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El tumor benigno de celulas notocordales

1. Introducccion

El tumor benigno de células notocordales (TBCN) es un tumor benigno con diferenciacion notocordal. Dentro del espectro de los tumores
derivados de la notocorda, encontramos dos tumores benignos que son el tumor benigno de células notocordales y la ecordiosis fisalifora, y
un tumor maligno con alta recurrencia y potencial metastasico como es el cordoma.

El TBCN se describe por primera vez y de forma aislada a finales de siglo XIX, pero solo cobra relevancia a raiz de la publicacion de un caso en
la International Skeletal Society del afno 1999. A partir de entonces, se realizan multiples publicaciones con la particularidad de que en cada
una de estas publicaciones se nombra al TBCN con una nomenclatura distinta. Los distintos términos que se han empleado para nombrar
esta entidad son: cordoma benigno, resto notocordal benigno, hamartoma notocordal gigante, ecordiosis fisalifera vertebral, lesion
notocordal benigna, resto notocordal gigante, etc. Su definicion se realiza por primera vez en el afno 2013 en la clasificacion de la WHO de
tumores 0seos y de partes blandas.

Se trata de un tumor a menudo asintomatico y con frecuencia hallado como incidentaloma en estudios de imagen de la columna vertebral.
Su incidencia real es desconocida (se describe en hasta un 20 % de las autopsias realizadas a adultos) y se piensa que con el uso creciente de
los métodos de imagen ésta incidencia podria aumentar.

Esta entidad es desconocida para multitud de radiélogos y confundida con hemangiomas vertebrales u otras lesiones 0seas. El conocimiento
de esta entidad y su apariencia tipica, permite al radidlogo excluir la posibilidad de metastasis, linfomas u otra patologia oncologica. El
conocimiento de esta lesion y la controversia que existe en la literatura como posible lesion precursora del cordoma es de vital importancia
dada su similitud histologica, radioldgica y la asociacién de ambas entidades en distintas series de casos.

Por tanto, el objetivo de esta presentacion es describir los hallazgos radiologicos, el diagndstico diferencial del tumor benigno de células
notocordales y revisar la bibliografia existente en este tipo de tumores y su controvertida asociacion como precursor del cordoma.

TUMOR BENIGNO DE CELULAS NOTOCORDALES (TBCN)

Tumores con diferenciacion notocordal
+  BENIGNOS MALIGNOS

— Ecordiosisfisalifora - Cordoma,
- Tumor benigno de celulas nototcordales

TERMINOLOGIA A EXTINGUIR EN LA LITERATURA

- Cordoma benigno - Ecordiosis fisalifora vertebral
- Resto notocordal benigno - Lesion notocordal benigna

- Hamartoma notocordal gigante - Resto notocordal

OBJETIVOS DE LA PRESENTACION

- Describir los hallazgos radiologicosy el diagnostico diferencial
- Revisar la bibliografia existente y su controvertida asociacion como prescursora del
cordoma
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2. Clinica.

Se trata de un tumor a menudo asintomatico, aunque se describe algun caso con dolor cronico debilitante.

Tiene una distribucion igual por sexos y una media de edad de presentacion de alrededor de los 39 anos.

3. Diagndstico y hallazgos radiologicos.

Normalmente, se trata de un tumor incidental, habitualmente de pequeno tamano, menor a los 3 cm y confinado a una vértebra, aunque
pude coexistir con otros TBCN en otras vértebras. Es una lesion que por definicién no presenta criterios de agresividad radiologica y debe ser
estable en el tiempo.

Su localizacion mas frecuente es en la region sacro-coccigea y la base del craneo, seguido por la columna cervical y lumbar. Su localizacion
suele ser central dentro del cuerpo vertebral.

Caracteristicamente, el diagnodstico radiolégico de esta lesion se realiza por RM, aunque también pude visualizarse en TC y de forma menos
frecuente por rx simple. Su apariencia en RM y TC es tipica.

