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Abstract

Purpose: Chordomas are rare malignant bone tumours
occuring in the midline of axial skeleton. We aimed to
assess these tumors which has been diagnosed in our
center in terms of clinical and pathologic characteristics,
and differantial diagnosis difficulties.

Material and Methods: We retrospectively evaluated
cinical and histopathologic characteristics of 10 chordoma
patients diagnosed at pathology department of Baskent
University Adana Teaching and Resarch Hospital between
2009 and 2014.

Results: The patients were consisted of men (n=9) and
women (n=1) with the age of 61.3 (38-84) years old. The
localization of chordomas were the sacrococcygeal region
at eight patients (80%), lumbar vertebrae at one patient (
10%) and clivus at one patient (10%). The mean diameter
was 4.68 (2.5 -7.5) cm. Histopathologically, majority of
cases were “conventional chordoma” while one of them
was “chondroid chordoma”. Surgical excision was
performed for all patients, only one case has recieved
radiotherapy, and chemotherapy was given after surgery
for one patient. Local recurrence was detected in three
patients and distant metastasis (lung) was found in a
patient and he died in a short time.

Conclusion: Because that chordomas are rare clinical
bone tumours which can be treated efficiently by
appropriate surgical excision, clinical and histopathological
characteristics and differential diagnosis should be well
known.
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GIRIS

Kordomalar, primitif notokord artiklarindan gelisen,
nadir gorilen primer kemik timorleridir. Gorilme
insidanslari tim malign kemik timorleri icinde %1-4
duir. Aksial aks boyunca ¢ogunlukla sakrokoksigeal

Oz

Amag: Kordomalar, orta hat aksiyal iskelet sisteminde
nadir gorilen, malign kemik timorlerdir. Merkezimizde
tant almis bu timotlerin kliniko-patolojik 6zeliklerini ve
ayirict tami glicliiklerini degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontem: Baskent Universitesi Adana Uygulama
ve Arastirma Merkezi Patoloji Bolimi’nde 2009-2014
yillart arasinda tant almis 10 kordoma olgusunun klinik ve
histopatolojik &zellikleri retrospektif olarak degerlendirildi.
Bulgular: Hastalar, yas ortalamalart 61.3 ( 38-84) olan
erkek (n=9) ve kadin (n=1) hastalardan olusmaktadir.
Kordomalarin sekizi sakrokoksigeal —(%80), biri lumbar
(%10), biri ise ‘clivus’ tizerinde (%10) yerlesimliydi. Timor
boyutu ortalama 4.68 (2.5-7.5) cm idi. Histopatolojik
olarak 1 olgu “kondroid  kordoma”,  digetleri
“konvansiyonel kordoma”dir. Hastalardan birisi sadece
Radyoterapi almis diger tiim olgularda cerrahi eksizyon
uygulanmustir. Bir hastaya cerrahi sonrast Kemoterapi
verilmistir. Hastalarin 3’tinde niiks, birinde uzak organ
(akciger) metastazi saptanmustir, bu hasta kisa siire sonra
kaybedilmistir.

Sonug: Uygun cerrahi eksizyon ile etkin tedavi saglanan
nadir malign kemik timorlerinden olan kordomalarin
klinik ve histopatolojik 6zelikleri ile ayirict tamusinin iyi
bilinmesi gerekmektedir.

Anahtar kelimeler: Kordoma, histogenezis, ayirici tant.

