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COCUKTAISKELETDISIMEZENKIMALKONDROSARKOM : OLGU SUNUMU*
EXTRASKELETAL MESENCHYMAL CHONDROSARCOMA IN A CHILD : A CASE REPORT
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OzET

11 yasindaki bir erkek ¢ocukta, boyun bdlgesinde 6 aydir blyiiyen agnsiz kitle ile ortaya cikan bir ¢ocukluk cadi
mezenkimal kondrosarkom olgusu sunuyoruz. Cikarilan kitlenin en biyik ¢api 5 cm olup, isik mikroskopik olarak
mezenkimal kondrosarkomun Karakteristik bimorfik paterni gorilmugtir. Bu bimorfik paterni iyi diferansiye, benign
goriiniimli kikirdak nodiilleri ve indiferan hiicresel alanlar olugturmaktadir.

Mezenkimal kondrosarkomlar hizli klinik seyir gosteren ve olgularin cogunda metastaz yapan, son derece malign
davranigti tiimorler oldugu icin tedavi modeli olarak kombine radikal cerrahi ve kemoterapi ya da radyoterapi
onerilmektedir. Ancak olgumuzda radikal cerrahi girisim sonrasi ailenin herhangi bir tedaviyi kabul etmemesi nedeni ile
ek tedavi uygulanamamistir. Operasyondan sonra 6.ay kontroliinde hastada rekurrens bulgusu saptanmamigtir.

SUMMARY

We present a case of childhood mesenchymal chondrosarcoma in a 11 year old boy who reported 6 month history ofa
painless mass in his neck region. Greatest dimension of the resected mass was 5 cm and the light microscopic
examination demonstrated the characteristic bimorphic pattern of mesenchymal chondrosarcoma. This bimorphic
pattern was composed of nodules of well differentiated benign appearing cartilaginous tissue and sheets of
undifferentiated cellular areas.

Since mesenchymal chondrosarcoma is a fully malignant tumor that pursues a rapid clinical course and metastasizes in
a high percentage of cases, combined radical surgery and chemotherapy or radiotherapy is the treatment of choice
proposed. But because of his parents’ refusal, our patient did not received subsequent therapy. FolloW up studies
revealed no evidence of recurrence 6 months after surgery.

GIRIS
kondrosarkomlar, karakteristik bimorfik goérinimi olan

ilk kez Lichtenstein ve Bemstein tarafindan 1959 yilinda oldukca agresif seyirli nadir timorlerdir (1). Siklikla bas-

ayn_bir_antite olarak tanimlanan iskelet disi mezenkimal
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boyun 0zellikle orbita, kranyal ve spinal duramaterde ve
alt ekstremitelerde gorilen bu timoérler nadir olarak da
plevra, mediasten, rektus kilifi, kauda equina ve nervus
vagus gibi atipik lokalizasyonlarda bildiriimistir (1-8).
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OLGU

11 vyasindaki erkek hasta alti aydan beri boyun sol
tarafinda var olan ve son bir aydir hizla biiyliyen agrisiz
kitte nedeni ile Ordu Devlet Hastanesi KBB Kklinigine
basvurdu. Radyolojik goOruntilemede ve operasyon
sirasinda sol tiroid kikirdak alasi Uzerinde fikse,
perikondriumdan baslayan, 5x4 cm boyutlarda, cilde
yapisik olmayan deri ile kikirdak doku arasi yumusak
dokuda lokalize, konglomere lenfadenopati goriiniimde
kitle izlendi.

Makroskopik incelemede; 5x4x3,5 cm boyutlarda, dis
yuzu lobile gérinimdeki kitlenin kesitlerinde soiid beyaz,
orta sertlikte oldugu ve yer yer Kkalsifikasyon odaklari
tagidigr dikkati cekti.

