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Kordomalar embriyonal notokord kékenli oldugu distiniilen nadir, yavas biylyen, lokal agresif timorlerdir. Kafa tabanindan sakruma kadar
tim omurga boyunca goriilen kordomalar histolojik olarak benign karakterde olmasina ragmen ytiksek lokal niiks oranina sahiptir ve nadiren
metastaz da yapabilirler. Klinik davranis agisindan kordomalar yavas ve hizli/agresif biylyen iki ayri grup olarak incelenebilir. Kafa tabaninda
yerlesen kordomalar kafa ¢ifti bulgulari ortaya ¢ikarabilirler. En sik karsilasilan semptom ¢ift gérme ve bas agrisidir. Tedavi yaklasimlari arasinda
en etkin olani cerrahi ekziyondur fakat kordomalarin cerrahi tedavisinde, timorun infiltratif-destriktif olmasi ve nérovaskdler yapilara yakin
komsuluklari ve ilk tani aninda biiytk hacimlere ulasmis olmalari nedeni ile onkolojik rezeksiyon ¢cogu zaman mimkiin degildir. Hastalarin
blyuk bir kisminda adjuvan tedaviye gerek vardir. Yogun parcacik isinlamalari ve radyocerrahi yontemleri rezidtiel/rekirran tiimor tedavisinde
etkin olarak bildirilmektedir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Kordoma, Kondrosarkoma, Kafa tabani cerrahisi

ABSTRACT

Chordomas are slow-growing, locally aggressive tumors thought to originate from the embryonal notochord. They can be seen along the entire
spine from the cranial base to the sacrum and have high recurrence rates and can also rarely metastasize despite having a benign character.
They can be evaluated in two groups regarding clinical behavior as slow growth and rapid/aggressive growth. Chordomas of the cranial base
can lead to cranial nerve findings. The most common symptoms are diplopia and headache. The most effective treatment approach is surgical
excision but the infiltrative-destructive nature of the tumor, proximity to neurovascular structures, and the large size at the time of diagnosis
make oncological resection impossible for some cases. Adjuvant treatment is needed in the majority of the patients. Heavy particle radiation

and radiosurgical methods are reported to be effective for the treatment of residual/recurrent tumors.
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GiRiS

Kordomalar embriyonal notokord kékenli oldugu distinilen,
nadir, yavas buylyen, lokal agresif timorlerdir. Kafa tabanin-
dan sakruma kadar tim omurga boyunca goriilen, histolojik
olarak benign karakterde olmasina ragmen yuksek lokal niiks
oranina sahip, nadiren de olsa metastaz yapabilirler. Norolojik
bulgular tiimériin lokalizasyonuna gére farklilik gosterir; En
sik gorilen bulgular ¢ift gérme ve bas agrisidir. Klinikte davra-
nis agisindan kordomalar iki grupta incelenebilir; Bunlar yavas
blyilyen grup ve hizli-agresif blyiyen gruptur. TUmérin kli-
nik davranigi ve hasta prognozu konusunda en énemli faktor
timorin biyolojisidir. Tedavi yaklagsimlari arasinda en etkin
olani cerrahi eksizyondur fakat kordomalarin cerrahi tedavi-
sinde, timorun infiltratif-destriktif olmasi ve norovaskuler
yaplilara yakin komsuluklari ve ilk tani aninda biiyiik hacimlere
ulasmis olmalari nedeni ile onkolojik rezeksiyon cogu zaman
mimkiin degildir. Diinyada genel kabul goren tedavi stratejisi
agresif bir yaklagimla, cerrahi olarak miimkiin olan en ylksek
oranda timor ¢ikarilmasini saglarken, ek norolojik kayba yol
acmamak ve hayat kalitesinin korumaktir. Hastalarin biyiik
bir kisminda adjuvan tedaviye gerek vardir. Yogun parcacik
1sinlamalar ve radyocerrahi yontemleri rezidiel/rekiirren tu-
mor tedavisinde etkin olarak bildirilmektedir. Kordoma biyo-
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lojisinin anlasilmasi, tedavi stratejilerinin iyilestiriimesine yeni
tedavi yaklagimlarina imkan verecektir.

