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Kordoid Meningiom - Olgu Sunumu:
Nadir Goriillen Tumorin Klinikopatolojik Ozellikleri ve
Ayirici Tanisi
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Clinicopathological Features and Differential Diagnosis of an
Uncommon Tumor
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Meningiomlar; araknoid hiicrelerden kéken alan, gogunlugu benign
ve Diinya Saglik Orgiitii'ne gore histolojik derecesi I olan tiimérlerdir.
Meningiomlarin nadir goriilen bir alt tipi olan kordoid meningiomlar
ise artmis yineleme egilimi ve agresiv davranislar1 nedeni ile Diinya
Saglik Orgiitii, 2007 beyin tiimérleri siniflamasinda histolojik derece
II tiimor grubunda yer almaktadir. Bas agrisi, bayilma ve nobet gegir-
me yakinmast ile beyin cerrahisi klinigine bagvuran 75 yasinda kadin
hastanin radyolojik incelemelerinde sol frontal lob komsulugunda
kemik destriiksiyonu ve parankimal édem olusturan kitle lezyonu
saptandi. Operasyona alinan hastanin tiimér dokusuna dura altinda
ulagilarak tiimor tam olarak ¢ikartildi. Histopatolojik incelemede
miksoid matriks igerisinde, kiimeler ve kordonlar halinde dizilim
gosteren ve yer yer girdap yapilari olusturan oval poligonal niikleuslu,
ince kromatinli, eozinofilik yer yer vakuolize sitoplazmali kiigiik capli
hiicrelerden olusan timor izlendi. On biiyiik biytitme alaninda iki
mitoz goriildii. Yer yer vaskiiler proliferasyon saptandi. Kemik invaz-
yonu izlendi. Immiinohistokimyasal incelemede epitelyal membran
antijen ile yaygin membranéz ve sitoplazmik kuvvetli pozitiflik sap-
tand1. Ki-67 indeksi % 6-8 idi. Bu bulgularla olgu kordoid meningiom
derece 1I (Diinya Saglik Orgiitii, 2007) olarak tanimlandi. Meningi-
omun klasik radyolojik bulgularmi géstermeyen ve histopatolojik
olarak glial timorlerde goriilen vaskiiler proliferasyona benzeyen
alanlar1 bulunan kordoid meningiom olgusu sunulmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Santral sinir sistemi tiimorleri, Meningiom,
Ayiricl tani

ABSTRACT

Meningiomas are tumors that originate from the arachnoid cell
and the majority are benign and grade I tumors according to World
Health Organization. Chordoid meningioma is an uncommon
variant of meningioma and corresponds to grade II tumor in the
World Health Organization Classification of Tumors of the Nervous
System 2007 because of its more aggressive behavior and increased
likelihood of recurrence. A 75-year-old female was referred to
the neurosurgery department complaining of headache, syncope,
and seizure. Radiological examination revealed a mass lesion in
the neighbourhood of the frontal lobe that destructed bone and
was associated with peritumoral edema. The patient underwent
surgery. The tumor was totally excised with the dura beneath.
Histopathological examination showed that the tumor was composed
of clusters and cords of small polygonal cells with fine chromatin and
eosinophilic vacuolated cytoplasm embedded in a myxoid matrix,
and also focal whorls of spindle-shaped cells. Two mitoses were seen
in 10 high power fields. Vascular proliferation was observed in some
tumoral areas. Bone invasion was present. Immunohistochemical
analysis of the tumor cells revealed widespread strong membranous
and cytoplasmic expression of epithelial membrane antigen. The Ki67
labeling index was 6-8%. All of these findings were consistent with
a diagnosis of chordoid meningioma, the neoplasm was identified
as grade II based on the World Health Organization Classification,
2007. In this report we present a case of chordoid meningioma
without classical radiological findings of meningioma with areas of
vascular proliferation that mimicked glial tumors at histopathologic
examination.
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GIRIS

Beyin tiimorlerinin yaklasik %20’sini olugturan menin-
giomlar, araknoidin meningotelyal hiicrelerinden gelisen
tiimorler olup, cogunlugu benign ve Diinya Saglik Orgiitii
(DSO)’ne gore histolojik derecesi I olan tiimérlerdir. Ol-
dukga nadir goriilen bir alt tipi olan kordoid meningiom-
lar ise klasik tiplere gore daha agresiv davranish olup, DSO
siniflamasinda histolojik derece II tiimor grubunda yer al-
maktadir (1).

