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Ozet

Guniimiizde enkondrom ve disiik dereceli kondrosarkom
arasindaki aymrict  tam1 problem olmaya devam
etmektedir. Uzman radyolog ve patologlar tarafindan
degerlendirildiginde dahi uzun kemiklerdeki kikirdak
lezyonlarinin malignite potansiyeli belirlenememektedir.
Bu makalede uzun kemik enkondromu olan hastalarin
sistematik degerlendirilmesi sirasindaki risk faktorleri,
tani-tedavi secilecek metodun yararliligi, ameliyat ve
ameliyat dist  tedavi secenekleri ve  hepsinden
kondrosarkom gelisme olasiligini tahmin etmeyi 6ngdren
kilavuzlar sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Enkondrom, kondrosarkom, tani,
radyoloji, patoloji

Abstract

Today, the differential diagnosis between enchondroma
and low-grade chondrosarcoma remains a problem. Even
when evaluated by an expert radiologist and pathologist,
malignant potential of cartilage lesions in long bones can
not be determined. This article provides guidelines for
systematic assessment of patients with long bone
enchondroma, the risk factors for diagnosis, the usefulness
of the method of choice for diagnosis and treatment, the
choice of surgery and non-operative treatment options, and
the likelihood of developing chondrosarcoma.

Keywords: Enchondroma, Chondrosarcoma, diagnosis,
radiology, pathology
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Giris

Enkondrom hyalen kikirdak
kokenlidir. Enkondrom intrakortikal ve
periosteal olabilir. (1-2). Enkondromlar
genellikle yarisinda
goriilmekle birlikte nadiren el ya da bir
ekstremiteye sinirlidir. En ¢ok etkilenen
kemikler el ya da ayagin kisa tiibiiler
kemikleridir. Ollier hastaligi erkeklerde
daha siktir. Mafucci sendromunda multipl

viicudun bir

enkondromlar  yaygin  hemanjiomlarla
birliktedir.  Enkondrom histolojisinde
soliter lezyonlara gore daha fazla
proliferatif potansiyel gosterir. Kartilaj
daha fazla hiicre igerir ve ¢ekirdekler daha
hiperkromatiktir (15). Enkondrom %4'e
kadar  malign  transformasyon  riski
tasimakla birlikte ortalama %2 malign
transformasyon gosterir.
Enkondromatoz/Ollier hastalifi % 46'ya
kadar malign transformasyon riski tagirken,
Maffucci sendromunda malign
transformasyon riski %55'e kadardir (9).
Giliniimlizde enkondrom ve diisiik dereceli
kondrosarkom arasindaki ayirict  tam
problem olmaya devam etmektedir. Uzman
radyolog ve  patologlar  tarafindan
degerlendirildiginde dahi uzun
kemiklerdeki  kikirdak  lezyonlarimin
gradeleri belirlenememektedir (6).

Enkondroma iskelet maturasyonuna
kadar yavas yavas biiylimeye devam eder,
daha sonra biiylimesi durur (3). En sik el
tubiiler kemiklerinde yerlesir. Yavas
biliyiidiiglinden ve avaskiiler oldugundan
genellikle agrisizdir. Agr1 kemigin kikirdak
tiimoriinden mi kaynaklaniyor yoksa baska
bir mekanik patolojiden mi kaynaklaniyor
ayirt  etmek Onemlidir (4). Lezyon
genellikle santral yerlesimlidir. Genellikle
uzun kemiklerdeki lezyonlarda lobiillerin

cevresinde olusan kalsifikasyonlar1
gosteren yuvarlak opasiteler goriiliir.

Ekstremitede santral lezyonlarda
enkondrom ile grade 1 kondrosarkom
ayrimi histopatolojik olarak dahi zordur
(5). Enkondromda Kkalsifiye alanlar mat
beyaz graniiller seklindedir. Lezyonun
siirlar1 diizensiz olup kansell6z kemige
dogru baski yapan kartilaj lobulleri vardir.
Haversian sisteme invazyon olmamasi
kondrosarkomla ayric1 tanida 6nemli yer
tutar.  Kondrositler  lakunalar  icine
yerlesmisglerdir, olduk¢a uniform boyutta,
kiigiik, yuvarlak ve yogun ¢ekirdekli ve
dagimmik yerlesimlidir. Cift ¢ekirdekli
hiicreler nadirdir. Heterojen bir Kkitle
oldugu i¢in ayni timoérde enkondroma ve
Grade 1 kondrosarkom alanlar1 ayn1 anda
bulunabilir.

