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ARTICULO DE REVISION

RESUMEN

Introduccidn: El condrosarcoma del hueso temporal es un tumor cartilaginoso raro de base de
craneo, de crecimiento lento y morbilidad relevante por su vecindad neurovascular. Objetivo:
Sintetizar la evidencia sobre epidemiologia, imagen, patologia/biomarcadores, tratamiento y
resultados del condrosarcoma temporal. Metodologia: Revisidn sistematica PRISMA de PubMed
(1990-2025; inglés/espafiol), se incluyerin adultos con condrosarcoma craneobasal con
compromiso temporal; estudios clinicos/diagndsticos/terapéuticos originales. Resultados y
discusidn: La TC identifica matriz condroide en “anillos y arcos”; la RM muestra lesiones lobuladas
hiperintensas en T2; la DWI (ADC alto) diferencia de cordoma. La patologia confirma grados
convencionales (G1-G3) y variantes agresivas; $S100/SOX9 positivos y brachyury negativo
favorecen el diagndstico; IDH1/2, TP53 y HEY1::NCOA2 aportan valor prondstico/diagnéstico. La
cirugia es primera linea con énfasis en preservar audicién y VIl par. Cuando RO exige alta
morbilidad, la reseccion subtotal planificada (R1) + RT conformada ofrece buen control; protones
(+ iones de carbono) mejoran el indice terapéutico vs. fotones al reducir dosis a tallo, pares
craneales y cdclea. La IMRT es valida donde no hay particulas siguiendo ESTRO-ACROP. La
quimioterapia tiene rol limitado salvo en variantes mesenquimal/desdiferenciada. Conclusion: El
manejo éptimo es multidisciplinario, con imagen avanzada, patologia molecular, abordajes
individualizados y radioterapia de precisién; los resultados dependen de grado, tamafio,
margenes y modalidad de RT.
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Diagnosis and Treatment of Temporal Bone Chondrosarcoma: A
Literature Review

ABSTRACT

Introduction: Temporal bone chondrosarcoma is a rare skull-base cartilage tumor with slow
growth and substantial morbidity due to its proximity to critical neurovascular structures.
Objective: To synthesize evidence on epidemiology, imaging, pathology/biomarkers, treatment,
and outcomes of temporal chondrosarcoma. Methods: PRISMA-guided systematic review of
PubMed (1990-2025; English/Spanish). Adults with skull-base chondrosarcoma involving the
temporal bone were included; original clinical/diagnostic/therapeutic studies were eligible.
Results and Discussion: CT identifies a chondroid matrix with “ring-and-arc” calcifications; MRI
shows lobulated, T2-hyperintense lesions; DWI (higher ADC) helps distinguish chondrosarcoma
from chordoma. Pathology confirms conventional grades (G1-G3) and aggressive variants;
$100/SOX9 positive and brachyury negative support diagnosis; IDH1/2, TP53, and HEY1::NCOA2
provide diagnostic/prognostic value. Surgery is first-line, prioritizing hearing and facial nerve (VIl)
preservation. When RO would entail excessive morbidity, planned subtotal resection (R1) plus
conformal radiotherapy achieves good control; proton therapy (+ carbon ions) improves the
therapeutic index vs photons by reducing dose to the brainstem, cranial nerves, and cochlea.
IMRT is acceptable where particles are unavailable, following ESTRO-ACROP contouring.
Chemotherapy has a limited role, except for mesenchymal/dedifferentiated variants.
Conclusion: Optimal management is multidisciplinary, integrating advanced imaging, molecular
pathology, tailored skull-base approaches, and precision radiotherapy; outcomes depend on
grade, size, margin status, and RT modality.

Keywords: temporal bone; chondrosarcoma; skull base; facial nerve; cochlea.
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INTRODUCCION.

El condrosarcoma del hueso temporal es una neoplasia cartilaginosa infrecuente que
representa alrededor de 0.15% de todos los tumores intracraneales y una fraccion menor de las
neoplasias de base de craneo(1-3). Su presentacion mas habitual se ubica en la region petroclival
y el dpex petroso; en series amplias de base de crdneo, la fosa media concentrd 72.7% de los
casos, con afectacidon del hueso petroso en 37.8%, del clivus en 23.5% y de la sincondrosis
petroclival en 20.2%; ademas, hubo un 53% de mujeres y una edad mediana de 42.5 afios(4). En
series especificas de hueso temporal, hasta 80% compromete el foramen yugular, y los sintomas
predominantes son paresia facial (50%) e hipoacusia (40%), seguidos por otalgia (10%) y vértigo
(10%)(5).

