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NasSe zkusenosti s Iécbou chordomu

Our Experience with Chordoma Treatment

P. BRINDZA, R. CHALOUPKA, R. GROSMAN
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ABSTRACT

PURPOSE OF THE STUDY

The aim of the study was to evaluate the group of patients operated on for chordoma at our department. We present
diagnostic and surgical management options relevant to the localisation of chordoma in the spine, and evaluate the results
in terms of post-operative complications, tumour recurrence and patient survival.

MATERIAL AND METHODS

Between 1989 and 2002 a total of 20 patients diagnosed with chordoma were treated. There were 15 men and five
women with an average age of 53 years. The cervical spine was affected in 20 %, thoracic in 15%, lumbar in 25 % and
sacral in 40 % of the patients. All of them suffered from back pain, and nine patients (45 %) had neurological symptoms.
The average time from the onset of complaints till disease diagnosis was 7.2 months.

RESULTS

The average survival time was 63 months, with eight patients (40 %) surviving for more than five years. Of the patients
with chordoma of the mobile spine, 66 % were treated by a combined antero-posterior procedure involving somatectomy,
vertebral body replacement and posterior stabilisation; for sacral spine chordoma, a dorsal approach was always used.
Of 11 patients (55 %) who required repeat surgery, eight had recurrent tumour and three had wound infection.

DISCUSSION

Chordomas are rare, slow-growing tumours usually diagnosed with a delay, particularly when localised in the sacral spi-
ne. At present magnetic resonance imaging is the essential diagnostic method allowing us to plan the appropriate surgi-
cal management. When the mobile spine is affected, a combined antero-posterior procedure including somatectomy, ver-
tebral body replacement with a graft or implant and posterior stabilisation is used. When the sacral spine is involved, some
authors prefer en bloc resection from the posterior approach, others use a combined antero-posterior procedure. Chordo-
mas are known to have a high risk of local recurrence. Post-operative radiotherapy, which makes the disease-free interval

longer, is recommendeduuu chemotherapy has no effect.

CONCLUSIONS

Chordomas are associated with serious diagnostic and therapeutic problems, with frequent local recurrence. Prognosis
is good if early diagnosis is made, and en bloc resection is performed.

Key words: chordoma, magnetic resonance imaging, local recurrence, surgery.

uvobD

Cilem nasi studie bylo zhodnotit soubor pacientti ope-
rovanych pro chordom na naSem pracovisti. Uvadime
moznosti diagnostiky a operacniho oSetfeni podle loka-
lizace na pateti. Hodnotime vysledky z hlediska vysky-
tu pooperacnich komplikaci, recidiv a preziti.

Chordom je vzacny nador se Spatnou progndzou, kte-
ry se vyskytuje na axidlnim skeletu, predilekéné v kii-
zové oblasti (50-60 %), intrakranialné na lebe¢ni bazi
a klivu (25-40 %), vzacné se nachazi primarné v obrat-
lech mobilni ¢asti patete (9—15 %) (7, 23). Predstavuje
jenom 1 % vSech primdrnich malignich kostnich tumo-
ru. Vznika ze zbytkd notochordy, ktera se tvoii ve 3. tyd-
nu embryondlniho vyvoje a tvofi zdklad budouci pate-
fe. Okolo notochordy se kondenzuje mezenchym —

zaklad obratll. Jeho malignita byla dlouho podcenova-
na, dnes se zafazuje mezi primarni maligni kostni tumo-
ry (28, 31), ktery ale metastazuje vzicné a pozdé
v 3-48 % prevazné do plic, kiiZe, jater, kosti, t€l jinych
obratlu (6, 7, 9, 24, 33).

Postihuje vice muze 2:1, nejcastéji ve vé€ku 40-70
roku, ale miZe se objevit i u mladSich pacientti, dokon-
ce déti (13, 21, 27). V naSem souboru mél nejmladsi
pacient 13 roki. Podle Delanka et al. (7) se chordom cho-
vd jako inkludovana expanze ohrani¢end pseudopouzd-
rem, kterd roste pomalu, ale agresivné, pti velkém obje-
mu i extraosedln€. Tumor expanduje prevazné ventralné,
dorzalné a laterdlné, protoZe vertikdlnimu Sifeni brani
koncova ploténka obratlového téla a intervertebralni disk.

