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OLGU SUNUSU

KAFA TABANI KORDOMALARI

Dr. Cagatay Han ULKU, Dr. Yavuz UYAR, Dr. Kayhan OZTURK, Dr. Hamdi ARBAG
Selcuk Universitesi Tip Fakiiltesi, KBB Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye

OZET

Kordoma, notokord kalintisindan kaynaklanan nadir malign bir timdrdiir. Yavas biiyiir ve lokal invazyon 6zelligi gosterir. Semptom ve
bulgular lezyonun lokalizasyonuna bagli ortaya ¢ikar. Tedavisi cerrahidir. Ancak kafa tabani kordomasi derin lokalizasyonu ve énemli
yapilarla olan komsulugu nedeniyle tam rezeksiyona izin vermez. Bu nedenle postoperatif radyoterapi gereklidir. Prognozu kétiidiir. Bu
¢alismada kafa tabani kordomali ii¢ olgu nadir bir klinik tablo olmasi nedeniyle sunulmustur. Literatiir gozden gegirilerek hastaligin
karakteristikleri tartigilmistir.

Anahtar Sozciikler: Kordoma, kafa tabani, tedavi

CHORDOMAS OF THE SKULL BASE

SUMMARY

Chordoma is a rare malignant tumour that takes its origin from a persisting remnant of the notochord. It is slow growing and locally
invasive. The signs and symptomps are dependent on the site of the lesion. The treatment is surgical. But because of the close location with
vital structures and deep location, the complate resection can not be performed to skull base chordomas. Thus postoperative radiotherapy is
required. Prognosis is poor. In this study, three skull base chordoma cases were presented as a rare clinical picture. The literature was
reviewed and the characteristics of the disease were discussed.
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GIRIS OLGULAR

Kordoma, notokord kalintisindan OLGU-1: 58 yasinda bayan hasta,
kaynaklanan malign bir tiimordir. Nadir gorilir. klinigimize bir yildir mevcut olan burun tikanikligi
Biiylik bolimii sakrokoksigael bdlge ve klivusta ve siddetli basagris1 yakinmasi ile miiracaat etti.
gelisir. Yavas biiyiir ve lokal invazyon gosterir'”. Hasta bu siire igerisinde siniizit tanisiyla bir¢ok
Semptom ve bulgular lezyonun c¢evre dokulara medikal edavi aldigmi, ancak yakinmalarmin
yaptigi etkilere bagl ortaya gikar™’. Tedavisi siddetlenerek ~ devam ettigini  bildirdi.  Fizik
cerrahidir, ancak kafa tabam1 kordomasi, derin muayenede, nazofarenks orta hatta yerlesim gdsteren
lokalizasyonu ve &nemli yapilarla olan komsulugu tizeri diizgiin mukoza ile ortiilii genis tabanl bir kitle
nedeniyle tam rezeksiyona izin vermez. Bu sebeble belirlendi. Bunun diginda bir ozellik yoktu. MR
postoperatif  radyoterapi  gereklidir'.  Prognozu incelemesinde, klivus bolgesinde, beyin sapina basi
kotiidir. Cerrahi sonrasi ortalama yasam siiresi 7 yapan tiimoral kitle tesbit edildi (Sekil 1la, 1b).
yildir. Olim c¢ogunlukla, intrakraniyal uzanimla Olguya bu klinik ve radyolojik bulgular esliginde
birlikte olan lokal niikse baglidir’. kordoma tanisi konuldu. Tiimér, beyin cerrahisi ekibi

ile birlikte, preaurikular infratemporal yaklagim ile
rezeke edildi. Olgu postoperatif 4.saatte deserebre
oldu ve kaybedildi. Bu tabloya radyolojik olarak
beyin sapina basi yaptigi belirlenen Kkitlenin
rezeksiyonu  sonrast  gelisen olast  beslenme
bozuklugunun neden oldugu disiiniildii. Kitlenin

