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Introduccion

cQuée debo hacer? Si usted o alguna persona gque conozca
tiene cordoma, probablemente se ha encontrado haciéndose
esta pregunta. Y es una pregunta importante para hacer,
porgue cuando se refiere a la forma de tratar el cordoma, 1o
gue haga, o deje de hacer, puede tener un impacto importante
en su vida. Esta publicacion tiene el proposito de ayudarlo

a encontrar esa respuesta para gque pueda tomar decisiones
informadas y obtener la mejor atencion posible para usted o
SUs seres gueridos.

Este folleto contiene recomendaciones desarrolladas por un grupo de mas de

40 médicos de vanguardia que se especializan en la atencion de pacientes

con cordoma. La Chordoma Foundation, junto con la European Society for
Medical Oncology (Sociedad europea de oncologia médica), reunieron este

grupo para llegar a un acuerdo sobre las mejores maneras de tratar el cordoma
sobre la base de toda la evidencia disponible. Sin este acuerdo entre expertos,
muchos pacientes de cordoma no estaban recibiendo el tratamiento mas actual

y adecuado, y por lo tanto no se les estaba dando la mejor oportunidad de
combatir su enfermedad. Por lo tanto, el objetivo del grupo fue desarrollar una
referencia que pudiera ayudar a los médicos de todo el mundo a proporcionar una
atencion mejor y mas uniforme a sus pacientes de cordoma. Las recomendaciones
resultantes de los expertos se publicaron en 2015 en la prestigiosa revista médica
The Lancet Oncology.

Pero crear recomendaciones para los médicos no es suficiente. La Chordoma
Foundation considera que también es muy importante que estas recomendaciones
estén a disposicion de los pacientes y cuidadores en un formato que sea
comprensible y facil de usar. Es por eso que creamos este folleto. Nuestra
esperanza es que le proporcione la informacion y los conceptos que lo ayuden

a ganar su batalla contra el cordoma. Si tiene alguna pregunta mientras lee

esta informacion, comuniquese con support@chordoma.org y un asistente para
pacientes con gusto lo ayudara.



Como usar este folleto

Las paginas siguientes son un fiel resumen de la informacion y las
recomendaciones presentadas en el documento The Lancet Oncology. El texto
sombreado en un cuadro celeste o marcado con el logotipo de la Chordoma
Foundation contiene informacion adicional, explicaciones y consejos de la
Chordoma Foundation para ayudarlo a comprender y a actuar basandose en las
recomendaciones de los expertos.

Si fue diagnosticado recientemente, todmese el tiempo de leer la seccion
“Comprender el cordoma” para obtener importante informacion de fondo sobre
la enfermedad.

Si se esta preparando para cualquiera de las etapas del tratamiento, también
encontrard secciones que contengan informacion y recomendaciones de
expertos sobre cirugia, radioterapia y tratamiento farmacologico. Lea esta
informacion atentamente y hable sobre ella con sus cuidadores y médicos.

Los términos en fuente negrita azul se incluyen en el glosario. La Chordoma

Foundation recopild un glosario (en la pag. 28) como suplemento a la publicacion.

Como encontrar el
equipo medico correcto

Si usted o alguien gue conozca podria
tener cordoma, o mas importante

qgue hay que hacer es encontrar un
centro meédico que tenga un equipo de
expertos con experiencia en el cuidado
de pacientes con cordoma.

El cordoma es una enfermedad muy poco comun,
y afecta partes del cuerpo muy importantes y
complejas. Por estos motivos, el diagnostico y
tratamiento adecuados del cordoma requieren una
atencion especializada proporcionada por varios
tipos de médicos. Este enfoque de equipo que
involucra a varios especialistas se llama atencién
multidisciplinaria. Generalmente se encuentra solo
en hospitales mas grandes conocidos como centros
de referencia, que atienden a grandes cantidades
de pacientes, y no esta disponible en la mayoria de
los hospitales locales.

Los expertos recomiendan que busque
un centro medico competente en:
Sarcoma o patologia dsea
Radiologia

Cirugia ortopédica o neuroquirurgica de
columna (para pacientes con tumores en
la columna)

Neurocirugia de la base del craneo
(para pacientes con tumores en la base
del craneo)

Oncologia radioterapica

Oncologia médica

Cuidados paliativos

Dependiendo del estadio
de su enfermedad, es
posible que deba ver a
distintos tipos de médicos.
Un asistente para el
paciente de la Chordoma
Foundation puede ayudarlo
a encontrar un centro de
referencia multidisciplinario
que tenga experiencia

en cordoma y dirigirlo al
punto de contacto indicado
segun sus necesidades.
Para obtener asistencia,
comuniguese con
support@chordoma.org. ©



El cordoma no siempre es facil de
diagnosticar y se puede confundir
con otras enfermedades. La
obtencion del diagnostico correcto
puede afectar el tratamiento que
reciba. Por este motivo es muy
importante que su diagnostico

sea realizado por médicos con
experiencia en diagnosticar y
tratar pacientes con cordoma. La
obtencion de una segunda opinidn
para confirmar el diagnodstico
puede resultar util antes de tomar
decisiones respecto al tratamiento.
Si aun no recibiod el tratamiento,
pregunte si se necesita alguna
prueba adicional para descartar
otros tipos posibles de tumor antes
de proseguir con el tratamiento. ©

Todos los miembros del equipo

de atencion deben tener una gran
experiencia en el tratamiento de
tumores en la base del craneo y en la

columna vertebral incluido el cordoma.

También se recomienda que sus
meédicos discutan su caso en un

Comité multidisciplinario de tumores.

Esta es una reunion regular donde
se reunen diferentes especialistas
para revisar la situacion de cada
paciente y desarrollar el mejor plan
de tratamiento. Como paciente, usted
se beneficia del conocimiento y la
experiencia de muchos expertos en
lugar de beneficiarse de solo uno o
dos. Esto es muy importante para
tratar una enfermedad complicada
como el cordoma.

Comprender
el cordoma

El cordoma es un cancer de
hueso poco comun que se
diagnostica en solo 1 de cada
millon de personas por ano.
En cualguier momento dado,
menos de 1 de cada 100.000
personas tiene un cordoma.