Vzhledem k jeho lokalizaci na pateti a agresivnimu
ristu je casto nemozné provést jeho radikalni resekci
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Tab. 1. Prehled provedenych vykonit u pacientit operovanych na nasem pracovisti

Veék/ Doba PostiZzené | Pristup | Vykon Instrumentarium Komplikace Recidiva | Reoperace
roky sledovani | obratle
(mésice)/
pohlavi
70 1/m Cl an transoral.biopsie | 0 0 - 0
13 1/m C2-3 ap SE+DKS+stép Caspar/ Hartshill 0-5 | O - 0
38 180/ C2-3 po DKS Hartshill C0-6 0 + 5x
58 26 /m C3-4 ap SE+DKS+5tép Poldi dlahy CO-6+ | infekt - 4x
Gallie C1-2
33 32/m T1-2 ap SE+DKS+5tép Dewar C6-T3 0 + 4x
52 10/ m T4-5 ap SE+DKS+Harms | Isola T2-6 0 - 0
64 30/ m T12-1.2 ap SE+DKS+Harms | Miami T11-L3 0 + 2x
74 1/2 L3 ap SE+DKS+AC USS L2+4 0 - 0
74 9/1% L3 po DKS Miami L1-5 infekt - 1x
52 77/ m L3 ap SE+DKS+AC Daniaux L2—4 0 + 2x
56 167 / m L34 an SE+Harms 0 selhani ledvin, - 0
retroperit.absces
trombosa v.fem.
41 113/ m L2-3 ap SE+DKS+Harms | TSRH T12-L5 0 + 2x
46 1/z S1 po margindl.resekce | O 0 - 0
63 62 /m S1 po intralesion.resek. | O 0 + 2x
75 52/ m S1 po intralesion.resek. | O serom - 0
43 238 /m S1-3 po intralesion.resek. | O 0 - 0
64 7/ m S1 po margindl.resekce | O 0 - 0
56 107 /z S1 po intralesion.resek. | Isola L5-S2 infekt - 1x
44 82/m S3-5 po margindl.resekce | 0 0 + 4x
51 81 /m S3-5 po intralesion.resek. | O 0 + 1x

Legenda: SE = somatectomia, DKS = dekomprese, an = predni, po = zadni, ap = kombinovany, AC = armovany cement

Obr.1. 51lety muZ s chordomem S3-5: 2 roky po resekci tumo-
ru se objevila recidiva, proto absolvoval pétkrdt termoablaci
a dalsi subtotdlni resekci tumoru

a proto ¢asto pozorujeme lokalni recidivu. Pfi lokaliza-
ci v sakru tvori periost a presakrélni fascie pevné hrani-
ce, které zabranuji jeho preristu do rektdlni stény
(obr.1). Zasadni chyba v diagnostice je transrektdlni
biopsie, ktera poruSuje tuto hranici a musi se pak casto
provést resekce rekta (27).

SOUBOR PACIENTU A METODIKA

V letech 1989-2002 jsme na ortopedické klinice FN
Brno operovali celkem 20 pacientd s potvrzenou diag-
nézou chordomu. V souboru bylo 15 muzi (75 %) a 5
Zen (25 %), s primérnym vékem 53 let (13-75 ). Posti-
Zeni kréni patete tvotilo 20 % (4 pacienti), hrudni 15 %
(3 pacienti), bederni 25 % (5 pacientt) a sakralni 40 %
(8 pacientll). Primérna doba do prvni navstévy lékare
od zacatku potiZi byla 4,5 mésice, k stanoveni diagné-
zy pak 7,2 mésice.

Diagnéza byla u vSech pacientti potvrzena histolo-
gicky, a to u jednoho pacienta s postizenim C1 po trans-
oralni biopsii, jednou perkutanni biopsii pfi postiZzeni L3
a ve zbylych ptipadech oteviené biopsii. Sest pacienti
bylo jiZ primarné operovanych na jinych pracovistich.
Vsichni méli bolesti zad, jedendct pacientll bylo bez
neurologické symptomatologie, Ctyfi jsme hodnotili
Frankelovou klasifikaci jako D, ¢tyfi Frankel C a jed-
nou Frankel B, tento pacient vSak prod¢lal jiz Ctyfi ope-
race na jiném pracovisti.

U postiZeni kréni patefe jsme dvakrit zvolili kombi-
novany pristup pfedo-zadni, kdy jsme zepiedu provedli
somatektomii s nadhradou téla Stepem a stabilizaci dla-
hou, zezadu u jednoho dekompresi a stabilizaci mode-
lovanymi dlahami Poldi v kombinaci s metodou Gallie
C1-2, u druhého metodu Hartshill (tab. 1). V obou pfi-
padech byla zadni stabilizace aZ k okciputu. U dalSiho
pacienta byl jenom zadni vykon dekomprese a stabili-
zace Hartshill. U jednoho jsme provedli pouze transo-
ralni biopsii, jednalo se o polymorbidniho 70letého
muze s postizenim C1.