La radiografia simple puede mostrar una esclerosis sutil y mal definida en uno de los cuerpos vertebrales y ocasionalmente una vértebra de
marfil. Sin embargo, lo mas frecuente es que sean indetectables por rx simple.

La TC puede mostrar una ligera esclerosis vertebral, mal definida o puede ser indetectable. La clave para su diagndstico es la ausencia de
destruccion de la cortical y |a falta de osteolisis y de componente de partes blandas.

La RM muestra una lesidn bien definida, homogéneamente hipointensa en T1 e hiperintensa en secuencias T2 y STIR o fat-Sat. Se trata de
lesiones que no realzan tras administracion de contraste con gadolinio-DTPA ni captan con gammagrafia. La clave para su diagnodstico es la
ausencia de masa de partes blandas y la falta de osteolisis.

Otra caracteristica no siempre presente es la existencia de grasa intralesional. En TC estas areas se visualizan como focos de baja densidad
rodeadas de esclerosis, que pueden tener morfologia en burbuja y presentan densidades Hounsfield grasa. En RM se visualizan como focos
hiperintensos en secuencias T1, que suprimen con secuencias de supresion grasa. Esta caracteristica es importante conocerla con el fin de no
confundirla en TC como areas de destruccion ésea.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS TBCN

Asintomatico
Pequeno tamano: <3 cm

Localiza: +frec: base del craneo y sacrocoxis.
Sin agresividad radiologica : NO OSTEOLIS NI MASA DE PARTES BLANDAS

Estabilidad temporal

0JO PENSAR EN CORDOMA
Indetectable SI HALLAZGOS ATIPICOS :

— Ligera esclerosis mal definida - Sintomas constantes
- >3Cm

¥ B__ - Coesixtencia de areas
— lLesidn bien definida liticas vy escleroticas

Sefial: T1, : T2y STIR T: Componente de partes
blandas.
NO capta contraste

+ IC

Grasa Intralesional

ot e
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3. Diagnostico y hallazgos radioldgicos.

Desde el punto de vista radiologico, el TBCN plantea el diagnostico diferencial con:

e Cordoma:

o Presenta una clinica mas obvia. La presencia de dolor es practicamente universal. El resto de sintomas va a depender de
la compresion o invasion de nervios o estructuras vecinas.

o Al igual que el TBCN muestra predileccion por la region sacro-cocigea vy la base del craneo, seguido por la columna
cervical y lumbar.

o Presenta masa de partes blandas con extension extraosea.
o Son lesiones liticas
o Realzan tras administracion de contraste.

e Metastasis de mama:

o Suelen presentar captacion tras administracion de contraste.

 Otro tipo de metastasis:

o Suelen presentar captacion tras administracion de contraste.
o Son lesiones osteoliticas.

e Linfoma
o Suele presentar captacion de contraste.

o Asocian componente de partes blandas.

* Hemangioma
o Realza tras administracion de contrase

o Trabéculas engrosadas con signo del “polka dot” o “falda de lunares”.

Los hallazgos atipicos del TCBN que deberian de hacernos pensar en cordoma u otra entidad son sintomas constantes, tumores de mas de 3

cm, ausencia de grasa dentro de la lesion en RM, realce con gadolinio, coexistencia de areas liticas y esclerdticas y componente de partes
blandas significativo.

DX DIFERENCIAL TBCN

* CORDOMA

Sintomaticos.
= Localizacion .

Masa de partes blandas extraosea.

- Realce tras administracion de contraste.
METASTASIS

- Realce tras adminstracion de contraste +/-masa partes blandas

LINFOMA

— Realce tras adminstracion de contraste
— Masa de partes blandas

HEMANGIOMA

- Realzatras administracion de contraste
- |magen de trabeculas engrosadas con signo de «POLKA DOT»
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4. Anatomia patologica.