(%50), sfeno-oksipital bélge (%35) ve daha nadir
olmak tzere hareketli vertebralarda (%15) yerlesim
gosterirler. Kordomalar yavas biyiyen, disik
dereceli timotler olarak kabul edilmekte olup
nadiren uzak organ metastazt yapatlar, daha cok
lokal niiks gosteritler!?3. Kordomalar 40-70 yas
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arasinda ve erkeklerde daha sik gorilar. Nadiren de
cocuklarda gorilurt. Tumorin ekstraselliler matriks
yapist ve hiicre morfolojisi fetal kordoma dorsalisi
taklit eder. Bu histomorfolojik gériinim Virchow
tarafindan ilk kez, 1857 yilinda tanimlanmis ve
timorin embriyonel notokord artiklarindan gelistigi
teotisini ortaya koymustur>>S. Histopatolojik olarak
kordomalar epitelyal ve mezenkimal farklilasma
gosterebilir, 6zelikle kondroid morfoloji géstermesi,
diger kondroid morfoloji g6steren  timotler
kondrosarkom ve kondroblastik osteosarkomlardan
ayirimint ~ gerektirit®.  Morfolojik, radyolojik ve
imminhistokimyasal bulgular ile ayirict tantya gidilir.
Yavag buyiyen ve lokal invazyon yapan bu
timotlerin tedavisi cerrahidir. Yerlesim yeri, kitle
boyutunun buytkligi nedeniyle uygun cerrahi
yapilamayan olgularda lokal niiksler izlenirken
tedaviye radyoterapi eklenit”.

Kordoma nadir gorillen uygun cerrahi eksizyon ile
iyi prognoza sahip olan timoérlerdir. Cerrahi
eksizyonu sinurlayan bu anatomik bolge yerlesimli
timorler  degerlendiritken kordoma ve ayirict
tanustnin bilinmesi ve klinik ve radyolojik bulgulart
ile bitlikde degerlendirilmesi gerekir. Bu calismada
bélimimiizde kordoma tanst alan 10 olgu klinik,
histopatolojik 6zelikleri ve ayirict tanist acisindan
tartistlmisgtir.

Kordomalar histopatolojik degetlendirme

GEREC VE YONTEM

Baskent Universitesi Patoloji béliimiinde 2009-2014
yillart arasinda tant almis 10 kordoma olgusu
retrospektif olarak incelenmigstir. Hastalarin yas,
cinsiyet, timor yerlesimi, boyut ve klinik bilgileri,
degerlendirilmistit  (Tablo 1). Olgulardan ikisinde
ince igne aspirasyonu ve tim hastalarin igne

biyopsileri bélimimiizde degerlendirilmistir.
Mikroskopik inceleme iki patolog tarafindan yeniden
yapilmis, tim olgulara tant amacly;

imminohistokimyasal yontemle Keratin, Vimentin,
S-100 ve EMA uygulanmigtir.

BULGULAR

Hastalarimizin  yas ortalamast 61.3 (38-84) dur.
Dokuz hasta erkek, biri kadindir. Tumétlerin
yerlesim yerine gore dagilimi 8 olgu sakrokoksigeal
bélgede (%080), 1 olgu lumbar bélgede (%10) 1 olgu
ise clivus tzeti (%10) yetlesimlidir. Hastalarin yedisi
bel agrist sikayeti ile, en buytk timér boyutuna
sahip hastamiz agr1 yant sira kabizlik sikayet ile,
clivus yerlesimli olgumuz kulak agrisi sikayeti ve
lumbar vertebra yerlesimli olgumuzda ise agr ile
birlikde bacakda uyusukluk hissi sikayeti ile
hastanemize bagvurmustur.

Tablo 1. Olgularin demografik 6zellikleri ve tiimor karakteristikleri

Olgu Cinsiyet Yasg Timoér Lokalizasyonu Boyut (Mm) Semptom

1 E 42 sakrokoksigeal 75x69 Agri, kabizlik

2 E 51 sakrokoksigeal 27x2.3 Bel agrist

3 E 84 sakrokoksigeal 37x31 Bel agrist

4 E 38 sakrokoksigeal 35x20 Bel agrist

5 E 72 1.2 vertebra 25x22 Agr1, uyugukluk

6 E 57 sakrokoksigeal 36x27 Bel agrist

7 E 62 sakrokoksigeal 52x48 Bel agrist

8 E 71 sakrokoksigeal 61x45 Bel agrist

9 K 64 sakrokoksigeal 55x48 Bel agrist

10 E 72 klivus 65x50 Kulak agrist
Tiumér boyutu ortalama 4.68 (2.5-7.5) cmdi. Iki  olusan timor izlenmistir (Resim
olguda ince igne aspirasyonu uygulanmis olup, bu  1).Immiinohistokimyasal ~ yontemle  uygulanan,

yaymalarda musin6z matriks iceren zeminde gruplar
yapan fizeliferéz hiicreler gorilmistir.Kordoma
tanist alan bu olgulardan da igne biyopsileri
yaptlmistir. Olgularin mikroskopik incelenmesinde;
gevsek misinéz mikzoid stromada, yuvarlak oval
genis sitoplazmali fizeliferéz hiicre gruplart ve yer
yer daha hiperkrom kuctk cekirdekli htcrelerden