TARIHCE

Kordoma, 1856 yilinda ilk olarak Luschka tarafindan tanimlan-
mistir. Bu tlimériin klasik hiicre tipi olan fizaliforéz hiicreleri ta-
nimlayan ve bunun kikirdak kékenli olabilecegini diisinen ise
1857'de Virchow'dur. Ziilch ilk olarak kordromalar icinde farkli
prognostik grup oldugunu belirtmistir. Miller ise 1858'de bu
tiimorlerin notokord kdkenli oldugunu distinmis ve bu Gotz
tarafindan 1997 yilinda Galectin-3 ekspresyonunun gosteril-
mesi ile dogrulanmistir. Kordomaya bagli pons basisini ilk kez
Klebs 1864 yilinda tanimlamistir. Fischer ve Steiner Miillerin
teorisini kullanarak tavsanlarda bir malign kordoma modeli
tanimlamiglardir. Basarh ilk cerrahi kordoma rezeksiyonunu
1909 yilinda Cushing yapmistir. Heffelfinger ise kondroid tip
kordomayi 1910 yilinda tanimlamistir (29).

iNSIDANS

Kordoma nadir bir timorddir. Literatiirde insidansa ait bilgiler
degisiklik gostermektedir. Farkh serilerde insidans %0.2 ile
%6,15 arasinda bildirilmis olsa da su ana kadar yayinlanan en
genis serideinsidans ylizbinde 0,08 olarak rapor edilmistir (41).
Kordoma ve kondrosarkomlar benzer anatomik lokalizasyon
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ve benzer histopatoloji nedeniyle bir cok Kklinik seride
birbirinden ayrilamamistir. Bu calismalarda tiim intrakranial
timorlerin %0,2'sini ve tim kafa tabani timaorlerinin %6’sini,
tim kemik malignitelerinin ise %1-4'GnlU olusturduklari
rapor edilmistir (37,41). Kordomalarin %32’si kafa tabaninda,
%33 omurgada ve %29 sakrumda goriliir (41). Kafa tabani
olgularinda cinsiyet dagiimi homojendir. Genellikle 50-60
yas arasl saptanir, 20 yas alti goriilme orani %5'tir ve bu yas
grubunda daha agresif klinik seyir bildirilmistir. Kordomalar
tim omurga timorlerinin %17,5'ini olusturur ve primer kemik
kanserleri arasinda kordomalar 4. en sik gorilen patolojidir
(41).

PATOGENEZ

Kordomalarin kdékeni konusunda hala bilinmeyen ¢ok sey
olmasina ragmen timor gelisimi konusunda bilgimiz son
yillarda 6nemli sekilde artmistir. Korodomalarin notokordiyal
artiklardan kok aldigi konusundaki hipotez Miiller tarafindan
1858'de ortaya atilmistir. Schisano ve Raffel'in 1982 yilindaki
yazilarinda kafa tabanindaki lokalizasyonlarin basisocciput
ve basissphenoid oldugu bildirilmistir (37,38). Bu timor
lokalizasyonlari notokordiyal kalintilarin  yerlesimleri ile
korelasyon gosterir (17,25,41).

Kordomalarin notokordiyal artiklardan kok aldigini destekle-
yen bu calismalarin ardindan ailesel kordomalarda Brachyury
geninin selektif duplikasyonu gosterilmis ve ardindan spora-
dik kordomalarda da bu proteinin normalden fazla yapildig
bildirilmistir (30). Primitif notokordda eksprese edilen ve son-
radan kaybolan bu proteinin in vitro ortamda maturizayonu
durdurdugunu Hsu ve ark. tanimlamistir (21) .

PATOLOJI

Kordomalar yavas biyiyen, kapsil olusturmayan, lokal-inva-
ziv, nadiren de olsa metastatik olabilen timorlerdir. Kafa taba-
ninda bir cok anatomik lokalizasyonda gorilebilir. En sik yerle-
sim yeri sfenooksipital sinkondroz cevresidir. Metastazlar has-
talarin %3-48'inde gorilir; daha siklikla sakrokoksigeal lokali-
zasyonlu timéorlerdir ve bulgu vermeyebilirler (9). Kordomalar
ekstraaksiyel yerlesimlidir. Saf intradural olan kordomalar ¢ok
nadirdir. Gross incelemede jelatindz gortiinimli ve lobile ola-
bilen lezyonlardir. Patolojik siniflamada klasik, kondroid ya da
dediferansiye tipler ayirdedilir. Isik mikroskopisi malign dav-
ranisa ragmen benin bir gériiniim sergiler. Klasik kordomanin
incelenmesinde berrak fakat grandiler hiicrelere rastlanir. Kor-
domalarin psédo-kapsili kafatabaninda yumusak dokuya in-
filtrasyonu sonucunda olusur. Klasik kordomanin i1sik mikros-
kop incelenmesinde berrak fakat grandiler hiicrelere rastlanir.
Sitoplazma eozinofilik ve PAS (Periodik Asit Schiff) pozitiftir.
Daha buytk, ekzantrik cekirdekli, vakuoller iceren retikdle si-
toplazmali fizaliforoz hiicreler olarak bilinen hiicreler icerirler.
Bu hiticreler kordomalar icin spesifiktir. Klasik kordomanin var-
yasyonlari olan ve ekstraselliler matriksin az oldugu “hicre-
den zengin kordomalar” ve adipositlere benzeyen hiicrelerin
de gorildigi “lipoid kordomalar” tanimlanmistir.