Rontgen ve BT kortikal kemik
invazyonu ve periosteal reaksiyonu
gostermek icin ¢ok yararlidir. Rontgen ve
BT taramasi ile ¢cogu zaman benign ve
malign kikirdak timort ayirt
edilememektedir. Fakat takipteki
degisikliler 6nemlidir. Sik araliklarla uzun
vadeli radyolojik takip &nerilmektedir. lyi
huylu kikirdak tiimorlerinin takip izlem
grafilerinde lezyonun biiyiimesi, azalmis
kalsifikasyon ve endosteal erozyon artisi,
korteksin ~ yok  edilmesiyle  birlikte
destruktif lezyonlar, yumusak doku Kkitlesi,
yetiskinlerde daha Once stabil olan bir
egzostoz veya enkondromda
bliylime, kikirdak ~ takkenin  kalmligini
yetigkinlerde 1-2 cm, ¢ocuklarda 2-3 cm
lizerinde olmast durumunda sekonder
malign dejenerasyon siiphesi olmalidir.

Enkondrom  uzun  kemiklerde
genislemeye neden olsada nadiren 6
cm’nin lizerinde goriiliir. Rontgenografide
smir, matriks, endosteal skalloping ve
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kortikal kirilma, kortikal kalinlasma,
kemik genislemesi ve boyutlar1 énemlidir.
Enkondromda korteks kalinlagmasi yoktur.
Periosteal reaksiyon yoktur. Kortikal
destruksiyon yoktur. Endosteal scalloping
korteksin 2/3’tinden azdir (7). MR’da
T1’de diisiik sinyal ve T2’de yiiksek sinyal
verir. MR ve sintigrafi seliiler enkondrom
ve kondrosarkomu ayirt etmekte zorlanir.
Kontrastli MR’da boyut, kartilaj, endosteal
skalloping ve kortikal kirilma, kontrast
tutulumunda artma, yumusak doku
kitlesinin varligi sintigrafide erken fazda
yogun tutulumve/veya spina iliaka anterior

siperior  (SIAS)’dan  daha  yogun
radyontiklid tutulumu biyopsi
endikasyonunu olusturur.  Bu bulgular

yoksa yoksa lezyon latent kabul edilir (8).

Paratiroid hormon reseptor 1
(PTHR1) mutasyonu (siipheli), 6 nolu
kromozom ve 12 nolu kromozomun
diizenlenmesi, PTPN11
mutasyonlari, pRb  yolagindaki bazi
seviyelerdeki degisiklikler malinite kriteri

yeniden

olabilir 9). Immiinohistokimyasal
caligmalarda kartilajda PC1CP
(Prokollajen Ial’in C-propeptid’i) timor
ilerlemesini gosterirken PC2CP

(Prokollajen Ilal’ in C- propeptid’i)
antitimor 6zellikleri gdsterdigi saptanmis
olsada, tam olarak malingnite kriteri olarak
kullanilamamaktadir (15). Enkondromda
PTHR1 mutasyonlar1 saptanmis olsada
hangi lezyonlarin malign transformasyon
gosterecegini veya grade’ininyiikselecegi
kisisel bazda risk Ongdrecek genetik bir
iliski henliz tam anlamiyla kurmak
degildir (10-14)

Enkondromalarin ¢ogunlugu biyopsi ya da
tedavi gerektirmez. Siipheli lezyonlarda
seri  radyografilerle  lezyonun takibi
yapilabilir, bazen biyopsi gerekebilir.

mumkiin

Ekstremite enkondromunda cerrahi tedavi
rasyonel bir yaklasim olabilir (16)

Multiple enkondromatozis (Ollier,
Mafucci)’de  profilaktik  olarak  tiim
cikarmak gereksizdir,
morbiditeye yol agar ve kabul edilebilir bir
yaklasim  degildir.
diizeltici  osteotomi  yapilir.  Malign

lezyonlar1
Deformite  varsa

dontistim riski i¢in yakin radyolojik takip
ve radyolojik/klinik malignite siiphesi
durumunda derhal cerrahi miidahale
gerekir.  Semptomatik ve  biiyliyen
lezyonlarda intralezyoner rezeksiyon ve
bosluk doldurucu islemler, patolojik kirik
varliginda ek olarak
osteosentez/augmentasyon  enkondromda
klasik tedavi yaklasimidir. Asemptomatik
insidental saptanmis ve bilylimeyen
lezyonlarda dncelikle biiyiimeyen lezyonun
biiylimedigini géstermemiz gereklidir.

