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CASO CLINICO

Tratamiento multimodal del condrosarcoma mesenquimal
del hueso temporal. Reporte de un caso
Multimodal handling of mesenchymal chondrosarcoma in

temporal bone. Case report

Orlando Cruz G.}, Fanny L6pez R.%, Pablo Fernandez P.°, Misleidy Napoles M.,
Zenaida Hernandez D.°, Joel Caballero G.° y Sirced Salazar R.”

A 15 year-old patient is present with the diagnostic of a mesenchymal chondrosarcoma of the
temporal bone with infiltration of the temporal muscle and with to scroll up of the temporal lobe
on January 2010. She had got a temporal craniotomy a radical insensitive modulate radiotherapy

and chemotherapy as adjuvant treatment.

Key words: Mesenchymal chondrosarcoma, skull base, radiotherapy.
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Introducciéon

1 condrosarcoma mesenquimal (CM) represen-

ta entre del 3 al 10% de todos los condrosarco-
mas primarios. Constituye un tumor cartilaginoso
maligno de alto grado, con una supervivencia glo-
bal a 10 afios del 28%"2. Muestra predilecciéon por
huesos planos, por lo que no es raro encontrarlo en
los huesos del crdneo. Son frecuentes las recidivas y
metdstasis a distancia*.

La conducta a seguir es controvertida, aunque

Recibido: 22/05/2013
Aceptado: 22/08/2013

Los autores no presentan ningun tipo de conflicto de interés.

la mayoria de los autores plantea que la mejor
respuesta estd relacionada con el manejo multi-
disciplinario, siendo la opcién mas aceptada la
combinaciéon de cirugia y radio-quimioterapia
coadyuvante’. Se presenta una paciente pedidtrica
con un CM localizado a nivel del hueso temporal
derecho, con extensién a la fosa media, en la cual se
realizé una remocioén total por un acceso combina-
do supra-infratemporal y tratamiento coadyuvante
con radioterapia de intensidad modulada (IMRT)
y quimioterapia.
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Reporte del caso

Paciente femenina de 15 afios de edad que en
octubre del 2009 comenzé a notar ella y sus fami-
liares aumento de volumen en la regién temporal
derecha sin otro sintoma asociado. Al examen fisi-
co, se constatd aumento de volumen de 6 x 6 cm,
en regiéon témporo basal derecha, de consistencia
pétrea, fijo, no doloroso a la palpaciéon y sin cam-
bios locales a nivel de la piel.

Se le indicaron estudios como: Tomografia
Computarizada (TC) (equipo M64 SIEMENS),
simple, con reconstruccién en 3d y navegacién
(Figura 1), donde se observé una lesién tumoral
hiperostética, a nivel del hueso temporal derecho,
de 6 x 6 x 5 cm, aumento de los didmetros del mus-
culo temporal y extensién hacia la fosa temporal
limitando con el orificio espinoso. En la Resonan-
cia Magnética por Imagenes (RMI) se observé en
las secuencias y T1-T2 una lesién tumoral hete-
rogénea, que aumentaba los didmetros del hueso
temporal derecho, con infiltracién del musculo
temporal y de la duramadre de la fosa media con
desplazamiento del 16bulo temporal sin infiltracién
de parénquima cerebral (Figura 2).

La paciente fue evaluada por un equipo mul-
tidisciplinario conformado por neurocirujanos,
cirujanos pldsticos, cirujanos de cabeza y cuello y
pediatras, se decidié realizar biopsia de la lesién
que resulté en un condrosarcoma mesenquimal
poco diferenciado (grado III). Posteriormente se
planificé la exéresis de la lesién de forma completa
a través de un acceso supra-infratemporal, con
reseccién del musculo temporal en su totalidad,
craneotomia del hueso temporal, incluyendo arco
cigomatico y rama ascendente de la mandibula,
base del hueso temporal, con limite a nivel del
agujero espinoso (Figura 3). La duramadre del 16-
bulo temporal necesité ser retirada por infiltracién
tumoral. Se realiz6 duroplastia con fascia lata del
cuadriceps, craneoplastia con metilmetacrilato y
sutura de rama superior del nervio facial fue sec-
cionado durante el acceso (Figura 4). Los margenes
a nivel de la fosa media estuvieron situados medial
a la fosa condilea y agujero espinoso.

