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oz

Kordomalar ve kondrosarkomlar omurganin herhangi bir bsliimiinde, kafa tabani ve klivusta yerlesirler. Davranigsal olarak
malign karakterli lezyonlardir. Diferansiyasyon derecesine bagli olarak degisen diizeyde lokal niikslerle seyredebilirler. Bu
nedenle, eksizyon sirasinda noral yapilara ve bélgesel kas kemik dokularina ciddi zararlardan kaginmak i¢in subtotal rezeksiyon
tercih edilebilir. Ana tedavi protokolii her iki patoloji i¢in de olabildigince total rezeksiyon ve ardindan radyoterapidir.
Kemoterapi, molekiiler hedefli terapiler ve proton beam terapi potansiyel olarak faydali olarak bildirilmektedir.

Anahtar Sézciikler: Kaide tiimérii, Kondrosarkom, Kordoma, Omurga tiimérii

ABSTRACT

Chordomas and chondrosarcomas are located in any part of the spine, skull base and clivus. They are malignant lesions.
They may progress with varying degrees of local recurrence depending on the degree of differentiation. Therefore, subtotal
resection may be preferred to avoid serious damage to neural structures and regional muscle and bone tissues during excision.
The main treatment protocol for both pathologies is total resection as much as possible and radiotherapy. Chemotherapy,

molecular targeted therapies, and proton beam therapy are reported as potentially beneficial.
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KORDOMA

Kordomalar, kafa tabani ve omurga ekseni boyunca herhangi
bir yerde ortaya ¢ikabilen, nadir gériilen malign karakterli
timoérlerdir.  Yillik  gorilme  sikligs  0.1/100000°den
daha azdir (21,26,28). Kordoma, embriyonik diskteki
notokord kalintillarindan koken alan bir tiimér olmast
bakimindan ilging bir antitedir (30). Her yasta goriilebilse
de 4. dekaddan sonra sikligs artar. Ortalama yas tani aninda
yaklastk 60 yastir, kafatasi tutulumu ise gencleri ve cocuklar:
etkiler. Kadin erkek tutulumu esittir. En sik sakral bélge
(% 50), kafa tabani (% 30) ve aksiyel omurgada (% 20)
goriilmektedir (27). Kordomalar yavas ilerlemeleri nedeni
ile genellikle bagvuru sirasinda lokal olarak ilerlemistir ve
buna bagli olarak 6nemli dl¢iide morbidite goriilebilir.
[lerlemis lokal invazyonun cevre yumusak dokulara ve
kemik yapilara verdigi hasar nedeni ile degisik derecelerde
morbidite goriilebilir. Ancak lokal seyri nedeni ile uzun
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stireli sag kalim goriliir. Nazofarenks, paranazal siniisler,
lateral nazal duvar dahil olmak {izere bas ve boyundaki
ekstra aksiyel yerlerde de kordomalar bildirilmistir (19,29).
Tedavi cerrahi rezeksiyon ve radyoterapiye dayanmaktadir;
bu yiizden tedavi multidisipliner tarzda planlanmalidir.
Lokal niiks oranlar: yiiksektir ve hastalara olduk¢a morbid
rezeksiyonlar uygulamanin gerekliligi her vaka icin ayr1 ayrt
sorgulanmalidir. Imatinib, sorafenib, lapatinib ve digerleri
gibi tirozin kinaz inhibitorleri (TKIler) dahil olmak
tizere cesitli molekiiler hedefli tedaviler gelecek vaadeden
yontemler olarak dnerilmistir (2).

Patolojik Ozellikler

Tipik kordoma, kabaca jelatinimsi veya kondroid ytizeyli,
lobiile bir kitle seklinde goriintir. Kemik merkezinde
yerlestiginde, tiimér tipik olarak korteksin altinda gevre
yumusak dokuya uzanir. Mikroskobik olarak, geleneksel



