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OZET: Seffaf hicreli kondrosarkom (SHKS) ilk kez 1976'da Unni ve arkadaslan tarafindan farkh bir klinikopatolojik grup olarak tanimlanmistir. Gok nadir olan bu kondro-
sarkom tipi tim primer kemik timdrlerinin %0.2'sini olugturur. Sundugumuz 46 yasindaki kadin hasta, sag kol st kisminda hafif sislik ve agr yakinmas! ile bagvur-
mustur. Radyolojik olarak “Fibrdz Displazi” 6n tamisi alan olguya tru-cut biyopsi ile SHKS tanisi konmus ve total humerus eksizyonu uygulanmigtir. Kemoterapi ve rad-

yoterapi dnerilmeyen olgu, operasyon sonrasi Ggiincd yilinda sag ve saghkhidir.

ANAHTAR KELIMELER: Seffaf hiicreli kondrosarkom

SUMMARY: CLEAR CELL CHONDROSARCOMA: A Case Report.Clear Cell Chondrosarcoma was first described as a different clinicopathological entity by Unni et al. in
1976. This rare type of chondrosarcoma is 0.2% of all primary bone tumours. Here we present, a 46 years old woman who had pain and swelling of the right arm. The
tumor was diagnosed as “fibrous displasia” with radiological findings. But after the tru-cut biopsy it was diagnosed as clear cell chondrosarcoma and then total hume-
1us excision was performed.The patient didn't' receive any adjuvant therapy and well after follow up of three years.
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GIRIS

Dusiik dereceli malign bir timér olarak kabul edilen sef-
faf hicreli kondrosarkom (SHKS) oldukga nadir gériilen ve
tani giigligi yaratan bir timér grubunu olusturur (1). ilk kez
1976'da Unni ve arkadaslan tarafindan tanimlanmasindan
bu yana yaklasik olarak 60 olgu bildirilmis ve bu olgularin ye-
niden degerlendiriimesi ile SHKS'larin klasik kondrosarkom-
lardan ve karisabilen diger kemik timérlerinden ayirt etmek-
te kullanilabilecek klinik, radyolojik ve patolojik 6zellikler sap-
tanmistir. Gunimiizde SHKS'lar, tanimlanmig &zellikleri ile
klasik kondrosarkomlardan farkli bir grup olarak kabul edil-
mektedir (2).

Kondrosarkomun ¢ok nadir olan bu tipi tim primer kemik
timorlerinin %0.2'sini, tim kondrosarkomlarin %2'sini olus-
turur. TUmor erigkin yas grubunda gérilir ve cinsiyet aynmi
gozlenmez. Genellikle uzun kemiklerin epifizini tutar. Radyo-
lojisi nonspesifiktir ancak mikroskopik ozellikleri karakteristik
ve tani koydurucudur (3).

Bu yazimizda incelenen SHKS olgusu, nadir gérilen bir
timor olmasinin 6tesinde klinik dykusinin ¢ok uzun sdreli
olmasi ve tlimérin ¢ok biiylik boyutlara ulasmasi nedeniyle
de ilgingtir.

OLGU

Olgu, sag kol Gist kisminda yedi yildir bulunan hafif igli-
gin giderek artmasi ve bir yildir agri yakinmasinin da eklen-
mesi nedeni ile hastaneye basvuran 46 yasinda kadin has-
tadir.

Yapilan radyolojik incelemede sag humerus proksimalin-
de epifizometafizer yerlesimli kitle saptanmistir (Resim 1-2).
Kitlenin, kemigi lobiiler konturlarla sisirerek distal metafize
dogru 26 cm boyunca uzandigi gérilmustir. Korteks uniform
olarak incelmig ancak timor korteksi agmamistir. Tamamen
litik gérinimdeki lezyon icerisinde timére buzlu cam goérii-
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nimind veren noktasal kalsifikasyonlar ve sabun képigi
manzarasi dikkati cekmistir. Herhangi bir periost reaksiyonu
saptanmamstir. Timér radyolojik olarak “Fibréz Displazi” 6n
tanisi almigtir.

