Vertebral Kordoma : Olgu Sunumu
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OZET

Bu makale kordomanin radyolojik-histolojik tani kriterlerini
degerlendirmek {izere, bu tiimorlerdeki radyolojik ve patolojik
ozelliklerin gdzden gegirilmesini konu almaktadir. Agn, spinal
kord ve sinir kok basisi semptomlan veren vertebral kordoma
olgularinda radyolojik patern genellikle lizis ve kalsifikasyondur.
64 yasinda kadin hastada L1 vertebra korpusuna sinirli mikst
destriiktif degigimler ve yumusak doku komponenti olan
vakanin postoperatif histolojik tamisi kordoma olarak tanim-
landi. Kordomalarin histolojik ayirici tanisini yapabilmek igin
inamunohistokimyasal ~ yontemlerden  yararlanilmaktadir.
Vakamiza uygulanan sitokeratin, EMA ve S-100 antikorlan
pozitif bulunmug olup CEA negatiftir. Vertebral lokalizasyonun
nadir olmasi nedeniyle vaka radyolojik ve histolojik olarak
sunulmugtur.

Anahtar kelimeler: Kordoma, aymci tani, BT,
immunohistokimya

GiRIiS

Kordomalar notokord hiicre artiklanindan koken alan
yavag biiyiyen, morfolojik olarak benign olmakla birlikte,
lokalizasyon, direkt lokal invazyon ve lokal rekiirrens nedeniyle
malign seyredip, siklkla fatal sonuglanan kemigin primer neo-
plazmidir (1). Bu tiimorlerin anatomik dagilimi; sakrokoksigeal
% 50, sfenooksipital % 35 ve vertebral % 15' dir (2).

Semptomlar tiimériin lokalizasyonuna goére degismekte-
dir. Sakral lokalizasyonlu vakalarda sakral agr, inkontinens,
konstipasyon, vertebral lokalizasyonlu vakalarda idrar dis-
fonksiyonu, alt ekstremitelerde gucsiizlik, kafatasi tabanl
lokalizasyonda diplopi, bag agnsi, korliik, ptozis gibi semptom-
lar goriilmektedir (2).

Kordomalarn % 15'i mobil vertebralardan (servikal, torasik,
lomber) koken almaktadir. Vertebral kordomalar lokalizasyon-
lari nedeniyle erken semptom veren ve buna bagh olarak erken
teshis konmasi nedeniyle digiik metastaz oranina sahip neo-
plazmlardir (3).

Bu tiimorlerin metastazlar hastaligin gidisinde geg
dénemde goriilmekte ve % 18'lik bir insidens gostermektedir.
Metastazlar kemik, lenf nodu, beyin, akciger ve abdominal vis-
seral zarlara olur (2,4). Akcigerler en sik metastaz yaptigi yer-
lerdir (4). Yasam siiresi 5 ile 6.4 yil arasinda degismektedir.
Mayo Kliniginde 5 yillik sad kalim orami % 50 olarak tespit
edilmistir (2).
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OLGU SUNUMU

64 yasinda, kadin hasta yaklasik ¢ ay 6nce baglayan ve
zaman zaman bacaklanna vuran bel agnsi yakinmalan ile
Trakya Universitesi Tip Fakiiltesi Beyin Cerrahisi AD'a bag vur-
mugtur.  Fizik muayenede dorsolomber bdlgede hassasiyet
diginda bulgu belirlenmemistir. Direkt radyogramda L1 vertebra
korpus yiiksekliginde santralde belirgin olmak (izere minimal
azalma, eklem yiizlerinde yogunlagan skleroz ile spongioz yap!-
da heterojenite, korpus sag lateral konturda destriksiyon ile

Resim 1: Aksiyal BT kesitinde L1 vertebra korpusunda heterojen skleroz,
kortikal destriiksiyon ve paravertebral yumugak doku kitlesi.
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Resim 2 A, B: Sagittal T1 airlikh MR kesitinde vertebral korpusunda homojene yakin hipointensite ve T2 agirlikli sekansta epidural yumusak doku kompo-
nentinde belirgin yiksek intensite ile dural kese basisi.