Mikroskopik incelemede; indiferan yuvarlak-oval, kismen
igsi hicrelerden olugsan genellikle iyi sinirli  hicre
tabakalari ve iyi diferansiye benign gorinimli kikirdak
adalan ve nodillerinden olusan karakteristik bimorfik
patern izlendi (Sekil 1). Oval-elonge hiperkromatik nukle-
uslu ve dar sitoplazmali indiferan goérinimla hiicreler yer
yer kucik gruplar seklinde kismen de hemanjioperisitom
benzeri paternde diizenlenim gdstermekte idi (Sekil 2 ).
Bu indiferan hiicresel alanlarla i¢ ice olan ve genelde iyi
sinirh noduler yapilar olusturan kikirdak adalarinin
bazilarinda santral kalsifikasyon ve ossifikasyon dikkati
cekti (Sekil 3). immunohistokimyasal olarak kikirdak
hicreleri  tipik olarak  kuWetli S-100  pozitifligi
gOstermekte iken indiferan alanlarda yalnizca az sayida
hiicrede boyanma izlendi (Sekil 4).
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Sekil 2. Hemanijioperistom benzeri alanlar, H-E x 110

194

Sekil 3. Kalsifikasyon ve ossifikasyon alanlan ile indiferan

hiicresel alanlar, H-E x 220
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Sekil 4. Kikirdak alanlarinda S-100 ile (+) boyanma, S-100 x

220

TARTISMA

iskelet disi mezenkimal kondrosarkomlar cogunlukla bas
boyun ve alt ekstremitelerde gorilen ancak bircok atipik
lokalizasyonda da bildirilen, oldukca nadir ve agresif
seyirii timorlerdir (1-8). Genel-de klasik kondrosarkomun
bir varyanti olarak kabul edilmekle birlikte, son vyillarda
iskelet disi EWing sarkomu / PNET grubu ile cok yakin
iliskisi olabilecegine dair sitogenetik veriler elde edilmistir

(1).

Hizli Klinik seyir ve 6zellikle akcigere olan metastaz kapa
sitesi nedeni ile 5 yiillk yasam degisik calismalarda % 42-
% 54,6 olarak, 10 yillik yasam ise % 27.3-% 28 olarak
verilmektedir (1, 2, 5).

Klasik kondrosarkomlara goére daha genc yas grubunda
(15-35 yas) gorulme egilimi olan iskelet disi kondrosar
komlarin nadiren de cocuklarda gorulebilecegi belirtiimek
tedir (1-3, 5, 8). Bir calismada cocuklarda rekirrens ve- ya
metastaz gorulmedigi icin prognozun erigkinlere gore
nispeten daha iyi oldugu ve erigkin hastalarin tuminin
rekirrens ve metastaz sonucu 6ldugi bildiriimigtir (2).

Kitlenin total olarak c¢ikartildigi olgularda tipik mezenkima!
kondrosarkom nadiren tani zorlugu yaratir. Ancak 6zellikle
lezyonun bifazik natiriiniin  goriilmesini engelleyecek
derecede kuguk ve parcall biyopsi 6rneklerinin yanhslikla
diger yumusak doku tumoérlerinden hemanjioperisitom,
Ewing sarkomu ya da sinovyal sarkom tanisi koydurabile-



cegi belirtiimektedir (1-3). Ayirici tanida kondrosarko- mun
diferansiye formlari gugclik yaratabilir, ancak bunlarin her
zaman daha Uniform patern goOstermeleri ve kontrast
olusturan diferansiye ve indiferan alanlar icermemesi ile
ayirima gidilebilir (1).

Radikal cerrahiye ek olarak yapilan kemoterapi yada
radyoterapi uygulamasinin en dogru tedavi modeli oldugu,
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ancak bu timorlerin nadir gorilmesi nedeni ile kemoterapi
ve radyoterapinin yararlarinin heniiz net olarak bilinmedigi
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iskelet disi mezenkimal kondrosarkomlar nadir gériilen
tumorlerdir ve Ozellikle ¢ocukluk caginda son derece az
sayida olgu bildirilmistir,
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