Yapilan tru-cut igne biyopsisi, histolojik ve immunohisto-
simik inceleme sonunda SHKS tanisi almistir. Hastaya cer-
rahi olarak total humerus eksizyonu ve custom made protez
ile rekonstriiksiyon yapilmis, kemoterapi ve radyoterapi 6ne-
rilmemistir. Postoperatif birinci ayda cilt nekrozu gelismesi
Uzerine eksizyon ve pedikilli latissimus dorsi flepi uygulan-
mistir. Postoperatif dokuzuncu ayda enfeksiyon nedeniyle
protez ¢ikarilip debridman ve antibiotik zinciri verilmis, enfek-
siyonun yatismasi Ozerine sekiz ay sonra tekrar total protez
(Custom made) uygulanmistir. Bundan sonraki altinci ayda
enfeksiyon olmadigi ve protezde omuz distaline migrasyo-
nun pozitif oldugu gérilmistir. Olgu migrasyon nedeniyle
omuz kusakl ortez kullanmaktadir. Dirsek fleksiyonu zayif
olmakla birlikte el bilegi ve el fonksiyonlan timiyle normal-
dir. Enfeksiyon sirasinda ve ikinci kez protez konmasi sira-
sinda cikarilan dokularda timér saptanmamistir ve klinik
kontrollerde uzak organ metastazi gorilmemistir. Cerrahi
sonrasi l¢iincl yilda hasta ortez kullanmaya devam etmek-
tedir ve herhangi bir yakinmasi yoktur.

Makroskopik Bulgular

incelenen ameliyat materyali proksimal ugta omuz, distal
ucta dirsek eklem yiizeylerinin bulundugu, 30 cm. uzunlu-
gunda ve en genis oldugu yerde 13 cm. gapindaki humeru-
sun tamamini ve skapulanin kiglk bir pargasini icermekte-
dir. Materyal timiiyle kas,bag ve yag dokulari ile 6rtili olup
humerus distal ucunda 3 cm. uzunlugunda ¢iplak, normal
gorinimde kemik dokusu dikkati cekmektedir. Vertikal kesit
yapilarak incelendiginde proksimal eklem kikirdaginin he-
men altindan baglayan, distal eklem kikirdaginin 4 cm. Gze-
rinde patolojik kirik olusturarak sonlanan, humerusun 26
cm.lik kismini tamamen doldurarak kemigi 10 cm. capa ka-
dar genigleten, meduller yerlesimli timor izlenmektedir. Ke-
migi mekik seklinde sisiren timdr periferde cok ince, memb-
randz bir kortikal kemik ile gevrilidir. Periost reaksiyonu go-
rilmemektedir. Humerus proksimalinde eklem kikirdagini in-
celten timér, kikirdak kemik bileskesinde eklem sinovyasini
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Resim 1: Direkt radvografide sag hmerus proksimalinde yerlesmis kitle.
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Resim 2: Humerusu lobiiler konturlaria sigiren ve distal metafize uzanan
kitlenin MR’ daki gariintiisii.

Resim 3: Seffaf sitoplazmaya ve santral yerlegimli vezikiiler niikleuslara
sahip tiimar hiicreleri ve aralarinda izlenen metaplazik kemik trabekiilleri
(HE x 200).
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yandan infiltre ederek omuz eklemi icine girmistir. Distal ug-
ta ise benign kemik timérlerinde oldugu gibi kadeh seklinde
sonlanan timar ile saglam kemik arasinda patolojik kirik iz-
lenmektedir. Timdér, kikirdak kivam ve gériniimiinde olmak-
la birlikte genis nekroz alanlari, kistik ve kanamal alanlarin
yanisira kalsifiye kikirdak alanlar da icermektedir. Ameliyat
materyali vertikal kesit ylizeyinin tamami gérilebilecek sekil-
de haritalama yapilarak incelemeye alinmistir.

