 | Ortega y cols, 51/V Hidrocefalia Qx total Bradipsiquia EXITUS postquirtrgico
2006 (presente obstructiva por TEP (3 dias, no
caso) autopsia)

AV: agudeza visual. DI: Diabetes insipida. FA: Fibrilacion auricular. GK: Gamma-knife. IAM: Infarto agudo de miocardio. M: Mujer. NC: No consta.
Qx: Cirugia. RQx: Radiocirugia. RT: Radioterapia. TEP: Tromboembolismo pulmonar. V: Varén.

citoplasma eosindfilo en una matriz mucinosa PAS posi-
tiva, sin atipias, pleomorfismo, necrosis o proliferacion
vascular. Las mitosis son muy raras o ausentes. Hay un
infiltrado linfoplasmocitario prominente. En el parénquima
adyacente es frecuente encontrar células gliales reactivas,
fibras de Rosenthal y un infiltrado crénico inflamatorio. Las
células tumorales siempre expresan de forma difusa GFAP
y Vimentina, y en la mayoria de los casos presentan una
fuerte coexpresion de caracter focal para Citoqueratinas y
CD 34, siendo més débil y también focal la reactividad para
la proteina S100 y EMA3471721 13 histologia y el perfil
inmunohistoquimico ayudan al diagnostico diferencial,
en el que destaca la diferenciaciéon con otras neoplasias
cordoides, concretamente el meningioma cordoide (nega-
tivo para GFAP y positivo para EMA) y el cordoma (gran
presencia de células fisaliforas e intensamente positivo para
citoqueratinas). Al microscopio electronico se ven frecuen-
temente abundantes filamentos intermedios, complejos de
union bien desarrollados, membrana basal focal y proyec-
ciones intercelulares que recuerdan microvellosidades®!"*°;
estas caracteristicas ultraestructurales, unidas al perfil
inmunohistoquimico y a los hallazgos de genética molecular
(concretamente, ausencia de alteraciones moleculares propias
de los astrocitomas difusos del adulto y de los meningiomas),
hace considerar a estos tumores como neoplasias originadas
de células de estirpe ependimaria®”1%2, sugiriendo algunos
su origen tanicitico?, mientras otros apuntan que su origen
pudiera encontrarse en células ependimarias modificadas del
organo subcomisural’.

El tratamiento mas adecuado de estos tumores, espe-
cialmente en lo que respecta a la necesidad de tratamiento
complementario con RT o QT, estd por determinarse. De
los 40 casos descritos en la literatura, 38 fueron abordados
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quirdrgicamente, realizandose una reseccién completa en
18 de los pacientes y subtotal en 20. En los dos casos res-
tantes se realizo biopsia de la lesidn, uno de los cuales se
completd con RT intersticial'?, presentando una progresion
tumoral masiva en 9 meses.

De los 18 pacientes con reseccion completa disponemos
de seguimiento en 10 de ellos, dado que 5 fallecieron en el
postoperatorio inmediato y en 3 no consta la evolucién. En
estos pacientes solo hubo una recidiva®, si bien el tiempo
de seguimiento en este grupo es escaso (14.9 meses de
media, con un rango entre 4 y 36 meses). (Tabla I1)

De los 20 pacientes con reseccion subtotal dispo-
nemos de seguimiento en 13 de ellos (2 fueron éxitus
postquirGrgicos inmediatos y en 5 no consta evolucion). En
estos 13 casos se aplico tratamiento complementario con
diversas modalidades de radioterapia a 7 pacientes (ver
Tabla I). Se ha observado recidiva o progresion tumoral en
4 de estos 13 casos (30%), 3 de los cuales habian recibido
RT fraccionada postquirdrgica; el tiempo de seguimiento
fue de 25 meses de media, con rango entre 5y 68 meses. En
ninguno de los casos consta tratamiento quimioterapico.

Hemos de sefialar que, ademas de las complicaciones
propias de la cirugia de las lesiones del tercer ventriculo,
la revision de la literatura muestra una alta frecuencia
de complicaciones tromboembdlicas severas en estos
pacientes (ictus isquémico, infarto agudo de miocardio,
TEP), registrandose estas complicaciones en 8 pacientes
incluido el nuestro, con un resultado de cinco muertes en
el postoperatorio inmediato por dicha causa (ver Tabla I) y
otras dos a las seis y ocho semanas de la cirugia respectiva-
mente*, Si el riesgo de embolismo pulmonar sintomatico
en pacientes operados de un tumor cerebral estd entre un
1.1 y un 5%%281324 en el caso del glioma cordoide se han
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Tabla Il
Extension de la reseccion y tratamiento adicional
Los niimeros entre paréntesis indican los casos en los que consta recidiva o progresién tumoral

RESECCION RESECCION BIOPSIA TOTAL

QUIRURGICA QUIRURGICA

COMPLETA SUBTOTAL
Pacientes sin seguimiento 3 5 1 9
Exitus postquirdrgicos inmediatos 5 2 0 7
No tto adicional 10(1) 6(1) 0 16
Radioterapia fraccionada 0 3(3) 0 3
RT +0101 Radiocirugia con acelerador 0 1 0 1
Gamma-Knife 0 2 0 2
RT intersticial 0 1 1(1) 2
Quimioterapia 0 0 0 0
TOTAL 18 20 2 40

sospechado embolismos pulmonares al menos en el 15%
de los pacientes, aunque los datos no se han confirmado en
la mayoria de los casos con autopsia. Si bien es cierto que
en estos pacientes se dan condiciones para el aumento de
fendmenos tromboticos (tratamiento esteroideo, reposo en
cama prolongado, posible déficit motor focal, localizacion
tumoral en region supratentorial/supraselar, uso de vias
centrales para administracion de farmacos, largo tiempo
quirdrgico)?, estas condiciones se comparten en su mayoria
con otros tumores cerebrales. Parece que en estas neoplasias
se produce un estado de hipercoagulabilidad humoral tras
la cirugia que es mayor que en otros tumores. Morozov fue
el primero en sugerir que factores humorales secretados por
el tumor o por tejido cerebral normal puede ser responsable
de la hipercoagulabilidad que se observa en los pacientes
con tumores cerebrales'*®, Sawaya ha demostrado que la
presencia de trombosis venosas en pacientes intervenidos
por tumores cerebrales se correlaciona con alteraciones
preoperatorias en la expresion de distintos componentes de
la cascada de la coagulacion y de la fibrinolisis; ha obser-
vando también que dichos parametros hemostaticos difieren
en relacion con diferentes tipos de tumores, lo que sugiere
que existen factores biologicos especificos de cada tumor?,
En este sentido cabe pensar que exista algin factor espe-

cifico de los gliomas cordoides que desencadenara tras la
cirugia un mayor estado de hipercoagulabilidad sistémica
del esperado. Por ello, consideramos adecuado iniciar una
profilaxis intensa de los fendmenos tromboembolicos en
los pacientes en los que se sospeche esta patologia, con el
uso de heparinas de bajo peso molecular a dosis adecuadas
para pacientes de alto riesgo, asociados a sistemas de com-
presion neumatica y movilizacion precoz.

Conclusiones

Los gliomas cordoides son neoplasias raras, de bajo
grado histoldgico, pero cuya localizacion condiciona un alto
riesgo quirdrgico. La reseccion completa, por el momento,
parece el tratamiento de eleccion. En cuanto a las complica-
ciones postquirdrgicas, destaca una alta frecuencia de fend-
menos tromboembdlicos severos, por lo que se aconseja
extremar las precauciones en estos pacientes.
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