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Rare Soft Tissue Localized Distal Femur Parachordoma: Case Presentation

Nadir Goriilen Femur Distal Yumusak Doku Yerlesimli Parakordoma:
Olgu Sunumu
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OZET

Parakordoma myoepitelyoma olarak da isimlendirilen aksiyel dis1 yerlesimli histolojik olarak kordomaya
benzeyen yumusak dokularin son derece nadir goriilen bir timoridiir. Bu nadir tiimor ekstra-aksiyel kordoma,
parakordoma ya da kordoma periferikum olarak da adlandirilmaktadir. Lezyonlar daha siklikla erkeklerde
goriiliir. Alt ekstremite en sik goriilen lokalizasyon bolgesidir. Tedavisi dncelikle cerrahidir. Iyi huylu bir timor
olmasina ragmen lokal agresif bir davranig gdsterebilmektedir. Geg rekiirrens gosterebilmekle birlikte nadirde
olsa akciger metastazi yapma potensiyelleri vardir. Bu olguda uyluk distalinden kaynaklanan ve ¢ok nadir
goriilen bir parakordoma olgusu incelenmistir.

Anahtar Kelimeler: Parakordoma; femur distali; genis rezeksiyon; histopatolojik bulgular.

ABSTRACT

Parachordoma, also named as myoepithelioma, is a rare,non axially located soft tissue tumor histologically
resembling chordoma. This rare entity is also named as extra-axial chordoma, parachordoma and chordoma
periphericum. Lesions are generally seen in male patients and located at the lower extremities. The primary
treatment modality is surgery. Even this tumor is benign, it may show local aggressive potential. Late local
recurrences can be expected and pulmoner metastases are seldom. In this case presentation, a rare
parachordoma case located at the distal femur is evaluated.
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Giris Olgu Sunumu

Elliyedi yasinda kadin hasta yaklasik 3 yildir
devam eden sol dizde agr1 ve sislik sikayeti ile
poliklinigimize basvurdu. Son 3 ayda
sikayetleri artma goOsteren hastanin herhangi
bir travma hikayesi yoktu. Fizik muayenede
sol uyluk alt ug i¢ kesimde yaklagik 5x4 cm’lik
sert hareketsiz kitlesi olan hastanin kasik lenf
bezi muayenesi normaldi. Baslangi¢ olarak
direk grafi ve manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) ile degerlendirme yapildi. Direk

Parakordoma, myoepitelyoma olarak da
isimlendirilen aksiyel dis1 yerlesimli histolojik
olarak  kordomaya benzeyen yumusak
dokularm son derece nadir goriilen bir
timoridiir. Kokeni tam olarak
aciklanamamaktadir. Ik olarak 1951 yilinda
‘chordoma  periphericum’ adi  altinda
Laskowski tarafindan tanimlanmustir.

1977 yilinda ise Dabska 10 olguluk bir
seride bu olgulart parakordoma ismi ile

bildirmistir (1). Ingiliz literatiiriinde 50 den
fazla bildirilen olgu vardir (2). Parakordoma
yavas biiyllyen, nadiren ge¢ metastaz yapan,
metastaz yapma potansiyeli diisiikk bir yumusak
doku tiimoriidiir. Histolojik olarak kordomaya
benzeyen ve ¢ok g¢esit varyasyonlar
gosterebilen bir tiimordiir.

grafide uyluk alt ucunda i¢ kemik yapida
minimal hasar olusturan, kitle imaji veren
goriinim mevcuttu. MRG’da sol uyluk alt ug
kesimde disar1 dogru tasan yumusak doku
bileseninin eslik ettigi ve komsu uyluk i¢
kemikte yikima neden olan yaklagik 11x9 cm
boyutlarinda ~ T1  agirhikli  sekanslarda
hipointens T2 agirlikli sekanslarda hiperintens
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sinyal 6zelliginde kotli huylu gériiniime sahip
kitle lezyonu mevcuttu (Resim 1 A,B,C).