OLGU SUNUMU

Bas agrisi, bayilma ve nobet gegirme yakinmasi ile Cum-
huriyet Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin Cerrahisi Klinigine
bagvuran 75 yasinda kadin hastanin radyolojik olarak
prekontrast ve postkontrast beyin tomografisi (BT) ince-
lemesinde sol frontal lob komsulugunda izodens diizgiin
konturlu heterojen kitle lezyonu izlendi. Kitleye komsu
alanda parankimal 6dem mevcut idi. Postkontrast kesitte
kitle lezyonu santraldeki bir alan disinda orta yogunlukta
homojen kontrastlanma gostermekte idi (Sekil 1A,B).
Manyetik rezonans (MR) incelemede; T2 agirlikli kesitte sol
frontal lob komsulugunda lobiile konturlu yer yer lineer hi-
pointensite igeren beyin parankimine gére hiperintens kitle
lezyonu ve komsu parankimde 6dem izlendi. Lezyonda
intraaksiyel - ekstraaksiyel ayrimi yapilamadi. Postkontrast
T1 agurlikls kesitte santraldeki fokal bir alan disinda yogun
homojen bir kontrastlanma gostermekte idi. Lezyona kom-
su “dural tail” dikkati ¢ekti (Sekil 2). Radyolojik bulgularla
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metastaz, meningiom ve oligodendrogliom 6n tanis: ile
operasyona alinan hastanin sol frontal kemigi invaze eden
tiimor dokusuna dura altinda ulasildy; yumusak kivamda,
cevresel yapisikligi olan kemige ve leptomeninkslere invaze
olan tiimor tam olarak ¢ikartildi. Patoloji Anabilim Dalrna
gonderilen materyal 6x5.5x2 cm boyutlarinda {izerinde du-
ramater bulunan yumusak doku ile 3x2x1 cm boyutlarinda
kemik dokusu idi. Kesit yiizeyi gri beyaz goriiniimde idi.
Mikroskopik incelemede miksoid matriks icerisinde, oval
poligonal niikleuslu, ince kromatinli, eozinofilik yer yer
vakuolize sitoplazmali kii¢iik ¢apli hiicrelerin olusturdugu
kiimeler ve kordonlar ile yer yer girdap yapilarindan olugan
timor izlendi (Sekil 3, 4). Psammom cismi ve nekroz go-
rillmedi. Mitoz, 10 biiyiik biiytitme alaninda 2 idi. Yer yer
vaskiiler proliferasyon saptandi (Sekil 5). Kemik invazyonu
izlendi. PAS ile boyanma tesbit edilmedi. Immiinohisto-
kimyasal incelemede epitelyal membran antijen (EMA)
ile %70-80 oraninda membranéz ve sitoplazmik kuvvetli
pozitiflik saptanirken ($ekil 6), karsinoembriyonik anti-
jen (CEA), sitokeratin (SK) 7, glial fibriler asidik protein
(GFAP), CD34 ve desmin negatif olarak degerlendirildi. Ki-
67 indeksi %6-8 idi. Bu bulgularla olgu kordoid meningiom
derece II, DSO 2007 olarak tanimlandi.

TARTISMA

Kordoid meningiom ilk kez 1988de Kepes ve ark.
lar1 tarafindan hipokrom-mikrositer anemi ve/veya
disgamaglobulinemili yedi olguluk gen¢ hasta serisinde

Sekil 1: Aksiyel prekontrast (A), postkontrast (B) BT incelemede sol frontal lob komsulugunda gri cevher ile izodens diizgiin konturli
heterojen kitle lezyonu izlenmektedir. Kitle komsu alanda parankimal 6dem mevcuttur. Postkontrast kesitte kitle lezyonu santraldeki bir
alan disinda orta yogunlukta homojen kontrastlanma gostermektedir.
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Sekil 2: Aksiyel T2 agirlikli (A) kesitte sol frontal lob komsulugunda lobiile konturlu yer yer lineer hipointensite iceren beyin parankimine
gore hiperintens kitle lezyonu izlenmektedir. Lezyona komsu parankimde 6dem izlenmektedir. Lezyonda intraaksiyel- ekstraaksiyel
ayrimi yapilamamaktadir. Postkontrast aksiyel T1 agirlikli kesitte santraldeki fokal bir alan disinda yogun homojen bir kontrastlanma

gostermektedir. Lezyona komsu “dural tail” dikkat ¢ekmektedir.

tanimlanmigtir (2). Daha sonra sistemik inflamatuvar
sendromlu ¢ocuklarda olagandis1 bir meningiom olarak
bildirilmis ve 1993’ten itibaren DSO beyin tiimérleri
siniflamasinda meningiomlarin yeni bir alt tipi olarak
benimsenmigstir. Subtotal rezeksiyon sonrasinda yiiksek
yineleme egilimi ve agresiv davranisi nedeniyle derece II
tiimorler arasinda yer almaktadir (3).