Bu c¢alismada, klinigimizde kafa tabam
kordomasi tanis1 alan 3 olgu, nadir bir patoloji olmas1
nedeniyle sunulmustur. Literatiir gézden gegirilerek
hastaligin karakteristikleri tartisilmistir.
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operasyonu gecirdigini, son bir yil igerisinde ise
yakinmalarina siddetli basagrisi ve diplopinin de
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eklendigini bildirdi. Fizik muayenede, nazofarenks
orta hatta, diizgiin yiizeyli genis tabanl kitle, kulak
zarinda bilateral retraksiyon ve damarlanmada artis
belirlendi. Ayrica solda 6. kraniyal sinir paralizisi
mevcuttu. Timpanogramda orta kulak basinglari,
solda —400, sagda ise —-250 mm H,O idi. MR
incelemesinde, klivus bolgesinde tiimoral kitle tesbit
edildi (Sekil 2a, 2b). Hasta kordoma tanisi ile
operasyona hazirlandi. Transservikal-transmandibular
yaklasim ile kitle ¢ikarildi. Histopatalojik tanmi tipik
kordoma olarak geldi. Postoperatif komplikasyon
gelismeyen hasta radyoterapiye gonderildi. 24 aylik
takip siiresinde genel durumu iyi olan ve niiks
belirlenmeyen hasta, daha sonra kontrollere gelmedi.

Sekil-1a: Sagittal plan MR kesitinde bayin sapina basi yapan

kordoma izlenmekte.

Sekil-1b: Koronal plan MR kesitinde kafa tabaninda lokalize
kordoma izlenmekte.

OLGU-3. 46 yasinda erkek hasta, uzun
zamandir mevcut olan burun tikanikligi, kulak
¢inlamast ve siddetli basagrisi yakinmasi ile
klinigimize miiracaat etti. Hasta degisik tanilarla bir
cok ilag tedavisi aldigini, ancak yakinmalarinda
herhangi bir gerileme olmadigimi ifade etti. Fizik
muayenede, nazofarenks orta hatta diizgiin yiizeyli ve
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genis tabanli kitle belirlendi. MR incelemesinde
klival bolgede tiimoral kitle tesbit edildi (Sekil 3).
Kitle, transservikal-transmandibular  yaklasimla
rezeke edildi. Histopatalojik olarak tani tipik
kordoma olarak rapor edilidi. Olgu daha sonra
radyoterapiye gonderildi. Postoperatif 38. ayda niiks

Sekil-2a: Sagittal plan MR kesitinde kafa tabaninda lokalize
kordoma izlenmekte
Sekil-2b: Koronal plan MR kesitinde kafa tabaninda lokalize
kordoma izlenmekte.
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kordoma izlenmekte.
TARTISMA

Kordomalar, embriyonik notokord
kalintisindan kaynaklanan malign tiimorlerdir. Nadir

olarak  goriiliirler'*®. Nazofarengeal tiimérlerin
%0.2°sine, santral sinir sistemi tiimorlerinin ise
%]I’inden azina karsilik  gelirler’. Kordoma

olgularinin %50’si sakrokoksigeal, %35’1 klival ve
%151 vertebral bolgede gelisir®.

Kafa  tabani kordomalari, en sik 30-40
yaslarinda goriiliir, genellikle yavag biiyiirler ve lokal
invaziv ozellik gosterirler'. Semptom ve bulgular,
lezyonun lokalizasyon ve biiyiikliigiine bagldir’.
Timor siklikla, sellar, parasellar ve klival invazyon
bulgular ile ortaya ¢ikar. 6. kraniyal sinir tutulumuna
bagli, diplopi en sik goriilen semptomdur ve olgularin
%90’ ninda mevcuttur'. Fronto-oksipital basagrisi,
olgularin en az %75%inde gorilir’. Gorme alan
defekti ve burun tikanikligi sik rastlanan diger
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semptomlardir. Serilerin ¢ogunda, klival kordomalar,
nazofarengeal kitle olarak goriiliirler’.

Olgularimizda, burun tikaniklig1 ve bagagrisi
ortak semptomlardi. Bir olguda diplopi, bir olguda ise
ser0z otiti media ve iletim tipi isitme kayb1 mevcuttu.

Tani1, klinik olarak nadiren konabilir. Diiz
radyografi, bilgisayarli tomografi, magnetik rezonans
goriintiileme ve biopsi ile kesin tamiya gidilir’.
Karotis ya da vertebral anjiografide, baziler arteri
posterior ve siiperiora iten, klival bolge orta hatta
lokalize, avaskiiler bir kitle tesbit edilir. Literatiirde
anormal vaskiilariteye sahip sadece 4 kordoma
olgusu bildirilmistir'’. Koronal planda alman BT ve
MR kesitlerinde lezyonun intra ve ekstrakraniyal
uzanimlar1  belirlenebilir. Major cerrahi  Oncesi
histopatolojik tan1 konulmast dnemlidir. Bunun i¢in
en uygun yontem transoral biopsidir’. Ayirici tanida,
kondrosarkom, kraniofarengiom, dermoid, hipofiz ve
pineal tiimorler, menengiom ve pontin gliom
diisiiniilmelidir'".