772

Keratin (Resim 2) , S-100 protein ( Resim 3)
Vimentin, EMA antikorlart ile tim olgularimizda
pozitif boyanma géralmustir. S-100  olgularin
tamaminda aym  siddet ve yogunluk da
boyanmamistir. Klivus yerlesimli olgumuz Kordoid
Kordoma histolojik varyantt ile uyumludur (Resim
4). Diger olgular konvansiyonel varyant ile uyumlu
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bulunmustur. Hastalardan birisi sadece radyoterapi
(hasta no 7) almus diger tim olgularda cerrahi
eksizyon uygulanmustir. Bir hastaya (olgu no 8)
cerrahi sonrast Kemoterapi verilmistir. Hastalarin 3.
de ntks, birinde uzak organ (akciger) metastaz
saptanmustir.  Metastatik  olan  olgumuz  tedavi
baslangicinda kisa bir siire ( 10glin sonra ) sonra
Slmustir.

Resim 1: Gevsek miisinéz mikzoid stromda
yuvarlak oval genis sitoplazmali fizeliferéz hiicre
gruplart H.EX200

Resim 2: Keratin ile boyanan fizelifer6z hiicreler
Keratin x 200.

Resim 3: §-100 ile boyanan fizelifer6z ve bazoloid
hiicreler S-100X200

Cukurova Medical Journal

Resim 4: Kondroid alanlar1 belirgin kordoid kordoma
H.EX 200

TARTISMA

Kordomalar, kemigin, olduk¢a nadir gorilen
timérleridir. Gértlme insidanslart %1-4 arasindadir.
Aksial aks boyunca goriilmeleri, timdriin notokord
artiklarinda gelismis oldugunu fikrini destekler!. ilk
kez 1857 yiinda Virchow; hiicre ici kopuksi
vakuoller iceren fizaliferéz hicreleri tanimlamis ve
kordomalarin  vertebra  gOvdesinin  diferansiye
olamayan kartilaj dokusundan gelistigi hipotezini
ileri stirmustir>®. Tumorin notokard artiklarindan
gelistigi bilinmekle birlikte kalintilarin nasil tiimoére
donitstigi bilinmemektedir. Branchyury bir nikleer
transkripsiyon faktorii olup T-box gen ailesinin bir
tyesidir. Embriyolojik olarak notokord gelisimde rol
alir, kordoma patogenezinde saptananan ilk spesifik
molekiildir. Branchyury mutasyonlart  vertebra
malformasyonlatina, bu genin disregllasyonu ise
kordomalara neden olmaktadir.
Immniinohistokimyasal yontemle aksial kordoma
tanisinda %90-100 yiksek duyarlilik ve %100 6zgiil
olarak kullanian ilk molekiler belitleyicidir®78 9.

Kordomalar yavas biyiir ve klinik bulgulari timérin
yerlesim yerine ve boyutuna gore degiskenlik
gOsterir.  Kordomalarin yarindan fazlast sakrum
yerlesimlidir. Tkinci siklikta klivus (%35) daha
nadiren de (%1-6) hatreketli vertebralarda servikal
torasik ve lumbar vertebralardan gelisir'->* Bizim
olgularimiz sekizi (%80) sakrokosigeal bir tanesi
klivus (%010) bir olgumuz ise (%10) lumbar vertebra
yerlesimlidir.