Tim meningiomlarin %0.5 ile %1’ini olusturan kordoid
meningiomlar siklikla supratentoriyal bolgede yerlesirler
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Sekil 4: Miksoid matriks ve kiigiik yuvarlak bir kismi vakuolize
hiicrelerin olusturdugu kordonlar (H&E, x100).

(4,5). Hematolojik anormalliklerle ve ozellikle ¢ocuklarda
Castleman Sendromu ile iliskili olarak bildirilmekle birlikte,
artan olgu serileri ile erigkin hastalarda bu birlikteligin sik
olmadig1 goriilmiistiir. Bugiine kadar Ingilizce literatiirde
dort tane olgu serisi ve cogu olgu sunumu seklinde olmak
tizere 108 olgu bildirilmistir (6). Yas araligi 12-67 ve
ortalama yas 34.2 olarak belirtilmektedir. Kadin erkek orani
1/1.4’ttr (5). Burada sunulan olgu 75 yasinda eriskin kadin
hasta olup, hematolojik bir anormallik saptanmadi.
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Sekil 5: Vaskiiler proliferasyon alanlari ile birlikte minimal kronik Sekil 6: Tumor hiicrelerinde epitelyal membran antijen pozitifligi
iltihabi reaksiyon (H&E, x50). (EMA, x50).

Tablo I: Santral sinir sisteminde goriillen kordoid morfolojiye sahip tiimérlerin ayirici tanisina yonelik klinikopatolojik ve
imminohistokimyasal 6zellikler

Tani Klinikopatolojik ozellikler Immiinohistokimyasal 6zellikler

Supratentoriyal yerlesim, hematolojik
anormallikler ile birliktelik, lenfoplazmasitik
iltihabi infiltrasyon, klasik girdap yapilari,
intraniikleer inkliizyonlar

EMA ve Vimentin ile diffiiz kuvvetli
pozitif, S-100 ile nadiren fokal zay:1f
pozitif, sitokeratin negatif (*)

Kordoid meningiom

S-100 ve sitokeratin ile kuvvetli pozitiflik
ve brachyury ile niikleer pozitiflik, D2-40
negatifligi

S-100 ile kuvvetli pozitiflik, EMA ile

Kafa tabani ve orta hat yerlesimli, fizaliferéz

Kordoma hiicreler

Ekstraskeletal miksoid Santral sinir siteminde ¢ok nadir

kondrosarkom sitoplazmik pozitiflik, D2-40 negatifligi
Diistik dereceli .Radyoil.oj ik bl.llgu.l'arln iyi degerlendirilmesi, $-100 ile kuvvetli pozitiflik
kondrosarkom intraniikleer inkliizyon bulunmamasi

Enkondrom Radyolojik bulgularin iyi degerlendirilmesi, $-100 ile kuvvetli pozitiflik

intraniikleer inkliizyon bulunmamasi

Metastatik miisin6z

Karsinom Klinik 6ykii ve tipik radyolojik bulgular CEA porzitifligi

Metastatik renal hiicreli L . NP

karsinom Klinik 6ykii ve tipik radyolojik bulgular CD10 pozitifligi

Miksopapiller Filur{l teFminale yerlesimli, rpiksoifi zemin, GFAP poritifligi

ependimom vaskiilarize stromal kora sahip papiller yapilar

Kordoid gliom Uglincii ventrikiil yerlesimli, biniikleasyon GFAP ile diffiiz pozitiflik, ayrica CD34,

NSE, SK 7 ile pozitiflik

*klivus ve petroklival bolge yerlesimli kordoid meningiomlarda pozitiflik olabilir (3). (EMA) Epitelyal membran antijen, (CEA) Karsinoembriyonik
antijen, (GFAP) Glial fibriler asidik protein, (NSE) Néron spesifik enolaz , (SK) Sitokeratin.

Kordoid meningiomlar radyolojik olarak BT kesitlerinde ~ izo ve hiperintens lezyonlar olarak karsimiza ¢ikabilir.
homojen veya heterojen kontrast tutulumu gosteren  Peritiimoral 6dem genelde gorilmez (4). Olgumuzda
izodens kitle lezyonu olarak goriiliir. MR incelemede ise radyolojik olarak MR ile lezyonun intraaksiyel- ekstraaksiyel
T1 agirlikli kesitlerde hipointens, T2 agirlikli kesitlerde ayrimi yapitlamamigtir. Ayrica klasik olarak meningiomlar
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gri cevher ile izointens goériiniimde iken bu lezyon gri
cevhere gore hiperintens gériiniimiindedir. Bu bulgularla
radyolojik ayirici tanida metastatik tiimor, meningiom ve
oligodendrogliom diistintildii.