Enkondrom-Kondrosarkom Ayrim
Klinik ve Radyolojik Risk Faktorleri

Uzun kemik enkondromasi
genellikle 50 yasin altinda, agrisiz, diafiz
lokalizasyonda  iken,  uzun  kemik
kondrosarkomu genellikle 50 yas iizerinde,
agrili, 5 cm’den biytlk, sintigrafide
SiAS’dan fazla kontrast tutulumu olan,
kortikal kalinlasmanin, periosteal
reaksiyonun eslik edebilecegi, ¢ogunlukla
metafizer, endosteal scalloping korteks’in
2/3’den fazlasim igerdigi kitlelerdir (17).
Uzun kemiklerde kikirdak tiimorii olan
hastalarda enflematuvar agri varsa veya
palpasyon ile agr1 varsa ileri goriintiileme
calismalari diisiiniilmelidir (20-24).

Klinik olarak agri, artan timor
boyutu, palpable kitle kondrosarkomu
digtindiiriir. Enkondromun hig¢bir zaman
yumusak doku bileseni bulunmamaktadir.
Diisiik dereceli kondrosarkomlarda
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genellikle yumusak doku kitlesi bulunmaz
ve bir enkondroma'dan ayirt etmek g¢ok
zordur (17). Agrt genel olarak sinsi
baslangi¢hdir. Geceleri
istirahatle gecmeyen, 6 aydan fazla olan

uyandiran,

agr1 onem tasir. Klinik olarak, herhangi bir
yas grubunda mekanik olmayan agri1 veya
gece agrist varliginda alert olmak gerekir.
Aslinda, benign bir lezyon malign hale
geldiginde tipik bir semptom agridir. Fakat
agrinin - olmamast  radyolojik  olarak
malignite siiphesi olan, takip gerektiren
kondrosarkomu dislamaz. Sert, fikse
iskelet gelisimini tamamladiktan sonra
biliyliyen, partikiillii yiizeye sahip kitle
varlig1 kondrosarkom acisindan énemlidir.

40 vyas civart femur, proksimal
humerus, skapula, (tibia) ve 06zellikle
pelvis lokalizasyondaki Kitleler malin
doniisiim ac¢isindan Onemlidir. Pelvisteki
tek enkondromun ¢ok nadir oldugu varsa
lezyonun oncelikle kondrosarkomu temsil
edebilecegini unutmamak gerekir (17).

MR’da enkondromlar, T1 de diisiik
veya orta sinyal ve T2 de yiiksek sinyal
verir (27). MR ve tomografide radyolojik
bulgular enkondrom-diisiik gradeli
kondrosarkom kikirdak tiimorlerde
malignite kriterleri kortikal destriiksiyon,
giive yenigi veya permeatif destriiksiyon,
spontan patolojik kirik, periost reaksiyonu,
yumusak doku Kitlesi, timorii ¢evreleyen
5-6 cm biiyiik
olmasi, lezyon uzunlugunun ficte ikisinden
fazla olan endostealscalloping, korteksin
2/3 den fazla endosteal scalloping, kortikal
kalinlasma  ve  mediiller  boslugun
genislemesi, intramediiller alanin
radyollisen  goriinlimii  kemikte farkli
dansite alanlari, litik alanin kalsifiye
matriksten fazla olmast  maligniteye
dontigim  kriteridir  (17).  Sintigrafide

o0dem, lezyon boyutunun

anterior iliak krestten daha fazla tutulum
olmasi da malignite a¢isindan Onemlidir
(17). Agirlikli  olarak  T1  agirlikhh
goriintiilerde ara sinyal, kontrastli tl
agirliklt goriintlilerde multilokiiler
gbrliinim  maliniteye donilistim  kriteri
olarak  tartisgmalidir ~ (17).  Dinamik
kontrasthh MR incelemesi, benign ve
malign lezyonlar1 ayirt etmek icin standart
MR’a kiyasla faydali olarak bildirilmistir
(35).

