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ÖZ 

Kordomalar embriyonal notokord kökenli olduğu düşünülen nadir, yavaş büyüyen, lokal agresif tümörlerdir.  Kafa tabanından sakruma kadar 
tüm omurga boyunca görülen kordomalar histolojik olarak benign karakterde olmasına rağmen yüksek lokal nüks oranına sahiptir ve nadiren 
metastaz da yapabilirler. Klinik davranış açısından kordomalar yavaş ve hızlı/agresif büyüyen iki ayrı grup olarak incelenebilir. Kafa tabanında 
yerleşen kordomalar kafa çifti bulguları ortaya çıkarabilirler. En sık karşılaşılan semptom çift görme ve baş ağrısıdır. Tedavi yaklaşımları arasında 
en etkin olanı cerrahi ekziyondur fakat kordomaların cerrahi tedavisinde, tümörün infiltratif-destrüktif olması ve nörovasküler yapılara yakın 
komşulukları ve ilk tanı anında büyük hacimlere ulaşmış olmaları nedeni ile onkolojik rezeksiyon çoğu zaman mümkün değildir. Hastaların 
büyük bir kısmında adjuvan tedaviye gerek vardır. Yoğun parçacık ışınlamaları ve radyocerrahi yöntemleri rezidüel/rekürran tümör tedavisinde 
etkin olarak bildirilmektedir.      

ANAHTAR SÖZCÜKLER: Kordoma, Kondrosarkoma, Kafa tabanı 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.

KEywoRDS: Chordoma, Chondrosarcoma, Skull base surgery

GiRiş

Kordomalar embriyonal notokord kökenli olduğu düşünülen, 
nadir, yavaş büyüyen, lokal agresif tümörlerdir. Kafa tabanın-
dan sakruma kadar tüm omurga boyunca görülen, histolojik 
olarak benign karakterde olmasına rağmen yüksek lokal nüks 
oranına sahip, nadiren de olsa metastaz yapabilirler. Nörolojik 
bulgular tümörün lokalizasyonuna göre farklılık gösterir; En 
sık görülen bulgular çift görme ve baş ağrısıdır. Klinikte davra-
nış açısından kordomalar iki grupta incelenebilir; Bunlar yavaş 
büyüyen grup ve hızlı-agresif büyüyen gruptur. Tümörün kli-
nik davranışı ve  hasta prognozu konusunda en önemli faktör 
tümörün biyolojisidir. Tedavi yaklaşımları arasında en etkin 
olanı cerrahi eksizyondur fakat kordomaların cerrahi tedavi-
sinde, tümörün infiltratif-destrüktif olması ve nörovasküler 
yapılara yakın komşulukları ve ilk tanı anında büyük hacimlere 
ulaşmış olmaları nedeni ile onkolojik rezeksiyon çoğu zaman 
mümkün değildir. Dünyada genel kabul gören tedavi stratejisi 
agresif bir yaklaşımla, cerrahi olarak mümkün olan en yüksek 
oranda tümör çıkarılmasını sağlarken, ek nörolojik kayba yol 
açmamak ve hayat kalitesinin korumaktır. Hastaların büyük 
bir kısmında adjuvan tedaviye gerek vardır. Yoğun parçacık 
ışınlamaları ve radyocerrahi yöntemleri rezidüel/rekürren tü-
mör tedavisinde etkin olarak bildirilmektedir.  Kordoma biyo-

lojisinin anlaşılması, tedavi stratejilerinin iyileştirilmesine yeni 
tedavi yaklaşımlarına imkan verecektir.  