Los condrosarcomas muestran morfologia lobulada con matriz condroide, calcificaciones
en “anillos y arcos” en TC, e hiperintensidad en T2 con realce heterogéneo en RM; estos rasgos,
sumados a la localizacién petroclival, ayudan a diferenciarlos de otras lesiones del hueso
temporal y del clivus, aunque la superposicion con el cordoma obliga a una lectura detallada y

contextualizada(6,7).

El diagndstico definitivo continda siendo histopatoldgico, con interés creciente en
marcadores moleculares como mutaciones en IDH1/IDH2 y alteraciones en TP53, que pueden
aportar informacién prondstica y eventualmente terapéutica, aun cuando su papel clinico en

condrosarcoma craneobasal sigue en desarrollo(8).

En cuanto al tratamiento, la estrategia estandar combina reseccion quirdrgica orientada
a la descompresidn y a lograr el mayor grado de extirpacion posible, seguida de radioterapia en
la mayoria de los casos; las guias de delineacion de ESTRO-ACROP subrayan la importancia de

una planificacidn precisa por la vecindad de érganos criticos(9).

Dentro de las modalidades de radiacidn, la protonterapia y en centros seleccionados, la
radioterapia con iones de carbono ha mostrado tasas altas de control local y supervivencia a 5
anos, con perfiles de toxicidad aceptables frente a la proximidad de tronco encefalico, nervios
craneales y céclea; metaanalisis recientes respaldan su uso frente a radioterapia con fotones en

condrosarcoma de base de craneo (10,11).
El condrosarcoma de hueso temporal exige reconocimiento clinicoradiolégico temprano,

confirmacién histoldgica y una estrategia terapéutica individualizada que integre neurotologia,

neurocirugia y oncologia radioterapica para maximizar control local y preservar funcion
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neurosensorial(4,5).

El proposito de este articulo es analizar de manera critica y sintética la presentacién
clinica, diagndstico por imagenes, patologia/marcadores y opciones terapéuticas del
condrosarcoma de hueso temporal, destacando criterios de diferenciacién con lesiones afines

del penasco y recomendaciones practicas para la toma de decisiones multidisciplinarias
METODOLOGIA.

Este estudio se planted como una revisidon sistemdatica del condrosarcoma de hueso
temporal, redactada conforme a las directrices PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic
Reviews and Meta-Analyses). La investigacion buscd identificar, seleccionar y sintetizar la
evidencia  disponible  sobre presentacién clinica, diagndstico por imagenes,
patologia/marcadores y estrategias terapéuticas con desenlaces oncoldgicos y funcionales

relevantes.

La busqueda se realizé exclusivamente en PubMed (MEDLINE), combinando términos
MeSH y texto libre mediante operadores booleanos AND/OR. Se utilizaron, entre otros, los
siguientes términos y combinaciones: “chondrosarcoma” OR “chondroid sarcoma” AND
(“temporal bone” OR “petrous” OR “petroclival” OR “skull base” OR “jugular foramen” OR
“petrous apex”); se anadieron bloques para imagen (“CT”, “MRI”, “diffusion/DWI”,
“perfusion/DCE”, “radiomics”), tratamiento (“surgery”, “petrosectomy”, “transmastoid”,
“translabyrinthine”,  “transcochlear”, “infratemporal”, “endoscopic”; “radiotherapy”,
“proton/IMPT”, “carbon ion”, “IMRT”) y patologia/molecular (“immunohistochemistry”,
“brachyury”, “S100”, “SOX9”, “IDH1/IDH2”, “TP53”, “HEY1::NCOA2"). Se restringié el periodo

1990-2025, con inclusion de publicaciones en inglés y espafiol.

Se establecieron criterios de inclusion orientados a capturar evidencia aplicable al
pefiasco/base lateral del craneo: (i) estudios originales (series/cohortes y reportes de casos con
detalle clinico) y estudios de exactitud diagndstica en adultos con condrosarcoma de base de
craneo con foco temporal (petroso, petroclival, dpex petroso, foramen yugular) o series de “skull
base” con subandlisis pertinentes; (ii) intervenciones/estrategias de imagen, cirugia vy
radioterapia y (iii) desenlaces clinicos y/o funcionales o biomarcadores con implicancia
diagndstica/prondstica. Se excluyeron: series pediatricas no separables de adultos; estudios sin
datos aplicables a hueso temporal/base lateral; revisiones narrativas, editoriales o cartas sin

informacidn original; y articulos en idiomas distintos de inglés/espafiol. Las guias (se emplearon
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como marco metodoldgico para planificacién de RT y 6rganos a riesgo, pero no se integraron en

analisis cuantitativo para evitar duplicacién.