Janzen ve ark.  serilerinde
peritimoral ~ kemik  iligi = kontrast
tutulumunun diisiik gradeli kondrosarkomu
daha fazla gosterdigini bulmuslardir (25).
Para-asetabiiler kondrosarkomlarin
karakteristik radyolojik 6zellikleri, kortikal
yikim, yumusak doku kitlesi, lobiile sinir,
kalsifikasyon ve T2 agihkh mr
goriintlisiinde yiiksek sinyal intensitesi ve
septumunda diisiik sinyal tutulumu ile,
postkontrast MR da periferik ve septal
tutulum gosteren osteolitik lezyonlar
gortilmesidir (28).

Pozitron  emisyon  tomografisi
(PET-BT)'nin uzun kemiklerde kondromlar
ve kondrosarkomlar arasinda ayrim
yapmada yardimci olabilecegi Onerilmistir
(36). FDG-PET benign lezyonlar1 ve orta
derecede (grade Il) ve yiiksek dereceli
(grade I1I)  kondrosarkomdan  diisiik
dereceli (grade 1) kondrosarkomu ayirt
etmek i¢in degerli bir aragtir. FDG-PET'In
kondrosarkomun birincil teshisinde ve
karakterizasyonunda
yanisira, metastatik hastaligin tanisinda ve

uygulanmasinin

tiimor rekiirrensinde yararl bir arag olabilir
(18). Biyopsi planlamasi i¢in FDG-PET,
heterojen kikirdak lezyonlarinda segici
ornekleme i¢in en yiiksek metabolik
aktiviteye sahip tiimor alaninin lokalize
edilmesi i¢in yararli olabilir (19). PET-
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BT'nin  uzun  kemiklerde  bulunan
kondroma ve kondrosarkom arasinda ayirt

edici objektif ve kantitatif bir yontem
olarak kullanilabilir (26).

Bir enkondrom ve kondrosarkom
ayirmminin biyopsi ile yapilmast zordur.
Heterojen kitle oldugu i¢in kikirdak
timorleri biyopsi Orneginin histopatolojik
incelemesi tek basma tiimoriin  dogru
siniflandirilmasina izin vermez. Kikirdak
lezyon farkli histolojik kaliteleri tasiyan
alanlardan olusmaktadir. Bir tiimor en
agresif bileseni temel alinarak
derecelendirilmelidir. Bu nedenle, biyopsi
sirasinda en agresif boliimden alinmalidir.

Biyopsi,  endosteal  scalloping
alanlari, yumusak doku bilesenleri veya
minimal mineralizasyon gosteren alanlar
gibi yliksek dereceli tiimorii temsil eden
odaklardan alimmalidir. Yiiksek dereceli

Tablol: Enkondrom Agresiflik kriterleri (20-24).

malignite gdsteren alanlarda genellikle
kalsifikasyona diger alanlara gore nispeten
azdir. Diisiik dereceli alanlar genellikle
kalsifiye kondroid matrisi icerir. Biliylizden
biyopsi  kalsifiye olmayan alanlardan
almmalidir. Gorintii kilavuzlugunda igne
biyopsisi uzun kemiklerdeki
kondrosarkomda daha giivenilir olabilir
(37). Patolojik  olarak  enkondrom-
kondrosarkom ayrimi igin Jaffe kriterleri,
hiperselulite alanlari, kondrosit
nukleuslarinin dolgunlugu, cift nukleuslu
hiicrelerin goriilmesi sayilabilir.

Avrupa Tibbi Onkoloji Toplulugu
(ESMO) rehberleri ve NCCN kilavuzuna
gore kondrosarkom ic¢in herhangi bir
cerrahi prosediirden once taniy1
dogrulamak icin biyopsinin gerekli oldugu
ve kesin tedaviyi saglayacak uzmanlagmis
bir  merkezde  yapilmast  gerektigi
belirtilmistir (38,39).