Ik olarak Heffelfinger tarafindan tanimlanan kondroid kor-
domalar, lakiiner alanlarda kondrositlere benzeyen hiicre
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adaciklari icermeleri ile diger kordomalardan histolojik olarak
ayrilirlar. Bu lezyon bircoklari tarafindan kordomalarin bir alt
tipi olarak kabul edilmektedir.

Nadir olarak kordomalar yuvarlak hiicreli tlimorlere ya da
igsi hiicreli sarkomlara benzeyen alanlar icerebilir. Bu olgular
dediferansiye kordomalar olarak adlandirilir; saldirgan bir
davranisa ve kotl prognoza sahiptir. Pediatrik popilasyonda
dahayiksek oranda gorilur ve siklikla sakrokoksigeal bolgede
yerlesir. Dediferansiye kordomalara ilk prezentasyonda %4
oraninda rastlanir. Bu oran rekirren hastalarda %9'a kadar
cikabilir.

Kondrosarkomlar benzer lokalizasyonlarda gorilmelerine ve
benzer morfolojiye sahip olmalarina ragmen kordomalara
gore daha tahmin edilebilir ve benign bir davranis sergilerler.
Kordoma, pleomorfik adenom, miisinoz adenokarsinom ve
kondrosarkom tanilari birbiriyle karisabilir ve bu ayrim immu-
nohistokimyasal tekniklerle yapilabilir. Kordoma patogene-
zinde 6nemli bir rol oynadigi kanitlanan Brachyury isimli bir
transkripsyon faktori, kordomalarin tanisi konusunda glve-
nilir bir protein olarak yerini almistir (36). Ayrica radyolojik ve
morfolojik olarak kodromalari takilt edebilen kondrosarkom-
larin izositrat dehidrogenaz (IDH) mutasyonu tasimalari da
ayirici tani konusunda énemli bir yardimaidir (5).

KLINiK BULGULAR

Kordomalar kranial bélgeden sakrokoksigeal bolgeye kadar
tdm omurga boyunca yerlesimli olabilirler. Dogal olarak
klinik bulgular yerlesim yerine gore ve timérin blyime
dogdrultusuna gore degisiklik gostermektedir. Genellikle yillar
stren bas ya da boyun agrisi gibi semptomlarin ardindan
hizli baslayan néropatolojik bulgular ile klinige basvururlar.
Kafa tabani kordomalarinin cerrahi total rezeksiyonlar
spinal kordomalardakinin aksine nadiren mimkin olur.
Hastaligin seyrini primer olarak biyolojisi belli etse de
cerrahi rezeksiyon derecesinin yiksek olmasi yasam stresini
uzatmaktadir. Tedavi edilmemis kordomalarda semptomlarin
baslamasindan sonra ortalama sagkalim 6-28 aydir. Dolayisiyla
tani alan semptomatik kordoma olgulari tedavi edilmelidir.
Tum kordoma olgularinda uygulanabilecek optimal bir
tedavi yoktur. Cerrahi, radyoterapi ya da her ikisinin birlikte
kullanimindan sonra ortalama yasam beklentisi 3,6 yildan
6,6 yila cikar (24). Tumorin interensek biolojisine bagl olarak
semptomlarin baslamasi ve klnik taninin konmasi arasindaki
sUre ortalama 1 hafta ile 16 yil arasindadir.

Kordomalar konusunda simdiye kadar yapilan tim ¢alismalar-
da prognozlari agisindan birbirinden keskin sinirlarla ayrilan
iki grup dikkat ¢cekmistir (24). Bunlardan ilki 3-5 yil icerisinde
mortal seyreden kotu prognozlu grup digeri ise yavas seyre-
den iyi prognozlu gruptur. Bugiine kadar bir ¢cok arastirici bu
iki grubun karakteristiklerinin ne oldugunu arastirmistir. Laws
2001 yilinda bu iki grup arasindaki farkin timorin intrensek
biyolojisinden kaynaklandigini bildirmistir (24).

Kranial kordomalar sakrak kordomalardan 1 dekad 6nce
klinik bulgu verirler. Diplopi ve bas agrisi en sik gorilen
semptomlardir. En sik 6. ve daha sonra sirasiyla 3. ve 4. kafa
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ciftlerinin paralizileri goruliurken hastalarin ylzde 50'sinde
ptozis saptanmaktadir.