TARiHÇE

Kordoma, 1856 yılında ilk olarak Luschka tarafından tanımlan-
mıştır. Bu tümörün klasik hücre tipi olan fizaliforöz hücreleri ta-
nımlayan ve bunun kıkırdak kökenli olabileceğini düşünen ise 
1857’de Virchow’dur. Zülch ilk olarak kordromalar içinde farklı 
prognostik grup olduğunu belirtmiştir. Müller ise 1858’de bu 
tümörlerin notokord kökenli olduğunu düşünmüş ve bu Götz 
tarafından 1997 yılında Galectin-3 ekspresyonunun gösteril-
mesi ile doğrulanmıştır. Kordomaya bağlı pons basısını ilk kez 
Klebs 1864 yılında tanımlamıştır. Fischer ve Steiner Müllerin 
teorisini kullanarak tavşanlarda bir malign kordoma modeli 
tanımlamışlardır. Başarılı ilk cerrahi kordoma rezeksiyonunu 
1909 yılında Cushing yapmıştır.  Heffelfinger ise kondroid tip 
kordomayı 1910 yılında tanımlamıştır (29). 

iNSiDANS

Kordoma nadir bir tümördür. Literatürde insidansa ait bilgiler 
değişiklik göstermektedir.  Farklı serilerde  insidans %0.2 ile 
%6,15 arasında bildirilmiş olsa da şu ana kadar yayınlanan en 
geniş seride insidans yüzbinde 0,08 olarak rapor edilmiştir (41). 
Kordoma ve kondrosarkomlar benzer anatomik lokalizasyon 
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ve benzer histopatoloji nedeniyle bir çok klinik seride 
birbirinden ayrılamamıştır. Bu çalışmalarda tüm intrakranial 
tümörlerin %0,2’sini ve tüm kafa tabanı tümörlerinin %6’sını, 
tüm kemik malignitelerinin ise %1-4’ünü oluşturdukları 
rapor edilmiştir (37,41). Kordomalarin %32’si kafa tabanında, 
%33 omurgada ve %29 sakrumda görülür (41). Kafa tabani 
olgularında cinsiyet dağılımı homojendir. Genellikle 50-60 
yaş arası saptanır, 20 yaş altı görülme oranı %5’tir ve bu yaş 
grubunda daha agresif klinik seyir bildirilmiştir. Kordomalar 
tüm omurga tümörlerinin %17,5’ini oluşturur ve primer kemik 
kanserleri arasinda kordomalar 4. en sık görülen patolojidir 
(41). 

PATOGENEZ

Kordomaların kökeni konusunda hala bilinmeyen çok şey 
olmasına rağmen tümör gelişimi konusunda bilgimiz son 
yıllarda önemli şekilde artmıştır. Korodomaların notokordiyal 
artıklardan kök aldığı konusundaki hipotez Müller tarafından 
1858’de ortaya atılmıştır.  Schisano ve Raffel’in 1982 yılındaki 
yazılarında kafa tabanındaki lokalizasyonların basisocciput 
ve basissphenoid olduğu bildirilmiştir (37,38). Bu  tümör 
lokalizasyonları notokordiyal kalıntıların yerleşimleri ile 
korelasyon gösterir (17,25,41).

Kordomaların notokordiyal artıklardan kök aldığını destekle-
yen bu çalışmaların ardından ailesel kordomalarda Brachyury 
geninin selektif duplikasyonu gösterilmiş ve ardından spora-
dik kordomalarda da bu proteinin normalden fazla yapıldığı 
bildirilmiştir (30). Primitif notokordda eksprese edilen ve son-
radan kaybolan bu proteinin in vitro ortamda maturizayonu 
durdurduğunu Hsu ve ark. tanımlamıştır (21) . 