Agresiflik kategorileri

*Qzellikler (asagidaki 6zelliklerin her biri igin 1 puan)

Klinik agresiflik CA

*Enflamatuar agr1 varligi
*Palpasyon ile agrinin varligi

Radyolojik agresiflik

*Boyut 5 cm'den biiyiik

*Metafiz tutulumu

*Zamanla kalsifikasyon kaybi (kalsifikasyon lizisi)
*BT'de veya MR'de kortikal tutulum

*BT'de veya MR'de yumusak doku kitlesi varlig

Metabolik agresiflik

*Kemik taramasinda tutulumunun varlig
* Anterosuperior iliyak kreste esit veya daha yiiksek tutulum

MR'da herhangi  bir  kortikal
tutulum yok ise, kemik taramasinda

anterosuperior iliyak kresten daha az
tutulum var ise bu vakalarda Klinik ve
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radyolojik  takip Onerilmektedir  (20-
24). MR'da herhangi bir kortikal tutulum
yok ise kemik taramasinda anterosuperior
iliyak kreste esit veya daha yiiksek tutulum
varsa agresiflik skorunun kullanilmasi
onerilmektedir. Eger agresiflik skoru 5
veya daha fazla puan elde edilirse cerrahi
onerilmektedir (20-24). MR’da kortikal
tutulum  varsa, kemik taramasinda
anterosuperior iliyak krestte daha az
tutulum varsa bu hastalarla ilgili olarak,
MR’ lokal hasar gostermesine ragmen
zayif metabolik aktiviteye sahip olmasi
nedeniyle agresiflik  skorukullanilmasi
onerilmektedir. MR’da kortikal tutulum
varsa ve agresiflik skorunda 5 veya daha
fazla puan elde edilirse cerrahi
(20-24). Anterosuperior
iliyak krestte esit veya daha yiiksek
tutulum varsa olas1 malignite bulgularinin
bulundugu durumlarda cerrahi
onerilmektedir (20-24).

Onerilmektedir

Kondrosarkom

Maling kemik timdrii olarak
osteosarkomdan sonra ikinci siklikla
goriiliir (42-41). Progresif agri, 6zellikle
istirahat ve geceleri olan agr1 santral
kondrosarkomlarda olur. Pelvis de bazen
mekanik basi olusuncaya kadar yumusak
doku kitlesi fark edilmeyebilir (43).
Kondrosarkom,  ¢ogunlukla  kikirdag:
iceren ve diisiik metastatik potansiyeli olan
diistik dereceli tiimorlerden erken metastaz
ile karakterize yiiksek dereceli, agresif
timorlere kadar degisen bir grup timor
icin ortak bir terimdir (44). Kromozom
anomalileri p53 proteininin  birikimini
ortaya ¢ikarir. Yiiksek dereceli lezyonlarda
bu bulgu kétii prognozu gosterir. DNA
ploidisinin  6l¢iimleri, diisik dereceli
tiimorlerin diploid oldugu, orta ve yiiksek
dereceli tiimorlerin ise andploid oldugunu

ortaya koymaktadir (45). Anoploidi,
kondrosarkomun saldirganligi ile
iliskilidir. ~ Immiinhistokimyasal testler,
disik ve orta dereceli kondrosarkomlarda
S-100 proteini ve vimentinin varligini
gostermektedir (46). Kikirdak tiimorleri
tanisinda immiinohistokimyasal boyanma
rutin olarak endike degildir. Hematoksilin-
eozini ile immiinohistokimyasal tetkiklere
kiyasla daha ucuz ve hizli teshis konulur
(47-48). Diisiik dereceli kondrosarkomlar
tipik olarak enkondroma benzemektedir
(49). Kondrosarkomlar, hiicresel, atipi ve
pleomorfizm bulgularina bagli olarak
siiflara ayrilabilir (50). Yiiksek gradeli
klasik kondrosarkom, dediferansiye ve
mezangimal kondrosarkomlarda biiylime
hizhidir. Derecesi ne kadar yiiksekse, timor
yayllma ve metastaz yapma olasilig1 da o
kadar yiiksektir (51). Grade I lezyonlar
nadiren metastaz yaparken, grade I
lezyonlarinin =~ %10-15'i ve grade |IlI
lezyonlarin %50'den fazlas1 metastaz yapar
(52). Prognoz, lezyonun tani anindaki
derecesi ile korelasyon gosterir. Yiiksek
gradeli kondrosarkom, mezangimal
dediferansiye  kondrosarkom  agresif
seyreder (30). Lezyonun yeri de dnemlidir,
clinkli tam genis rezeksiyonun miimkiin
oldugu bolgelerdeki tiimorler daha 1yi
prognozlarla iligkilidir. Genel olarak, bas
ve boyundaki kondrosarkomlar, baska
yerlerde bulunan kondrosarkomlara gore
daha 1iyi sagkalim ve genel sagkalim
oranlarina sahiptir (30). Beklenen yasam
stiresi, histolojik evre, anatomik tutulum,
timor biylkligl, tedavi ile iliskilidir.
Clear cell kondrosarkom ve periostal
kondrosarkomda beklenen yasam siiresi
uzun iken, dediferansiye kondrosarkomda
beklenen yasam siiresi kisadir. Grade III
kondrosarkomda beklenen yasam siiresi
daha uzun iken gradel’de daha kisadir.
Tekrarlama ve uzak metastaz gelisebilir.
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Tim kondrosarkomlarin yaklasik
%90"n1 olusturan konvansiyonel
kondrosarkom olusturur. Primer
kondrosarkomun metastaz hizi, sekonder
kondrosarkom metastaz hizindan daha
fazladir. Lokal niiksii olan hastalarda lokal
rekiirrensi olmayan hastalara gore uzak
metastaz orani daha yiiksektir.