TANI

Kordomalarin gercek tanisi patolojik inceleme ile konulur.
Fakat radyolojik gorintiileme; Direkt grafi, bilgisayarh
tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans Gorintileme (MR)
gibi incelemeler timorin 6zelliklerini belirlemeye yardimci
olur. Gunumuz teknolojisi ile yapilan tetkiklerde kordoma
ve kondrosarkoma ameliyat dncesinde radyolojik tetkiklerle
glivenilir bir sekilde birbirinden ayrilamaz (28). Kordomalar ve
kondrosarkomalarin ikisi de mezenkimal kokenli timorlerdir
fakat farkli biolojik ozellikler gosterirler. Ayni noral aksiste
gorilebilirler. Kranial kordomalarin klasik gérinimi klivusu
simetrik infiltre eden bir kitle seklindedir. Tomografide
kemik dokuda destriiksiyona yol acan bir yumusak doku
kitlesi gorliir (23). Ozellikle kranial foramen invazyonunu
gostermek konusunda BT ayrimi daha iyi gosterir.

Magnetik Rezonans Goriintiileme (MRG) kordomalarin gé-
riintilenmesinde altin standarttir (Sekil 1A,B). Tipik olarak
kordomalar MRG incelemesinde klivustan kaynaklanan ve
ekspansil kemik destriksiyonuna neden olan, homojen, hi-
pointens lezyonlar olarak gorinir. T1 agirhkh incelemelerde
heterojen, hipointensken, T2 agirlikli incelemelerde hete-
rojen, hiperintense degisken miktarlarda kontrast tutabilen
lezyonlardir. Metastazlar sonrasinda klivusta en sik rastlanan
kitle kordomalardir. Normal klivus MR incelemelerinde diistik
sinyal intensitesindedir ve yasla birlikte kemik iligindeki yag
miktarinin artisina bagh olarak T1 sinyali daha da azalir (42).
MR incelemelerinde kordomalarin lobiller olusturarak blyu-
dukleri izlenir. Kordoma ve kondrosarkomlar klivusta yerle-

simli diger timaorlerden kolaylikla ayrilir (7). Ayirici tanida yer
alan patolojiler menenjiyomlar, invaziv hipofiz adenomlari,
plazmositomlar, metastatik timorler, sfenoid siniis karsinom-
lari, nazofaringeal karsinomlar, lenfomalar, graniilomatéz has-
taliklar ve kikirdak timérleridir. Fakat kordomalarin farkli bir
prognoz tasiyan kondroid alt tipi ya da kondrosarkomlardan
ayrimini saglayabilecek givenilir bir bulgu yoktur. Literatiirde
kordomalar ve kondrosarkomalarin radyolojik olarak birbirin-
den ayrilabilecekleri ortaya atilmistir (4). Fakat klinigimizde
yapilan radyolojik 6zelliklerin ele alindigi calismada literatdir-
deiddia edilen goriintileme bulgularinin hi¢birinin kordoma-
larn kondrosarkomlardan ayiramadigi gosterilmistir. Serebral
anjiyografik incelemeler, intrakraniyel vaskiiler olusumlar ti-
mor tarafindan daraltiimis, tutulmus, ve distorsiyona ugramis
ise gereklidir. Ayrica DSA venoz sistemin goriintiilenmesi icin
degerlidir. internal karotid arterin ameliyat esnasinda kapatil-
masi dusiiniliyorsa balon okliizyon testi uygulanabilir.

intraoperatif ultrasonografi, BT ve MR kafa tabani ameliyatlari
sirasinda rezidiiel timor hacmini azaltmakta 6nemlidir.

TEDAVI

Kordoma dusunilen radyolojik goriintli  saptandiginda
primer tedavi cerrahi olarak dustnulmelidir. Tedavi
edilmeyen kordomalarda semptomlarin baslamasindan sonra
ortalama sirvi 28 aydir. Yasam beklentisinin uzun olmamasi
kordomalarin dogal seyirde birakilmamasi ve daha kiicliik
boyuttayken tedavi sansinin taninmasini gerektirir. Cerrahi ve
radyoterapinin eklenmesi ortalama yasam beklentisini uzatir.
Parsiyel, subtotal, radikal rezeksiyon ve degisik sekillerde
radyoterapi uygulanmalari tanimlanmistir. Daha yuUksek
oranda eksizyon daha uzun hayatta kahim saglar (4). Radikal

Sekil 1: Klivus ortasinda asimetrik yerlesimli, baziler arteri karsi tarafa dogru iten ve beyin sapi lizerine belirgin basi etkisi
olan klasik bir kordoma olgusunun sekil A'da gorulen kontrasth T1 agirlikli MR incelemesinde az ve heterojen kontrastlandigi
izlemektedir. Sekil B'de postoperatif kontrastli incelemelerde lezyonun total olarak eksize edildigi izlenmektedir.
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rezeksiyon ve stereotaktik radyocerrahi veya yukli-partikilla
radyasyon uygulamalar efektif timor kontroll saglarlar ve
yasam kalitesini diizeltir (16,6). Cerrahi, radyoterapi ya da
her ikisinin birlikte kullanimindan sonra ortalama yasam
beklentisi 3,6 - 6,6 yildir (10).