L1-L2 intervertebral eklem aralidinda daralma saptand..
Olgunun BT, myelografi ve miyelo-BT incelemesinde sag
pedikill uzanimh ve tiim korpusu tutan heterojen lizis ve skleroz
yani sira korpus konturlannda yer yer korteks devamliiginda
kayip, sekestrize kemik fragmanlan, sagda daha genig olmak
tizere multikistik goriniimde ve periferik fiksasyon gosteren
paravertebral yumusak doku kitlesi tamimlandi (Resim 1).
Miyelo-BT tetkikinde lezyon diizeyi epidural kitleye sekonder
blok belirlendi. MR gériintilemede sagittal ve aksiyal planda Tl
agirlikh sekansda heterojen-hipointens  vertebral ossetz
patoloji ve multilokiile goriiniimdeki digiik intensitedeki
paraspinal yumusak doku kitlesinin hemorajiyi simgeleyen
hiperintens alanlar icerdigi gozlendi. T2 agirlikli sekanslarda
ise, kitle intensitesinde belirgin artig ile keskin-lobiile kontur ve
ventral epidural uzamima ait dural kese basisi vizualize edildi
(Resim 2A-2B). Tim sekanslarda intervertebral disk inten-
sitesinde anlamli degigim saptanmadi. Uygulanan radyolo-
jik modalitelerin 1g1Ginda ve diger sistem muayeneleri ile
tiberkilloz spondilit dusiindlen olguda BT esliginde ince igne
aspirasyon biopsisi onerildi. Ancak gelismeye baglayan ndrolo-
jik bulgular nedeni ile operasyona alinarak timér rezeksiyonu
yapildi. Patolojiye génderilen materyal makroskopik olarak yak-
lagik 5 cc. hacimde diizensiz pargalar halinde parlak krem
beyaz renkte; lastik sertliginde dokularin yanisira diske ait
diizensiz pargalar halinde kikirdak dokulardan ibarettir.
Hazirlanan H+E rutin kesitlerin mikroskopik incelen-

mesinde, timor miksoid matriks iginde, ince fibroz septalarla
aynimig lobiile kitle yapan hiicrelerden olugmaktaydi. Baglica
U¢ hicre tipi ayirt edildi. "Physaliferous” adi verilen hiicreler
intrasitoplazmik glikojen vakuolleri icermekteydi. Timér iginde-
ki diger hiicreler daha kiigiik, spindle sekilli "stellate hiicrel-
er" ve kiigitk epitelyal goriniimli hiicreler olarak taninilandi.
Epitelyal goriinimli timdr hiicreleri lobuluslar iginde kordon-
lar halinde, spindle hiicreler ise mukoid matriks i¢inde sinsityal
kordonlar seklinde dizilmiglerdi (Resim 3-4). Kordoma tanisi
alan vakamizin immunohistokimyasal incelemesinde tiimor
hiicre sitoplazmalarinda sitokeratin, EMA ve S-100 antikorlar
diffiz, vimentin fokal pozitif olarak saptanmis, CEA ise negatif
bulunmustur.

TARTISMA

Kordoma sakrokoksigeal bolge, neural axis veya axial
iskelet boyunca herhangi bir yerde lokalize olabilen, siklkla 40
yasin tzerinde ve erkeklerde daha sik olarak goriilen bir neo-
plazmdir (2). Gorilme sikhgi 6. ve 7. dekadlarda artmakta,
ancak her yas grubunda goriilebilmektedir. Ozellikle verte-
bral kordomalarin 35 yas civarinda sikhidi bildirilmektedir (5,6).