Sakrokoksigeal yerlesim gOsteren vakalarin  yas
ortalamast 50-70 arasinda iken nadiren 30 yas altinda
gorilir.  Sfenooksipital  yerlesimli olan  olgular
sakrokoksigeal bolge yerlesimli olgulardan 1 dekat
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daha 6nce saptanitlar®!0. Bizim olgularimizin biyiik
kismt sakrokoksigeal yerlesimlidir. Kadin /Erkek
orant kranial ve sakrokoksigeal bélge icin literatirde
cogunlukla 2/1 ve daha yuksek oranda erkeklerde
gorilmektedir. Olgularimizin 1 tanesi kadin digerleri
erkektir. Literatiirde kadin cinsiyetin bagimsiz bir
kota prognostik parametre oldugundan
bahsedilmektedir!!. Bizim serimizdeki tek kadmn
olgumuz da ge¢ tant almus, uzak organ metastazt
yapmis ve tadaviden c¢ok kisa stire sonra
kaybedilmistir. Bircok seride semptomlarin
baslamasindan tan1 anina kadar gecen siire ortalama
15 aydir (2 hafta-8yil). Sakrokokosigeal bdolge
timorleri anotomik olarak Onlerindeki bosluga
dogru yavas ve agrisiz buyidikleri icin ge¢ dénemde
ve buytk boyutlara ulastiklarinda semptom verirler3.
Bizim olgularimizda timér boyutu ortalamast 4.68
cm iken en biyik timér boyutu 7.5 cm’dir. Colpan
ve ark bildirdigi 6 ay gibi kisa siirede gelisen 40 X 25
cm boyutlara ulasan dev sakrokokosigeal yerlesimli
kordomalar da nadir olarak mevcuttur!?.

Hastalar giic kaybt (%55), agri ve palpabl kitle
(%035) , sakral agrt ve duyarlilik (%25), konstipasyon
ve triner disfonksiyon (%20) gibi semtoplarla klinige
basvurabilir. Bizim olgularimiz en stk bel ve sakral
agr1 sikayeti ile bagvurmustur. Sakrokoksigeal bélge
yerlesimli timétler, cevreye organlara rektuma dogru
buyiir, ancak presakral fasia nedeniyle rektuma
gecemezler®. En biylk timoér boyutuna sahip
olgumuzda agrt sikayeti ile birlikte muhtemel kitle
etkisi nedeniyle kabizlik sikayeti ile klinige
basvurmustur. Norolojik  semptomlar  hareketli
vertebra tutulumu olan olgularda sakrokoksigeal
bélge yetlesimine gore daha siktir. Lumbar vertebra
yetlesimli olgumuz da agr ile birlikte bacakda
uyusukluk  sikayeti  olmustur.  Paralizi = geg
komplikasyondur. Kafa tabani yerlesimli olgularda
bas agrist ¢ift gérme, gérme bozukluklari, piramidal
sistem bozukluklarina baglt semptomlar disfaji, hava
yolu obstritksiyonu, gecici iskemik atak gibi
nérolojik semptomlar gortlebilir”.

Sakrum ve sakrum dist lezyonlarin radyolojisi
benzerdir. Standart grafilerde erken evrede lezyonu
tesbit etmek zordur. FErken evrede Bilgisayarli
Tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans (MR) ile
tan1 konulabilir. Vertebralarda kitle santral yerlesimli
litik bir lezyon olusturur. Genis osteolitik lezyonlar
fokal amorf6z kalsifikasyonlar iceren reaktif kemik
formasyonlart icerir. Sakrokoksigeal lezyon pelvik
kaviteye, gluteal kaslara invaze olabilir. MR, timér
yaytlimini, lokal rekkiirensi, skar ile rezidi ayiriminda
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kullaniir.  Radyolojik  ayirict  tanida  metastatik
timérler, primer sekonder spinal timérler; basta
Dev hiicreli timor, Multiple myelom, kondrosarkom
nérojenik timorler, Paget gibi hastaliklar  yer
alir3>71314 Kordomalar ile  kondrosarkomlarin
radyolojik olarak ayirimimin yapilabilecegi ortaya
koyan calismalar O&zelikle kafa tabant yerlesimli
olgularda bildirilmektedir. Kordomalarin orta hatta
klivus  c¢evresinde  yetlesmekte — bu  karsin
kondrosarkomlarin paramedian ve petréz kemik
icine yetlesmektedir. Ancak Pamir ve arkadaslarinin
calismalarinda bu iki timdértin her iki lokalizasyonda
da yerlestigini gostermislerdir®.