El proceso de seleccidn se efectud en dos fases por dos revisores de forma independiente,
resolviendo discrepancias por consenso. En la etapa de identificacidn, se recuperaron 286
registros en PubMed; tras eliminar 18 duplicados (superposicién de cohortes/series), 268
pasaron a cribado. Se excluyeron 209 por no cumplir los criterios (anatomia no aplicable al
pefiasco, no-CS, revisiones narrativas sin datos, idioma no elegible), quedando 59 articulos para
evaluacién integral. De éstos, se excluyeron 22 por razones especificadas. Finalmente, 37
estudios se incluyeron aportaron datos para sintesis . Se elabord un diagrama de flujo PRISMA

con estas cifras para su presentacion editorial Figura #1.

La extraccion de datos se realizdé con una planilla estandarizada que capturé:
caracteristicas del estudio (afio, disefio, tamafio, localizacidn), clinica e imagen (TC “ring-and-
arc”, RM T2 lobulado, DWI/ADC, DCE, radiémica), patologia/molecular (grado OMS, IHQ
$100/SOX9/brachyury, IDH1/2, TP53, HEY1::NCOA2), detalles de tratamiento (abordaje,
preservacion Vll/audicion, RT: técnica/dosis/voliumenes conforme ESTRO-ACROP) y resultados
(control local, supervivencia, toxicidad, funcidn auditiva y facial). La sintesis fue principalmente
cualitativa por la heterogeneidad de disefios y desenlaces; cuando >3 estudios ofrecieron
medidas comparables, se afiadieron resimenes narrativos cuantitativos. La calidad se valoré de
forma pragmatica (QUADAS-2 para estudios diagndsticos; dominios Newcastle-Ottawa
adaptados para series/observacionales; descripciéon dosimétrica y de contorneo para RT),

interpretando los resultados con cautela ante el riesgo de sesgo por seleccion y reporte.
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[ Identification of studies via databases and registers ]
c
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§ de registros identificados Registros eliminados antes del cribado(18):
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§ Pubmed (n = 286)
\ 4
Registros . . .
- Registros excluidos por titulo y resumen
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(n = 268) (n =209)
g \ 4
§
e Registros completos evaluados . .
3 (n=59) Registros excluidos (22
Poblacion pediatrica Reason 1 (n=7)
Datos no aplicables al temporal (n =9
No original (n=4)
Otras razones (n= 2)
v
T
B
3 Registros incluidos: (n=37)
2
Figura 1 Flujograma de proceso de seleccion de estudios.
Fuente: Elaborado por el autor.
RESULTADOS

Se identificaron series y revisiones especificas de condrosarcoma de base de

craneo/hueso temporal que confirman la baja frecuencia de esta entidad y su predileccion

petroclival/yugular, con evolucién lenta pero potencialmente discapacitante por la cercania a

estructuras neurovasculares criticas(4,5,12). En la presentacion clinica predominaron sintomas

otoneuroldgicos (hipoacusia conductiva o neurosensorial y acufenos) y paresias de pares

craneales (VI y VII), en concordancia con la localizacion en pefiasco y foramen yugula(4,5).
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En diagndstico porimdgenes, la TC se empled de forma sistematica para demostrar matriz
condroide con calcificaciones en “anillos y arcos” y la erosién/expansién ésea, mientras que la
RM definid la extension de partes blandas, la invasién intracraneal y la relacidon con seno
sigmoideo, bulbo yugular, carétida y oido medio(7,13). En escenarios de diferencial con cordoma,
la DWI/ADC aportd valor clasificatorio preoperatorio condrosarcomas con ADC mas alto que
cordomas vy, junto con perfusién (DCE), mejord la discriminacién cuando la RM convencional fue
equivoca(14-16). Estudios radidmicos exploratorios mostraron capacidad para distinguir

condrosarcoma de cordoma en la base del craneo(17).

En patologia, los casos se clasificaron mayoritariamente como condrosarcoma
convencional (G1-G3), con confirmacién inmunohistoquimica $100/SOX9 y brachyury negativo
para diferenciar de cordoma; se documentaron variantes (mesenquimal y desdiferenciada) de
comportamiento mas agresivo y utilidad de HEY1::NCOA2 como firma en mesenquimal(18,19). A
nivel molecular, se reportaron mutaciones de IDH1/IDH2 en subgrupos de condrosarcoma
convencional con impacto prondstico heterogéneo, y asociacion de TP53 con peor desenlace
oncolégico(8,20-22).

La cirugia constituyd el pilar inicial cuando la anatomia lo permitié, con seleccién de
abordajes laterales (transmastideo/petrosectomias) o endoscépicos ampliados segun trayecto
tumoral y relacién vascular, priorizando la preservacién del Vil y la funcién auditiva(4,5,23). Ante
reseccion limitada o R1/R2, alto grado, irresecabilidad o recurrencia, se indicé radioterapia
preferentemente con protones (IMPT) y, en centros seleccionados, iones de carbono conforme

a guias ESTRO-ACROP para contorneo y restricciones a tallo, nervios craneales y céclea(4,9,10).