Pamir ve ark.nin yapmis oldugu calismada kordomalarin pri-
mer tedavisi cerrahi olarak kabul edilmistir (30,31-33). Kor-
doma yavas ve invaziv blyulyen tdmorlerdir. Cerrahi olarak
kombine ve kompleks yaklasim gerekmektedir. Klinigimizde
yapilan seride 20cm? den daha fazla hacmi olan tiimérlerin
daha sik niiks ettikleri saptanmistir. Ayrica erken dénemde
uygulanan gamma-knife tedavisinin ge¢ donemde uygulan-
masindan daha efektif oldugu da gosterilmistir. Eger reziduel
timor hacmi 30cm?® den fazla ise hastanin tekrar cerrahi yapil-
masi uygundur (33,34).

Cerrahi Tedavi

Tum diinyada kordoma tedavisinde kabul goren, bu timérle-
rin maksimal ve emniyetli rezeksiyonlarin tedavinin bel kemi-
gini olusturdugudur. Kordomalarin kafa tabanindaki yerlesim
yerleri, boyutlari ve cevrelerindeki nérovaskdiler yapilar dola-
yisi ile genis en-blok rezeksiyonlar miimkiin degildir. Cerrahi
stratejiler total rezeksiyonu amaclayan intralezyonal timor re-
zeksiyonlari tGzerine kurulur. Hangi tip cerrahinin hastalar icin
daha iyi oldugu konusunda altin bir standart yoktur Bu giline
kadarki calismalar hastalarin daha radikal cerrahilerden yarar
gorduguni gostermistir (34,35). Bircok arastirmada rekiirrens
ve rezeksiyon orani arasinda ters iliski goriilmektedir (7). Bu
iliski 6zellikle geng hastalarda daha belirgindir. Kafa tabani gi-
risimlerinin rutin kullaniimasi rezidiiel timor oranini % 20°den
% 9,2'ye azaltmistir. Kordoma rezeksiyonu icin, transsfenoidal,
transmaksiller, transnazal, servikal anterior retrofaringeal ve
transoral yaklasimlar kullanilirken, endoskopik yontemler son
yillarda 6nemli bir yer olusturmaktadir.

Glnlimiz cerrahi teknikleri ile tim kordoma olgularini tedavi
edebilecegimiz tek cerrahi yaklasim yoktur. Secilecek cerrahi
teknik timorin lokalizasyonu, uzanimi, biyiime paterni ve
cevre vital dokularla ve durayla olan komsulugu g6z 6niine
alinarak belirlenir. Genel bir kural olarak kafa tabaninin mer-
kezinde yerlesimli kordomalara anterior yaklasimla, lateral
uzanim gosterenlere ise lateralden yaklasilir. Kraniovertebral
bileskede orta hatta kalan kordomalar orta hat subfrontal,
transmaksiller, ya da transoral yaklasimlarla eksize edilebilir.
Kraniyovertebral bileskede laterale uzanim gdsteren timorle-
re ekstrem lateral yaklasimla ulagilabilir. 3 Tesla intraoperatif
MR ve néronavigasyon kullanimi ile cerrahi daha da iyilesti-
rilebilir. Pamir ve ark.nin yayinlamis oldugu seride kafatabani
cerrahisi ile yapilan cerrahilerin daha yliksek rezeksiyon oran-
lari sagladiklari gésterilmistir (29,31-34).

Kordoma cerrahisinde son yillarda radyocerrahinin gelisimi
ile radikal cerrahi tedavi uygulanmasi yerine norovaskuler
yapinin maksimal korundugu, kontrolll rezeksiyon yapilmasi
daha sik distinilmektedir.