PATOLOJi

Kordomalar yavaş büyüyen, kapsül oluşturmayan, lokal-inva-
ziv, nadiren de olsa metastatik olabilen tümörlerdir. Kafa taba-
nında bir çok anatomik lokalizasyonda görülebilir. En sık yerle-
şim yeri sfenooksipital sinkondroz çevresidir. Metastazlar has-
taların %3-48’inde görülür; daha sıklıkla sakrokoksigeal lokali-
zasyonlu tümörlerdir ve bulgu vermeyebilirler (9). Kordomalar 
ekstraaksiyel yerleşimlidir. Saf intradural olan kordomalar çok 
nadirdir. Gross incelemede jelatinöz görünümlü ve lobüle ola-
bilen lezyonlardır. Patolojik sınıflamada klasik, kondroid ya da 
dediferansiye tipler ayırdedilir. Işık mikroskopisi malign dav-
ranışa rağmen benin bir görünüm sergiler. Klasik kordomanın 
incelenmesinde berrak fakat granüler hücrelere rastlanır. Kor-
domaların psödo-kapsülü kafatabanında yumuşak dokuya in-
filtrasyonu sonucunda oluşur. Klasik kordomanın ışık mikros-
kop incelenmesinde berrak fakat granüler hücrelere rastlanır. 
Sitoplazma eozinofilik ve PAS (Periodik Asit Schiff) pozitiftir. 
Daha büyük, ekzantrik çekirdekli, vakuoller içeren retiküle si-
toplazmalı fizaliforöz hücreler olarak bilinen hücreler içerirler. 
Bu hücreler kordomalar için spesifiktir. Klasik kordomanın var-
yasyonları olan ve ekstraselüler matriksin az olduğu “hücre-
den zengin kordomalar” ve adipositlere benzeyen hücrelerin 
de görüldüğü “lipoid kordomalar” tanımlanmıştır. 

Ilk olarak Heffelfinger tarafından tanımlanan kondroid kor-
domalar, laküner alanlarda kondrositlere benzeyen hücre 

adacıklari içermeleri ile diğer kordomalardan histolojik olarak 
ayrılırlar. Bu lezyon birçokları tarafından kordomaların bir alt 
tipi olarak kabul edilmektedir. 

Nadir olarak kordomalar yuvarlak hücreli tümörlere ya da 
iğsi hücreli sarkomlara benzeyen alanlar içerebilir. Bu olgular 
dediferansiye kordomalar olarak adlandırılır; saldırgan bir 
davranışa ve kötü prognoza sahiptir. Pediatrik popülasyonda 
daha yüksek oranda görülur ve sıklıkla sakrokoksigeal bölgede 
yerleşir. Dediferansiye kordomalara ilk prezentasyonda %4 
oranında rastlanır. Bu oran rekürren hastalarda %9’a kadar 
çıkabilir. 

Kondrosarkomlar benzer lokalizasyonlarda görülmelerine ve 
benzer morfolojiye sahip olmalarına rağmen kordomalara 
göre daha tahmin edilebilir ve benign bir davranış sergilerler. 
Kordoma, pleomorfik adenom, müsinoz adenokarsinom ve 
kondrosarkom tanıları birbiriyle karışabilir ve bu ayrım immu-
nohistokimyasal tekniklerle yapılabilir. Kordoma patogene-
zinde önemli bir rol oynadığı kanıtlanan Brachyury isimli bir 
transkripsyon faktörü, kordomaların tanısı konusunda güve-
nilir bir protein olarak yerini almıştır (36). Ayrıca radyolojik ve 
morfolojik olarak kodromaları takilt edebilen kondrosarkom-
ların izositrat dehidrogenaz (IDH) mutasyonu taşımaları da 
ayırıcı tanı konusunda önemli bir yardımcıdır (5).