—b—



s_382_387_brindza

21.10.2009 15:24 Stranka 384

384/ ACTA CHIRURGIAE ORTHOPAEDICAE
ET TRAUMATOLOGIAE CECHOSL., 76, 2009

Obr. 2b. Zezadu provedena dekomprese a stabilizace TSRH
T12-L5, pak zepredu somatektomie L2,3 a ndhrada Harmso-
vym koSikem

U hrudni patefe jsme pouZili vZdy kombinovany pre-
do-zadni vykon, zepfedu somatektomii a ndhradu téla
dvakrat Harmsovym koSikem a jednou $tépem, zezadu
stabilizaci (Dewar, Isola, Miami).

U bederni pétefe jsme u jednoho pacienta provedli
pouze zadni dekompresi a stabilizaci Miami, trikrat
kombinovany vykon. Po pfedni somatektomii jsme jed-
nou pouzili Harmsav kosik (obr. 2a, b, ¢) a dvakrat armo-
vany cement, zezadu jsme provedli dekompresi a stabi-
lizaci (USS, Daniaux, TSRH). U jednoho pacienta byla
provedena somatektomie L3-4, dekomprese, Harmsiiv
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Obr. 2a. Predoperacni rtg a MR 41leté-
ho pacienta s chordomem L2-3

Obr. 2¢. Po 6 letech zjistena recidiva tumoru, proto provede-
na zadni dekomprese, resekce tumoru, vyména instrumentace
TSRH za Legacy T12-L5 a za dalsi 4 mésice posileni fiize USS
T12-L4; pacient odchdzel domii schopen samostatné chiize bez

opory

kosik a v druhé dobé€ byla planovana zadni stabilizace
a faze, kterou ale pro selhani ledvin a retroperitonedlni
absces neabsolvoval. Nasledné doslo ke kyfotizaci
L patete, nicméné tento pacient preziva dodnes 13,5 roku
bez recidivy, chodi o francouzské holi fixovan v trojbo-
dové trupové ortéze.

Pfi postiZeni sakra jsme vzdy volili samostatny zad-
ni pristup. Trikrdt jsme vykon hodnotili jako margindl-
ni a pétkrat jako intralesiondlni exstirpaci. V jednom pii-
padé jsme po exstirpaci S1 vznikly defekt vyplnili
alostépy a u jedné pacientky jsme byly nuceni po ex-
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stirpaci S1 pouZit zadni stabilizaci Isola. U vSech pa-
cientl byla soucédsti operace dekomprese nervovych
struktur. Pfi v§ech zadnich vykonech s instrumentaci
standardné provadime zadni fuzi.

Vsichni pacienti byli operovani jednodobé, jenom
u jednoho pacienta jsme zvolili dvoudoby postup pro
velké peroperacni krevni ztraty pii zadni dekompresi
a stabilizaci, kdy se v druhé dobé provedla predni soma-
tektomie, dekomprese a Harmsidv koSik. Po operaci
C pétete pacienti pouzivali mékky limec, u T a L pate-
fe Ctyrikrat Jewet, jednou bivalvovanou ortézu, jednou
reklinac¢ni korzet, dvakrat bez fixace a po operaci sakra
byly bez fixace.

VYSLEDKY

Po operaci doSlo ke zlepSeni neurologie u 4 pacien-
t, 15 bylo beze zmény a u 1 se neurologie zhorsila. Re-
operaci podstoupilo celkem 11 pacientd (55 %), z toho
u 8 (40 %) se jednalo o recidivu tumoru a tfikrat infekt,
ktery si vyzadal zavedeni proplachové lavdze (dvakrat
soucasné s odstranénim instrumentace, jednou instru-
mentace ponechédna). U jednoho pacienta doslo k akut-
nimu selhdni ledvin, retroperitonedlnimu abscesu
a tromboze v. femoralis. V jednom ptipadé€ se vytvofil
serom v operacni rané (feSen punkci). Pacienti s recidi-
vou tumoru podstoupili 1-5 reoperaci (~ 2,5), z toho ve
vétsiné pripadu §lo o paliativni dekompresi. U Zadného
pacienta s recidivou jiZz nedoSlo k eradikaci tumoru.
U jednoho pacienta se objevili implantaéni metastazy
v kiizi (obr. 3), orgdnové metastize jsme nepozorovali.