Anterior Yaklagimlar

Anterioryaklasimlaranterior orta hat subfrontal, transfenoidal,
anterior midfasial, transoral ve anterolateral yaklasimlari icerir.
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Subfrontal yaklagimlar

Klival kitlenin yani sira suprasellar uzanimi da olan tiimorlerin
rezeksiyonu icin orta hat subfrontal kraniotomiler ¢ok
uygundur. Bifrontal kraniotomilerle orbitonazal osteotomileri
kombine eden Derome’un transbazal, Sekhar'in “extended
subfrontal” yaklasimlari ve bunlarin modifikasyonlar sik
kullanilan girisimlerdir (15,39). Ethmoidal yaklasimlar sonrasi
olusan anosmiden kribriform plate etrafi yapilacak cembersel
bir osteotomi ile olfaktor fonksiyonlar korunarak uzak durulur
(16). Bu yaklasimda lateralde ulasilabilecek sinir, optik sinirler,
petréz apeksler, abdusens siniri, ve hipoglossal kanallar
tarafindan belirlenir ve bu anotomik bariyerler gecilecek
ise lateral yaklasim da eklenmelidir. Bu girisimler minimal
beyin ekartmani ile C2 seviyesine kadar derin bir goris agisi
saglamaktadir. Fakat lateral yapilara ulasim kisithdir. Klivus
seviyesinde trigeminal kokler ve hipoglossal sinirler cerrahi
yaklasimin lateral sinirlarini olusturur.

Transsfenoidal yaklasimlar ve anterior klivektomi

Uygun olgularda transsfenoidal cerrahi klival kordomalara
direkt, kisa ve rolatif olarak daha az invaziv bir yaklasim
saglar. Standart transsfenoidal yaklasim klivus icinde ya da
beyin sapina kadar uzanan farkl tiimdéral uzanimlarin tedavisi
icin modifiye edilebilir ve hatta anterior klivektomi seklinde
yapilabilir (2,16).

Transoral yaklasimlar kraniyovertebral bileskenin 6niinde
kalan ekstradural lezyonlara beyin sapini ekarte etmeden
direkt uzanim sagdlarlar. Standart girisimle inferior 1/3
klivustan kaudale C3'e kadar uzanir. Yumusak ya da sert
damak ayrilarak klivusun daha Ust kisimlarina, lateralde de
jugular foramenlere kadar uzanim saglar (40).

Parasellar yapilarin kordomalar tarafindan tutulumuna siklikla
rastlanir ve laterale uzanim oldugu durumlarda anterolateral
yaklasimlara gereksinim duyulur (20).

Klival kitlenin yani sira suprasellar uzanimi da olan orta hat
kordomalara anterior ya da lateral transkranial yaklasim
denenir. Kraniovertebral bileskedeki timorlere subfrontal,
maksillotomi ve transoral yaklagimla alinabilir.

Transmaksiller yaklasimlar

Sfenoide ile (st ve orta klivusa uzanan extradural ve minimal
lateral yayihm gésteren lezyonlar icin uygundur (1). intradural
lezyonlarda da kullanilabilir ancak intradural lezyonu olanlar-
da lateral yaklasim tercih edilir. Bu yaklasimla lateral sinirlar;
medial pterigoid plate, foramen magnum diizeyinde ICA, ka-
vernoz sinls, hipoglossal kanallar ve juguler foramendir (1).
Maksillotomi yaklasimina ilave olarak maksilla ve yumusak
damaga yapilan orta hat sagittal girisimler genis goris alani
saglar (14). Uzatilmis transsfenoidal veya transetmoidal yak-
lasim, lezyona ipsilateral olmak lizere maksiller osteotomi ile
birlikte, Ust klivus, sella Tursika veya kavernoz sintisiin medial
kismini tutan timorlerde kullanilabilir (14).

Anterolateral yaklasimlar

Fronto-orbito-zigomatik yaklasim st klivus yerlesimli, late-
ralde kaverndz sinlise yayilan, intradural yapilara invazyon
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gosteren timorler icin kullanilir. Bu yaklagimin avantajlari: mi-
nimal beyin retraksiyonu, lezyona giden kisa yol, cok yonlu bir
gorus acisi elde edilmesi ve kontaminasyonun olmamasidir
(10,19).

Lateral Yaklasimlar

Lateral yaklasimlar orta kafatabanina orta fossa tabanindan
yaklasir. Bu girisimler arasinda subtemporal yaklasim internal
oditor kanal standart orta fossa yaklasimi ve uzanimlari
vardir. inferolateral yaklasimlarda temporomandibuler eklem
acilarak infratemporal fossadan timére yaklasilabilinir.

Posterior Yaklagimlar
Presigmoid ve far lateral/ekstrem lateral yaklagimlari kapsar.
Presigmoid yaklasim

Presigmoid yaklasimlar basit bir mastoidektomiyi farkli de-
recelerde petrozektomi ile kombine eder. Petrozektominin
miktar hastanin preoperatif bulgulari ve cerrahi gereklilik
tarafindan belirlenir ve parsiyel labirentektomiden, total labi-
rentektomiye ve petrozektomiye kadar uzanir. Tanslabirentin
yaklasim anterolateral beyin sapini ve sebellopontin aglyi go-
rebilmemizi saglar. Bliylk ve yaygin timorlerin cerrahisinde
bu yaklasimlarin hepsi anterolateral ya da far-lateral girisim-
lerle kombine edilebilir.