KLiNiK BULGULAR

Kordomalar kranial bölgeden sakrokoksigeal bölgeye kadar 
tüm omurga boyunca yerleşimli olabilirler. Doğal olarak 
klinik bulgular yerleşim yerine göre ve tümörün büyüme 
doğrultusuna göre değişiklik göstermektedir. Genellikle yıllar 
süren baş ya da boyun ağrısı gibi semptomların ardından 
hızlı başlayan nöropatolojik bulgular ile kliniğe başvururlar.  
Kafa tabanı kordomalarının cerrahi total rezeksiyonları 
spinal kordomalardakinin aksine nadiren mümkün olur. 
Hastalığın seyrini primer olarak biyolojisi belli etse de 
cerrahi rezeksiyon derecesinin yüksek olması yaşam süresini 
uzatmaktadır. Tedavi edilmemiş kordomalarda semptomların 
başlamasından sonra ortalama sağkalım 6-28 aydır. Dolayısıyla 
tanı alan semptomatik kordoma olguları tedavi edilmelidir. 
Tüm kordoma olgularında uygulanabilecek optimal bir 
tedavi yoktur. Cerrahi, radyoterapi ya da her ikisinin birlikte 
kullanımından sonra ortalama yaşam beklentisi 3,6 yıldan 
6,6 yıla çıkar (24). Tümörün interensek biolojisine bağlı olarak 
semptomların başlaması ve klnik tanının konması arasındaki 
süre ortalama 1 hafta ile 16 yıl arasındadır.  

Kordomalar konusunda şimdiye kadar yapılan tüm çalışmalar-
da prognozları açısından birbirinden keskin sınırlarla ayrılan 
iki grup dikkat çekmiştir (24). Bunlardan ilki 3-5 yıl içerisinde 
mortal seyreden kötü prognozlu grup diğeri ise yavaş seyre-
den iyi prognozlu gruptur. Bugüne kadar bir çok araştırıcı bu 
iki grubun karakteristiklerinin ne olduğunu araştırmıştır. Laws 
2001 yılında bu iki grup arasındaki farkın tümörün intrensek 
biyolojisinden kaynaklandığını bildirmiştir (24). 

Kranial kordomalar sakrak kordomalardan 1 dekad önce 
klinik bulgu verirler. Diplopi ve baş ağrısı en sık görülen 
semptomlardır. En sık 6. ve daha sonra sırasıyla 3. ve 4. kafa 
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çiftlerinin paralizileri görülürken hastaların yüzde 50’sinde 
ptozis saptanmaktadır. 

TANI 

Kordomaların gerçek tanısı patolojik inceleme ile konulur. 
Fakat radyolojik görüntüleme; Direkt grafi, bilgisayarlı 
tomografi (BT) ve Manyetik Rezonans Görüntüleme (MR) 
gibi incelemeler tümörün özelliklerini belirlemeye yardımcı 
olur.  Günümüz teknolojisi ile yapılan tetkiklerde kordoma 
ve kondrosarkoma ameliyat öncesinde radyolojik tetkiklerle 
güvenilir bir şekilde birbirinden ayrılamaz (28). Kordomalar ve 
kondrosarkomaların ikisi de mezenkimal kökenli tümörlerdir 
fakat farklı biolojik özellikler gösterirler. Aynı  nöral aksiste 
görülebilirler. Kranial kordomaların klasik görünümü klivusu 
simetrik infiltre eden bir kitle şeklindedir. Tomografide 
kemik dokuda destrüksiyona yol açan bir yumuşak doku 
kitlesi görülür (23). Özellikle kranial foramen invazyonunu 
göstermek konusunda BT ayrımı daha iyi gösterir.  

Magnetik Rezonans Görüntüleme (MRG) kordomaların gö-
rüntülenmesinde altın standarttır (Şekil 1A,B). Tipik olarak 
kordomalar MRG incelemesinde klivustan kaynaklanan ve 
ekspansil kemik destriksiyonuna neden olan, homojen, hi-
pointens lezyonlar olarak görünür. T1 ağırlıklı incelemelerde 
heterojen, hipointensken, T2 ağırlıklı incelemelerde hete-
rojen, hiperintense değişken miktarlarda kontrast tutabilen 
lezyonlardır. Metastazlar sonrasında klivusta en sık rastlanan 
kitle kordomalardır. Normal klivus MR incelemelerinde düşük 
sinyal intensitesindedir ve yaşla birlikte kemik iliğindeki yağ 
miktarının artışına bağlı olarak T1 sinyali daha da azalır (42).  
MR incelemelerinde kordomaların lobüller oluşturarak büyü-
dükleri izlenir. Kordoma ve kondrosarkomlar klivusta yerle-