Lo basico

El cordoma forma parte de un grupo
de tumores malignos de tejido 6seo y
blando llamados sarcomas. Con mas
frecuencia se diagnostica en personas
de 50 a 69 anos, pero puede aparecer
a cualquier edad. Esta enfermedad

es mas frecuente en hombres que en mujeres, diagnosticandose 2 hombres por
cada mujer. El cordoma puede ser hereditario, pero esto es muy poco comun.

Los cordomas por lo general son de crecimiento lento. Un tumor podria
causar sintomas durante ainos antes de que los médicos lo diagnostiquen.
Un cordoma puede reaparecer, o ser recurrente, después del tratamiento,
por lo general en el mismo lugar del primer tumor. Esto se llama una recidiva
local. En aproximadamente el 30 al 40 por ciento de los pacientes el tumor
eventualmente se propaga o forma metastasis en otras partes del cuerpo.
Los lugares mas comunes para que los cordomas formen metastasis son los
pulmones, el higado, los huesos o los ganglios linfaticos.

Localizaciones del cordoma

Cerca de la mitad de todos los cordomas se forma en el extremo inferior de la
columna vertebral, en el hueso llamado sacro. Cerca del 30 por ciento se forman
en el centro de la cabeza en un area llamada base del craneo, por lo general en
un hueso llamado clivus. El 20 por ciento restante de los cordomas se forman en
la columna vertebral a nivel del cuello, el térax o la parte inferior de la espalda,
llamada también columna mdévil. Muy rara vez, los cordomas pueden comenzar
en mas de un lugar a lo largo de la columna vertebral.

Causas del cordoma

Los cordomas se desarrollan a partir de células de un tejido llamado notocorda,
una estructura embrionaria que ayuda en el desarrollo de la columna vertebral.
La notocorda desaparece cuando el feto tiene aproximadamente 8 semanas,
pero algunas células de la notocorda permanecen en los huesos de la columna
vertebral y la base del craneo. Muy rara vez, estas células se convierten en un
cancer llamado cordoma. Qué es lo que hace que las células de la notocorda se
vuelvan cancerosas en algunas personas aun no se sabe por completo, pero los
investigadores estan trabajando para averiguarlo.

Tipos de cordoma

Hay cuatro tipos de cordoma, que se clasifican basandose en codmo se ven bajo
un microscopio. Todos se comportan de forma similar y son tratados de la misma
manera excepto el cordoma desdiferenciado que se presenta solo en cerca del

5 por ciento de los pacientes. Los cordomas desdiferenciados son mas agresivos
y por lo general crecen mas rapidamente que otros tipos de cordoma.



Si le dijeron que es
posible que tenga
cordoma

Debe evitar someterse a una
biopsia o0 a una cirugia para
confirmar el diagnostico de
cordoma fuera de un centro

de referencia porque, si no se
hiciera correctamente, estos
procedimientos pueden hacer que
el cordoma se propague. Ver en la
pag. 11 las recomendaciones acerca
de la realizacion de una biopsia.

Si no puede viajar para consultar a
un especialista, haga que se envien
sus estudios de imagenologia a un
centro de referencia para obtener
una segunda opinidn antes de
recibir tratamiento. ©

Diagndstico
de cordoma

Es importante ir a un centro de
referencia tan pronto como se

sospeche |la presencia de cordoma,

INncluso antes de que sepa con
seguridad gque tiene cordoma.

Imagenologia

Los cordomas por lo general se
detectan mediante pruebas de
imagenologia, que muestran los
organos y otras estructuras dentro del
organismo, incluidos los tumores. La
forma en la que se ven los tumores en
las pruebas de imagenologia pueden
indicarle a un radidlogo si el tumor
podria ser cordoma o no.

Cuando se sospecha un cordoma, se
necesitarad una resonancia magnética,
también [lamada RM, para ayudar a
los médicos a hacer un diagnostico

y planificar el tratamiento. Esta es

la mejor forma de ver un cordoma

y coOmo esta afectando al tejido
circundante, como los musculos,
nervios y vasos sanguineos. Sin
importar donde se encuentre el tumor,
se deberia realizar una RM de toda

la columna vertebral para ver si el
tumor podria haberse propagado

o si se ha desarrollado en otras

areas de la columna vertebral. El
cordoma se observa mejor en una

RM con una configuracion llamada
imagenes ponderadas en T2. También
se recomiendan las tomografias
computarizadas (TC), del pecho,
abdomen y pelvis.

Otra prueba de imagenologia llamada
tomografia computarizada, conocida

también como TC o TAC se recomienda

ademas de la RM si no existe la certeza
de que el tumor sea un cordoma.

Las pruebas de imagenologia deben
ser interpretadas por un radidlogo
con experiencia en el diagndstico de
tumores 0seos.

Biopsia

Los estudios de imagenologia pueden
mostrar la posibilidad de un cordoma,
pero un diagnostico definitivo solo
puede ser realizado por un patdlogo
qgue examine bajo microscopio una
muestra del tejido tumoral. Por este
motivo, su equipo médico podria
considerar tomar una peguena muestra
de tejido del tumor, que se conoce
como biopsia, antes de la cirugia.

No obstante, no se recomiendan

las biopsias si el tumor no se puede
alcanzar con seguridad o cuando
existe un alto riesgo de esparcir células
tumorales. Para los tumores de la
columna vertebral movil y sacra, se
recomienda una biopsia guiada por TC
con trocar y debe hacerse desde atras.

Las biopsias guiadas por TC con
trocar utilizan una TC para dirigir con
precision la aguja de biopsia hasta la
ubicacion correcta. La aguja de biopsia
gueda contenida dentro de un tubo
para evitar que las células se dispersen
a lo largo del trayecto de la aguja, lo
gue a menudo se denomina “siembra”.
Verifique con sus médicos para
asegurarse de que usard este método
si se planea una biopsia.

Si ya recibid tratamiento
inicial fuera de un centro
de referencia

Independientemente del
tratamiento inicial que haya
recibido, sigue siendo sumamente
importante que lo evaluen en

un centro de referencia lo antes
posible. En particular es buena idea
enviar una muestra de su tumor a
un centro de referencia, donde un
patdlogo experto puede confirmar
el diagnodstico.

Un asistente para pacientes de

la Chordoma Foundation puede
ayudarlo a encontrar un centro que
tenga experiencia en cordoma. Para
obtener asistencia, comuniguese
con support@chordoma.org. ©
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Si se le hara una biopsia antes de la cirugia, se recomienda que su cirujano retire
el tejido circundante al area de la biopsia durante la cirugia para quitar cualquier
célula de cordoma que pueda haberse propagado cuando se alterd al tumor
durante la biopsia.