Mikroskopik Bulgular

Mikroskopik incelemede ilk dikkati ceken, lezyona adini
veren hicresel 6zelliklerdir. Santral yerlesimli vezikiler nik-
leuslar, seffaf, sinirlar belirgin bir sitoplazma ile ¢evrilidir. Bu
hiicreler yer yer belli belirsiz yer yer de belirgin, dantel veya
kimes teli gérintmindeki kikirdak matriks icinde yeralmak-
tadir. Bazi alanlarda bu matriks ortadan kalkarak segilemez
hale gelirken bazi alanlarda daha belirgin genis tabakalar
olusturmaktadir. Bu alanlarda kikirdak matriks ortasinda me-
taplazik kemik trabekilleri yeralmaktadir (Resim 3). Metapla-
zik osteoidin yogun oldugu alanlarda osteoblastom benzeri
bir gérintl ortaya ¢cikmaktadir. Timoral kikirdak adalan ara-
sinda tek tek ya da kiimeler halinde osteoklast tipi dev hiic-
reler izlenmektedir. Kondroblastomu animsatan bu alanlarda
timor hicrelerinin seffaf gériniminiG kaybettigi, nikleusla-
rin oval hale geldigi ve sitoplazmanin daralarak daha yogun
ve eozinofilik oldugu gbézlenmektedir (Resim 4). Timdru
olusturan hiicrelerde belirgin pleomorfizm bulunmamasi ve
mitoz gdzlenmemesi carpici bir 6zelliktir. TGmér, korteksi ve
distalde yeralan saglam kemik dokusunu iterek ilerlemis,
saglam kemik trabekillerini ortadan kaldiran bir destriiksiyon
yapmamistir. Yapilan immunperoksidaz boyamada S100
protein hiicre sitoplazmalarinda pozitiflik g&stermektedir
(Resim 5).

TARTISMA

Farkli bir klinikopatolojik grup olarak degerlendirilen
SHKS'lar, diger primer kemik tlimdrlerinden farkli olarak
geng eriskin, orta yas ve yaslilari kapsayan cok genis bir yas
dagilimi gosterirler (4). Olgumuz yasi nedeniyle bu genis eg-
ri icinde yer almakta ve herhangi bir 6zellik gostermemekte-
dir. SHKS’da klinik yakinmalar, cogu kemik timériinde oldu-
gu gibi nonspesifik ancak onlardan farkl olarak genellikle da-
ha uzun sirelidir. Literatirde bildirilen olgularin ¢ok az bir
kisminda bes yillik bir klinik 6yki bulunmasina karsin bu ol-
guda alti-yedi yillik bir dykinin olmasi ilgingtir. Yayinlanan
serilerde timor capi 4-8 cm. arasinda degisirken olgumuzda
26 x 10 cm. boyutuna ulasarak ¢ok abartili bir gériinim olus-
turmustur (1,3,4).

SHKS'lar en sik femur (% 59) ve humerus proksimali
(%17) gibi uzun kemiklerin u¢ kisimlarinda yerlesir (4). Tutu-
lus genellikle kondroblastoma benzer sekilde epifizer ve bu-
na komsu metafizer bdlgededir. Klasik kondrosarkomlar ise
kemigin metafizodiafizer bélgesini tutma egilimindedir. ince-
lenen olgu SHKS'un yerlesim 6zelliklerine uygun proksimal
humerus lokalizasyonu ve epifizometafizer tutulumu ile dik-
kati cekmektedir.

SHKS'larin radyolojik dzellikleri spesifik degildir ve kemi-
gin farkl primer lezyonlarini animsatabilir. Litik gériinimli bir
lezyon olmalari, noktasal kalsifikasyonlar icermeleri ve yerle-
simleri nedeniyle dzellikle kondroblastomlar ile ayirici tanila-
rinin yapiimasi gerekir. Ancak bizim olgumuzda timér gok
blyik boyutlara ulastigi, buzlu cam gériinimine benzer
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Resim 4: Dev hiicre de iceren kondroblastom benzeri alanlar (HE x 400).