Simiflandirma

Kondrosarkomlar kokenleri temelinde
primer ve sekonder olarak ayrilabilir (31).

Primer kondrosarkom

Normal kemik, kikirdak hiicrelerinin
diferansiasyonu sonucu gelisir.

Sekonder kondrosarkom

Benign kikirdak tiimérlerinin malign
transformasyonu sonucu gelisir.

Klasik Kondrosarkom

Erigkin popiilasyonda en yaygin
kemik sarkomudur. Ana tedavi cerrahidir.
Cogu hasta genis veya radikal rezeksiyon
ile tedavi edilebilir, ancak biiyiik tiimorler
icin amputasyon gerekebilir. Kemoterapi
ve radyasyon etkisizdir. Kitle ile veya kitle
olmadan agr1 ve patolojik kirik nadirdir.
2:1 erkek/kadin oranmi vardir. En yiiksek
insidans 50-70 yas arasindadir, 40
yasindan Once nadiren goriiliir. En sik
pelvis ve kostada da goriiliir. Omurga ve
kraniofasial kemiklerde nadiren goriiliir.
Konvansiyonel santral kondrosarkomlar
tim kondrosarkomlarin yaklagik  %80-
90'm1 ve tim primer kemik sarkomlarinin
%20-27'sini  olusturur  (32).  Dahlin,
Marcove tarafindan 3 grade’e ayrilmistir.
Grade I, grade I, grade Il
olarakayrilmistir. Evans ve ark. timdriin
histolojik sinifina bagl grade 1°de (%30) 5
yilda %90 hayatta kalma, grade 2’de 5

yilda %81 hayatta kalma, grade 3’de 5
yilda %29 hayatta kalma oraninin
oldugunu ortaya koymustur (33). Yiiksek
dereceli tiimorler tim kondrosarkomlarin
%5-10'unu  olusturur.  Genel olarak,
konvansiyonel kondrosarkomlarin 5 yillik
sagkalim oran1 %48-60'dir (32). Grade |
timorleri metastaz yapmazken, grade IlI
timorlerin ~ %66'st  metastaz  yapar.
Metastazlar icin en yaygm bolgeler
akcigerlerdir. Ameliyat sonrast niiks
gozlenmesi genellikle 5-10 yi1l veya daha
uzun siirmektedir.  Pelvis  yerlesimli
kondrosarkonlarda grade 1 bile olsa
intralezyoner  davranilmamasi1  gerekir.
Cilinkii bu gibi durumlarda lokal niiks orani
%100'diir. Agridan taniya kadar olan
ortalama siire, Rizzoli enstitiisii
deneyimine gore grade I ve grade II
kondrosarkomlar i¢in 19.4 ay ve grade III
kondrosarkomlar i¢in 15. 5 aydir (34).

Dediferansiye Kondrosarkom

50 yasin iizerinde goriiliir. Yiiksek
grade’li malign tiimor, kot prognoz
gosterir. Tim kondrosarkomlarin  %10-
12'sidir (53). Agresif radyolojik bulgulara
sahiptir. Ileri yaslarda metastatik karsinom
ile karigabilir. Miimkiinse genis/radikal
rezeksiyon veya biiylik timorler igin
amputasyon gerekli olabilir. Kemoterapi,
yiiksek dereceli dediferansiye bilesen i¢in
diigtintilebilir ancak tartismalidir. Grade I11
konvansiyonel kondrosarkomlardan daha
agresiftir (54). Tim kondrosarkomlarin
%10'undan sorumludur. Femur, en sik
diger tutulum yeridir. Pelvis (%20),
humerus (%16), kaburgalar (%7) ve
skapula (%7) siklik sirasina gore tutulan
bolgelerdir. Cok oldiiriiciidiir.  Bir yil
sonta %10 hayatta kalma oran1 ile
iliskilidir. Erken cerrahi tedavide bile,
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yaygin hematojen metastaz ¢ogu hastada
gortiliir (32).