Olgularimizda fizik muayenede, nazofarenks
orta hatta diizgiin ylizeyli, genis tabanli Kkitle
belirlendi. BT, MR ile lezyonun sinirlar tesbit edildi.

Heffelfinger ve arkadaslari, 1973 yilinda
kafa tabani kordomalarini histopatolojik olarak 2 alt
gruba ayirmiglardir; a-Tipik kordoma, b-Kondroid
kordoma. Kondroid kordoma genellikle daha erken
yaslarda ortaya ¢ikar ve daha iyi bir prognoza
sahiptir'.

Mimkiin oldugunda, cerrahi rezeksiyon
tedavinin ilk segenegi olmalidir. Ancak, kafa tabani
kordomalarinin, hipofiz, hipotalamus, optik kiazma
ve beyin sapina olan yakin komsuluklari, giivenlik
smirt ile birlikte tlimdriin tam rezeksiyonuna izin
vermez’. Sustotal yapilan eksizyonlarda ise niiks
kagiilmazdir'. Bu sebeble  kafa  tabam
kordomalarinda olgular, cerrahi ve postoperatif
radyoterapi ile tedavi edilirler.

Klivusa  bir ¢ok  cerrahi  yaklasim
tanimlanmigti. ~ Bunlardan  bazilari,  transoral
yaklasim, transservikal-transklival yaklasim,
transseptal-transsfenoidal ~ yaklagim,  transantral
yaklasim, infratemporal fossa yaklasimi ve

transservikal-transmandibular yaklagimdir’.

Transoral yaklasim, alt ve orta klavial
timorlere, hizli ve kolay ulagim olanag: saglar. Kafa
tabanina, posterior farengeal duvar ve sfenoid siniis
yoluyla ulasilir. Transservikal-transklival yaklagimda,
parafarengeal alan boyun insizyonu ile ortaya konur
ve buradan kafa tabanina ulagilir. Kiigiik bir
insizyondan, ¢ok derin bir alanin operasyonunu
gerektirir ve asagi kraniyal sinirler, jugular ven ve
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karotid arter zedelenme riski tasir. Transseptal-
transsfenoidal ~ yaklagim, hipofiz  cerrahisinde
uygulanan yaklagimin benzeridir. Klival bolgenin
sinirli olarak ortaya konmasina izin verir. Transantral
yaklagim, standard Caldwel-luc  teknigi ile
pyterigomaksillar fossa ve nazofarenksin ortaya
konulmasinda kullanilabilir. Derin yerlesimli bu

timorlerde histopatolojik tan1 saglamada tercih
edilebilir'”.
Infratemporal ~ fossa  yaklasimi,  Fisch

tarafindan tanimlanmustir ve klivus kordomalarinda
kullanilabilir. Bu yaklasim, foramen magnumdan
sfenoid siniise kadar genis bir goriis saglar ve
literatiirde tanimlanan diger noro-otolojik
tekniklerden daha sik kullanilir. Dezavantaji, fasiyal
sinir transpozisyonuna bagl gegici yiiz felci, iletim
tipi isitme kayb1 ve mandibular sinir dagilim alaninda
anestezidir. Krespi ve arkadaslari tarafindan
tanimlanan, transservikal-transmandibular yaklagim,
proksimal vaskiiler kontrol ile orta kraniyal fossanin
genis olarak ortaya konmasmi saglar. Dudak ve
mandibulanin orta hattan, agiz tabani yapilarinin dil
lateral kenar1 boyunca ayrimi, parafarengeal alan,
infratemporal fossa, klivus ve nazofarenksi ortaya
koyar”.

Opere ettigimiz 2 olguda transservikal-
transmandibular  yaklagimi, bir olguda ise
preaurikular infratemporal yaklagimi kullandik. Bu
sekilde, kafa tabaninda lokalize tliimoére hayati
yapilara zarar vermeden ulagsma imkani bulduk.
Preaurikular infratemporal yaklasim uygulanan
olguda beyin cerrahisi ekibiyle birlikte ortak c¢alisildi.