Patologia

Las muestras de tejido deberian ser evaluadas por un patdlogo con experiencia
en el diagnostico de tumores éseos. Su patdlogo podria hacer pruebas en su
tejido tumoral para verificar la presencia de una proteina llamada braquiuria.

¢PUEDE MI TUMOR SER OTRA COSA?

Entre las enfermedades que pueden confundirse con un cordoma se

incluyen:

e« Tumores benignos de células
notocordales (BNCT, por sus siglas en
inglés) - Estos tumores benignos de
la columna pueden observarse en un
estudio de RM o TC y a veces puede
gue se vean como un cordoma. No
obstante, los BNCT permanecen
confinados dentro del hueso y no

se propagan a otros tejidos como
podrian hacerlo los cordomas. Si

se sospecha que tiene un BNCT,
debe hacerse un estudio de RM o
TC de vez en cuando para ver si
hubo cambios. Las imagenes deben
ser revisadas por un radiélogo con
experiencia en tumores 0seos.

Condrosarcoma - Este tipo de cancer

oseo se ve muy similar al cordoma

en las TC y RM. Un tipo especifico

de RM llamado o}
podria ayudar a los médicos

a ver la diferencia. A veces solo es

posible saber que un tumor no es un

condrosarcoma después de realizar

una biopsia.

 Tumor celular gigante del hueso

(GCTB, por sus siglas en inglés) -
Estos tumores se ven algo diferentes
al cordoma en los estudios de
imagenologia y tienden a ubicarse en
la parte superior del sacro.

Schwannoma sacro - Estos tumores
dafan el hueso de manera diferente
a como lo hacen los cordomas, se
ven distintos en los estudios de
imagenologia y no se propagan a los
musculos o articulaciones cercanos.

Otros tumores de la columna y

la base del craneo - Entre estos

se incluyen otros tipos de cancer
oseo tales como sarcoma de Ewing
y osteosarcoma, al igual que un
tipo de sistema nervioso llamado
ependimoma mixopapilar. El linfoma,
un cancer del sistema inmunitario,
y el mieloma multiple, un cancer de
la sangre, también pueden causar
tumores en estas areas.

Metastasis (propagacion) de otro
cancer - A veces, los canceres en
otras partes del cuerpo se pueden
propagar a los huesos de la columna
o de la base del craneo.
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Casi todos los cordomas tienen altos niveles de braquiuria, lo que hace que sea
util para el diagnostico.

Tratamiento inicial

Despues de ser diagnosticado con cordoma lo mas probable
es gue necesite someterse a una cirugia, a radiacion o a ambas.
Estos metodos de tratamiento tienen el potencial de curar a
algunos pacientes de cordoma si se realizan adecuadamente.

El primer tratamiento que reciba marca una gran diferencia en su calidad
de vida y en las probabilidades de que el tumor regrese o no. Por lo tanto,
es importante considerar atentamente sus opciones y tomar decisiones

informadas sobre su tratamiento. @

En la mayoria de los casos, se recomienda la cirugia como el tratamiento
principal para el cordoma. Por lo general se recomienda radioterapia después
de la cirugia para matar a cualquier célula tumoral remanente. A veces se aplica
radiacion antes de la cirugia para reducir el riesgo de que el tumor se propague
durante la cirugia. Si su tumor se encuentra en un lugar donde los cirujanos

no pueden acceder o si los efectos secundarios de la cirugia son muy graves e
inaceptables para usted, se puede administrar radiacidon como unico tratamiento
en lugar de cirugia.

Los médicos no siempre se ponen de acuerdo sobre si los pacientes
cuyos tumores se pueden extirpar mediante cirugia deberian elegir

la radioterapia en lugar de la cirugia. Por lo tanto, antes de recibir un
tratamiento debe hablar con sus médicos sobre todas sus opciones y
comprender los riesgos y beneficios de cada tipo de tratamiento. Es una
buena idea obtener varias opiniones de médicos que tengan experiencia
en el tratamiento de pacientes con cordoma. ©

Como el cordoma es una enfermedad compleja de tratar, es importante tener

un equipo Mmédico que incluya a varios especialistas que trabajen juntos para
coordinar su atencion. Sera necesario que un médico que se especialice en
radioterapia para el cancer, llamado oncdlogo radioterapeuta, forme parte de

su equipo médico incluso antes de la cirugia para planificar con sus cirujanos
cualquier tratamiento de radiacion que usted recibird antes o después de la
cirugia. Ademas se debe tener en cuenta desde el comienzo la atenciéon de
apoyo para manejar los sintomas de la enfermedad vy los efectos secundarios del
tratamiento.
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La situacion de cada paciente es diferente, por lo tanto usted debe hablar
con sus médicos sobre el curso de tratamiento que tenga mas sentido
para usted. Sus médicos pueden ayudarlo a comprender las diferentes
opciones de tratamiento que estan disponibles para usted, y crear un plan
de tratamiento individualizado basado en sus opciones.

Las siguientes secciones contienen informacion importante sobre la cirugia
vy la radiacion que se deben tener en cuenta al planificar su tratamiento. ©

Pruebas a hacer antes del tratamiento

La cirugia es el tratamiento inicial mas comun para el cordoma. Antes de
someterse a una cirugia para el cordoma, tendra que hacerse una TC y RM para
ayudar a su cirujano a planificar la cirugia.

Si tiene un cordoma en la base del craneo o la columna cervical, se debe
realizar un tipo de prueba de imagenologia llamada angiografia para mostrar
la ubicacion de los vasos sanguineos que deben protegerse durante la cirugia.
También necesitard un examen que mida la funcion de sus nervios craneales,
agudeza visual (qué tan nitida es su vision), campo visual, audicion y funcion
de la glandula pituitaria. Completar esta examinacion antes de la cirugia les
permitird a sus médicos saber qué ha cambiado si sufre efectos secundarios.

Después de la cirugia y antes de la radioterapia, se realizara una RM y
posiblemente también un TC para ver si hay algun tumor presente todavia.
También necesitara hacerse una RM regularmente durante varios anos después
del tratamiento, ya sea que se someta a una cirugia, a radioterapia o a ambas.
(Ver “Pruebas a realizar después del tratamiento” en la pag. 24.)