La localizacién, volumen y extensién del tumor,
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impidieron en este caso la reseccién con margen
oncolégico tridimensional por lo que cirugia final-
mente se consideré marginal a los limites visibles
del tumor.

En el postoperatorio mediato la paciente evo-
lucioné con una fistula de liquido cefalorraquideo
que se traté con punciones lumbares seriadas y
tratamiento médico, quedando como secuela una
pardlisis facial periférica House Brackman III. En
las imdgenes postoperatorias de Resonancia Mag-
nética y Tomografia Computarizada se evidencié
una extirpacion total de la lesion y la presencia de
un hematoma epidural que fue tratado conserva-
doramente, siendo dada de alta a las dos semanas
de la cirugfa. A los 6 meses la paciente se encon-
traba asintomdtica y la paralisis facial mejoré a un
House Brackman II.

El estudio histopatoldgico informé la presencia
de un condro sarcoma mesenquimal poco diferen-
ciado (grado III) con infiltracién de la duramadre
y del 16bulo temporal derecho del cerebro. Micros-
copicamente se describié una gran proliferacién
de células pequenas redondas altamente indife-
renciadas sobre matriz de cartilago hialino bien
diferenciado.

El grupo médico de radioterapia discuti6 a la
paciente con los hallazgos quirurgicos y decidié
irradiar con Radioterapia de Intensidad Modulada
como modalidad terapéutica, utilizando como
energia fotones de 6 MV y campos conformados
equidistantes con la correspondiente protecciéon de
los 6rganos de alto riesgos como los ojos, el quias-
ma y nervio 6ptico, el tallo cerebral y la médula
espinal, entregdndose una dosis de 60 Gy en el vo-
lumen tumoral, con dosis convencionales de 2 Gy
diarios en el acelerador lineal previa inmovilizacién
con mascara termo deformable. El tratamiento
fue tolerado sin complicaciones por la paciente.
Unido a la radioterapia, recibié cuatro ciclos de
Adriamicina y Cisplatino, por cardiotoxicidad a
las antraciclinas fue necesario cambiar el esquema
a Cisplatino y VP16 del cual recibi6 cuatro ciclos
mads. Dos meses después de concluido el trata-
miento de quimioterapia, se constaté mediante
imdgenes de Resonancia Magnética y Tomografia
Computarizada recidiva tumoral en regién maxilar
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Figura 1. TC, con reconstruccién en 3d, donde se observa una lesiéon compleja, mixta, con dreas de crecimiento tumoral dsea
y dreas de destruccion dsea situada en region temporal inferior que se extiende hasta el agujero espinoso.

Figura 2. Imagenes de RMI en cortes axiales, coronales y sagitales donde se observa lesién a nivel de hueso temporal que se
extiende e infiltra el musculo temporal, fosa media y regién infratemporal, con desplazamiento del 16bulo temporal y ligero
edema cerebral asociado. No se evidencia infiltracion del parénquima cerebral.

Figura 3. Imagen en 3d de TC, donde mediante navegacion
se retird el arco cigomdtico y rama ascendente de la
mandibula, en linea negra esta representada el drea 6sea
que debia ser removida.
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derecha. Se intervino quirdrgicamente (remocién
total de la lesién) con resultados histopatolégicos
que confirmaron el condrosarcoma mesenquimal
y se realizé segunda linea de quimioterapia con
esquema de dos bloques, Bloque A (Carboplatino,
Vincristina, Etopoxido) y Bloque B (Ciclofosfami-
da, ACT-D) por seis ciclos alternando Bloque A y
Bloque B. La paciente falleci6 veinte meses después
de culminar el tratamiento con quimioterapia por
progresion de la enfermedad a distancia. Present6
2 metastasis en boveda craneal (una frontal y otra
temporal contralaterales a la cirugia) y metdstasis
pulmonar que constituyé la causa de defuncién
por distress respiratorio. No se volvié a considerar
la cirugia teniendo en cuenta la presencia de 3 me-
tastasis a distancia.