şimli diğer tümörlerden kolaylıkla ayrılır (7). Ayırıcı tanıda yer 
alan patolojiler menenjiyomlar, invaziv hipofiz adenomları, 
plazmositomlar, metastatik tümörler, sfenoid sinüs karsinom-
ları, nazofaringeal karsinomlar, lenfomalar, granülomatöz has-
talıklar ve kıkırdak tümörleridir. Fakat kordomaların farklı bir 
prognoz taşıyan kondroid alt tipi ya da kondrosarkomlardan 
ayrımını sağlayabilecek güvenilir bir bulgu yoktur. Literatürde 
kordomalar ve kondrosarkomaların radyolojik olarak birbirin-
den ayrılabilecekleri ortaya atılmıştır (4). Fakat kliniğimizde 
yapılan radyolojik özelliklerin ele alındığı çalışmada literatür-
de iddia edilen görüntüleme bulgularının hiçbirinin kordoma-
ları kondrosarkomlardan ayıramadığı gösterilmiştir. Serebral 
anjiyografik incelemeler, intrakraniyel vasküler oluşumlar tü-
mör tarafından daraltılmış, tutulmuş, ve distorsiyona uğramış 
ise gereklidir. Ayrıca DSA venöz sistemin görüntülenmesi için 
değerlidir. İnternal karotid arterin ameliyat esnasında kapatıl-
ması düşünülüyorsa balon oklüzyon testi uygulanabilir.

İntraoperatif ultrasonografi, BT ve MR kafa tabanı ameliyatları 
sırasında rezidüel tümör hacmini azaltmakta önemlidir. 

TEDAvi 

Kordoma düşünülen radyolojik görüntü saptandığında 
primer tedavi cerrahi olarak düşünülmelidir. Tedavi 
edilmeyen kordomalarda semptomların başlamasından sonra 
ortalama sürvi 28 aydır. Yaşam beklentisinin uzun olmaması 
kordomaların doğal seyirde bırakılmaması ve daha küçük 
boyuttayken  tedavi şansının tanınmasını gerektirir. Cerrahi ve 
radyoterapinin eklenmesi ortalama yaşam beklentisini uzatır. 
Parsiyel, subtotal, radikal rezeksiyon ve değişik şekillerde 
radyoterapi uygulanmaları tanımlanmıştır. Daha yüksek 
oranda eksizyon daha uzun hayatta kalım sağlar (4). Radikal 

şekil 1: Klivus ortasında asimetrik yerleşimli, baziler arteri karşı tarafa doğru iten ve beyin sapı üzerine belirgin bası etkisi 
olan klasik  bir kordoma olgusunun şekil A’da görülen kontrastlı T1 ağırlıklı MR incelemesinde az ve heterojen kontrastlandığı 
izlemektedir.  Şekil B’de postoperatif kontrastlı incelemelerde lezyonun total olarak eksize edildiği izlenmektedir.

A B
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Subfrontal yaklaşımlar

Klival kitlenin yanı sıra suprasellar uzanımı da olan tümörlerin 
rezeksiyonu için orta hat subfrontal kraniotomiler çok 
uygundur. Bifrontal kraniotomilerle orbitonazal osteotomileri 
kombine eden Derome’un transbazal, Sekhar’in “extended 
subfrontal” yaklaşımları ve bunların modifikasyonları sık 
kullanılan girişimlerdir (15,39). Ethmoidal yaklaşımlar sonrası 
oluşan anosmiden kribriform plate etrafı yapılacak çembersel 
bir osteotomi ile olfaktör fonksiyonlar korunarak uzak durulur 
(16). Bu yaklaşımda lateralde ulaşılabilecek sınır, optik sinirler, 
petröz apeksler, abdusens siniri, ve hipoglossal kanallar 
tarafından belirlenir ve bu anotomik bariyerler geçilecek 
ise lateral yaklaşım da eklenmelidir. Bu girişimler minimal 
beyin ekartmanı ile C2 seviyesine kadar derin bir görüş açısı 
sağlamaktadır. Fakat lateral yapılara ulaşım kısıtlıdır. Klivus 
seviyesinde trigeminal kökler ve hipoglossal sinirler cerrahi 
yaklaşımın lateral sınırlarını oluşturur. 