Far lateral yaklasim

Alt klivus yerlesimli ve kraniyovertebral bileskeye lateral
uzanim gosteren kordomalara yaklasim saglar. Kordomalar
beyin sapi anterior ya da anterolateralinde yerlestikleri icin bu
yaklasimin verdigi kraniovertebral bileskeye yandan bakis son
derece 6nemlidir.

Ekstrem-lateral transkondiller yaklasim

Alt klivus ve kranioservikal bileske etrafi timorler icin
kullanilir. Kisa ve genis bir yol olusmasini saglar (29). Oksipital
kondilleri tutan timorlerde ayni seansta kranioservikal
bileske stabilizasyonu yapilabilir. Ardindan halo vest ve diger
enstriimantasyonun eklenebildigi orta hat oksiputoservikal
fixasyon yapilir, ancak unilateral kraniyoservikal fiksasyon
uygulanmasi da bildirilmistir (20).

Adjuvan Tedaviler

Kordomalarin buyik bir cogunlugu cerrahi sonrasinda rekiir-
rens gosterir, dolayisi ile adjuvan tedaviye hemen her zaman
ihtiya¢ duyulur. Konvansiyonel radyoterapi yontemlerinin et-
kisiz kalmalari kordomalarin radyorezistan olduklari disiince-
sini yaratmis, fakat son yillarda partikil isinlamasi ve radyocer-
rahi teknikleri kullanilarak yayinlanan timit verici sonuglar bu
konudaki calismalara tekrar ivme kazandirmistir.

Konvansiyonel Radyoterapi

Rezidiel ve rekiirren timorlerin biyuk ¢cogunlugunda radyo-
terapi uygulanir (3,9). Sadece radyoterapinin sonuclari, cer-
rahi tedavi sonrasi radyoterapiden daha kotidur. Optik sinir
ve beyin sapina olabilecek olan hasari engellemek icin, kafa
kaidesi kordomalarinda konvansiyonel radyoterapi de ancak
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orta derecede dozlar uygulanabilir. Konvansiyonel radyote-
rapi ile rapor edilen 5 yillik progresyonsuz sagkalim %17-39
seviyesindedir (11). Farkli calismalarda artan radyasyon doz-
lari ile daha basarili sonuclar alinabildigi ortaya atilmistir. Mo-
dern ekipman ve protokollerle gilinimizde radyoterapi ile
saglanabilecek 5 yillik progresyonsuz sagkalim % 50 civarin-
dadir. Fakat olgularin ¢cogunda uzun dénem timor kontrolii
saglanamaz. Radyoterapinin radyocerrahi ile kombinasyonu,
radyosensitizan ajanlarin tedaviye eklenmesi gibi yaklagimlar
denenemektedir. Kordomalarin ¢ogu cerrahi rezeksiyon son-
ras! tekrarlarlar ve bir ¢esit adjuvan tedaviye hemen her za-
man gerek duyulmaktadir. Radyasyon tedavisi dolayisiyla lo-
kal kontrolli saglamak amaciyla kullaniimaktadir. Radyasyon
teknolojisindeki gelismeler (Yiiksek enerjili partikil radyasyon
tedavileri) daha yuksek dozda radyoterapi ile daha az cevre
dokuya zarar verebilmeyi basarmistir.

Radyocerrahi

Radyocerrahi teknikleri dozimetrik planlama ile cevre
dokulara minimal yan etki yaparak lezyona maksimum isin
yonlendirilmesi prensibine dayanirlar. Kordomalar konusunda
glinimuzde bircok kanser merkezinde kabul edilen en
efektif tedavi yontemi, genis en-blok eksiyon sonrasinda
yuksek enerijili partikil radyasyon tedavileridir (6rn: Proton-
Beam). Gamma-knife klgcik boyutlu kordomalarin primer
adjuvan tedavisinde 6nemlidir fakat rekiirren lezyonlardaki
etkisi daha kisithdir. Adjuvan tedaviler arasinda proton
radyocerrahi en etkili olanidir. Bu cok yiiksek enerjili bir
radyocerrahi teknigidir. Austin-Seymour ve ark. postop
yuiksek doz proton radyocerrahi alan (ort. Tumor dozu 69 Gy)
68 hastanin sonuglarini bildirdiler (8). 17-152 ay arasi izlenen
bu hastalarda 5 yillik tiimor lokal kontrol orani % 82 ve niiks
olmadan yasam orani % 76 olarak bulundu. Erkeklerde ve
kiicik timorlerde daha iyi prognoz gosterildi. Muenzenrider
ve ark.nin 56,8-75,6 cGy doz radyasyon sonrasi 5 yillik niiks
olmadan sagkalim orani %76 ve total sagkalim orani toplam
194 hasta icin %90 olarak saptandi (26). Hug ve ark. 64,8-79,2
cGy arasi dozda proton radyoterapisi alan 58 kafa tabani
kordoma ve kondrosarkoma hastasi tanimladilar. Bunlarin 5
yillik lokal tim&r kontrol oranlari kondrosarkomalar icin %75,
kordomalar icin ise % 59 olarak saptandi. Bu yayinda timor
hacmi ve beyin sapi tutulumunun kontrol oranini etkilemedigi
bildirilmistir (22).