Gay ve arkadaslari, komplikasyon olarak,
kraniyal sinir etkilenmesini serilerinde %80 olarak
bildirmislerdir. Bunlarin ¢ogu kismen ya da tamamen
takip siiresi icerisinde gerilemistir. Ayni c¢alismada,
beyin omurilik sivis1 (BOS) fistiilii %30, menenjit ise
%10 oraninda rapor edilmistir’. Menezes ve
arkadaglar1 ise serilerinde BOS sizintist ve kraniyal
sinir etkilenmesi bildirilmemistir'®. Colli ve Al-
Mefty, cerrahiye bagli komplikasyon oranini,
cogunlugu kraniyal sinir tutulumu olusturmak {izere
%60.3, postoperatif —mortalite oranini ise %1.9
olarak rapor etmislerdir'.

Preaurikular infratemporal yaklagimla opere
ettigimiz 58 yasindaki bayan hastamiz, postoperatif
4.saatte deserebre oldu. Bu tabloya radyolojik olarak
beyin sapina bast yaptigi belirlenen timoriin
rezeksiyonu sonrasi ortaya ¢ikan muhtemel beslenme
bozuklugunun neden oldugu disiiniildi. Kraniyal
sinir  paralizisi, BOS sizintisi  ve menenjit
olgularimizda gelismedi.
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Klival kordomalarda metastaz oran1 %10-40
olarak bildirilmistir.  Genellikle hastaligin = geg
donemlerinde ortaya cikar, bir ¢ok olgu metastaz
belirlenmeden 6nce kaybedilir'".

Kordoma prognozu kotiidiir. Ortalama
yasam siiresi 7 yildir. Niiks olmaksizin 5 yillik yagam
orant ise %10’dur'’. Yaymlanan tiim serilerde, 6liim
nedeni intrakraniyal uzanim ile birlikte olan lokal
niikstiir’.

Prognozu etkileyen bir ¢ok faktdr vardir.
Hastanin yasi, histopatolojik ozellikler, cerrahi ve
radyoterapi Oykiisii ve rezeksiyon genisligi bunlar
arasindadir’®. Mitchell ve arkadaslari, 40 yasmn
iizerindeki hastalarda prognozun daha koétii oldugunu
bildirmislerdir'®. Bununla birlikte, kordomalar
¢ocuklarda yiiksek mitotik aktivite, polimorfizm ve
hiperselliilarite ile ¢ok agressiv seyreder. Borba ve
arkadaglari, literatiirdeki ¢ocuk ve ergenlik donemi
kordomolarint goézden gecirdiklerinde, 5 yas alti
cocuklarda prognozun belirgin olarak koétiilestigini
bildirmislerdir'®. Histopatolojik olarak kondroid
kordomalar genel olarak daha iyi bir prognoza
sahiptir'.  Eriksson ve arkadaslari, kondroid
kordomalarda, tipik kordomalara oranla daha uzun
bir yasam siiresi, Raffel ve arkadagslar1 ise daha uzun
hastaliksiz yasam periyodu rapor etmislerdir'®*’.
Buna karsin, Wold ve Lews, cocukluk ve ergenlik
donemi yas grubundaki 12 kafa tabani kordoma
olgusundan olusan serilerinde, kondroid
kordomalarda prognozun daha koéti  oldugunu
bildirmislerdir. Bu tesbit, kondroid farklilasmanin,
yetigkinlerde prognoza olan olumlu etkisinin bu yas
grubunda gecerli olmadigmi ortaya koymustur®'.
Cerrahi tedavi kordomalarda ortalama yasam siiresini
onemli dl¢giide etkilemektedir. Forsyth ve arkadaslari,
51 kordoma olgusunda %?22’sinde sadece biopsi,
%78’inde ise subtotal rezeksiyon yapmislardir. 5 ve
10 yillik yasam oranlari, biopsi alinan olgularda
sirastyla %36 ve %0 iken, subtotal rezeksiyon
uygulanan olgularda, %55 ve %45 olarak
bildirilmistir'”.

Uzun siireli takip edilebilen bir olgumuzda
38.ayda niiks gelisti ve hasta 56.ayda kaybedildi. 24
ay takip edilebilen diger olguda ise bu siire igerisinde
niiks yoktu.

Nadir gelisen malign bir tiimor olan kafa
taban1  kordomalarinda  cerrahi,  postoperatif
radyoterapi ve uzun donem hasta  takibi
gerekmektedir.  Transservikal-transmandibular  ve
infratemporal  yaklagimlar nérovaskiilar  yapilar
korunarak kitleye ulagsma imkani tanimaktadir.

Gerekli olgularda, beyin cerrahi ekibi ile
birlikte multidisipliner bir ¢aligma planlanmalidir.
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