Transsfenoidal yaklaşımlar ve anterior klivektomi

Uygun olgularda transsfenoidal cerrahi klival kordomalara 
direkt, kısa ve rölatif olarak daha az invaziv bir yaklaşım 
sağlar. Standart transsfenoidal yaklaşım klivus içinde ya da 
beyin sapına kadar uzanan farklı tümöral uzanımların tedavisi 
için modifiye edilebilir ve hatta anterior klivektomi şeklinde 
yapılabilir (2,16).

Transoral yaklaşımlar kraniyovertebral bileşkenin önünde 
kalan ekstradural lezyonlara beyin sapını ekarte etmeden 
direkt uzanım sağlarlar. Standart girişimle inferior 1/3 
klivustan kaudale C3’e kadar uzanır. Yumuşak ya da sert 
damak ayrılarak klivusun daha üst kısımlarına, lateralde de 
jugular foramenlere kadar uzanım sağlar (40). 

Parasellar yapıların kordomalar tarafından tutulumuna sıklıkla 
rastlanır ve laterale uzanım olduğu durumlarda anterolateral 
yaklaşımlara gereksinim duyulur (20).

Klival kitlenin yanı sıra suprasellar uzanımı da olan orta hat 
kordomalara anterior ya da lateral transkranial yaklaşım 
denenir. Kraniovertebral bileşkedeki tümörlere subfrontal, 
maksillotomi ve transoral yaklaşımla alınabilir.

Transmaksiller yaklaşımlar

Sfenoide ile üst ve orta klivusa uzanan extradural ve minimal 
lateral yayılım gösteren lezyonlar için uygundur (1). İntradural 
lezyonlarda da kullanılabilir ancak intradural lezyonu olanlar-
da lateral yaklaşım tercih edilir. Bu yaklaşımla lateral sınırlar; 
medial pterigoid plate, foramen magnum düzeyinde ICA, ka-
vernöz sinüs, hipoglossal kanallar ve juguler foramendir (1). 
Maksillotomi yaklaşımına ilave olarak maksilla ve yumuşak 
damağa yapılan orta hat sagittal girişimler geniş görüş alanı 
sağlar (14). Uzatılmış transsfenoidal veya transetmoidal yak-
laşım, lezyona ipsilateral olmak üzere maksiller osteotomi ile 
birlikte, üst klivus, sella Tursika veya kavernöz sinüsün medial 
kısmını tutan tümörlerde kullanılabilir (14). 

Anterolateral yaklaşımlar

Fronto-orbito-zigomatik yaklaşım üst klivus yerleşimli, late-
ralde kavernöz sinüse yayılan, intradural yapılara invazyon 

rezeksiyon ve stereotaktik radyocerrahi veya yüklü-partiküllü 
radyasyon uygulamaları efektif tümör kontrolü sağlarlar ve 
yaşam kalitesini düzeltir (16,6). Cerrahi, radyoterapi ya da 
her ikisinin birlikte kullanımından sonra ortalama yaşam 
beklentisi 3,6 - 6,6 yıldır (10). 

Pamir ve ark.nın yapmış olduğu çalışmada kordomaların pri-
mer tedavisi cerrahi olarak kabul edilmiştir (30,31-33). Kor-
doma yavaş ve invaziv bűyűyen tűmörlerdir. Cerrahi olarak 
kombine ve kompleks yaklaşım gerekmektedir. Kliniğimizde 
yapilan seride 20cm3 den daha fazla hacmi olan tümörlerin 
daha sık nüks ettikleri saptanmıştır. Ayrıca erken dönemde 
uygulanan gamma-knife tedavisinin geç dönemde uygulan-
masindan daha efektif olduğu da gösterilmiştir. Eğer rezidüel 
tümör hacmi 30cm3 den fazla ise hastanın tekrar cerrahi yapil-
masi uygundur (33,34).  

