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OLGU SUNUMU | CASE REPORT

Uyluk yerlesimli ekstraskeletal mezenkimal
kondrosarkom: Olgu sunumu

Extraskeletal mesenchymal chondrosarcoma of the thigh:
a case report
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Ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkom, klinik olarak hizli
gelisim gosteren, lokal niiks ve uzak metastazlar ile seyreden
nadir bir kartilaj tiimoradir. Genellikle mesane, beyin, me-
ninks, mediasten ve uylukta rastlanmaktadir. Bu olgu sunu-
munda uyluk yerlesimli agrili, yavas biiyliyen bir kitle sika-
yeti ile bagvuran ve ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkom
tanisi ile tedavi edilen 22 yasinda bir erkek hasta ile timoriin
genel klinik 6zellikleri tartigildi.

Anahtar sozciikler: Ekstraskeletal; mezenkimal kondrosarkom; kar-
tilaginz timor.

Extraskeletal mesenchymal chondrosarcoma is a rare cartilag-
inous malignant tumor that shows very fast progression clini-
cally and has very high local recurrence and distant metastasis
rates. The most common locations are the bladder, brain, me-
ninges, mediastinum, and thigh. In this case report, we present
the clinical features and treatment of a thigh-localized slow-
growing, painful tumor diagnosed as extraskeletal mesenchy-
mal chondrosarcoma in a 22-year-old male, and we discuss the
general characteristics of the tumor.

Key words: Extraskeletal; mesenchymal chondrosarcoma; cartilagi-
nous tumor.

Mezenkimal kondrosarkom tiim sarkomlarin
%0.4’den daha azini tiim kondrosarkomlarin ise
yaklagik %]10’unu olusturur. Kondrosarkomlarin
da nadir gériilen bir varyantidir.!") i1k kez Lichens-
tein ve Bernstein tarafindan tanimlanmustir.”! Son-
raki yillarda Azar daha tanimlayici bir terim olan
“kotii diferansiye kondrosarkom” teriminin kulla-
nimimin daha uygun olacagini bildirmistir.’! Ti-
mor en sik iiclincii dekadda goriliir. Spesifik bir
anatomik bolgede ortaya ¢iktig1 sdylenemez. Lo-
kal niiks ve metastaz yapma egilimi olduk¢a yiik-
sektir. Cok iyi kanlanan yiiksek grade’li dokudan
olustugu i¢in kemoterapiye duyarhidir ve tedavi

modeli olarak kombine radikal cerrahi ve kemote-
rapi ya da radyoterapi onerilmektedir. Mezenkimal
kondrosarkomlar osteosarkom protokolii ile teda-
vi edilirler.

Iskelet sistemi disinda ortaya ¢ikan mezenkimal
kondrosarkoma, ekstraskeletal mezenkimal kond-
rosarkom denilmektedir. Bu daha da nadir goriilen
bir timor olup kemik iliskisi yoktur. Mesane, kas-
lar, arterler, beyin, meninks, géz kapagi, farinks ve
mediasten gibi yumusak doku alanlarinda ortaya
cikabilir. Alt ekstremitede ortaya ¢iktiginda uyluk
bolgesini tercih etmektedir. Ekstraskeletal mezen-
kimal kondrosarkomlarin ossedz kondrosarkomla-
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Sekil 1. Sag uyluk anterolateral boliimiindeki tiimoriin ameli-
yat dncesi goriiniimii.

ra gore daha yavas seyrettikleri ve daha ge¢ metas-
taz yaptiklarina inanilmaktadir.!

Bu yazida, ekstraskeletal yerlesimli mezenki-
mal kondrosarkom ile tiimoriin klinik, radyolojik
ve histopatolojik 6zellikleri tartigildi.

OLGU SUNUMU

Sag uyluk 6n dis boliimiinde agrili sert bir kit-
le sikayeti ile bagvuran 22 yasinda erkek hastanin
travma Oykiisti yoktu. Kitlenin ilk olarak yaklasik
2 yil dnce ortaya ¢iktigi, yavas bir sekilde biiyiidii-
gii, son 3 aydir biiyiime hizinin arttig1 ve ozellikle
geceleri olan agrinin ortaya ¢iktigini bildiren has-
tanin kilo kaybi1 ya da gece terlemesi yoktu. Yapi-
lan fizik muayenesinde, sag kalga anterolateral bo-

Sekil 2. Tiimériin direk radyografideki goriiniimi.

liimiinde yaklasik 30 ¢m c¢apinda, ¢ikinti olustu-
ran, sik1 ve sert kitle ile tGizerindeki ciltte varikoz
venler tespit edildi (Sekil 1). Lenfadenopatisi yok-
tu. Hastanin kalca ve diz eklemlerinde hareket ki-
sitliligr olmamakla birlikte diz ekleminde maksi-
mum fleksiyon esnasinda agri oldugu fark edildi.
Radyolojik muayenesinde, sag trokanterik femur
komsulugunda noktasal kalsifikasyon gdsteren an-
cak kemik destriiksiyonu yada periosteal reaksiyo-
na neden olmayan yumusak doku sisligi tespit edil-
di (Sekil 2).