Respecto a resultados oncoldgicos, las series y metaanalisis mostraron buen control local
y supervivencia a 5 afios con terapia de particulas, junto con baja incidencia de toxicidad
significativa del tronco encefalico; el grado, el tamafio/extension, el estatus de margenes y la
modalidad de RT fueron determinantes del prondstico(10,11,24-26). En términos funcionales,
los reportes destacaron tasas de preservacion facial aceptables con planificacién quirdrgica y
monitorizacién intraoperatoria, y mejor perfil dosimétrico coclear con protones frente a fotones,
favoreciendo la preservacion auditiva en estrategias combinadas(5,9,11).

Se documento el uso de reseccion subtotal planificada (R1) + protones en sitios de alto

riesgo neurovascular como alternativa a extirpacién radical con morbilidad desproporcionada;

asimismo, se describidé RT definitiva upfront en tumores G2—G3 e irresecables, con resultados
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competitivos en centros con particulas; la quimioterapia mantuvo un rol limitado, reservado a

mesenquimal/desdiferenciado dentro de esquemas multimodales(2,4,9-11,19,26).
DISCUSION.

El condrosarcoma del hueso temporal (CS-HT) es una entidad rara dentro de los sarcomas
de base de craneo; afecta con mayor frecuencia la region petroclival/yugular y cursa con
crecimiento lento pero potencialmente discapacitante por la cercania a estructuras
neurovasculares criticas. Las series y revisiones sistemdticas de base de craneo coinciden en que
el reconocimiento temprano y la centralizacion en centros con experiencia son determinantes

para optimizar el control local y limitar la morbilidad(4,12).

La presentacion clinica en el hueso temporal estd dominada por sintomas
otoneuroldgicos hipoacusia (conductiva o neurosensorial), acufenos, vértigo y por neuropatias
craneales (VI y VII, con paresia facial en una fraccion relevante), en consonancia con la
localizacion petroclival o el compromiso del foramen yugular. Las series especificas de hueso
temporal documentan con claridad este patrdn y subrayan su impacto funcional(4,5).

La tomografia computarizada (TC) caracteriza la matriz condroide con calcificaciones en
“anillos y arcos” y define el compromiso éseo; la resonancia magnética (RM) muestra lesiones
lobuladas hiperintensas en T2 con realce heterogéneo y delimita extension perineural e
intracraneal. Este fenotipo sumado al sitio orienta hacia CS frente a otros tumores del pefiasco

(p. €j., cordoma), aunque la confirmacidn es histolégica(7,13).

Desde la patologia y la biologia, el CS convencional se gradua de I-lll y su agresividad se
correlaciona con el grado; las variantes mesenquimal y desdiferenciada son mas adversas. A nivel
molecular, se ha reforzado el papel prondstico de TP53 y se investiga la utilidad clinica de
IDH1/IDH2 en subgrupos de CS; para el subtipo mesenquimal, el reordenamiento HEY1:NCOA?2

es un rasgo definitorio con implicaciones diagndsticas(8,19).

El tratamiento pivota en la reseccién quirdrgica con intencion oncoldgica, balanceando
margenes y preservacion funcional; cuando la reseccién completa no es factible, la radioterapia
adyuvante/definitiva es clave. Las guias ESTRO-ACROP para tumores de base de craneo
estandarizan la delineacion de voliumenes y las restricciones a érganos de riesgo, cruciales en

zonas como el pefiasco por la proximidad a tallo, nervios craneales y céclea(4,9).

En radiacidn, la protonterapia muestra tasas elevadas de control local y supervivenciaa 5

afios con perfiles de toxicidad aceptables frente a fotones, segun revisiones y metanalisis
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recientes centrados en condrosarcoma de base de crdneo; persisten, no obstante, lagunas de

evidencia (falta de ensayos aleatorizados y heterogeneidad de series)(10,11).

En conjunto, los factores prondsticos mds consistentes del CS-HT incluyen grado
histoldgico, tamafo/extension, estatus de margenes y modalidad/planificacion de RT; la
experiencia del equipo y la adherencia a guias influyen en complicaciones y control. La evidencia
disponible respalda un enfoque multidisciplinario que combine cirugia planificada y radioterapia

altamente conformada cuando corresponde(4,9).
2. Diagnéstico por imagenes y diferencial.
Tomografia computarizada (TC).

La TC es clave para caracterizar la matriz condroide y el compromiso éseo: identifica la
calcificacion tipica en “anillos y arcos” y delimita erosién cortical/expansion, hallazgos
orientadores de condrosarcoma frente a otras lesiones del pefiasco(7,13,27). En la practica, el
patron mineral (“ring-and-arc”) junto con la ubicacion paramediana petroclival/yugular

incrementa la sospecha preoperatoria y guia la planificacién del abordaje quirurgico(4,7).
Resonancia magnética convencional.