Cerrahi Tedavi

Tüm dünyada kordoma tedavisinde kabul gören, bu tümörle-
rin maksimal ve emniyetli rezeksiyonların tedavinin bel kemi-
ğini oluşturduğudur. Kordomaların kafa tabanındaki yerleşim 
yerleri, boyutları ve çevrelerindeki nörovasküler yapılar dola-
yısı ile geniş en-blok rezeksiyonlar mümkün değildir. Cerrahi 
stratejiler total rezeksiyonu amaçlayan intralezyonal tümör re-
zeksiyonları üzerine kurulur. Hangi tip cerrahinin hastalar için 
daha iyi olduğu konusunda altın bir standart yoktur Bu güne 
kadarki çalışmalar hastaların daha radikal cerrahilerden yarar 
gördüğünü göstermiştir (34,35). Birçok araştırmada rekürrens 
ve rezeksiyon oranı arasında ters ilişki görülmektedir (7). Bu 
ilişki özellikle genç hastalarda daha belirgindir. Kafa tabanı gi-
rişimlerinin rutin kullanılması rezidüel tümör oranını % 20’den 
% 9,2 ‘ye azaltmıştır. Kordoma rezeksiyonu için, transsfenoidal, 
transmaksiller, transnazal, servikal anterior retrofaringeal ve 
transoral yaklaşımlar kullanılırken, endoskopik yöntemler son 
yıllarda önemli bir yer oluşturmaktadır. 

Günümüz cerrahi teknikleri ile tüm kordoma olgularını tedavi 
edebileceğimiz tek cerrahi yaklaşım yoktur. Seçilecek cerrahi 
teknik tümörün lokalizasyonu, uzanımı, büyüme paterni ve 
çevre vital dokularla ve durayla olan komşuluğu göz önüne 
alınarak belirlenir. Genel bir kural olarak kafa tabanının mer-
kezinde yerleşimli kordomalara anterior yaklaşımla, lateral 
uzanım gösterenlere ise lateralden yaklaşılır. Kraniovertebral 
bileşkede orta hatta kalan kordomalar orta hat subfrontal, 
transmaksiller, ya da transoral yaklaşımlarla eksize edilebilir.  
Kraniyovertebral bileşkede laterale uzanım gösteren tümörle-
re ekstrem lateral yaklaşımla ulaşılabilir. 3 Tesla intraoperatif 
MR ve nöronavigasyon kullanımı ile cerrahi daha da iyileşti-
rilebilir. Pamir ve ark.nın yayınlamış olduğu seride kafatabanı 
cerrahisi ile yapılan cerrahilerin daha yüksek rezeksiyon oran-
ları sağladıkları gösterilmiştir (29,31-34). 

Kordoma cerrahisinde son yıllarda radyocerrahinin gelişimi 
ile radikal cerrahi tedavi uygulanması yerine nörovasküler 
yapının maksimal korunduğu, kontrollü rezeksiyon yapılması 
daha sık düşünülmektedir. 