Priimérna doba preZiti byla 63 mésict, a to po opera-
ci kréni patere 52 mésici, hrudni 24 mésici, bederni 73
mésich a kiizové 78 mésicti. Osm pacientil (40 %) pre-
Zivalo déle nezZ 5 let, 14 pacientt jiz zemfelo, 6 preziva
dodnes, z nichZ jenom tfi chodi na kontroly.

DISKUSE

Klinicky obraz zélezi na lokalizaci tumoru, je dlouho
asymptomaticky vzhledem k pomalému ridstu. Latence
mezi vznikem nddoru a diagndzou je dlouhd, podle lite-
ratury pramérné 1,5 roku (7). V naSem souboru je tato
doba kratsi (7,2 mésice), coz ziejmé souvisi s vySsim
procentem postiZzeni mobilni ¢asti patete (celkem 60 %),
kde symptomatologie nastupuje diiv nez v sakralni
oblasti. Zakladnim pfiznakem je bolest odpovidajici
lokalizaci postiZeni, Casto nereagujici ani na opiaty, dale
symptomy vyplyvajici s tlaku na nervové struktury, kte-
ré mohou imitovat hernii disku, s pfiznaky bolesti a sla-
bosti dolnich koncetin nebo poruchou citlivosti. V pfi-
padé sakralni oblasti jsou to anorektdlni a urologické
symptomy vyplyvajici z tlaku obrovské expanze na tyto
struktury. Patologicko-anatomicky variruje od pevné az
po semitekutou hmotu, ale obvykle je dobie opouzdien
(mékké, Sedé, semitransparentni, lalocnaté tkané, 25).
Muze obsahovat lokalni kalcifikace nebo osifikace,
loziska hemoragie a nekrézy. Obvykle predstavuje sta-
dium IB podle Ennekinga (11). Siif se obvykle presak-
ralné subperiostilné, ale mize se Sifit i do sakralniho
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Obr. 3. U 67letého pacienta se 3roky od exstirpace chordomu
S1 a rok od reoperace objevily implantacni metastdzy v kiiZi

kanélu. Odtlacuje, ale neprortsta do kone¢niku, délohy,
mocového méchyie a nékdy vypliiuje celou malou
panev, nebo dokonce proristd z panve do hyzdi jako
obrovska masa.

V diagnostice je zdkladnim vySetfenim ,,per rectum
s hmatnou obrovskou masou presakralné. Na rtg snim-
ku vidime osteolytické a remodelacni zmény, samotnou
tumord6zni expanzi lokalizovanou ventralné od sakra vét-
§inou nezjistime. CT nam pomuZe objasnit rozsah kos-
ti destrukce, ale v dneSni dobé je zdsadnim vySetfenim
MR, kde se zobrazuje ¢asto masivni expanze v malé pan-
vi s odtlacenim okolnich organili, s moZnou infiltraci
mékkych tkdni (6). Musime upozornit, Ze se Casto pat-
rd po patologii v LS prechodu a rutinni CT nebo dokon-
ce MR nezobrazi oblast distalné od S2. Na rozdil od vét-
Siny kostnich tumord, u chordomi miiZe scintigrafie Tc
zobrazit sniZenou aktivitu nebo normélni distribuci ra-
diofarmaka. M4 vyznam spiSe pii patrani po metasta-
zach. Kone¢nik a mo¢ovy méchyft vétSinou nejsou infilt-
rované, proto se proktoskopie a cystoskopie standardné
neprovadi. V diferencialni diagnostice zvaZujeme chon-
drom, chondrosarkom, ependymom, velkobunécny
tumor, metastiazy a spondylodiscitidu (22). Jedinou
mozZnosti jak stanovit diagndzu je biopsie. VétSina auto-
i odmité transrektalni a transvaginélni biopsii pro poru-
Seni pfirozené hranice mezi tumorem a rektdlni sténou
(25, 27), ale biopsii ze sakra provadi oteviené zadnim
pristupem, jini preferuji punk¢ni biopsii transperineal-
né (6). My jsme provedli u jednoho pacienta s postiZe-
nim C1 transoralni biopsii, jednou perkutanni biopsii pfi
postiZzeni L3 a ve zbylych pfipadech otevienou biopsii.