Anjiyografide femoral arterden gelen yo-
gun dallanma ile beslenen tiimor gozlendi (Sekil
3). Cekilen manyetik rezonans goriintiilemesinde
(MRG) sag uyluk proksimal kesiminde vastus la-
teralis kasini infiltre eden ve rektus femoris kasi-
n1 laterale dogru iten 310x137x190 mm boyutla-
rinda, iv gad-DTPA enjeksiyonu sonrasinda hete-
rojen tarzda kontrast tutan oncelikle malign karak-
terli oldugu diisiiniilen kitle lezyonu izlendi (Sekil
4). Hastanin ayrica ¢ekilen toraks bilgisayarli to-
mografi taramasinda her iki akcigerde alt loblarda
daha belirgin olmak iizere ¢cok sayida metastaz ile
uyumlu nodiiler lezyonlar izlendi. Bu sarkomat6z
bulgular nedeniyle hastaya genis rezeksiyon uygu-
land1. Anjiyografinin de yardimiyla hemen nere-
deyse femoral arter kalinligina yakin ¢apta ve tii-
more giren iki ana dali bagladiktan sonra genis re-
zeksiyon tamamlandi. Tiimor, ¢evresini siirlayan
saglam dokular ve ciltle beraber ¢ikartildi. Cerrahi
sinirlar negatif olsa bile tiimdr 5 cm’den daha bii-
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Sekil 3. Tiimdriin anjiyografik goriiniimii.
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Sekil 4. Tiimdriin MR’ daki goriiniimii.

yiik oldugu i¢in hastaya 2 Gy/fraksiyonda toplam
25 fraksiyon (50 Gy) tiimdr yatagina adjuvan rad-
yoterapi uygulandi. Ayrica hastaya postoperatif 6
kiir methotreksat + leucovorin tedavisi uygulandi.
Hasta ilk tan1 sonrasi takibinin 34. ayinda akciger
metastazi nedeniyle yapilan metastazektomi sonra-
s1 ameliyat sonrasi erken donem komplikasyonlari
nedeniyle kaybedilmistir.

Makroskopik patolojik degerlendirmede, tii-
moriin, kas dokusu icinde 14x7x7 cm boyutlarin-
da, sari-kahve renkli 1240 gram agirliginda oldu-
gu goriildii (Sekil 5). Tiimor kesit yiiziinde, yer yer
kanamali, nekrotik ve kistik alanlar ile yer yer be-
yaz renkli solid alanlar saptandi.

Timdriin histopatolojik incelemesinde, genis
nekroz alanlar arasinda oval-yuvarlak, hiperkro-
matik cekirdekli ayirt edilebilen matriks iiretme-

a5

e i R

Sekil 5. Tiimoériin eksizyondan sonraki goriiniimii.
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yen, diffliz, monoton hiicre popiilasyonu ile iyi s1-
nirli adalar halinde bazofilik matrikste lakiinaler
icinde yer alan hiperkromatik g¢ekirdekli hiicreler
izlenmistir (Sekil 6a, b). Kontrollii olarak yapilan
immiinohistokimyasal c¢alismada, bu komponen-
ti olusturan hiicrelerde S-100 protein ekspresyonu
saptandi (Sekil 7).

TARTISMA

Mezenkimal kondrosarkomlar nadir goriilen ve
diger kondrosarkomlara gore daha agresif davra-
nigh timorlerdir.’! Vakalarin yaklasik %60-80°1 2.
veya 3. dekad da ortaya ¢ikar. Kadinlarda daha sik-
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Sekil 6. (a) Mezenkimal kondroma sarkomada karakteristik
bimorfik yap1 goriilmekte: kiigiik undifferansiye tii-
mor hiicreleri ve differansiye kartilaj adalari ile ara-
larindaki belirgin sinir izlenmekte (H-E x 100). (b)
Mezenkimal kondrosarkomdaki kiiciik yuvarlak hiic-
re adalart ile kartilaj hiicrelerinin karigik haldeki go-
riiniimleri (H-E x 100).
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Sekil 7. S-100 protein
mezenkimal kondrosarkomun kartilaj komponenti-
nin pozitif boyanmasi (S-100 protein x 100).