Normalde intervertebral disk nukleus pulposunda veya
ektopik olarak sfenooksipital bolgede klivus, nazofarenks dor-
sali, ,vertebra kemik yapisi veya gevre dokulardan kordomanin
kaynaklandigr notokérd kalintilan mevcuttur. Bu nedenle kordo-
ma aksiyal iskelette ve ozellikle proksimal ve distal uglarda
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lokalizedir. Vertebral tutulum orant % 15 olup, bu olgularin
bilyiik bélimiinil servikal vertebralar olugturmaktadir. ikinci
sikiikla lomber ve % 5 oraninda torakal vertebra tutulumu
bildirilmistir (7). Vellingerin 634 olgu kapsayan literatr tara-
masinda, 102 vertebral kordoma olgusunun yaklagik % 50'sini
servikal bolge lezyonu olugturmaktadir (8). Boriani ve
arkadaslannin yaptiklan diger bir caligmada ise, 21 vertebral
kordoma olgusunun % 66'si lomber vertebra kaynakli olup
olgulann biiyiik bolimiinde santral tutulum tespit edilmistir (9).
64 yasindaki kadin hastamizin Klinik olarak agn diginda
belirgin bir sikayeti yoktu. Lomber vertebradaki kitlesi ender
goriilen ektopik kordoma vakasi agisindan ilgingti.
Kordomanin klasik radyolojik bulgusu, yavas bilyimeye
bagh saglam kemik ile irregiiler ve lobiile sklerotik bordiir ile
ayiran nonspesifik osteoliz, vertebra korpus ve disk yiiksek-
liginde azalma ve kalsifikasyonlar iceren parosteal yumugak
doku kitlesi (olgularin % 30 unda) olarak bildirilmektedir (5-8).
Az sayidaki galigmalarda ise, bu bulgular yani sira ileri donem-
lerde vertebral kollaps, skleroz ve intraspinal yumusak doku
komponenti tanimlanmaktadir (7,9-12). Olgumuzda mikst
osteolitik ve sklerotik yapi; vertebral kollaps, sekestrize kemik
fragmanlar, BT ve MR incelemede identiye edilen kistik ve
hemorajik alanlar igeren, nonkalsifiye ve periferik fiksasyon
gosteren paravertebral yumusak doku komponenti ile
timoral ya da iltihabi lezyon yoniinden kesin yaklagim
saglanamamigtir. Kordomalann ~ morfolojik  olarak  kon-
drosarkom, miisindz  kolorektal karsinom, liposarkom ve
ependimomdan aynimasinda EMA ve CEA antijenleri kullanil-
maktadir. Kordoma ve miisindz karsinomda sitoplazmik sitok-
eratin ve EMA pozitif iken, kondrosarkom, liposarkom ve
ependimomda negatif olarak bulunmugtur. Bu timdrler arasin-
da sadece miisindz karsinomda CEA pozitifligi -mevcuttur.
Sitokeratin ve EMA pozitifligi kordomanin epitelyal ozelligi-
ni yansitmaktadir. Kordomada CEA yoklugu kordoma ve
miisindz  karsinom arasindaki aynmi yapmakta yardimci
olmaktadir (3,4,13,14). S-100 pozitifligi kordomay! karsinom-
dan aywrmanin gi¢ oldugu vakalarda kullanilabilir.
Sitokeratinler ve EMA pozitifligi kordoma ve karsinomda ortak
bulgu iken, S-100 pozitifligi ~kordoma lehinedir (14).
Vakamizin morfolojik gériinimii klasik kordomaya uymaktaydi.
Sitokeratin ve EMA pozitifligi epitelyal histogenezi gostermis ve
CEA'min negatif olmasi da metastatik epitelyal bir timdrden
aynimasina yardimer olmustur. Aynica S-100 ve vimentin fokal
pozitiflidi de kordoma tanisini desteklemigtir. Kordomalarin
genellikle goriilen klasik tiplerinin diginda daha az oranda kon-
droid tiplerinden de soz edilmektedir. Kondroid kordoma-
larda klasik kordomadan ayri olarak kartilaginoz diferensiasy-
on bulunmaktadir. ilk kez 1973 yilinda Heffelfinger ve
arkadaslan kondroid kondromanin varhigindan soz etmiglerdir
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(1). Bunlar siklikla kafatasi tabani yerlesimli olup prognozu
Klasik kordomadan daha iyidir (15). immunohistokimyasal
ozellikleri  kondroid kondromada TPA (Tissue Polypeptide
Antigen) pozitifligi disinda aynidir (14). Ayrica bazi galigmalar-

Resim 3 : Kordoma: Kemik trabekilleri arasinda “Physaliferous” ve
spindle sekilli timdral hucreler (H+E, X 100)
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Resim 4 : lleri biyitmede genig vakuolize sitoplazmali “Physaliferous
hiicreler (H-+E, X400)

Resim 5 : Tuméral hiicrelerde immunhistokimyasal olarak’ sitokeratin
pozitifligi (Immunhistokimya, X200)
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da kondroid kordomalarda epitelyal antijenlerin negatif olmasi-
na dayanarak bunlann disik grade'li kondrosarkom olduguna
dair yorum yapilmaktadir (1,16).

Kordomay! kondrosarkom ve hatta normal kartilajdan ayir-
mak, ozellikle kigiik biyopsi materyallerinde zor olabilir.
Kordoma ve kondrosarkom kondroidin- 4 ve 6 siilfath glikoza-
min ve bazen keratosiilfat matriksi diretir ve her ikisi S-100 pro-
teini ile pozitiftir (14,17). Ancak kondrosarkomlarda epitelyal
"marker'lann negatif olmasi ayinci tamida kullanimaktadir.
Kondrosarkomlar kordomalardan lizozim boyanmasi ile de
aynlabilir. Kordoma lizozim i¢ermezken, normal ve malign kon-
drositler lizozim igerirler (17). Bizim vakamizda da lizozim

negatif olarak tespit edilmistir.

Kordomalarla kansacak olan bir diger neoplazm olan
liposarkomda S-1.00 pozitif . olmakla birlikte epitelyal
"marker'lar negatiftir.

Sfenoid kemik tutulumu ile iligkili intrakranial ve sakral
bélge lokalizasyonlu kordomalann ayinici tanisinda ependi-
mom digindlmelidir. Kordomada keratin (+), GFAP(-) iken,
ependimom' da keratin (-), GFAP (+) olmasi ayinci tani agisin-
dan dnemlidir (18).

Kordomalarin nadir goriilmesi, hem radyolojik hem de mor-
folojik acidan diger bazi neoplazmlar ile kanigmasi nedeniyle bu
vaka sunulmustur.
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