Resim 5: Tiimdr hiicrelerinde S$100 protein pozitifligi (5100 x400).

alanlar igerdigi ve kemigi fibr6z displaziye benzer mekik sek-
linde sisirdigi icin kondroblastom yerine, radyolojik olarak fib-
roz displazi 6n tanisi almistir. Bu timérde bazi kemik lezyon-
larinin aksine dogru radyolojik ayrimin yapilmasi mimkin
degildir.

Olgunun mikroskopik incelemesinde bagka hicbir primer
kemik timériinde bulunmayan seffaf hiicreler karakteristiktir.
Bu timor hiicreleri SHKS'larda tamimlanan, yer yer dantel
veya kiimes teli gorinimi alan bir kikirdak matriks icinde
yer almaktadir (1,3). Hicresel 6zellikleri yanisira klasik kond-
rosarkomlarda asla gérmedigimiz osteoklast tipi dev hiicrele-
rin varhgi kondrosarkomlardan ayriminda yardimci olmakta-
dir. Aragtirmacilar dev hiicrelerin reaktif oldugunu ve neop-
lastik siirecin bir pargasi olmadigini diisiinmektedirler (5). in-
celenen SHKS olgularinda histolojik olarak osteoblastom,

kondroblastom, osteosarkom, anevrizmal kemik kisti ve dev
hicreli timérd animsatan alanlar bildiriimekte ve ayirici tani
icin bu genis timaér grubunun degerlendiriimesi dnerilmekte-
dir (1,3). Bizim olgumuzda &zellikle tru-cut materyali olarak
incelenen parcada dev hiicreler, ince kalsifikasyonlar, yer
yer eozinofilik sitoplazmali ve oval nikleuslu kondroblasti
animsatir hicresel ézellikler nedeniyle kondroblastom ben-
zeri alanlar dikkati cekmistir. Ancak kondrosarkomatdz alan-
lar ve osteoidin bulunugu yanisira, rezeksiyon materyalinde
daha belirgin olarak izledigimiz, timér hucrelerinin seffaf si-
toplazma ve santral yerlesimli nukleuslar olarak 6ne ¢ikan
benzersiz 6zellikleri kondroblastom ile ayirici tanisinda yar-
dimci olmaktadir.

Kikirdak dokusunda yapilan immunohistokimyasal ¢alis-
malarda normal ve timoral kikirdak hiicrelerinde S100 pro-
teininin pozitif oldugu vurgulanmaktadir (6). Sundugumuz ol-
gunun biopsi ve ameliyat materyalinin kesitlerine yapilan
S100 boyamasinda seffaf hiicrelerde gicli pozitifik elde
edilmesi bu timérin kikirdak doku kékenini desteklemekte-
dir. SHKS'larda kondroid &zellikler daha énce yapilmis olan
ultrastriktirel calismalarla da kuskuya yer birakmayacak ge-
kilde kanitlanmistir (7,8).

Uzun zaman tartisiimis olan konulardan birisi de
SHKS'larin kondrosarkomlarin bir alt tipi mi, yoksa kondrob-
lastomlarin anaplastik degisiklikler sonucu gelisen malign bir
formu mu oldugu konusudur (5). Bugiin icin $HKS'lar kond-
roblastom ve kondrosarkomlardan tamamen farkh klinik ve
prognostik 6zellikleri olan diisiik dereceli malign kikirdak ti-
morleri olarak kabul edilmektedir. Blok olarak tamamen ¢i-
kartildiklan taktirde metastaz olasiliklan yoktur. Olgumuz da
rezeksiyon sonrasi tgiinct yilinda sag ve saglikhidir. Bu da
kondrosarkomda oldugu kadar malign bir timérle karsi kar-
siya olmadigimizin bir gstergesidir.
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