kordoma, bir miksoid matris i¢ine gémiilii ve fibroz
septa ile ayrilmis lobiiller halinde diizenlenmis timér
hiicrelerinden olusur. Tiim kordomalar tanim geregi Benign
olsa da, sitolojik atipi goriilebilir. Patolojik profil tek tip
timor hiicreleri ve diisiik mitoz aktivitesi goriilen diisiik
dereceli tiimorler ile 6nemli nitkleer pleomorfizm ve yiiksek
mitoz aktivitesi goriilen yiiksek dereceli arasinda degisir.
Nekroz sikur ve yayilim gosterebilir. Patolojik olarak 4 alt
tipi vardir. Bunlar kondroid kordoma, seluler kordoma,
kotti diferansiye kordoma ve dediferansiye kordomadir.
Kondroid kordoma, kafa tabani kordomlarinin % 7-63’{inii
olusturur (6,23). Geleneksel kordoma gibi, kondroid
kordoma, lobiiller hilinde diizenlenmis tiiméor hiicrelerinin
kordonlarindan olusur; ancak matriks, neoplastik hiyalin
kikirdag: andirir. Seluler kordoma, miksoid stromast ¢ok
az olan veya hi¢ olmayan tiimér hiicreleri tabakalarindan
olusur. Kot diferansiye kordoma sikica paketlenmis,
kiiciik, atipik epiteloid hiicrelerden olusur, rabdoid hiicreler
icerebilir (15). Undiferansiye pleomorfik sarkom veya
osteosarkoma ani bir dénisim sergileyen geleneksel bir
kordoma, dediferansiye bir kordoma olarak tanimlanir (11).

Kordomalar ayirici tanida kondrosarkom, meningioma, mi-
yoepitelyoma/ miyoepitelyal karsinoma, gliomlar ve miisi-
noz adenokarsinom, berrak hiicreli renal hiicreli karsinom
gibi metastatik karsinomalardan ayirt edilmelidir. Sadece
klivusla sinirli tutulum disinda, kafa tabani kordomas: ile
kondrosarkom arasindaki klinik ayrim zordur ve her ikisi
de benzer klinik, BT ve MRI bulgular: gosterdiginden tipik
olarak biyopsi gerektirir (3,24). Ayrica kondroid kordoma
ile kondrosarkomanin patolojik ayirimi da giigtiir.

Tedavi

Tedavide amag lokal tekrarlarin stk oldugunu unutmadan

rezeksiyon  sirasinda ek norodefisite  yol a¢madan
olabildigince kitle rezeksiyonudur. Lokalize hastalikta negatif
cerrahi sinir ile tam cerrahi rezeksiyon, tedavinin temelini
olusturur. Servikal omurgada total rezeksiyon vertebral
arter, ndral yapilar nedeni ile daha zordur. Bazi ¢alismacilar
tek tarafli vertebral arter sakrifikasyonunu 6nerirler ancak
morbiditeyi artiracagy asikardir (5). Servikal omurga ve kafa
tabani kordomasi i¢in kapsiilii ile birlikte total rezeksiyon ve
standart adjuvan radyoterapi 6nerilir. Rezeksiyonun uygun
olmadigi durumlarda definitif radyoterapi bir segenektir.
Kordomalarda radyolojik olarak tani konulabiliyorsa,
seeding metastazlara yol acabileceginden biyopsi 6nerilmez
(10). Sakral kordomalarda da en 6nemli prognostik faktor
total rezeksiyon yapilabilmesidir. Bu amagla hastalara
Sakrektomi yapilitken  S2

seviyesinden yukari ¢ikildiginda S2 kokleri hasarlanirsa

sakrektomi Onerilmektetir.
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mesane ve bagirsak fonksiyonlari etkilenir, morbidite
artar. S2 ve en azindan tek tarafli S3 koklerinin korunmast
fonksiyonlar: korur. Total kitle eksizyonu saglansa bile lokal
rekkiirrrens sikor.

Kordomalar aslinda radyoresistan tiimérlerdir. Rekiirrensi
onlemek icin kiimiilatif fraksiyone RT dozunun 60 Gy
tizerinde olmasi gerektigi bildirilmistir (7,16). Subtotal rezeke
edilen sakral kordomlardan sonra da radyoterapi onerilir.
Moojen WA ve arkadaglari retrospektif ¢alismalarinda lokal
progresyonsuz siirenin radyoterapi eklenmesiyle daha uzun
oldugunu gdstermistir (22). Stacchiotti S ve arkadaglar
ise adjuvan radyoterapi ile tedavi edilen sakral kordomals
hastalarda on yillik lokal progresyonsuz sag kalim % 35-50
olarak bildirilmistir (27).