Yiiksek enerjili olmayan radyocerrahi tekniklerinin sonuclari
ise bu kadar net degildir. Muthukumar ve ark. 15 kafa tabani
kordoma ve kondrosarkomu hastasi icin gamma knife
cerrahisinin mikrocerrahiye alternatif oldugunu belirtmislerdir
(27). Maksimum 24-40 Gy timor dozunda ortalama 36 Gy, ve
yine timor sinir dozu 12-20 Gy, ortalama 18 Gy ortalama 4.6
ml boyutlu timorler icin 8 hastada calisiimis, ve bunlarin 3'G
stabil kalirken 4’0 eksitus olmustur. Klictik hacimli timorlerde,
radyocerrahi glivenli bir metod olarak gérilmustir. Debus ve
ark. fraksiyone stereotaktik radyoterapi alan 45 kordoma veya
kondrosarkoma hastasinin 5 yillik sagkalim oranlarini % 50
ve % 82 olarak saptadilar (13). Strereotaktik radyocerrahi icin
klcuk boyut ve yerlesim yerleri 5nemli kriterlerdir. Kafa tabani
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kordomalarinda timor volimiini kiigultmek igin yapilacak
cerrahi sonrasi optik sinirler, kiazma ve beyin sapi gibi
yapilardan belirli uzakliklarda kalmak kosulu ile radyocerrahi
uygulanmasi, efektif bir metod olarak saptanmistir.

Medikal Tedavi

Kordoma tedavisinde antrasiklin, cisplatin, camptothecin
analoglar ve alkalin maddeler denenmis ve bu klasik
kemoterapotiklerin  tedavide belirgin  bir  etkilerinin
olmadigi gosterilmistir (2). Kordoma onkogenezinin daha
detayl anlasilmasi ile ortaya ¢ikan molekiler hedefler yeni
potansiyel efektif tedaviler konusunda bir heyecan yaratmistir
(12). Tim tedavi opsiyonlari tiikendiginde paliatif olarak
kemoterapi denenebilir. Rasyonel tedaviye rehberlik edecek
belirgin bir terapotik hedef olmadidi icin kordomalar daha
cok sarkomalar icin gelistirilmis kemoterapi rejimleri ile tedavi
edilmektedir ve bunlarin cogunda da cevap alinmadidi veya
cok az terapétik cevap alindigi bildirilmistir (14). Vinblastin,
actinomycin-d, siklofosfamid, metoteroksat, klorambusil
kordoma tedavisinde denenmis ve sonuclarin kot oldugu
bildirilmistir (9).

Kordoma konusunda yapilan molekiiler biyolojik ¢alismalar
bu tiimorlerin PDGFR alt tiplerini ve KIT reseptorlerini eksprese
ettiklerini gostermistir. Bu degisiklikler hedefli tedavilerin de
kullanilabilmesi konusunda bir kap1 agmistir (41). Kisitl sayida
olgu raporunda kordomalarda imatinib ve Sunitinib isimli
tirozin kinaz ihibitorlerinin kullanimini ve bu ilaglara parsiyel
cevaplarin oldugu bildirilmistir fakat bu sonuclar anektodaldir
ve bu gilin icin prospektif, randomize kontrolli ¢alismalara
dayandirilan bir hedefli ilag endikasyonu yoktur (41).

SONUC

Sik olarak kafa tabaninda yerlesim gdsteren kordomalar lokal-
agresif timorlerdir ve tedavileri kolay degildir. Cerrahi tedavi
yaklasimlarinin  amaci maksimal guvenli rezeksiyonlarin
saglanmasidir. Ozellikle kiiciik rezidiiel tiimérler konusunda
radyoterapi teknolojilerinin etkisi yuksektir. Bildirilen 6,29
yillik ortanca sagkalim bu hastaligin prognozunun modern
teknoloji ve gelismelere ragmen optimum olmadigini
gostermektedir. Hastalik biyolojisinin daha detayl anlasiimasi,
tedavi konusunda yeni gelismeleri miimkiin kilabilir.
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