La RM define con precisidn la extension de partes blandas, el curso perineural y la invasion
intracraneal: el condrosarcoma de base lateral suele ser lobulado, hiperintenso en T2 y de realce
heterogéneo tras gadolinio; estas sefales, sumadas al sitio paramediano, ayudan a diferenciarlo
de entidades vecinas aunque no son patognomanicas(7,13,28). En lesiones del hueso temporal,
la RM es especialmente util para evaluar la relacién con seno sigmoideo, bulbo yugular, carétida
y oido medio, aspectos que condicionan la morbilidad quirudrgica y la indicacidn de radioterapia
adyuvante(7,13).

Secuencias avanzadas (DWI/DCE) y diferenciacién con cordoma.

La difusién (DWI) aporta valor diferencial: los condrosarcomas exhiben valores ADC mds
altos que los cordomas, permitiendo mejorar la clasificacion preoperatoria en tumores
clivales/petroclivales(16). De forma complementaria, la perfusidon dinamica (DCE-MR) y DWI
ayudan a distinguir condrosarcoma, cordoma y metastasis en la base del craneo cuando la RM
convencional es equivoca(14,15). Ademas, enfoques radidmicos en RM multiparamétrica han
mostrado capacidad para discriminar condrosarcoma de cordoma, lo que respalda el uso de

biomarcadores de imagen en centros con experiencia(17).

Para la radioterapia (IMRT/protones), TC y RM coregistradas son obligatorias para
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delineacion de volumenes y proteccién de érganos de riesgo (tallo, nervios craneales, céclea),
con recomendaciones especificas en tumores de base de craneo que incluyen condrosarcoma(9).
Esta estandarizacion disminuye la variabilidad interobservador y facilita estrategias de alta

conformacion en lesiones del pefiasco(9).
Diagndstico diferencial practico.

Cordoma: Tumor midline del clivus, con masa gelatinosa que re-moldea hueso; en TC
predominan dreas liticas sin patrén condroide organizado, y en RM suele ser T2 muy hiperintenso
pero con ADC mas bajo que el condrosarcoma (CS). La difusiéon ayuda, ADC chordoma < ADC CS
de forma consistente; en localizaciones petroclivales la DWI mejora la clasificacién preoperatoria.

Clinicamente, diplopia (V1) y cefalea son frecuentes por su asiento medial(16).

Meningioma calcificado (temporal): Lesion duramatosa que puede comprometer
pefiasco/peniascosa con hiperostosis; en TC es tipicamente hiperdensa con calcificaciones
puntiformes/laminares y “cola dural”; en RM, realce homogéneo. Frente a CS, la matriz
condroide en “anillos y arcos” y la lobulacién T2 del CS son menos probables en meningioma; la
clinica suele incluir hipoacusia por invasion dural u oido medio y menos paresias de
VI/VII(7,29,30).

Paraganglioma yugulotimpanico: Neoplasia hipervascular de foramen yugular/cavidad
timpanica. En TC: erosidn ésea del bulbo yugular y lineas de motas densas; en RM: realce intenso
con patrén “salt-and-pepper” (flujo alto + focos de vacio de sefial), mas evidente si >1 cm. Suele
cursar con acufenos pulsatiles y pares de nervios bajos (IX—XI). La matriz condroide calcificada y

la T2 lobulada favorecen CS; la hipervascularidad y el “salt-and-pepper”, paraganglioma(31-33).

Osteosarcoma condroide (temporal): Sarcoma osteoformador con componente
condroide; la osteoidogénesis (espiculas “sunburst”, “string sign”) y el patrén agresivo periostal
orientan en TC/RM. Clinicamente mas doloroso y de evolucién acelerada que el CS

craneobasal(34,35).

Metastasis (temporal/base).:Variable segin primario; a menudo osteoliticas en TC y con
realce heterogéneo en RM; el contexto oncoldgico y multiplicidad de lesiones ayudan. La

ausencia de matriz condroide organizada y la clinica sistémica diferencian de CS(7,36).
Colesteatoma calcificado / lesiones inflamatorias: Raro que calcifiquen; suelen mostrar
restriccion en DWI y erosidn de oido medio/mastoides. La matriz condroide con “anillos y arcos”

no es propia; el mapa anatdomico por compartimentos temporales ayuda al triaje(7,13).
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3. Patologia y biologia molecular con implicancias clinicas.
Gradacién y variantes histologicas.

El condrosarcoma convencional se gradua segun la OMS en G1-G3 con base en
celularidad, atipia, permeacién trabecular y fraccion de matriz condroide; el grado histoldgico se
correlaciona con agresividad bioldgica, riesgo de recurrencia y necesidad de tratamiento
multimodal(37).