Kordomalar makroskopik olarak, iyi sinurli, lobiler
gri kahve renkte, jelatinéz yumusak doku Kkitlesi
gorinimindedir. Fokal kistik alanlar ve kanama
alanlart icerir. Tranlisen, jelatinz makroskopik
gorinim kondrosarkom ve misinéz karsinomlar da
benzer 6zellikdedir. Mikroskopik olarak kordomalar
normal notokordun gelisim evrelerinde izlenen
hicreleri iceren lobile iyi swnirll  timorlerdir.
Zeminde bazofilik ekstraselliler matriks misin
icerir. Fizalifer6z hiicreler genis vakuoler yer yer ise
seffaf sitoplazmalt vezikiler cekirdekli hucrelerdir.
Tiumoérde izlenen diger hiicre ise kigik belirgin
olmayan ¢ekirdek iceren yuvarlak oval daha bazofilik
gorinimli hicreleridir. Mitoz yoktur ya da cok
nadirdir. Arada kemik ve kikirdak doku izlenebilir.
Tumor  hiicreleri imminohistokimyasal yontemle
keratin, EMA, S-100 protein ve vimentin ile
boyanirlar.  Bizim  olgularimizda da  epitelyal
belirtecler ile vimentin ve S-100 protein pozitif
saptandi’345.7.10,

Ayirict tanuda; anotomik lokalizasyonu mikroskopik
gorimleri gbz Onlne alindiginda kondrosatkom,
liposarkom,  Taslt  yiziik  hicreli  karsinom
metastazlart ve Miksopapiller ependimom bagta yer
alir. Keratin boyanmast benzer morfolojik goriiniim
iceren kondrosarkom ve liposarkomlarda gorilmez
ve ayirict tanida 6nemli belirteclerdir. Tash yuzik
htcreli  karsinomlarda  keratin  ile  boyanma
gorilirken S-100 protein ve vimentin ile boyanma
gorilmez. Miksopapiller ependimomlarda da S-100,
keratin ile boyanma gorilmez>3*>1516,  Tim
olgularimizda keratin ve S-100 ile boyanma
saptanmustir. Ince igne aspirasyon sitolojilerinde de
histomorfolojik ~ gérintimlerindeki gibi mikzoid
matriks ve fizeliferéz hiicreler goriiliilebilir. Tki
olgumuzda kitleye ince igne aspirasyonu yapilmis
olup sonra igne biyopsi 6rnekleri degerlendirilmistir.
Yaymalarda fizeliferéz hucrelerin varhigt nedeniyle
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tant kordoma lehine degerlendirilmistir.

Kordomalarda;  konvansiyonel, kondroid  ve
dediferansiye olmak tzere tg¢ histolojik varyant
tanimlanmistir. Konvansiyonel (klasik) tip, fibréz
septalarla sarilt yuvatrlak oval vakuole sitoplazmali
fizalifer6z hicreleri icerir. Kordoid kordoma
varyantt 6zelikle sfenooksipital bélge yerlesimli olup
kartilajin6z komponenti daha belirgindir. Klivus
yerlesimli olgumuz kondroid alanlardan zengin
Kordoid kordoma varyanti ile
uyumludur. Kordoid kordomalar konvansiyonel
kordomalardan ~ daha iyi prognoza  sahiptir.
Dediferansiye kordoma varyanti ise c¢ogunlukla
sakrokoksigeal  yerlesimli, diferansiye
mezenkimal hicre benzeri morfoloji  gosterit.
Dediferansiye kordomalar daha ylksek metastaz
riski tagidiklarindan kot prognoza sahiptirler®10:17,

gériniimde,

az ve

Igne biyopsi materyallerinde kondroid farklilasma
gosteren kordomalart kondrosarkom ve kodroblastik
osteosarkom gibi timérlerin ayirimi gugtir. Klinik
ve radyolojik bulgular olmaksizin kesin tani bazen
imkansizdir. Ozellikle sfenooksipital bélge yerlesimli
kordomalarda kondroid diferansiasyonun belirgin
olmast nedeniyle kondrosarkom ayirtmi dikkat
gerektirir. Kondrosarkomlar en sik altinct dekatta
omuz, pelvis, proksimal femur bolgesin de
goriliirken %2 gibi bir oranda kordomalar: stk
gordigimiiz sakrokoksigeal bolgede de gorlebilir.
Kondrosarkomlar mikroskopik olarak hiyalinize ve