Cirugia

Por lo general se recomienda la cirugia para extirpar el tumor cuando esta se
puede realizar sin provocar efectos secundarios inaceptables o provocar la
propagacion del tumor.

TUMORES CERVICALES Y DE LA BASE DEL CRANEO

La cirugia debe realizarse en un centro médico con amplia experiencia en cirugia
de la base del craneo y la columna cervical superior. Si tiene un tumor en la

base del craneo, sus cirujanos deben estar capacitados en enfoques quirurgicos
gue accedan a la base del craneo desde el frente (nariz o boca) y el lateral de

la cabeza. Las operaciones de la base del craneo generalmente son realizadas
pPOr un equipo que incluye a un neurocirujano y a un cirujano de oido, nariz y
garganta (ENT por sus siglas en inglés). Los cirujanos ENT también se denominan
otorrinolaringdlogos.

La ubicacion y el tamafio de su tumor determinaran el enfoque quirdrgico
gue sea mejor para usted. A veces podria ser necesario realizar la cirugia
desde varias direcciones para extirpar con seguridad diferentes partes de
un tumor de la base del craneo. Preguntele a su cirujano sobre los diferentes
abordajes quirdrgicos que estan disponibles para usted, y hable sobre los
riesgos y beneficios de cada uno. ©

El objetivo de la cirugia para tumores en estas areas es extirpar todo el tejido
tumoral visible siempre que sea posible. Como los cordomas en la base del craneo
y la columna cervical a menudo tocan nervios y vasos sanguineos importantes,
por lo general no es posible extirpar estos tumores en un solo trozo o lograr una
extirpacion amplia (ver “Margenes de la cirugia de cordoma” en la pag. 21) sin
causar lesiones graves. Por este motivo, incluso si se extirpa todo el tumor visible,
es probable que queden células de cordoma microscopicas después de la cirugia.
Por lo general se recomienda radioterapia después de la cirugia para evitar que
estas células remanentes vuelvan a crecer. Si no se puede extirpar todo el tumor,
su cirujano podria extirpar la mayor cantidad posible de tumor, especialmente el
gue esté rodeando el tronco encefdlico y el nervio optico, para que después la
radioterapia pueda ser mas eficaz.

La cirugia en la base del craneo y la columna vertebral puede causar dano al
tronco encefalico y a los nervios craneales, que controlan funciones importantes
como el habla y la deglucidon (capacidad de tragar). Para reducir el riesgo de
lesion grave a los nervios se recomienda el monitoreo neurofisiolégico durante la
cirugia.
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La forma en que se realice la cirugia puede causar un efecto enorme
en los resultados. Estas son tres cosas que todos los pacientes con
cordoma deben saber antes de someterse a una cirugia:

* Todas las células tumorales que
gueden después de la cirugia pueden
volver a crecer. Por |lo tanto, se
debe extirpar la totalidad del tumor
siempre que sea posible, lo ideal
es que se realice con margenes
amplios del tejido sano que rodea al
tumor. Extirpar totalmente el tumor
disminuye el riesgo de que el tumor
regrese despues del tratamiento
y mejora las probabilidades de
supervivencia.

* Para la mayoria de los pacientes, se
recomienda radioterapia después
de la cirugia. Sin embargo, la forma
en la que se realice la cirugia puede
afectar el tipo de radioterapia que
puede recibir. Por ejemplo, si se debe
extirpar parte de su columna vertebral
durante la cirugia, es posible que se
deban poner implantes metalicos en
esa zona, que pueden interferir con la
radiacion. Por lo tanto, la planificacion
de la cirugia deben llevarse a cabo
con el aporte de un oncologo
radioterapeuta.

* Debido a que los cordomas tienden a

estar ubicados cerca de estructuras
importantes, la cirugia puede causar
efectos secundarios graves que
pueden afectar su calidad de vida.
Antes de la cirugia debe consultar a su
cirujano sobre los riesgos de la cirugia
y qué esperar después de la misma. Si
no se siente comodo con los efectos
secundarios probables de la cirugia,
pregunte qué otras opciones tiene.
Debe sentirse comodo con el plan de
tratamiento acordado entre usted y su
equipo méedico.

Las consideraciones adicionales con respecto a
la cirugia dependen de la ubicacion del tumor

17
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TUMORES SACROS

El objetivo de la cirugia de cordomas
sacros es extirpar el tumor por
completo en una sola pieza

(en bloque) con margenes amplios
del tejido normal circundante. Si es
posible se debe evitar la extirpacion
intralesional (ver Margenes de la
cirugia de cordoma en la pag. 21). El
cirujano debe ser muy cuidadoso para
evitar perturbar o derramar contenido
del tumor durante la cirugia porque
esto puede hacer que el tumor vuelva
a crecer o se propague. Ademas, si se
realizd una biopsia, su cirujano deberia
planificar extirpar el tejido que entrd en
contacto con la aguja de biopsia para
quitar cualquier célula tumoral que
pueda haber quedado.

Después de la cirugia para extirpar el
tumor, probablemente se requiera una
cirugia plastica o de reconstruccion
para reparar o reemplazar el tejido
perdido durante la cirugia. Esto se
deberia planear en el momento de

la cirugia inicial para reducir las
complicaciones.

En algunos casos, la cirugia para los
tumores sacros puede causar efectos
secundarios graves gue incluyen la
pérdida de control del intestino o

la vejiga, insuficiencia de la funcion
sexual y problemas de movimiento.
Generalmente los cirujanos pueden
predecir la gravedad de estos efectos
secundarios dependiendo de la
ubicacion del tumor y qué nervios
estan afectados. Debido a los riesgos
de la cirugia, la radiacién puede ser una
alternativa a la cirugia para algunos
pacientes.

Sin embargo, es menos probable que la radiacion sola controle con éxito al
tumor en lugar de la cirugia y la radiacion juntas. Ademas, la radiacion de
dosis alta necesaria para el tratamiento también puede causar graves efectos

secundarios mas tarde. Hable con sus médicos sobre sus opciones para decidir
qué plan de tratamiento es mejor para usted.

La siguiente tabla muestra el tratamiento primario recomendado para el cordoma en cada parte
del sacro y los efectos secundarios probables de la cirugia.