Histolojik olarak kordomayr animsatir tarzda miksoid
matriks i¢inde eozinofilik bir kismi vakuolize sitoplazmali,
igsi veya poligonal sekilli hiicrelerin olusturdugu ince tra-
bekiiler diziler ve kordonlar dikkat cekicidir. Saf kordoid
morfoloji nadirdir, genellikle meningotelyal hiicrelerin
olusturdugu klasik girdap yapilar1 da eslik eder. Lenfoplaz-
masitik iltihabi hiicre infiltrasyonu olabilir, hatta germinal
merkezleri belirgin folllikiiller goriilebilir ve beyin dokusu-
na yayildiginda yanlislikla ensefalit tanisina neden olabilir.
Literatiirdeki olgu serilerinde inflamatuvar infiltrasyonun
ozellikle cocuk ve geng eriskin yas gruplarinda B lenfosit-
lerden, erigkin hastalarda ise T lenfositlerden zengin oldu-
gu bildirilmigstir (1,3). Burada sunulan olguda klasik girdap
yapilar1 olusturan meningotelyal hiicrelerle karigik kordoid
diferansiyasyon alanlar1 yani sira bir miktar kronik iltihabi
hiicre infiltrasyonu izlendi. Ayrica daha once literatiirde
belirtilmeyen ilging bir bulgu olarak glial timérlerde gorii-
lenlere benzer vaskiiler proliferasyon alanlar: dikkati ¢ekti.

Immiinohistokimyasal olarak EMA ve vimentin ile ge-
nellikle pozitif reaksiyon gosteren kordoid meningiomlar
S-100 protein ile nadiren boyanirken, GFAP ve sitokeratin
ile genellikle negatiftir (1,3). Ki-67 indeksi literatiirdeki se-
rilerde %0.4-11.4 olarak belirtilmektedir (4,7). Olgumuzda
EMA ile kuvvetli pozitiflik saptanirken GFAP negatif ola-
rak tesbit edildi. Ki-67 indeksi % 6-8 olarak belirlendi.

Ayirial tanida kordoma, miksoid kondrosarkom, disiik
dereceli kondrosarkom, enkondrom, metastatik miisinz
karsinom, metastatik renal hiicreli karsinom, miksopapiller
ependimom, kordoid gliom ve meningiomun diger alt
tipleri (metaplastik-miksoid-, lenfoplasmasitten zengin,
sekretuvar, mikrokistik, berrak hiicreli) yer almaktadir
(1-7). Orta hatta kafa tabani yerlesimli oldugunda kordoma
ve kondrosarkomlardan ayirim ¢ok onemlidir. Tipik
girdap yapilar1 gosteren meningotelyal elemanlarin ve
intraniikleer inkliizyonlarin varligi kordoid meningiom
tanisi icin yararhdir. Kordoid gériiniimiin baskin oldugu
olgularda ise immiinohistokimyasal panel yardimeci olabilir.
Kordoid meningiomda EMA ve vimentin ile olan kuvvetli
pozitiflik yani sira D2-40 ile pozitifligin saptanmasi ve
S-100 ile zayif ve yama seklindeki pozitiflik ve sitokeratin
negatifligi ayirici tanida yardimcidir. Yeni tanimlanan
bir belirleyici olarak notokordal gelisimde kritik bir
rolii olan brachyury ile niikleer pozitifligin saptanmasi
ise kordoma icin spesifik olarak bildirilmistir (8). CEA
pozitifligi metastatik miisindz tiimoriin, CD10 pozitifligi
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ise metastatik renal hiicreli karsinomun ayriminda
yardimcidir. Intraventrikiiler yerlesimli olgularda GFAP
pozitifligi ependimom veya kordoid gliomu destekler (4,7-
9,10). Ayrica CD34, noron spesifik enolaz ve SK7 pozitifligi
de kordoid gliom lehinedir (5). Kordoid meningiom ve
ayiricl tanisinda yer alan tiimorlere ait klinik, histopatolojik
ve immiinohistokimyasal 6zellikler Tablo I'de 6zetlenmistir.
Burada sunulan olgu morfolojik bulgular yani sira EMA
pozitifligi; CEA, sitokeratin, GFAP, desmin ve CD34
negatifligi ile kordoid meningiom olarak tanimlandu.

Sonug olarak kordoid meningiomlarin kordoid ozellikler
gosteren diger timorlerle ayirici tanisinda klinik, radyolojik,
morfolojik ve immiinohistokimyasal bulgularin birlikte
degerlendirilmesi 6nemlidir. Bununla birlikte kordoid
meningiomlarin radyolojik olarak klasik meningiomlardan
farkli bir goriiniimde olabilecegi ve morfolojik olarak
glial tiimorlere benzer sekilde vaskiiler proliferasyonlar
icerebilecegi de akilda tutulmalidir.
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