tir.[%) Ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkom ise
topografik olarak kemikle iligkisi olmayan ve daha
da nadir goriilen bir timordiir. Ekstraskeletal me-
zenkimal kondrosarkomlarin kas ve yumusak do-
kularla birlikte olan tipi ve santral sinir sistemi ile
birlikte olan tipi olmak tizere iki alt tipi vardir; 111
mezenkimal kondrosarkomun sunuldugu bir calis-
mada 38 olgunun primer ekstraskeletal mezenki-
mal kondrosarkom oldugu bildirilmistir."! Andrew
ve ark. mezenkimal kondrosarkomlari kii¢iik hiic-
reli diferansiye olmamis ve hemanjioperistomatoid
varyant olarak iki alt gruba ayirmistir. Mezenkimal
kondrosarkomali 35 hastanin sitopatolojik analizi-
nin yapildig1 ve bunun tedaviye olan etkisinin irde-
lendigi bu ¢alismada kiiciik hiicreli tipin radyote-
rapi + kemoterapi kombine tedavisine cevap ver-
digini, cerrahi rezeksiyonun ozellikle hemanjiope-
ristomatoid tipte ek fayda saglayabilecegini belirt-
mislerdir.l”? Ayrica lokal radyoterapi, lokal niiksle-
rin dnlenmesinde de kullanilmaktadir. Tiimor loju-
na her taraftan 5 cm gilivenlik marj1 birakacak se-
kilde 50-70 Gy (giinliik 2 Gy/fraksiyon) lokal rad-
yoterapi uygulanabilir.

Literatiirde ¢ok degisik anatomik lokalizasyon-
larda ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkom ol-
gular1 sunulmustur. Bunlar arasinda orbita, medi-
asten, genital bolge, bobrek, burun, posterior ser-
vikal bolge, gogiis duvari, onkol, paravertebral
kaslar ve retroperiton sayilabilir.l"! Alt ekstremite-
de goriilmesi bu tip nadir lokalizasyonlara kiyasla

36

daha siktir ve uyluk bolgesi basta gelmektedir. Bi-
zim sundugumuz olguda da tiimdr literatiirde belir-
tildigi gibi tiimdriin sik olarak izlendigi uyluk bol-
gesindedir, ancak muhtemelen hem sosyal neden-
ler hem de kitlenin agrisiz olmasi nedeniyle ¢ok
ileri boyutlara varmistir. Tiimdr, 6zellikle sinirlere
yakin komsuluk nedeniyle baski yapmadik¢a ge-
nellikle ge¢ donemde agriya yol agmaktadir. Bu tiir
gec ortaya cikan agrilarin bir sebebi de kompart-
man i¢i basincin artmasi olabilir. Gergekten de bu
timOr nispeten yavas bir seyre sahiptir ve metas-
tazlar ileri donemde ortaya c¢ikmaktadir. Nadiren
intrakranial bolgeden kdken alabilir. Ayrica timor
es zamanl olarak farkli bolgelerde de goriilebilir.
Metastaz oraninin %20°nin altinda oldugu bildiril-
mekte olup en sik akcigerler ve kemige olmaktadir.
Hastalarin 5 y1llik yasam oranlar1 yaklasik %42-68
arasinda bildirilmistir.® Klinik bulgular1 genel ola-
rak lokalize agr ve sisliktir.[”!

Tanida direkt radyografi, ultrasonografi, MRG
ve anjiyografiden faydalanilabilir. Direkt radyog-
rafide, bu tiimore has bir 6zellik olmamakla birlik-
te noktasal kalsifikasyon tespit edilebilir.'” MRG
bulgular1 her ne kadar tiimoriin sinirlarint net bir
sekilde ortaya koymaya yardimci olsa da kesin
taniy1 koyduracak spesifik bulgular1 vermekten
uzaktir. Ayrica, tiimoriin yerlesimi dikkate alindi-
ginda, femoral bolgedeki onemli damarlarla olan
iligkisini daha iyi tespit etmek amaci ile anjiyogra-
fi de yaptirdik. Anjiyografide tiimdriin femoral ar-
terden yogun dallar aldig1 ancak dogrudan temas
halinde olmadigini gordiik. Kesin tan1 ancak ame-
liyatta ¢ikarilan materyalin patolojik incelenmesi
sonrasinda konulabilir.

Tiimoriin yerlesim yeri ve hastanin yas1 goz
online alindiginda Ewing sarkomu ile primitif
noro-ektodermal tiimérden ayrimimin yapilamasi
gerekiyordu. Tiimorden hazirlanan histolojik kesit-
lerde; bimorfik yapis1 ve kartilaj adalarinin S-100
proteini immiino-histokimyasal olarak pozitif bo-
yanmasi ayrici tanida ve kesin tanida yardimer ol-
mustur.

Ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkomlar
nadir olmasina karsin histopatolojik 6zellikleri ne-
deniyle diger tip kondrosarkomlardan ayirt edilebi-
1ir."12] Timor lokal ya da hematojen veya lenfatik



Uyluk yerlesimli ekstraskeletal mezenkimal kondrosarkom

yolla siklikla akciger ya da kemige metastaz yapa-
bilmektedir. Prognozu kétiidiir ve sik goriilmedigi
icin kabul edilmis tedavi plan1 yoktur. Ancak, eks-
tremite koruyucu cerrahi eksizyon ve postoperatif
kemoterapi ile beklenen yasam siiresi artabilir.
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