A pesar de que en la mayoria de casos se va a poder establecer un diagnostico de presuncion por la imagen. La prueba de referencia para el
diagnostico definitivo del TBCN continua siendo el estudio anatomo-patolégico mediante biopsia o reseccion.

Desde el punto de vista histologico, el principial diagndstico diferencial se plantea con el cordoma. Ambos tumores muestran células

fisaliferas, pero el TBCN se caracteriza por la ausencia de material mixoide, atipias (aunque a veces puede existir cierta atipia leve), necrosis y
destruccion trabecular.

Sin embargo, la anatomia patologia no esta exenta de limitaciones ya que ambos tumores comparten un patréon inmunohistoquimico similar
con atipias celulares que se pueden superponer. Otro factor a tener en cuenta es la coexistencia en la misma muestra de TBCN y de cordoma
v la falta de representatividad de las muestras procedentes de biopsias. Cuando se realiza una biopsia solo analizamos |las muestras
obtenidas en la regidn biopsiada pero no la de la totalidad del tumor, lo cual puede conllevar a la existencia de falsos negativos en caso de
coexistir TBCN y cordoma. En |la literatura, se describen resultados de biopsias inicialmente diagndsticadas de cordomas y con un resultado
de TCBN tras la reseccion en bloque y al revés biopsias infradiagnosticadas como TBCN que tras la reseccion en bloque del tumor se
demuestra la coexistencia de cordoma y TBCN. Por todo ello, y a pesar de que el estudio histolégico se considera el gold estandard se deber
ser cauto en la interpretacion de los resultados.

En las biopsias, los hallazgos radioldgicos juegan un papel crucial, la ausencia de destruccion osea, masa de partes blandas y ausencia de
realce deberia ir a favor del TBCN y en contra del cordoma. En aquellos casos en los que el diagndstico radiolégico es de cordoma y |la biopsia
es de TBCN se ha de ser cauto y excéptico y correlacionar lo datos con el estudio radiolégico. Con el fin de evitar falsos negativos se
recomienda realizar las biopsias en la zona de osteolisis cortical y/o masa de partes blandas.

En aquellos casos que histologicamente planteen dudas deberia de realizarse un abordaje multidisciplinar correlacionando los hallazgos de
imagen junto con el estudio histolégico ya que la distincion entre ambos tipos de tumores es clave, mientras que el TBCN presenta un
manejo conservador, el cordoma requiere de una reseccidon en blogque con margenes amplios libres de enfermedad sin/con radioterapia (de
ello va a depender evitar recurrencias y la posibilidad de metastasis).

DX DEFINITIVO TBCN

« ANATOMO-PATOLOGICO

— Limitaciones:

* Patron inmunohistoquimico similar con atipias celulares que se
pueden superponer

* Coexistencia del TBCN y cordoma

* Falta de representatividad de la muestra en las biopsias.
* Falsos positivos y negativos,

* Necesario abordaje multidisciplinar clinico, radiologico e
histologico.

Ausencia de destruccion 0sea, masa de partes blandas y
ausencia de realce deberia ir a favor del TBCN y en contra del
cordoma.

Sintomas constantesy <3cm: Ojo con CORDOMA INCIPIENTE.
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5. Manejo y tratamiento.

El manejo y tratamiento del TBCN es controvertido y no esta claramente definido.

Por un lado, existe una corriente cientifica que piensa que el TBCN es un tumor benigno con un diagnostico claro (histologico y radiologico)
gue no requiere de la realizacion de biopsias y por otro lado existen multitud de autores que le confieren al TBCN un posible potencial
maligno como tumor precursor del cordoma, pudiendo sufrir transformaciéon maligna. Esta Ultima corriente de pensamiento se debe a su
similitud histologica, solapamiento en sus localizaciones y las series de casos publicados donde demuestran |la coexistencia de areas de
cordoma junto con areas adyacente de TBCN.