Seffaf Hiicreli Kondrosarkom

3-5 dekat arasinda, genellikle
proksimal humerus—proksimal femurda
goriiliir. Tiim kondrosarkomlarin %1-2’sini
olusturur.  Diisiik  gradeli, lyi
prognozludur. Genelde epifizi de goriliir
(55). Kondroblastomalar gibi bu lezyonlar
da eklem kikirdagini da kapsar. Femurun
proksimal tarafi en ¢ok etkilenen bolgedir
(%45) ve ikinci en sik yerlesim bolgesi
humerusun proksimal kismidir. Diisiik
dereceli tlimoérler olmasina ragmen, uzak
metastazlara  neden  olabilir. Geg
rekiirrensler (>10 yil) agiklanmistir. Genel
olarak  nikks oram1  %l16'dir  (32).
Kemoterapiye veya radyasyon terapisine
direnclidir.

Mezensimal Kondrosarkom

Tiim kondrosarkomlarin %2'sinden
az1 mezenkimal kondrosarkomlardir (56).
Maksilla ve mandibula en sik tutulum
yeridir, onu vertebra, kosta, pelvis ve
humerus  takip  eder.  Mezenkimal
kondrosarkom i¢in 5 yillik sagkalim orani
%50'den az, toplam 10 wyillik sagkalim
orani  %28'dir (32). Genellikle diger
kondrosarkomar akcigere metastaz
yaparken mezensimal kondrosarkom lenf
noduna metastaz yapar. Yiksek gradeli ve
kot prognozludur. Cerrahi ve kemoterapi
kombine edilebilir. Radyoterapi se¢ilmis
vakalarda, Ozellikle ekstraskeletal
mezenkimal kondrosarkomlarda etkilidir.
Mezenkimal kondrosarkomlar yumusak
doku kitlesi olarak ortaya ¢ikabilir.
Mezenkimal  kondrosarkomlar  diisiik
dereceli dogalarindan dolay1 1 yildan daha
uzun siire semptom iiretebilirler

Periferik Kondrosarkom

20-40 yas arasinda  goriiliir.
Kemigin korteksin disindan  koken
alan genellikle sekonder timor
(osteokondrom) zeminide gelisir.

jukstakortik kondrosarkomlar diisiik ila
orta dereceli lezyonlardir. Kemiklerinin
diyafiz yiizeyinde veya metafizinde
bulunur. Bu tliimérlerin prognozu diger
timorlerin prognozundan daha iyidir (32).
Tedavide kemoterapi ve radyoterapi
gerekmez.

Kondrosarkom Radyolojik Bulgular

Diiz grafilerde kikirdak lezyonunun
tipik goriiniimii, kalsifikasyondur. Lezyon
grafide radyolusent olabilir ve bu da
lekelenmis veya punktat kalsifikasyonlar
gosterebilir. Ortaya ¢ikan cevherlesmenin
miktarma bagli olarak, lezyonlardan
lezyona  farkliliklar ~ vardir.  Benekli,
noktasal, biiyiik lekeler, patlamis misir
taneleri, atilmis pamuk  gOriinimli
kalsifiye osteoid matriks, diizensiz sacilmis
kalsifikasyonlar (2/3) gorilir. Periferik
kondrosarkomlarda osteokondrom
takkesinde diizensizlik, karnibahar
gbrlinlimii, matriks kalsifikasyonu, komsu
yumusak dokudan tam sinirlanamamak,
osteokondrom  sapimnda  destriiksiyon
gortlir.  Kondrosarkomlar  genellikle
biytktir (>5 cm). Kemik kontur
inceltilmis ve genislemis gibi goriiniir ve
¢ok sayida ylizey erozyonu (endosteal
scalloping) Kondrosarkomlar
bazen de kortikal kalinlasma gelisir.
Kemik yikiminin  derecesi  tiimdriin
histolojik  derecesine  baghdir. Bazi
durumlarda, kalsifikasyonlar  patlamis
misir veya virgiile benzerler. Lezyonlarin
cogunda endosteal scalloping ve incelme
goriilebilir.  Bazen  berrak  hiicreli
kondrosarkomda oldugu gibi endosteal
genisleme ile birlikte kortikal kalinlagsmay1