MRG’de spesifik olmayan yumusak
doku kitlesi goriiniimii nedeniyle ayirici tanida
malign fibroz histiyositom, fibrosarkom,
metastatik hastaliklar Oncelikle distinildii.
Hastaya acik biyopsi planlandi. Evreleme
tetkiklerinden toraks bilgisayarli tomografide
(BT) metastaz  yokken; batin BT’de
karacigerde bir adet kitle imaj1 veren siipheli
lezyon mevcuttu. Yapilan incelemelerde bu
lezyon metastaz olarak yorumlanmazken
takibe alindi. Hastaya yapilan agik biyopsi
sonucu parakordoma ile uyumlu bulgular
gelmesi  iizerine hastaya genis timor
rezeksiyonu ve modiiler tiimdr diz protezi ile
rekonstriiksiyon ameliyat1 yapildi. (Resim 1D).

Mikroskobik incelemede  kondro-
miksoid stromada fibréz septalarla lobiil
yapilarina ayrilan, kordon, grup ve kiimeler
olusturan tiimoral doku izlenmekteydi (Resim
2A). Tiimoral doku, santral yerlesimli yuvarlak
oval eozinofilik veya intrasitoplazmik vakuol
iceren sitoplazmali yuvarlak veya piknotik
niikleuslu  belirgin  atipi  gdstermeyen
hiicrelerden olusmaktaydi (Resim 2B). Bu
histolojik Ozelliklerle karsinom metastazi,
sinoviyal sarkom, ekstraskeletal miksoid
kondrosarkom, parakordoma (ektomezenkimal
kondromiksoid tiimdr), kordoma periferikum,
yumusak dokularin myoepitelyomasi, mikst
tiimor, subkutandz miksopapiller epandimom
yumusak dokularin ossifiye fibromiksoid
timordt  (OFMT-SP),  epiteloid  sarkom
myoepitelyal karsinomu da igine alan, hasta
yasina ve anatomik lokalizasyonuna bagh
olarak genis bir ayirici tam listesi olusturuldu.
Tiimér hiicreleri EMA (Epitelyal Membran
Antijen), CK&8/18 (Cytokeratin), panCK
(Cytokeratin), Vimentin ile diffiiz S100 ile
fokal soluk olarak boyandi. Olgu parakordoma/
myoepitelyoma/ ekstraaksiyal kordoma olarak
raporlandi.

Ameliyat sonrasi norolojik komplikasyon
olmayan hastaya 2. giin pasif diz hareketlerine
baglandi. Hasta 5. giin ayaga kaldirildi. SPH
(stirekli  pasif hareket) cihaz1 ile diz
fleksiyonunda 15. giinde 90 dereceye ulagildi.

Tartisma

Parakordomalar, ge¢ rekiirrens ve metastaz
yapma potansiyeline sahip tliimorlerdir.
Onceleri  parakordomalarin; aksiyel — dist
yerlesimli kordomalar olduguna inanilirken
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simdilerde bu timorlerin ESWRI1 (Ewing's
Sarcoma Region 1) gen translokasyonu
gosterebilmesi nedeniyle bagimsiz farkli bir
olgu olduklarina inanilmaktadir (3).

Sekil 1 (A-D) Femur distalinde posteriyor agirlikli
yerlesim gosteren ve medial kondile invazyon
yapan T2 agirlikli sekanslarda hiperintens sinyal
6zelliginde lobule diizensiz kontiirlii parakordoma
olgusunun sirasiyla sagital (A), koronal (B), aksiyel
(C) MRI goriintiisii (D) Hastanin post operatif x-ray
A-P tiimor rezeksiyon protezi goriintiisii

paterni gosteren timoér HE,X40 (B). Santral
yerlesimli yuvarlak /oval nukleuslu, eozinofilik/
vakuole sitoplazmali belirgin atipi gdstermeyen
hiicreler, HEX400

Bu gurup anatomik lokalizasyonuna bagli
olarak degisen terminolojiye sahip bir grup
timorii temsil eder. WHO (World Health
Organization) 2013 de pleomorfik adenom
(tiikriik bezi), benign mikst deri tiimori,
yumusak doku myoepitelyomasi ve
parakordoma ortak olarak isimlendirilmistir.
Bu spektrumdaki olgularin  %40°1 malign
olmakta olup bunlar myoepitelyal karsinom
olarak isimlendirilmektedir. Immiin-
histokimyasal (IHK) olarak myoepitelyal
diferansiyasyon EMA, CK ve S100 pozitifligi
ile saptanir.
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Siklikla ekstremitelerin komsu bitisik
tendon sinovyum ya da kemik yapilari, gogiis
duvari, kalca, el ve gastrik serozadan kdken
alir. Pelviste iki kez daha siklikla bildirilmistir
(4). Parakordoma siklikla  yetiskinlerde
goriilmekle birlikte 101 olguluk bir seride
bildirilen yag aralig1 3-83 olup ortalama yas 39
dur (5).