Vértebra Tratamiento recomendado Efectos secundarios de la

sacra cirugia

S1 La radiacion es una Los efectos secundarios son
alternativa recomendable muy graves
a la cirugia

S2 Depende de las Es probable que ocurran
preferencias del paciente efectos secundarios graves

y consideraciones de
calidad de vida

S3 Cirugia Si las raices nerviosas
de S2 no se dafan,
aproximadamente el 40
por ciento de las personas
se recuperan de cualquier
efecto secundario

S4 o por Cirugia Se pueden conservar las
debajo funciones mas importantes




¢Sabia usted?

El tejido tumoral extirpado
durante la cirugia es fundamental
para las investigaciones a fin
de identificar nuevas formas
de tratar el cordoma. Cuando
se somete a una cirugia,
usted puede ayudar a que las
investigaciones avancen al
contribuir con tejido adicional
de su tumor al biobanco de

la Chordoma Foundation. El
proposito del biobanco es
poner muestras de tumores a
disposicion de investigadores
calificados interesados en
estudiar el cordoma.

Para obtener mas informacion,
visite
www.chordoma.org/biobank.

Si le interesa participar en el
biobanco, llame al (877) 230-0164
O envie un correo electroénico a
biobank@chordoma.org antes de
someterse a la cirugia. ©

TUMORES LUMBARES
Y TORACICOS

Los principios de la cirugia para
tumores en esta area por lo general
son los mismos que para los tumores
sacros. El objetivo de la cirugia

es lograr una extirpacion amplia,
extirpar totalmente el tumor en un
solo trozo (en-bloc) con margenes
amplios siempre que sea posible.
Cuando se extirpa el tumor, el
cirujano debe planificar extirpar
también el area de la biopsia durante
la cirugia. Una extirpacion en-bloc
podria no ser posible si el tumor

se ha propagado al cuello, pecho o
detras del abdomen. En este caso
podria haber quedar tejido tumoral
y se deberia considerar la radiacion
después de la cirugia. A veces se
podria recomendar la radiacion
antes ademas de recomendarse
después de la cirugia, especialmente
cuando es probable una extirpacion
incompleta. La radioterapia sola en
lugar de la cirugia debe considerarse
si el tumor no se puede extirpar

de forma segura, o si los efectos
secundarios potenciales de la cirugia
son inaceptables para usted.

MARGENES PARA LA CIRUGIA DE CORDOMA

Probablemente escuchara el término

o simplemente cuando su cirujano planifica su
tratamiento. Los margenes son el tejido sano que rodea el
tumor vy gue se extirpa junto con el tumor. Los cirujanos
extirpan este tejido sano para intentar evitar que queden
células cancerosas microscopicas.

El tamafho del margen puede determinar qué tan probable es que el tumor
vuelva a desarrollarse después de la cirugia. Los niveles de margenes quirdrgicos
descritos por el grupo de consenso para el cordoma son:

» Extirpacion amplia: se extirpa todo el tumor, con al menos 1 milimetro del tejido
sano que rodea al tumor.

Extirpacion marginal: se extirpa menos de 1 milimetro del tejido sano que rodea
al tumor, pero no se deja nada de tumor visible.

Extirpacion intralesion: se deja tejido tumoral visible, o las células tumorales se
“siembran” en el area circundante durante la cirugia.

Lo ideal es la extirpacion amplia, siempre que sea posible. Sin embargo, la
ubicacion de los cordomas cerca de estructuras importantes a veces hace que

esto sea dificil o imposible de lograr.
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Radioterapia

El propodsito de la radioterapia es matar o detener el crecimiento de las células
tumorales dentro del organismo. No toda la radiacion es igual, y la forma en la
gue se administra hace una gran diferencia. A continuacion se presentan cosas
importantes a saber sobre como se debe usar la radiacion para el tratamiento

del cordoma.

ROL DE LA RADIACION
La radiacion puede cumplir dos roles diferentes en el tratamiento del cordoma:

» Para reducir el riesgo de recidiva después de la cirugia: por lo general
la radiacion se recomienda después de la cirugia para destruir cualquier
célula tumoral que se haya dejado durante la cirugia. A veces parte de la
radiacion también se administra antes o durante la cirugia.

* El tratamiento principal en lugar de la cirugia: a veces la radiacion se
recomienda como tratamiento principal después de una biopsia si el
tumor no se puede extirpar con cirugia o si los riesgos de la cirugia son
inaceptables para usted.

DOSIS DE RADIACION

Lo mas importante que debe saber sobre la radiacion es que se requieren dosis
altas para controlar al cordoma. Especificamente, se recomienda una dosis de

al menos 74 GyE (equivalentes Gray). Esta dosis se debe administrar a cualquier
tumor visible asi como también a cualquier area donde sus médicos consideren
gue podria haber tumor microscopico remanente después de la cirugia. Incluso
si el tumor se extirpd completamente en un solo trozo (en-bloc) aun podria
haber células tumorales microscopicas circundantes, y estas pueden crecer y
convertirse en tumores si no se irradian. Cuando se logra una extirpacion en-bloc
la dosis de radiacion a las areas circundantes donde estaba el tumor se puede
limitar a 70 GyE.

Generalmente la radiacion se administra en dosis pequeias (1,8-2 GyE por
dosis) durante multiples sesiones en el transcurso de varias semanas. La dosis
de radiacion administrada durante cada sesion se denomina una fraccion. La
radiacion de cada fraccion se acumula con el paso del tiempo hasta que se
alcanza la dosis deseada total.

En ocasiones se administraran fracciones mas grandes durante una menor
cantidad de sesiones. Esto se denomina hipofraccionamiento. Cuando se
usa el hipofraccionamiento la cantidad total de radiacion administrada es
menos que cuando se usa el fraccionamiento estandar, pero el efecto sera
el mismo. ©

La cantidad de radiacion requerida para tratar el cordoma es mayor que lo
que el tejido sano puede manejar. Por este motivo, la dosis de radiacion debe
concentrarse en el tumor y evitar estructuras cercanas importantes como

el cerebro, el tronco encefalico, los nervios o la médula espinal. La radiacion
gue estd altamente concentrada se denomina radiacién conformacional. Su
oncologo radioterapeuta deberia planificar la radioterapia para administrar la
dosis necesaria al tumor sin causar dano a los tejidos circundantes.

En cualquier momento que esté considerando un tratamiento una buena
idea es hablar con su equipo médico sobre la funcion que debe jugar la
radioterapia en su tratamiento.@

TIPOS DE RADIACION

Se pueden usar varios tipos de radiacion y métodos de administracion para
tratar al cordoma.