mikzoid zeminde atipik kondrositleri igereren
laktinler  icerir, mikzoid  kondrosarkomlarda
neoplastik  kondrositler  kiicik  olup  adalar

olusturmazlar, buna karsin kordomalarda hicreler
daha iri genis eozinofilik sitoplazmalidir. Kordoma
ve kondrosatkomlarin klinik davransslar, tekrarlama
ve metastatik 6zelikleri birbirinden ¢ok farklidir. Bu
durunda kordoma ve kondrosarkom ayirimi 6nemli
ve benzer morfolojileri nedeniyle gugtir. Kesin
ayirim icin immin belirtecler kullanidmalidir. S-100
ve vimentin her iki timérde pozitif saptanirken
keratin ve EMA ile boyanma kordomalati bu
timorden ayirir. Sitolojik materyaller de ise bu iki
timorim ayirimi ¢ok gugtir. Fizaliferéz hiicreler
kordomalar icin spesifiktir ancak diagnostik degildir,
mikzoid  kondrosarkomlarda  da  gorilebilir.
Kondroblastik  osteosarkomlarda ise  osteoidin
gorilmemesi histolojik olarak ayirict tamda zorluk
yaratirken,  osteosarkomlarin  adelosan  yasta
gorilmesi  ve radyolojik  gbrinimi, immin
histokimyasal olarak S-100 negatifligi ayiric1 tanida
yardimeidir!®19,
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Tedavi 6n planda cerrahi eksizyon ve radyoterapi
veya kombine tedavilerdir. Kordomalarda ilk cerrahi
girisimde timorin tam olarak ¢ikartilmasi, niks
ihtimalini neredeyse imkansiz hale getirmesi
nedeniyle iyi prognoz saglanmast bakimindan
o6nemlidir. ~ Cerrahi  disseksiyonun  timérin
radyolojik  sinirinin - bir  vertebra lzerine kadar
uzatilmast tavsiye edilmektedir. Bununla birlikte
genis bir diseksiyon uygulanmast idrar ve gayta
inkontinanst da dahil olmak tzere ciddi nérolojik
defisitler ve 6nemli morbiditelere yol acabilmektedir.
Cerrahi olarak tam c¢ikarlamayan olgularda lokal
ntksler stk gorilir.  Tumorlerin  anotomik
yetlesimleri ¢ok oOnemli olup, genis cerrahi sinira
ulasmak icin barsak mesane ve cinsel fonksiyon
bozulabilir.  Radyoterapi  cerrahi  rezeksiyonu
mimkin olmayan olgularda ilk secenektit!7-?!.

Prognostik faktorler arasinda timor boyutu, cerrahi
eksizyon stnurlari, nekroz ve yiksek proliferasyon
indeksi yer almaktir10.121317 - Ancak gen¢ yag ve
genis cerrahi eksizyon, tek ve en iyi prognostik
parametredir>!!. Dustik dereceli timérler olmasi
nedeniyle kordoma metastazlari, nadiren ve ¢ok ileri
asamalarda ortaya cikarlar. Uzak metastazlar over,
cilt nadiren de akcigerlere olur!> 22, Olgularimizdan
biri tant aldiktan kisa bir siire sonra akciger metastaz
saptanmis kemoterapi planlanmis ancak tani sonrast
10. giinde eks olmustur. Kordomalar, nadir gérilen
ve yavas biyiyen timétlerdir, cerrahi eksizyon
hastanin prognozunu belirleyen en 6nemli faktordiit.
Erken tani alamayan olgularda yerlesim yeri tedaviyi
stnirflamaktadir.  Bu nedenle hastaligin  klinik,
radyolojik ve histopatolojik 6zeliklerinin iyi bilinmesi
ve ayirict tant 6nem kazanmaktadir. Histopatolojik
olarak ayirict tamida yer alan lezyonlarin benzer
morfolojik 6zelikler géstermesi, hastalarin klinik ve

radyolojik  verileri ile birlikde degerlendirmeyi
gerektirir.
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