gortliir.
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gosterir.  Yiiksek  dereceli  lezyonlar
korteksi yok ettigi i¢in permeatif lezyonlar
gretir.  Kondrosarkomlar  c¢ogunlukla
jelatinimsi olurlar. Bu nedenle, biyopsi
yolunun  kemik-timor  hiicreleri  ile
tohumlanma riski yliksektir. Kikirdak
timor matrisi avaskiiler oldugu i¢in,
malign kikirdak hiicreleri bir yaraya
bulagtiginda hayatta kalabilirler. Bu
nedenle kondrosarkomun biyopsisi
miimkiin oldugunca O6zenle yapilmalidir.
Kesin bir prosediir uygulandiginda tiim
biyopsi trakti tamamen ¢ikarilmalidir (57).

Kondrosarkomda radyoterapi ve
kemoterapi birincil tedavide sinirli rol
oynamaktadir. Istisnasi ameliyatla
ulagilamayan boélgelerde adjuvan veya
neoadjuvan tedavi olarak kullanilmasidir.
Diffiiz  metastaz  genellikle sistemik
radyoterapi veya kemoterapi icin bir
endikasyondur.

Cerrahi kondrosarkom i¢in birincil
tedavi yontemidir. Kondrosarkomun genis
cerrahi eksizyonu tercih edilen yontemdir.
Basar1 hastaligin evresine baghdir. Diisilik
dereceli  intrakompartmental lezyonlar
cerrahi olarak acik marjlarla tam cerrahi
rezeksiyon sonrast en iyl prognozu
sunmaktadir. izole pulmoner metastazli
lezyonlarda lezyonun metastatektomisi
uygulanabilirse  cerrahi olarak rezeke
edilmelidir.

Kas iskelet Timorleri Dernegi
(MTS) tarafindan evreleme i¢in cerrahi
evreleme sistemini onerir (38-40). Avrupa
Tibbi  Onkoloji  Toplulugu = ESMO
rehberleri, 2013 Diinya Saghk Orgiitii
(WHO) smiflamasina gore tiimor tiiriinii ve
alt tipini belirlemeyi o6nerir (39). NCCN
yonergeleri, nihai patolojik
degerlendirmede cerrahi sinirlarin
degerlendirilmesinin yani sira tlimorlerin

boyutu/boyutlarinin da dahil edilmesini
onermektedir (38).

Kondrosarkom tedavisinde NCCN
tavsiyeleri (38) rezektabl diisiik dereceli ve
intrakompartmental lezyonlar i¢in adjuvan
tedavisi olsun veya olmasin genis eksizyon
veya intralezyoner eksizyondur. Pelvik
diistik dereceli timorler i¢in genis eksizyon
tercih edilir. Yiiksek dereceli (grade II, III),
seffaf hiicreli ve ekstrakompartmantal
lezyon rezeke edilebilirse genis eksizyon
ile tedavi edilmelidir. Genis eksizyon
negatif cerrahi  sirlar  saglamalidir.
Rezeke  edilemeyen  timorler  igin
radyoterapi  tedavisini  diisliniilmelidir.
Proton vaya photon beam radyoterapi
ulagilamayan konumdaki tiimorler igin
postoperatif tedavi i¢in Onerilmektedir
grade I-III tiimorler igin Dbelirlenmis
kemoterapi rejimleri mevcut degildir;
dediferansiye kondrosarkomlu hastalarin
tedavisinde  osteosarkom kilavuzlarina
uyulmali ve mezengimal tiimorlii hastalarin
tedavisi ewing sarkom  kemoterapi
kilavuzlarina uymalidir. Lokal
kondrosarkom rekiirrensinin tedavisinde
NCCN onerileri rezeke edilebilirse genis
eksizyon, rezeke edilemeyen niiksler i¢in
radyoterapi tedavisi Onerilmektedir.

ESMO kilavuzuna gore yiiksek
dereceli kondrosarkomlar ve pelvis veya
aksiyal iskeletin tiim kondrosarkomlari
genis marjlarla cerrahi olarak eksize
edilmelidir. Dediferansiye kondrosarkom
icin genis marjlar elde edilemiyorsa
amputasyon Onerilir (39).
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