Por lo general los cordomas son tratados con un haz de radiacion que se
administra al tumor desde una fuente externa al organismo. Esto se denomina
radiacion de haz externo. La radiacion con haces de particulas cargadas,
lamada terapia con particulas, por |lo general se recomienda para tratar al
cordoma porque puede concentrarse con mas precision. Hay dos tipos diferentes
de particulas que se usan mas comunmente: protones e iones de carbono. Por lo
general se las denomina terapia con protones o terapia con haz de protones, y
terapia con idn de carbono. No se sabe si existe alguna diferencia en la eficacia
entre los protones vy los iones de carbono. En algunos casos, la radiacién con
fotones altamente concentrados puede ser una alternativa adecuada a la terapia
con particulas siempre que se pueda administrar una dosis lo suficientemente
alta al drea objetivo sin dafar tejido sano. A veces podria ser util combinar

la radiacion con fotones y la terapia con particulas. Para todos los tipos de
radiacion de haz externo, se necesita usar imagenologia todos los dias de
tratamiento para asegurar que la radiacion esta siendo dirigida exactamente al
lugar correcto. Esta técnica se denomina guia por imagen.

Otro método de administrar radiacion llamado braquiterapia, involucra
introducir una pequena cantidad de material radioactivo dentro del cuerpo
durante la cirugia. Este método se usa con muy poca frecuencia, pero a veces
puede ser util para administrar una dosis de radiacion lo suficientemente alta al
area cercana al tronco encefalico o a la médula espinal. Cuando se utiliza, suele
hacerse en combinacion con la radiacion de haz externo.

Lo mas importante acerca de la radiacion es administrar una dosis lo
suficientemente alta en el area que la necesita a la vez que se administra una
dosis segura y mas baja a las estructuras cercanas importantes. Que se pueda
administrar la dosis correcta con un tipo de radiacion en particular depende de



una serie de factores, incluyendo la forma del area a irradiar y la ubicacion de
estructuras importantes que deben evitarse. En general, cuanto mas preciso sea
el foco de la radiacion (cuanto mas ajustado sea), mejor.

Es importante tener una conversacion en profundidad con su oncélogo
radioterapeuta para entender el tipo de radioterapia que es mejor para usted
y los efectos secundarios a corto y largo plazo que puede esperar.

Pruebas a realizar después del tratamiento

Durante los primeros 5 anos después de su tratamiento debera hacerse una
RM cada 6 meses. La RM deberd observar el area del tumor original al igual
qgue todas las demas areas a las que pueda haberse propagado. Si no hubiera
presencia de cordoma luego de 5 anos, debera hacerse una RM de la zona
donde estaba el tumor al menos una vez por ano durante 15 anos.

Las pautas de la National Comprehensive Cancer Network (Red nacional
integral para el cancer) para el tratamiento de tumores 6seos recomienda
ademas estudios de imagenologia del térax cada 6 meses durante 5 afos
y una vez al ano de ahi en adelante, para ver si el cordoma se propagod
hacia los pulmones. Algunos expertos creen que también es necesario
hacer una RM de toda la columna para controlar que no haya habido una
recidiva del tumor. Es importante que hable con sus médicos acerca de
los controles que necesitara después del tratamiento. ©

Tratamiento de recidiva local

Es habitual que los cordomas resurjan o vuelvan a crecer
luego del tratamiento original.

Si su cordoma reaparece en el mismo lugar donde estaba el tumor original, esto
se llama recidiva local. Cuando esto sucede, por lo general ya no es posible
curarse; no obstante, probablemente sea posible administrar un tratamiento
adicional que pueda controlar al tumor durante largos periodos. Las opciones
de tratamiento podrian incluir cirugia, radioterapia vy, a veces, tratamiento
farmacoldgico (vea la seccidon sobre tratamiento farmacoldgico en la pag. 26).

En la actualidad no existe un consenso respecto a la mejor manera
de tratar el cordoma recidivante, pero la Chordoma Foundation
estd trabajando con expertos para reunir informacion y desarrollar
recomendaciones que estaran disponibles en el futuro. Hable con su
equipo meédico acerca de las opciones de tratamiento actuales que

estan a su disposicion y

acerca de todos los posibles
efectos secundarios de dichos
tratamientos. Es importante
equilibrar el beneficio potencial
de estos tratamientos con los
efectos que causan sobre su
calidad de vida. ©

Tratamiento de
la enfermedad
avanzada

Los cordomas se consideran
avanzados cuando ya no es
posible detener una recidiva
local con cirugia o radiacion,
O cuando el tumor se propagod
a otras partes del cuerpo.

El cancer que se ha propagado a
otras partes del cuerpo se llama
metastdsico. Cuando el cordoma
forma metastasis ya no puede curarse
y el tratamiento apunta a prolongar
la vida y a controlar los sintomas. El
tratamiento del cordoma metastasico
puede incluir cirugia, radiacion o,

en ciertos casos, un procedimiento
llamado ablacién de radiofrecuencia,
que utiliza ondas de radio para
calentar y destruir el tumor. Ademas,
el tratamiento farmacolégico puede
enlentecer la evolucion del cordoma
avanzado o metastasico.

Debe hablar con su equipo médico
acerca de todas estas opciones y sobre
gué tratamientos son mejores para su
situacion.

Calidad de vida

Un estadio avanzado de la
enfermedad y los efectos
secundarios de la cirugia pueden
causar dolor y disminuir su calidad
de vida. Si esta lidiando con el
dolor o con otros problemas de
calidad de vida, puede haber
especialistas en cuidados paliativos
o0 atencion de apoyo para ofrecerle
opciones de tratamiento a fin

de ayudarlo con sus sintomas
especificos. La mayoria de los
centros oncoldgicos tienen
meédicos, ademas de personal de
enfermeria y trabajadores sociales
que pueden hablar con usted sobre
las opciones de atencidon de apoyo.



Tratamiento farmacoldgico para cordoma avanzado o
metastdsico

El tratamiento farmacoldgico, o terapia sistémica,es el uso de farmacos que

se propagan por todo el cuerpo para matar las células cancerosas. Esta puede
incluir fadrmacos que actuen directamente sobre el tumor como también
farmacos que hagan que el sistema inmunitario ataque a los tumores. La terapia
sistémica suele indicarla un tipo de médico llamado oncdlogo médico, y a veces
un neurooncologo.