Stereotaktik radyo cerrahi (SRS) kordoma ve kondrosar-
komalarin tedavisinde bir alternatif olarak bildirilmektedir
(13,18,20). Primer cerrahi rezeksiyon sonrast kalintilar ve
kiiciik niikslerde SRS 6nerilmektedir. Kano H ve arkadagla-
11 SRS sonrast 5 yillik sag kalimt %91, 10 yullik sag kalim:
%80, progresyonsuz yasami 5 yil icin %88, 10 yil i¢cin %81
olarak bildirilmistir (16). Proton RT kullanan calismalar ise
5 yilda genel sag kalim ve lokal tiimér kontrol oranlarinin
% 90’1n tizerinde oldugunu bildirmistir (14,17,25). Yogun-
luk modiile edilmis RT (Intens Modulated RT, IMRT) gibi
foton bazli RTdeki gelismeler, komsu normal dokularin
daha fazla korunmasini kolaylastirmigtir. Combs ve arka-
daslari, 66 ila 76 Gy arasinda degisen dozlarda IMRT alan
klival kordomali hasta serilerinde kraniyal sinir ve beyin
sapt hasari olmaksizin, %100 oraninda 5 yillik progresyon-
suz yasam ve sag kalim bildirmiglerdir (8). Lokasyonun da
prognoz lizerinde bir mikear etkisi vardir ve kranioservikal
ve servikal omurga lokasyonlar1 kafa tabani lokasyonundan
daha kétii prognoza sahiptir. Ilk bagvuruda radikal rezek-
siyon uygulanmalidir ¢iinkii en 6nemli prognostik faktor
rezeksiyonun derecesidir. Literatiir taramasina gore diger
iki onemli prognostik faktor ise rekiirrense bagli sekon-
der hastalik ve dediferansiye lezyon olmasidir (10). Proton
beam terapi ise oldukea pahali kurulumu nedeni ile diinya
genelinde oldukea sinirlt sayida merkezde uygulanabilmek-
tedir. Total rezeksiyon sonrast kombine edildiginde 5 yillik
progresyonsuz yasam ve sag kalimi arturdigi bildirilmektedir
(9,10).

Klinigimizde, sakral bolgede ve servikal bélgede yerlesen
kordoma nedeni ile opere edilen 2 hastanin radyolojik
tetkikleri sunulmustur. Hastalarda gross total eksizyon
saglanmusur, ardindan RT tedavisi verilmigtir. Lokal niiks
olmadan sakral kordoma 4 yildir, servikal kordoma ise 8
yildir takip edilmektedir.
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Sekil 1: A, B) Pre-operatif
MRG sagital ve aksiyel
kesitleri.

C, D) Post-operatif MRG
sagital ve aksiyel kesitleri

Sekil 2: A) Pre-operatif MRG sagital kesiti. B) Post-operatif 2. yil MRG sagital kesitleri. C) Post-operatif 8. yil MRG sagital kesitleri.
D) Post-operatif tomografi sagital kesiti



KONDROSARKOM

Kotit huylu, kikirdak kékenli tiimorlerdir. Kafa tabanindan
ve omurga boyunca ortaya ¢ikar ve ilerleyen yasla birlikte
daha yaygin hale gelir. Geleneksel kondrosarkom, ozellikle
histolojik derecenin diisitk oldugu durumlarda siklikla cer-
rahi olarak tedavi edilir, ancak genellikle birden fazla lokal
niiksiin ardindan veya pulmoner metastazlarin gelismesi ile
hastalik rezeke edilemez oldugunda bagka tedaviler aranir.
Kondrosarkomda IDH1 ve IDH2 mutasyonlarinin tanim-
lanmasi, bunlarin yeni, spesifik ajanlarla hedeflenmesine
yol acmistir, ancak bu tiir ajanlarin etkinligi ve gelecekeeki
rolii belirsizdir (4). Kondrosarkomun yaklagtk % 10’unu
olusturan dediferansiye kondrosarkom, yiiksek dereceli
bir tiimordiir. Iskelet ve / veya akciger metastazlarinin tant
sirasinda veya 12 ila 18 ay icinde saptanmasi yaygindir ve
zayif hayatta kalma ile iliskilidir. Ilerlemis hastalig1 olan ve
iyi performans durumu olanlarda cisplatin ve doxorubici-
nin palyatif kullanimi klinik fayda saglayabilir. Mezenkimal
kondrosarkom, nadir fakat farkli bir histolojik alt tiptir.
Radyoterapi ile veya tek bagina cerrahi rezeksiyon standart-
tr ve adjuvan kemoterapi hayatta kalma avantaji saglayabi-
lir (1,12). Kemoterapiye yanitlar, cogunlukla dokxorubicin
ve cisplatin veya ifosfamid kombinasyonlar ile goriliir.

Trabectedin de etkili olabilir.
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