No obstante, no existe evidencia cientifica de ningun TBCN que haya degenerado a cordoma, si bien hay que tener en cuenta que las series
publicadas no presentan seguimientos superiores a los 10 anos. Se plantea que los TBCN pueden ser un hallazgo coexistente en pacientes
con cordoma o incluso podrian suponer un riesgo aumentado para desarrollar un cordoma pero no necesariamente un precursor del mismo.

A pesar de todo lo indicado, dada la comorbilidad que supone realizar resecciones en blogue con margenes amplios y la ausencia de
causalidad en la evidencia cientifica, hoy en dia se prefiere no realizar tratamientos agresivos a los TBCN y se sugiere realizar seguimientos
radiologicos a largo plazo como medida preventiva. Lo que no esta claro ni se cita en la bibliografia es la periodicidad del seguimiento. En
aquellos casos dudosos se recomienda realizar biopsia.

En el seguimiento el signho radioldgico mas util es la existencia de algun cambio en la lesién, bien sea con la aparicion de destruccién oOsea,
captacidn de contraste o presencia de partes blandas.

La reseccidn conservadora se reserva para aquellos casos sintomaticos y aquellos casos mayores a los tres centimetros.

6. Conclusion.

El conocimiento del tumor benigno de células notocordales permite realizar un diagndstico radiologico de certeza en la mayoria de
los casos, siendo su manejo conservador, pero siempre con seguimiento a largo plazo dada la controversia de su posible asociacion
como lesién precursora del cordoma.

MANEJO Y TTO TBCN

Manejo controvertido y en discusion. No existe consenso.
2 corrientes de pensamiento:

— Asociacion del TBCN y el cordoma: probable lesion
precursora del cordoma. Podria ser un continuo de |a
misma enfermedad.

— No evidencia de causalidad TBCNcordoma.

Recomendacion preventiva de realizar tto conservador y
controles evolutivos a largo plazo.

* Reseccion conservadora: casos sintomaticos y > 3cm.

* Reseccion en bloque con margenes amplios: sospecha de
cordoma.
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| Figura 1. Mujer de 58 aflos con estudio cervical realizado para descartar mielopatia cervical. En RM lesion Gsea que

- Ocupa 13 practica totahdad del cuerpo vertebral de C6, sin interrupcion de 13 cortical ni masa de partes blandas

' Hipointensa en T1 7SE (A y G), hiperintensa en 72 TSE (B) y Stir (C) e hipointensa T1 TSE + Gd (D y H) . En TC 13 lesion no
03 visible en cortes axiales (E) y muestra hgera esicerosis ded soma con respecto al resto (F).

-

TBCN. Figura 1
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' FIgUra 2. Mujer de 39 afos. Cervicalgia tras accidente de tréfico. RM craneal previa del 2017 sin cambios

L sgnificativos, En RM lesion en el cuerpo de C2, sin interrupcion de 13 cortical m masa de partes blandas, Hipointensa en
' TITSE (A ), hipernntensa en T2 TSE (B) y Stir {(C) e hipointensa T1 TSE + GA (D y G) . En TC 12 1esion no &s visable {(F).

| Incidentalmente se identifica islote &se0 en el soma de (4.

TBCN: Figura 2
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| Figura 3. Muijer de 77 aios que acude a urgencias por rectorragia. A la palpacion se palpa masa presacra de
- consistencia petrea. En BM voluminosa tumoracion 0sea centrada en sacrocoxis que asocia Yoluminaso componente de
partes blandas y destruccion 0sea. Se trata de una tumoracion de intensidad de sefial heterogénea con focos de
sangrado =0 , marcadamente hipernintensa en T2 y Stir, probablemente debido a componente maxosde, que realza tras
- admumistracion de contraste (E). Inadentalmente se identifica otra lesson 0sea en el soma de S2 . SIN Masa de partes

blandas n interrupaon de i cortical, que presenta e comportameento tipsco de TBCN. £l resultado histologco de AP
- confirmo ambos hallazgos radiologcos.

ITBCN Y CORDOMA CASO 3

=y
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