En cabeza y base de crdneo, ademas del convencional, se reconocen tres variantes:
mesenquimal (bifasico, de células pequefias con islotes de cartilago hialino), desdiferenciado
(componente de alto grado tipo osteo/fibrosarcoma adosado a cartilago maligno) y de células
claras (cartilago hialino con células claras, generalmente de menor agresividad), cada una con
implicancias prondsticas y de manejo(2,37).

La variante mesenquimal de cabeza y cuello, frecuente en regién craneobasal, es un
sarcoma asociado a translocacién con morfologia bipasica y comportamiento mas agresivo; su
identificacion es critica por el diferente prondstico y por opciones terapéuticas multimodales(19).

El condrosarcoma desdiferenciado muestra la peor evolucion, con tasas elevadas de
metastasis y mortalidad; en contraste, el convencional de bajo grado (G1) presenta curso mas
indolente pero con riesgo de recurrencia local si la reseccidn es incompleta, lo que subraya el

valor del estatus de margenes en la base del craneo(4,37) .
Biomarcadores diagndsticos y prondsticos.

En el panel inmunohistoquimico, el condrosarcoma expresa S100 y SOX9 por su
diferenciacién condroide, mientras que brachyury (T) marcador notocordal es negativo,
constituyendo un eje practico para el diferencial con cordoma(18).

El indice proliferativo (Ki-67) y la permeacién ayudan a graduar; en paralelo, la genética
molecular aporta marcadores Utiles: el reordenamiento HEY1::NCOA2 define a la variante
mesenquimal, permitiendo resolver casos equivocos con morfologia incompleta o pequeiias
biopsias(19).

En el condrosarcoma convencional, las mutaciones de IDH1/IDH2 son relativamente
frecuentes en tumores cartilaginosos y se investigan como herramientas diagndsticas y
potenciales dianas; su impacto prondstico es heterogéneo segln la serie, con resultados mixtos
en supervivencia(20-22).

En cambio, la mutacién de TP53 se asocia de forma consistente con peor supervivencia
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global y libre de metdstasis, y con mayor riesgo de recurrencia tras cirugia con intencion curativa,

especialmente en tumores de alto grado/desdiferenciados(8).

En suma, un algoritmo integrado que combine morfologia + IHQ (S100/SOX9; brachyury)
+ marcadores moleculares (HEY1::NCOAZ2; IDH1/2; TP53) mejora la certeza diagndstica frente a
cordoma y estratifica el riesgo para guiar la extensién quirdrgica y la indicaciéon de radioterapia

en la base del craneo(2,9).
4. Estrategias quirurgicas y preservacion funcional.
Seleccion de abordaje.

La eleccidn del abordaje en condrosarcoma de hueso temporal (CS-HT) se decide por la
trayectoria tumoral (petroclival, dpex petroso, yugular/timpanico, mastoideo), la relaciéon con
carétida interna (ACl) y seno sigmoideo, la extension al oido medio y el objetivo de preservacion
funcional (VII par y audicién). En series y revisiones de base de craneo, los abordajes
transmastideos/petrosectomias dominan el espectro lateral, mientras que los endoscdpicos
ampliados incluido el contralateral transmaxilar (CTM) facilitan vectores anteroinferiores seguros

para lesiones petroclivales seleccionadas(4,5,23).

Transmastoideo extendido: Aporta acceso rdpido a mastoidesoido medioseno
sigmoideo, Util para componentes laterales o yugulotimpanicos y para descompresion/reseccion
en lesiones con minima relacion con la ACI petrosa. Puede combinarse con desarticulacion
osicular/reseccion timpanica segiin compromiso; la preservacion del VII par exige identificacion
temprana y monitoreo(4,5).

Petrosectomias (parciales/totales; translaberinticas/transcoleares): Permiten ventanas
amplias al pefiasco y petroclivo lateral; la translaberintica sacrifica audicién pero maximiza
exposicion del CPA y trayecto del VIl par, mientras que la transcolear/transotic amplia control
sobre el canal carotideo y el clivus lateral a costa de mayor morbilidad otoneurolégica. En CS-HT,
se usan para lograr resecciones oncoldgicas cuando el tumor abarca el dpex petroso o bordea el
seno sigmoideo/bulbo yugular(4,5).

Infratemporal (Fisch) y combinados laterales: Indicados cuando existe extension al
foramen yugular/espacio parafaringeo o contacto amplio con la ACI. Desplazan el vector inferior-
anterior, permiten control vascular y del IX—XI, y se combinan con petrosectomias segun

necesidad de margenes. Seleccién cuidadosa por morbilidad potencial (deglucién, voz)(4).