Terminolojisi heniiz oturmamig bir
timdr  grubudur.  Parakordoma  ifadesi
histolojik olarak santral kordomaya benzedigi
icin kullanilan bir terim olmustur. Bu lezyonlar
icin birkag yil Once myoepitelyoma terimi
Onerilmistir. Son genetik c¢alismalar bu
tartismalar1 yeniden alevlendirmis ve ESWR1
geni  tranlokasyonu  gosteren  olgular
tanimlanmustir. 2013 WHO, mikst tiimor,
myoepitelyoma/parachordoma terimlerinin bir
fikir birligine varilana dek kullanilmasinin
uygun oldugunu kabul etmis ve bu konuda
kesin ¢ozlime genetik caligmalarla genis seriler
incelenebilirse ulagmanin miimkiin olacag1
vurgulanmaktadir.

Bu lezyonlarda cinsiyet ayirimi siklig
konusunda tam olarak bir fikir birligi olmasa
da daha siklikla erkeklerde goriilir. Alt
ekstremite en sik gorilen lokalizasyon
bolgesidir (6-8). Bizim olgumuzda hasta 57
yasinda, bayan ve timor alt ekstremite
yerlesimli idi.

Parakordoma olgularinin geleneksel
kondrosarkom ve ekstraskeletal —miksoid
kondrosarkom olgularindan ayirimi 6nemlidir.
Ciinkii bu timérler siklikla lokal tekrarlama ve
uzak metastaz yapma potansiyeline sahiptirler
9).

Parakordomali  hastalar  genellikle
yavas biiyiiyen agrisiz kitle sikayeti ile klinige
bagvururlar. Tiimor genellikle iyi sinirli olup
ince bir fibroz yalanci kapsiille ¢evrilidir.
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Makroskobik olarak kitle genellikle lobiile ve
nodiiler bir gdriintime sahiptir. Kitle boyutu 3-
7mm den baglayarak 12 cm kadar
ulasabilmektedir. Komplet cerrahi rezeksiyon
genellikle tek basmma tedavi edicidir.
Literatiirde cerrahi marjin ve rekkiirrens
arasinda iliski konusunda celiskili ifadeler
vardir. Cerrahi tedavi tek basina pek ¢ok
vakada kiir saglamaktadir. Yetersiz cerrahi
uygulanan vakalarda timoriin  tekrarlama
ihtimali yiiksektir. Parakordama iyi huylu bir
tiimor olmakla birlikte metastaz ve tekrarlama
ihtimali ~ vardir. Metastatik parakordoma
olgularinda ¢ok farkli kemoterapi uygulamalari
olabilmektedir (10). Tekrarlama ve uzak
metastaz nadir olmakla birlikte, 45 vakalik bir
seride 3 ay ile 12 y1l arasinda degisen siirelerde
bildirilen  niiks  olgular  vardir  (11).
Parakordoma da metastaz ilk kez Miettinen ve
ark. tarafindan 67 yasinda akciger metastazi
olan bir olguda bildirmislerdir (12). Hastamiz
postoperatif 2. yilinda olup niiks ve metastazi
yoktur.

Parakordoma  olgularinda  primer
bolgenin takibi potansiyel rekiirrens olma
olasiligi tasimasi agisindan anlamlidir. Uzun
siireli takiplerde goriintiileme yontemi olarak
akciger BT ve kemik sintigrafisi faydalidir
(13).

Bu olguda 57 yasinda bacak alt
kesimde kemikte yikim yapan parakordoma
tanili hasta nadir goriilmesi ve kitle boyutunun
biiyiik olmasi nedeniyle bildirilmistir. Yayinlar
gostermektedir ki parakordoma nadirde olsa
metastaz yapma ve ge¢ niiks etme ihtimali
bulunmast nedeniyle dogru tani konulmasi,
tedavi edilmesi ve devaminda yakin takip
edilmesi  gereken bir yumusak doku
sarkomudur.
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