La quimioterapia tradicional, que mata a las células de crecimiento rapido, en
general no funciona bien en casos de cordoma y no suele usarse para tratarlo.
En cambio, los médicos suelen recetar un tipo de farmaco denominado terapia
dirigida, que funciona blogueando una proteina especifica (la “diana”) en

el tumor. Entre algunas terapias dirigidas que han ayudado a pacientes con
cordoma a lograr una mejora temporal se incluyen:

* Inhibidores de PDGFR tales como el imatinib y el sunitinib
* Inhibidores de EGFR tales como el erlotinib, el gefitinib y el cetuximab

Un estudio demostrd que un tipo de farmaco [lamado inhibidor de mTOR, al
combinarse con imatinib, fue mas eficaz que el imatinib solo.

Estos farmacos podrian recetarse para tratar el cordoma pese a que no
han sido aprobados por agencias gubernamentales para este uso. Esto
se llama uso fuera de la ficha técnica, vy es legal. No obstante, en algunos
paises, el costo de los farmacos usados en aplicaciones fuera de la ficha
técnica no siempre esta cubierto por el seguro o los sistemas de atencion
médica.

Una forma de averiguar mas acerca de las terapias dirigidas que podrian
funcionar mejor en su caso es realizar analisis de perfil molecular en su
tejido tumoral. Todo tumor canceroso tiene mutaciones genéticas y estos
analisis de perfil les proporcionaran a usted y a su médico mas informacion
acerca de las mutaciones de su tumor particular. Hay un asistente

para pacientes de la Chordoma Foundation a su disposicion, para

hablar con usted acerca de estos analisis; envie un correo electronico a
support@chordoma.org.

Los investigadores estan trabajando en pos de comprender mejor al
cordoma e identificar terapias dirigidas adicionales que pudieran ser
eficaces. Puede encontrar un resumen de la informacion mas actualizada
acerca del cordoma, que podria ayudar a su oncologo a elegir una terapia
dirigida, en www.chordoma.org/targets. ©

Investigacion y nuevos tratamientos

La Chordoma Foundation inicia y apoya la investigacion dirigida a
identificar tratamientos nuevos y mas eficaces para el cordoma.

Si bien hay muchas cosas en las que los expertos en el tratamiento del cordoma
estan de acuerdo, aun guedan muchas preguntas sobre como tratar mejor a

los pacientes con cordoma en determinadas situaciones, especialmente en los
casos de recidivas locales. La Chordoma Foundation trabaja con médicos e
investigadores para realizar estudios a fin de ayudar a responder estas preguntas.

A medida que los investigadores aprenden mas sobre el cordoma,
constantemente surge evidencia sobre nuevos enfoques de tratamiento que
podrian ayudar posiblemente a los pacientes con cordoma. Para saber mas
sobre si esos tratamientos son seguros y eficaces, los investigadores necesitan
probarlos con cuidado en pacientes con cordoma mediante estudios de
investigacion llamados ensayos clinicos. La Chordoma Foundation trabaja con
meédicos de todo el mundo para comenzar mas ensayos clinicos para el cordoma.

Participar en un ensayo clinico puede darle acceso a nuevos tratamientos
prometedores que podrian ser mas eficaces que otros tratamientos disponibles
para usted. Para obtener una lista de los ensayos clinicos abiertos para los
pacientes con cordoma consulte www.chordoma.org/clinical-trials.

Los expertos en cancer alientan a los pacientes a participar en ensayos clinicos
siempre que sea posible. Los ensayos clinicos son especialmente importantes
para pacientes con enfermedades poco comunes como el cordoma ya que estos
proporcionan atencion de un modo que es muy estructurado y atentamente
controlado. Si le interesa buscar un ensayo clinico que sea adecuado para usted
y su etapa de tratamiento, hable con su médico o comuniquese con el asistente
para pacientes de la Chordoma Foundation en support@chordoma.org. ©



Glosario de términos

Ablacion por radiofrecuencia - Procedimiento que utiliza una aguja para
administrar energia al tumor, provocando su calentamiento y matando las células
cancerosas dentro del mismo.

Angiografia - Estudio de imagenologia que se hace antes de la cirugia para ver la
ubicacion de los vasos sanguineos importantes.

Atencion multidisciplinaria - Tratamiento que involucra a un equipo de médicos
de varias disciplinas. En el caso del cordoma, entre estas disciplinas se incluyen
sarcoma o patologia dsea, radiologia, cirugia de columna o de la base del craneo,
otorrinolaringologia, oncologia radioterapica, oncologia médica y cuidados
paliativos.

Biopsia - Procedimiento que utiliza una aguja para extraer una pequeia muestra
de tejido tumoral a fin de analizarlo para poder hacer un diagnodstico.

Biopsia guiada por TC con trocar - Tipo de biopsia que utiliza un escaner de

TC para guiar la colocacion de la aguja de la biopsia. Este es el tipo de biopsia
recomendado para el cordoma, a fin de reducir las probabilidades de propagacion
de las células tumorales.

Braquiterapia - Un tipo de radioterapia en la que se coloca una pequena cantidad
de material radiactivo en el cuerpo para matar células cancerosas.

Braquiuria - Un gen gue se encuentra en niveles muy altos en casi todos los
tumores de cordoma.

Centro de referencia - Un hospital, centro de tratamiento o red de centros
de tratamiento donde los médicos tienen experiencia en determinadas
enfermedades. Los pacientes son transferidos a un centro segun sus diagnosticos.

Clivus - La superficie de una parte de hueso en la base del craneo. Esta rodeado
por el tronco encefadlico y ambas arterias cardtidas.

Columna movil - Las partes de la columna que no incluyen el sacro. Entre ellas
se encuentran la columna cervical (cuello), la columna toracica (zona alta de la
espalda) y columna lumbar (zona baja de la espalda).

Comité multidisciplinario de tumores - El Comité multidisciplinario de
tumores de un hospital es un grupo de distintos tipos de especialistas que se
reunen periodicamente para revisar la situacion de cada paciente y realizar
recomendaciones sobre el tratamiento.

Desdiferenciado - Un tipo de cordoma mas agresivo que suele crecer mas rapido
gue los cordomas convencionales. Los cordomas desdiferenciados ocurren en solo
el 5 por ciento de los pacientes.