Chirurgicka 1écba je velice obtizna. Nadéji na vylé-
¢eni ma jediné kompletni ,,en bloc* exstirpace se Siro-
kymi okraji zdravé tkané (2, 16, 26, 32, 34), bez posko-
zeni pseudopouzdra, co je t€Zké dodrzet pfi postiZeni
mobilni patefe, kde nesmime poskodit michu a zacho-
vat nervové kotfeny. De Santis et al.(8) dokonce uvadi,
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Ze pii lokalizaci proximalné od S2 se vzdy jedna pouze
o paliativni vykon a recidiva je pravidlem. Pfesto je ope-
race ¢asto nutnd pro myeloradikularni postiZzeni. U sak-
ralnich chordomt se nejcastéji kompletné exstirpuje
postiZend distalni Cast sakra, os coccyx a mékké tkané
véetné nervd, svalll a kize. Kaiser et al.(20) uvadéji
lokalni recidivu u pacientt s en bloc resekci ve 28 %,
kdezto u pacientd kde bylo porusené pouzdro v 64 %.
Vysokd amputace sakra v§ak ohrozuje lumbopelvickou
stabilitu a totalni sakrektomie je extrémni multidiscipli-
narni vykon, vyZadujici stabilizaci oddélené bederni
patere od panve (12, 29) a vytvoreni muskulokutannich
laloki k rekonstrukci sakralniho defektu (10). Gunter-
berg et al. (15) zjistil pokusy na kadaverech, Ze nosna
funkce panevniho kruhu je bezpe¢na pii zachovani mini-
malné 50 % sakroiliakalniho kloubu a pfislusnych liga-
ment. Cést autorG preferuje samostatny zadni pifstup
(14, 27), jini jsou zastdnci kombinovaného predo-zad-
niho pfistupu (6, 17, 29, 30), protoZze poskytuje lepsi
kontrolu cév a umoziiuje provést soucasné kolostomii,
v pfipadé€ nutnosti resekci rekta pro infiltraci jeho stény
a pri riziku inkontinence stolice po excizi obou S1 kofte-
nl. Doporucujeme transverzalni incizi tvaru ,,U* nebo
» Y konvexitou kranidln€, protoZe vertikdlni incize
miZe poskodit andlni svérac (14). Idedlni je resekovat
sakrum distalné od S3, ¢im se zachovaji sfinkterové
funkce. Pfi resekci v drovni S2-3, kterd muze obsaho-
vat jeden nebo aZ vSechny 4 kofeny S2-3, maji pacien-
ti periandlni necitlivost a rizné€ zdvaznou poruchu sfink-
terovych funkci (18). Pfi resekci kofentt ST mohou mit
motorické poruchy s obtiZnou chiizi s oporou a kom-
pletni ztritou sfinkterovych funkci (6, 12). Naplanova-
ni drovné resekce predchazi peclivé zkoumani sakros-
pinalniho kandlu v obraze MR. Ne vZdy plati resekce
o jeden segment vyS neZ je hranice tumoru na kosti, pro-
toZe chordomy mohou vystupovat ve spindlnim kanalu
vyS$ nad tuto uroven (12). Stejné tak Yonemoto et al. (35)
upozoriiuje na peclivé zkoumani infiltrace sedacich sva-
It na MR, které museji byt bezpecné Siroce zreseko-
vany bez poruseni hranice. KdyZ neni mozné provést
radikdlni excizi, to znamena pfi marginalni nebo intra-
lezionélni resekci, doporucuje se vysokodavkova adju-
vantni radioterapie (4, 13, 27). Néktefi autofi ji prova-
déji standardné u vSech operovanych pacientd (6).
Pooperacni rtg po Siroké resekci prodluZuje desease free
interval (3, 5, 19, 36). Chemoterapie nema velky efekt
(1, 31), stejné tak jsme nepozorovali efekt termoabla-
ce. V ramci pooperacni observace doporucujeme CT
nebo MR panve a rtg hrudniku kazdé 3 mésice po dobu
2 roki, pak kazdych 6 mésicii dalsi 3 roky a dal jednou
rocné.

ZAVER

Chordomy predstavuji vazny diagnosticky a terapeu-
ticky problém s vysokou mirou lokalni recidivy. Proto
by pacienti s touto diagndzou méli byt odeslani na spe-
cializované pracovisté zabyvajici se operativou onkolo-
gického postiZeni patete. Kvalita Zivota po operaci je
Casto vyrazné sniZena vzhledem k recidivim tumoru,
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infek¢nim komplikacim a neurologickym piiznakdm.
Nas soubor je maly, coZ souvisi s nizkym vyskytem toho-
to tumoru v populaci, zajimavy je vSak v tom, Ze obsa-
huje pacienty s postizenim v celém rozsahu patere.
Potvrzuje vysoké riziko lokalni recidivy a naslednych
reoperaci, které maji maly efekt. Lep$i prognézu lze
ocekavat pti Casné diagnoze a zasad€ en bloc exstir-pace.
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