Endoscépicos ampliados (endonasal/CTM y combinados): EIl CTM endoscépico crea un
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corredor anterolateral que mejora el dngulo a la regidon petroclival evitando retraccién
neurovascular; util en lesiones paramedianas con escaso componente mastoideo y relacién
critica con la ACl petrosa. Puede integrarse a abordajes hibridos (endo-exo) para resecciones en

etapas o para minimizar morbilidad(23).
Margenes vs. Morbilidad.

El objetivo oncoldgico es lograr margenes negativos (R0); sin embargo, en base lateral del
craneo las resecciones amplias pueden comprometer audicién y funcién del VIl par o incrementar
riesgos vasculonerviosos. En CS-HT, la literatura apoya un trade-off planificado: aceptar reseccion
subtotal/R1 cuando la obtencién de RO implique morbilidad mayor, siempre que exista plan
adyuvante de radioterapia de alta conformacién (protones/IMRT) para optimizar control local

con toxicidad aceptable(4,9-11).

Las guias ESTRO-ACROP detallan la delineacion de voliumenes vy restricciones a érganos
de riesgo (tallo, nervios craneales, céclea) en tumores de base de craneo, lo que permite
estrategias de “cirugia + RT” con tasas competitivas de control en enfermedad residual. En series
y metaandlisis de condrosarcoma craneobasal, la protonterapia muestra altas tasas de control a
5 afos y baja incidencia de toxicidad severa del tronco encefdlico, sosteniendo su uso cuando RO

no es viable(9-11).
5. Radioterapia: indicaciones y modalidades.

La radioterapia esta indicada cuando la reseccion es limitada o con margenes afectados
(R1/R2), en tumores de alto grado (G2-G3) por su mayor riesgo de recaida, en lesiones
irresecables por proximidad neurovascular critica, y en recurrencias tras cirugia previa(4,9). En
estos escenarios, la evidencia contemporanea apoya la RT adyuvante o definitiva para mejorar el
control local manteniendo una toxicidad aceptable, con ventaja dosimétrica de las particulas en
base de crdneo(10,11). Cuando RO compromete de forma desproporcionada la funcién del VII
par o la audicidn, la estrategia reseccidon subtotal planificada + RT altamente conformada es

razonable(4,9).

En base de craneo, la protonterapia con IMPT (y, en centros seleccionados, iones de
carbono) logra altas tasas de control local frente a fotones/IMRT, al mejorar la relacién dosis-
tumor/tejido sano(10,26). La reduccién integral de dosis a tallo encefalico, nervios craneales y
cAclea es particularmente relevante en condrosarcoma temporal; series modernas con protones

muestran baja toxicidad severa del tronco y resultados competitivos a 5 afios(24,25). La IMRT
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con fotones sigue siendo alternativa valida cuando las particulas no estdn disponibles,
especialmente tras resecciones limitadas con volumenes mdas acotados, con planificacién

cuidadosa para respetar restricciones OAR(9).

La delineacidon debe integrar TC-RM coregistradas y seguir guias ESTRO-ACROP para
tumores de base de craneo: definicion explicita de GTV/CTV/ITV segun lecho tumoral y vias de
diseminacion locales, con margenes geométricos ajustados por incertidumbre y proximidad a
organos a riesgo (OAR) (tallo, quiasma/dpticos, pares craneales, céclea). La seleccion de
dosis/hipofraccionamiento debe balancear control tumoral y tolerancia OAR; en particulas se
prioriza conformacion distal (fall-off) para proteger tronco y laberinto, y en IMRT se emplean

técnicas de ahorro coclear y optimizacién multicriterio(9,10).
6. Resultados oncoldgicos y funcionales.
Control local y supervivencia

El control local (CL) y la supervivencia en condrosarcoma del hueso temporal (CS-HT)
dependen de manera consistente del grado histoldgico, el tamafio/extension, el estatus de
margenes y la modalidad de radioterapia (RT) utilizada(4). En las cohortes y revisiones de base
de crédneo, los tumores de mayor grado y volimenes mas extensos presentan mayor riesgo de
recaida local; cuando la reseccidn es subtotal o con margenes R1/R2, la RT adyuvante/definitiva

mejora el CL frente a observacion(4,9).

En cuanto a la modalidad RT, la protonterapia (IMPT) y, en centros seleccionados, los
iones de carbono muestran resultados de CL y supervivencia a 5 afios competitivos con reduccion
de toxicidad en comparacién con fotones/IMRT, lo que es particularmente relevante por la
proximidad de tallo encefdlico, nervios craneales y céclea en la base lateral del craneo(10,11,26).
Un Metaandlisis reciente confirma la ventaja dosimétrica de las particulas y reportan buenos
perfiles de seguridad a mediano plazo(10).