EGFR - Una proteina de algunas células cancerosas que las hace crecer
descontroladamente. Esta proteina se puede bloguear con determinados
tratamientos farmacologicos dirigidos.

En-bloc Durante una cirugia, la extirpacion del tumor en un solo pedazo, sin
cortarlo en pedazos mas pequeios.

Ensayos clinicos - Estudios de investigacion que se realizan para probar si un
tratamiento es seguro y eficaz en pacientes con una enfermedad especifica.

Estudio por tomografia computarizada (TC) - Un tipo de estudio de
imagenologia que se usa para ayudar a diagnosticar el cordoma. Los estudios por
TC también pueden usarse para ayudar a guiar la aguja durante una biopsia. A
veces se denominan estudios “TAC”-

Fraccion - La dosis de radiacion administrada durante una sesion de radioterapia.

Fuera de la ficha técnica - La practica de recetar tratamientos farmacoldgicos
no aprobados por agencias gubernamentales para tratar una enfermedad en
particular. Los médicos pueden recetar farmacos para usos fuera de la ficha
técnica si considerasen que es lo mejor para el paciente.

Guia por imagen - El uso de imagenologia frecuente, como p. €j. RM o TC, durante
los tratamientos de radioterapia, para ayudar a dirigir la radiacion hacia el sitio
correcto.

Hipofraccionamiento - Técnica de tratamiento de radioterapia que administra
dosis mas altas de radiacion durante una cantidad menor de sesiones. La cantidad
total de radiacion administrada es menor que cuando se usa el fraccionamiento
estandar, pero el efecto es el mismo.

Mdrgenes, margenes quirtrgicos - Tejido sano que rodea al tumor, que se extirpa
junto al tumor para asegurarse de que no quede ninguna célula cancerosa. Cuanto
mMas anchos sean los margenes sin tumor, menores seran las probabilidades de
recidiva.

Metastasico - Cuando el cancer se ha propagado a otras partes del cuerpo, se le
llama metastasico. El proceso de propagacion se llama metastasis. Los tumores
gue aparecen fuera del sitio del tumor original se laman metastasis.

Monitoreo neurofisioldgico - El uso de dispositivos durante la cirugia para
monitorear el funcionamiento de las estructuras neurales tales como la médula
espinal, los nervios y el cerebro. Esto se hace para guiar al cirujano durante la
operacion y para reducir el riesgo de danos al sistema nervioso del paciente.

Notocorda - Tejido fetal que actua como bloques constructores de la columna.
La notocorda desaparece cuando el feto tiene aproximadamente 8 semanas, pero
algunas células de notocorda quedan en los huesos del craneo y de la columna.



Glosario de téerminos (continuacion)

PDGFR - Una proteina de algunas células cancerosas que las hace crecer
descontroladamente. Esta proteina se puede bloquear con determinados
tratamientos farmacologicos dirigidos.

Quimioterapia - Ver terapia sistémica en la pag. 30.
Radiacion en haz externo - Radiacion administrada desde fuera del cuerpo.

Radioterapia conformacional - Tipos de radiacion que pueden concentrar los
haces de radiacion sobre el tumor a la vez gue minimizan la cantidad de radiacion
que llega al tejido sano circundante.

Recidiva local - Reaparicion del tumor en el mismo lugar después del tratamiento.

Resonancia magnética (RM) - Un tipo de estudio de imagenologia que se usa
inicialmente para ayudar a diagnosticar el cordoma pero también durante el
seguimiento para controlar la presencia de recidivas o metastasis.

RM de difusion (RM-D) - Un tipo de RM (ver pag. 29) que puede ayudar a los
medicos a encontrar la diferencia entre un cordoma y un condrosarcoma a fin de
realizar un diagnodstico correcto.

Terapia con iones de carbono - Un tipo de terapia con particulas (ver la pag. 29)
gue utiliza haces de iones de carbono para matar las células cancerosas.

Terapia de fotones - Tipo de radiacidon de haz externo que utiliza rayos x para
matar células cancerosas.

Terapia de particulas - Tipo de radiacion de haz externo que utiliza haces de
protones, neutrones o iones positivos para el tratamiento del cancer. Ver también
terapia de protones en la pag. 30 y terapia de iones de carbono en la pag. 28.

Terapia de protones, terapia con haz de protones - Tipo de terapia de particulas
qgue utiliza haces de protones para matar células cancerosas.

Terapia dirigida - Tipo de terapia sistémica que funciona bloqueando un gen o
una proteina especifica (la “diana”) en las células tumorales especificas de un
paciente.

Terapia sistémica - El uso de farmacos que se propagan por el cuerpo para matar
células cancerosas. También llamada quimioterapia o tratamiento farmacoldgico.
Tipicamente, la quimioterapia se refiere a farmacos que matan a las células de
crecimiento rapido.

Tratamiento farmacoldgico - Ver terapia sistémica en la pag. 30.
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Obtenga mas
iInformacion
sobre el cordoma

Visite la Chordoma Foundation en
www.chordoma.org para obtener
mas informacion sobre el cordoma,
incluidos estudios de investigacion,
las noticias mas recientes sobre
tratamientos y formas de participar.

Obtenga la ayuda de un asistente
para pacientes en la Chordoma
Foundation enviando un correo
electronico a support@chordoma.org
o llamando al (888) 502-6109.

Conéctese con otras personas a
través del programa de apoyo de
pares de la Chordoma Foundation
enviando un correo electrénico a
peersupport@chordoma.org.
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Aviso importante sobre esta publicacion: £/ contenido de “Recomendaciones
de expertos para el diagndstico y el tratamiento del cordoma” fue desarrollado
basandose en las pautas de tratamiento publicadas en The Lancet Oncology en
febrero de 2015, después de la primera reunion de un grupo de consenso global
de expertos en cordoma (consulte el interior de la portada para ver una cita del
articulo completo y una lista completa de los miembros del grupo de consenso).
Los miembros del grupo de consenso y la Junta de Asesoramiento Médico de

la Chordoma Foundation han revisado esta guia para controlar la precision de
Ssu contenido. Esta informacion no pretende ocupar el lugar del asesoramiento
médico. Siempre debe hablar con sus médicos con respecto a las decisiones de
tratamiento. Si tiene preguntas sobre la informacion contenida en este documento,
comuniquese con un asistente para pacientes de la Chordoma Foundation en
support@chordoma.org.