Discusiéon

Entre el 6 y el 12% de los condrosarcomas se
localizan en la cabeza y cuello. La base del craneo
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Figura 4. Imdgenes fotograficas trans-
operatorias: A: Flecha blanca sefialando
lesién tumoral. B: Exposicion craneal
e infratemporal, se observa la lesion
tumoral que protruye y abomba el
musculo temporal, fragmento de piel
correspondiente a la biopsia incisional
que fue incluida en la remocién
circunferencial. C: Disector de color
negro que sefiala el drea de remocién
de la rama ascendente de la mandibula
y corredor infratemporal. D: Area de
duramadre expuesta posterior a con-
cluida la remocién total de la lesion,
flecha blanca que senala la recons-
truccién de duramadre con injerto libre
de fascia lata del musculo cuddriceps.

constituye una localizacién frecuente en el drea de
cabeza y cuello, concretamente la fosa media y la
sutura petroclival®.

El condrosarcoma es definido como un tumor
maligno con diferenciacién de cartilago hialino
puro que puede presentar cambios mixoides, cal-
cificacién y osificacién. Se reconocen una serie de
variantes histopatologicas de condrosarcoma que
constituyen entidades clinico patoldgicas defini-
das. Cada una de ellas presenta una evolucién y
prondstico diferentes. El CM es considerado hasta
el momento una variante de condrosarcoma ca-
racterizada por un patrén bimérfico con un com-
ponente de células pequefias redondas altamente
indiferenciadas y otro componente de islotes de
cartilago hialino bien diferenciado. Los novedosos
estudios de inmuno histoquimica han puesto en
duda el origen de este agresivo tumor debido a
que muestra positividad para marcadores como
proteina S-100 y enolasa neuroespecifica, ambos
especificos para tumores de origen neural, lo que
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hace pensar que pudiera pertenecer a la familia
Ewing/tumores neuroectodérmicos primitivos’.

Es considerado un sarcoma de alto grado tanto
por la French Federation of Cancer Centers Sarcoma
Group (FNCLCC) como por el National Cancer
Institute (NCI)’.

Difiere del condrosarcoma convencional en su
incidencia, tratindose de un tumor extremada-
mente raro, la edad de presentacién es menor que
el condrosarcoma convencional lo cual concuerda
con la paciente que se presenta (15 afios) y muestra
un comportamiento mds agresivo y una mayor ten-
dencia a afectaciéon de huesos planos y tejidos extra
6seos. La posibilidad de recidiva local es del 80%
frente a un 17% en el condrosarcoma convencional
y la supervivencia global es menor de 60% a los 5
anos, a diferencia del convencional que muestra
cifras superiores a 85% para igual periodo**’. La
paciente presentd una supervivencia de 18 meses
coincidiendo con las caracteristicas de esta enfer-
medad.

En el Rx simple y la TC se demuestra la pre-
sencia de una lesién osteolitica, con extensién
a las partes blandas vecinas y grado variable de
reaccién peridstica. La RMI ademds de evidenciar
cambios en el periostio, bordes y didmetro del
tumor asi como estado de los tejidos adyacentes,
permite definir grado de mineralizacién, hiperce-
lularidad y necrosis tumoral por lo que es conclu-
yente para el diagndstico de condrosarcoma en el
76% de los casos. Estos hallazgos se presentaron
en la paciente. No obstante la quimioterapia pare-
ciera ser una ayuda. Se plantea que la Tomografia
con Emisiéon de Positrones permite diferenciar
lesiones cartilaginosas benignas y malignas con
una sensibilidad del 90% y una especificidad del
100%8.

En cuanto a la conducta terapéutica la cirugia
ha sido y es actualmente la principal herramienta
para el CM, siendo controvertida la radicalidad o
marginalidad de la misma, dependiendo de la lo-
calizacién y extension del tumor primario. Siem-
pre que sea posible se prefiere la cirugia radical,
la cual implica la extirpacién amplia del tumor
con margen de tejido sano tridimensionalmente.
En este sentido la planificacién preoperatoria
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mediante los estudios de imagen de tltima gene-
raciéon adquiere gran valor para establecer dichos
margenes, sobre todo en localizaciones especifi-
cas como la base del craneo, donde la presencia
de estructuras criticas dificulta la realizacién de
una cirugia radical’. El estudio de eleccién en la
planificacién preoperatoria es la RMI con la que
se obtiene una mejor definicién anatémica con
mayor resoluciéon que la TC, aunque el volumen
tumoral es mejor definido por esta dltima?. Es
por eso que ambos estudios se complementan y
son necesarios en la planificacion del tratamiento
quirdrgico. Se utilizaron ambos estudios en la
planificacion preoperatoria de la paciente lo que
contribuy¢ a los resultados quirtrgicos. Se reali-
z6 una reseccién amplia, sin embargo, teniendo
en cuenta la localizacidn y extension de la lesion
no se pudo efectuar la reseccién completa del
tumor.

