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Introduction
A chordoma is a lowgrade, slowgrowing but locally invasive and locally aggressive tumor. Chordomas belong to the
sarcoma family of tumors. They arise from the remnants of the notochord and occur in the midline along the spinal
axis from the clivus to the sacrum, anterior to the spinal cord. The location distribution of chordomas is 50% sacral,
35% skull base and 15% occur in the vertebral bodies of the mobile spine (most commonly the C2 vertebrae followed
by the lumbar then thoracic spine).  Overall 5year survival is approximately 50%, and treatment is en bloc surgical
resection followed by highdose conformal radiation therapy such as proton beam radiation.

Etiology
Chordomas arise from the notochord. The notochord is the mesodermal structure in the embryo which serves to help
signal tissues for organization and differentiation. The notochord ultimately becomes the nucleus pulposus in humans
as it regresses. Genes implicated in chordoma formation include the brachyury gene, mechanistic target of rapamycin
(mTOR) signing pathway, phosphatase and tensin homolog (PTEN) gene deficiency, INI1 and plateletderived
growth factor receptor beta (PDGFRbeta) although no definitive genetic marker has as of yet been identified.  There
are currently a few reported familial clusters of chordomas.

Epidemiology

Chordomas typically affect those in the 4060 yearold age group but have been reported in children and the very
elderly. Most believe males are more commonly affected than females in an approximately 2:1 ratio with an annual
incidence of 1:1,000,000 for new diagnoses.  Chordomas account for approximately 20% of primary spinal tumors
and only 3% of all bone tumors.  The most common location is in the sacrum/coccygeal region (50%), followed by
35% located in the sphenooccipital region, and the remaining chordomas (about 10% to 15%) located in the mobile
spine. 

Pathophysiology
Chordomas present with slowgrowing, locally invasive tumors with distant metastases are rarely occurring and only
late in the disease. Although they are considered indolent tumors, there is a significant risk for multiple recurrences
locally.

History and Physical
The patient history and physical findings are dependent on the specific location of the chordoma. Skull base and clival
chordomas typically present with headaches and or cranial nerve dysfunctions, most commonly cranial nerve VI
(abducens nerve) although the lower cranial nerves can also be affected. Rarely a clival chordoma will present with
rhinorrhea due to a cerebrospinal fluid leak. Cervical chordomas typically present with nonspecific neck, shoulder or
arm pain and occasionally dysphagia due to mass effect. Cervical chordomas can also invade cranially to cause lower
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cranial nerve dysfunction as well compression of the spinal cord or exiting nerves causing myelopathy or
radiculopathy respectively. Thoracic and lumbar chordomas also present with nonspecific localized pain and, also,
may be the cause of a pathologic fracture or radiculopathy or myelopathy. Sacral chordomas share a similar
presentation as thoracic and lumbar chordomas with localized pain and possible radiculopathy as well as
possible dysfunction of the bladder, bowel or autonomic nervous system if the lumbosacral plexus is involved by the
tumor.

Evaluation
Evaluation of chordomas revolves around imaging and biopsy. A plan xray will demonstrate a locally destructive
lytic lesion. Computed tomography (CT) imaging is better for demonstrating the destructive lytic chordoma.
Occasionally the chordoma will have sclerosis at the margin. Chordomas are hypodense compared to bones on CT
and may demonstrate irregular dystrophic calcification. Chordomas demonstrate moderate to significant enhancement
on contrasted CT imaging. Magnetic resonance imaging (MRI) best delineates the extent of a chordoma. Chordomas
have lower signal intensity on T1weighted imaging and may show foci of hyperintensity which represents
intratumoral hemorrhage. T1weighted imaging with gadolinium contrast demonstrates heterogenous contrast
enhancement of the tumor with a honeycomb appearance. On T2weighed imaging chordomas tend to be
hyperintense. Gradientecho MRI imaging can confirm intratumoral hemorrhage. Bone scans are sometimes obtained
during the workup, and chordomas have normal to decreased uptake.

Many times a needle or open biopsy is performed to confirm the diagnosis of chordoma. Care needs to be taken when
planing and performing the biopsy as the chordoma can seed along the biopsy tract. Thus the biopsy tract should be
included in the future chordoma resection to decrease the risk of local recurrence.

Treatment / Management
The treatment which provides the longest survival is complete en bloc resection of the tumor with clean margins. This
can prove to be challenging either due to the location of the chordoma or reconstructive needs after resection.
Intratumoral resection and piecemeal resection may also provide a similar benefit if complete chordoma resection can
be achieved without local seeding. Local debulking is sometimes advocated if complete resection is not technically
feasible.  Local debulking can alleviate symptoms secondary to mass effect as well as provide a smaller target volume
for future radiation therapy.

Most physicians advocate for radiation therapy after any type of chordoma resection due to the high local recurrence
rate. Chordomas are relatively radioresistant necessitating highdose radiation therapy. As chordomas are found near
neuronal structures, highlyconformal radiotherapy is used including proton beam radiation or radiosurgery.
Conventional photon radiation is currently thought to be of no benefit to chordoma patients.

The slowgrowing nature of chordomas makes them resistant to most current conventional chemotherapeutic agents.
If a chordoma is treated with chemotherapy, then treatment typically occurs within a clinical trial.

Due to the high local recurrence of chordomas, most physicians recommend lifelong surveillance with magnetic
resonance imaging (MRI) with and without gadolinium contrast. Metastatic chordoma should be on the differential if
new lesions arise elsewhere in the body as up to 20% of chordomas can metastasize.

Pearls and Other Issues
It should be stressed that if chordoma is entertained in the differential diagnosis, there should be careful planning of
any biopsy as the biopsy tract needs to be included in the ultimate resection of the chordoma to decrease the risk of
local recurrence.

Despite the lowgrade status of chordomas they have a high recurrence rate and significant mortality. Fiveyear
survival is approximately 50% overall but improved with complete resection with negative margins to a 65% 5year
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survival rate. Surgical resection with positive margins is approximately 50% 5year survival and if the chordoma is
inoperable 5year survival is approximately 40%.

Macroscopically chordomas are soft, gelatinous tumors and may have hemorrhage present. Microscopically they
consist of fibrous septa separating lobules of physaliferous (bubbly) cells with an extensive myxoid stroma and rare
mitotic figures.

Chordomas can be divided into four four subtypes: conventional, poorly differentiated, dedifferentiated and
chondroid. Conventional (classic) chordomas are the most common variety and may show areas of dedifferentiation.
Poorly differentiated chordomas are more common in young adult and pediatric patients as well as skull base
chordomas. Poorly differentiated chordomas show a loss of the gene INI1. Dedifferentiated chordomas typically are
the fastest growing and most aggressive chordomas and can also have a loss of INI1 and are more common in
pediatric patients. Chondroid chordoma describes chordomas that are difficult to distinguish from chondrosarcoma on
histology. Typically chordomas express the gene bruchyury whereas chondrosarcomas do not express the bruchyury
gene.

Chordomas have been reported to dedifferentiate into highgrade spindle cell tumors which portend a worse
prognosis.

Questions
To access free multiple choice questions on this topic, click here.
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Figures

A sagittal T2 fat saturation MRI image showing a chordoma arising from C2 vertebral body and growing
exophytically. Contributed by Steven Tenny, MD, MPH, MBA and Christopher Gillis, MD.
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