Estudios institucionales con protones reflejan altas tasas de CL con baja incidencia de
toxicidad grave del tronco encefdlico, respaldando su uso como complemento cuando RO no es
viable o como opciéon definitiva en irresecables(24,25) (Gordon et al., 2021; Holtzman et al.,
2022).

Funcidn auditiva y nervio facial.

La valoracion de resultados en CS-HT debe ponderar no solo el CL, sino también la calidad

funcional, con énfasis en audicién y nervio facial (VII). En las series especificas de hueso temporal,
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la paresia facial y la hipoacusia son motivos de consulta frecuentes; la estrategia quirurgica
orientada a exposicion segura del trayecto del VIl y el monitoreo neurofisioldgico se asocian con
morbilidad funcional acotada(4,5). En resecciones amplias (p. ej., translaberintica/transcolear) el
sacrificio auditivo puede ser inherente al abordaje, mientras que en trayectos
laterales/yugulotimpanicos (p. €j., transmastideo extendido) es posible preservar audicién si el

oido medio y la cadena osicular no estdan comprometidos(4).

La reconstruccion y/o neurolisis del VII (cuando es necesario) y la descompresion dirigida
pueden mejorar la funcién facial postoperatoria; la planificaciéon para R1 planificado + RT
altamente conformada es razonable cuando el intento de RO supone alto riesgo de déficit facial
o pérdida auditiva(4,9). En este contexto, la RT con particulas permite ahorrar coclea y trayectos
neurales mejor que fotones, lo que puede contribuir a la preservaciéon auditiva y a reducir
neuropatias por radiacién (9,11,25).

7. Controversias y zonas grises

Extirpacion radical vs. reseccion subtotal + protones.

En sitios de alto riesgo neurovascular (ACI petrosa, bulbo yugular, trayectos del VI/VII), la
reseccion RO puede implicar morbilidad inaceptable. La evidencia contemporanea apoya, en
casos seleccionados, una estrategia de reseccién subtotal planificada (R1) seguida de
radioterapia con particulas (IMPT/iones de carbono) para optimizar el control local preservando
funcién(4,10,11). Esta tactica exige planificacion preoperatoria conjunta y contorneo

estandarizado para traducir la ventaja dosimétrica en beneficio clinico(9).
Radioterapia “upfront” en alto grado/irresecables.

En tumores G2-G3, con invasién de compartimentos criticos o irresecables, varios
reportes sugieren RT definitiva (preferentemente con particulas) como alternativa razonable, con
tasas competitivas de control y toxicidad aceptable frente a fotones(10,11,26). La decisidon debe
individualizarse segun grado, volumen y distancias a OAR(9).

Rol de quimioterapia.

En condrosarcoma craneobasal el beneficio de quimioterapia citotdxica es muy limitado
y no constituye estandar; la excepcion practica son las  variantes
mesenquimales/desdiferenciadas, de biologia mas agresiva, en las que puede considerarse

dentro de esquemas multimodales(2,4,19).
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CONCLUSION.

El condrosarcoma del hueso temporal es una neoplasia infrecuente de crecimiento lento
pero potencialmente discapacitante, cuyo prondstico depende de variables anatdmicas y
bioldgicas: grado histoldgico, tamano/extension, estatus de margenes y calidad de la
planificacion radioterdpica. La TC al encontrar matriz condroide en “anillos y arcos” y la RM
permiten una fuerte sospecha diagndstica y el triaje quirdrgico, mientras que la DWI/ADC y los
biomarcadores (5100/SOX9, brachyury negativo; IDH1/2, TP53, HEY1::NCOA2 en mesenquimal)
aumentan la certezay la estratificacién de riesgo. En el manejo, la cirugia continta siendo el pilar,
pero la radicalidad debe balancearse con la preservacion funcional . En escenarios donde RO exige
una morbilidad desproporcionada, la reseccion subtotal planificada (R1) mas radioterapia
altamente conformada, preferentemente con protones, ofrece un indice terapéutico superior,
disminuyendo la dosis a estructuras criticas sin comprometer el control local. La IMRT sigue
siendo alternativa valida cuando no hay particulas, siempre que se apliquen guias de delineacién
y restricciones a organos de riesgo. La quimioterapia mantiene un papel limitado, salvo en
variantes mesenquimal o desdiferenciada dentro de esquemas multimodales. En conjunto, el
mejor resultado se obtiene con equipos multidisciplinarios y protocolos estandarizados que
integren imagen avanzada, patologia molecular, seleccién de abordaje y radioterapia de
precisidn. Futuras prioridades incluyen series prospectivas, integracion de radidémica y gendmica
y métricas centradas en el paciente que ponderen, junto al control tumoral, la calidad funcional

a largo plazo.
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