A pesar de ser la cirugia la principal herramien-
ta terapéutica para el CM, ella por si sola no logra
control local de la enfermedad, sobre todo en loca-
lizaciones en las que la cirugia radical no es posible
por la presencia de estructuras criticas por lo que
la mayoria de los autores esta de acuerdo con el
uso de radioterapia complementaria'’. La paciente
recibié tratamiento con Radioterapia de Intensidad
Modulada. El tratamiento radiante combinado
de fotones y protones ha demostrado un control
local a tres anos del 90% y solo con protones del
92%?®. En otras series publicadas en las que se ha
estudiado la efectividad de las particulas pesadas
se plantea un control local a 5 afios combinando
helio y neén de 78% con dosis de 65 Gy GE y en
otras mds recientes utilizando iones de carb6n con
dosis de 60 CGE se ha logrado control local de la
enfermedad a 4 anos del 90%"".

Actualmente no estd definido el papel de la
quimioterapia en el condrosarcoma, aunque da-
tos recientes apuntan hacia un posible impacto
positivo en la supervivencia libre de enfermedad
en el caso especifico del CM, siendo esta del 76%
a 10 afnos en aquellos que tras la cirugia radical
recibieron quimioterapia adicional frente a un
17% para igual periodo en los que no la recibie-
ron, especialmente cuando se usan esquemas que
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incluyan antraciclinas®'?. A la paciente se le ad-
ministrd tratamiento con Andriamicina, Cispla-
tino y VP16 en un primer esquema y luego de la
recidiva un segundo esquema con Carboplatino,
Vincristina, Etopoxido, Ciclofosfamida y ACT-D,
sin encontrar un impacto en la supervivencia
global en comparacién con lo planteado en algu-
nos estudios®'?. Estos resultados pueden deberse
a que la paciente presentd cardiotoxicidad a las
Antraciclinas y no pudo realizarse el tratamiento
con éstas, agente que es considerado de primera
linea en estos casos.

En cuanto al pronéstico, la tasa de superviven-
cia de los pacientes con condrosarcoma depende
de la modalidad terapéutica recibida (siendo
mayor con la combinacién de remocién total con
margen oncoldgico, radioterapia y quimioterapia)
y el subtipo histolégico (la variedad mesenqui-
mal y los poco diferenciados se asocian a mayor
tasa de recurrencia y peor prondstico)*'*»'*. Se ha
planteado una supervivencia media de 24 meses
lo cual se aproximé a la mostrada por el presente
caso.

Resumen

ORLANDO CRUZ G. et al.

Conclusiones

1. El CM constituye una enfermedad poco fre-
cuente y por ende es dificil obtener experiencia
en su tratamiento en forma aislada.

2. Cuando el CM compromete estructuras alejadas
del habitual quehacer neuroquirurgico se ha de
tratar en conjunto con otros especialistas.

3. No siempre es posible la resecciéon completa del
tumor, aunque se ha de planificar para que ello
sea posible.

4. La radioterapia y la quimioterapia son com-
plementos necesarios especialmente si hubo
remanente tumoral.

5. Se requiere mas experiencia en el uso de la qui-
mioterapia.

6. Los tratamientos para el CM, hasta ahora co-
nocidos, buscan prolongar la vida y no son
curativos.

7. El Neurocirujano debe tener conocimiento de
esta enfermedad tanto como saber que no debe
trabajar en forma aislada, sino apoyarse en
otros especialistas.

Se presenta una paciente de 15 afios de edad con el diagndstico de condrosarcoma mesenquimal
de hueso temporal derecho con infiltracién del miisculo temporal y de la duramadre de la fosa
media, desplazamiento del I6bulo temporal sin infiltracién de parénquima cerebral, diagnosticada
en enero del 2010, la cual recibié tratamiento quirtirgico con reseccion total de la lesién mediante
craneotomia temporal, radioterapia de intensidad modulada y quimioterapia como tratamiento

coadyuvante.

Palabras clave: Condrosarcoma mesenquimal, base de crdneo, radioterapia.
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