Anterior Yaklaşımlar

Anterior yaklaşımlar anterior orta hat subfrontal, transfenoidal, 
anterior midfasial, transoral ve anterolateral yaklaşımları içerir. 
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orta derecede dozlar uygulanabilir. Konvansiyonel radyote-
rapi ile rapor edilen 5 yıllık progresyonsuz sağkalım %17-39 
seviyesindedir (11). Farklı çalışmalarda artan radyasyon doz-
ları ile daha başarılı sonuçlar alınabildiği ortaya atılmıştır. Mo-
dern ekipman ve protokollerle günümüzde radyoterapi ile 
sağlanabilecek 5 yıllık progresyonsuz sağkalım % 50 civarın-
dadır. Fakat olguların çoğunda uzun dönem tümör kontrolü 
sağlanamaz. Radyoterapinin radyocerrahi ile kombinasyonu, 
radyosensitizan ajanların tedaviye eklenmesi gibi yaklaşımlar 
denenemektedir.  Kordomaların çoğu cerrahi rezeksiyon son-
rası tekrarlarlar ve bir çeşit adjuvan tedaviye hemen her za-
man gerek duyulmaktadır. Radyasyon tedavisi dolayısıyla lo-
kal kontrolü sağlamak amacıyla kullanılmaktadır. Radyasyon 
teknolojisindeki gelişmeler (Yüksek enerjili partikül radyasyon 
tedavileri) daha yüksek dozda radyoterapi ile daha az çevre 
dokuya zarar verebilmeyi başarmıştır.   

Radyocerrahi

Radyocerrahi teknikleri dozimetrik planlama ile çevre 
dokulara minimal yan etki yaparak lezyona maksimum ışın 
yönlendirilmesi prensibine dayanırlar. Kordomalar konusunda 
günümüzde birçok kanser merkezinde kabul edilen en 
efektif tedavi yöntemi, geniş en-blok eksiyon sonrasında 
yüksek enerjili partikül radyasyon tedavileridir (örn: Proton-
Beam).  Gamma-knife küçük boyutlu kordomaların primer 
adjuvan tedavisinde önemlidir fakat rekürren lezyonlardaki 
etkisi daha kısıtlıdır. Adjuvan tedaviler arasında proton 
radyocerrahi en etkili olanıdır. Bu çok yüksek enerjili bir 
radyocerrahi tekniğidir. Austin-Seymour ve ark.  postop 
yüksek doz proton radyocerrahi alan (ort. Tümör dozu 69 Gy) 
68 hastanın sonuçlarını bildirdiler (8). 17-152 ay arası izlenen 
bu hastalarda 5 yıllık tümör lokal kontrol oranı % 82 ve nüks 
olmadan yaşam oranı % 76 olarak bulundu. Erkeklerde ve 
küçük tümörlerde daha iyi prognoz gösterildi. Muenzenrider 
ve ark.nın 56,8-75,6 cGy doz radyasyon sonrası 5 yıllık nüks 
olmadan sağkalım oranı %76 ve total sağkalım oranı toplam 
194 hasta için %90 olarak saptandı (26). Hug ve ark. 64,8-79,2 
cGy arası dozda proton radyoterapisi alan 58 kafa tabanı 
kordoma ve kondrosarkoma hastası tanımladılar. Bunların 5 
yıllık lokal tümör kontrol oranları kondrosarkomalar için %75, 
kordomalar için ise % 59 olarak saptandı. Bu yayında tümör 
hacmi ve beyin sapı tutulumunun kontrol oranını etkilemediği 
bildirilmiştir (22). 

Yüksek enerjili olmayan radyocerrahi tekniklerinin sonuçları 
ise bu kadar net değildir. Muthukumar ve ark. 15 kafa tabanı 
kordoma ve kondrosarkomu hastası için gamma knife 
cerrahisinin mikrocerrahiye alternatif olduğunu belirtmişlerdir 
(27). Maksimum 24-40 Gy tümör dozunda ortalama 36 Gy, ve 
yine tümör sınır dozu 12-20 Gy, ortalama 18 Gy ortalama 4.6 
ml boyutlu tümörler için 8 hastada çalışılmış, ve bunların 3’ü 
stabil kalırken 4’ü eksitus olmuştur. Küçük hacimli tümörlerde, 
radyocerrahi güvenli bir metod olarak görülmüştür. Debus ve 
ark. fraksiyone stereotaktik radyoterapi alan 45 kordoma veya 
kondrosarkoma hastasının 5 yıllık sağkalım oranlarını % 50 
ve % 82 olarak saptadılar (13). Strereotaktik radyocerrahi için 
küçük boyut ve yerleşim yerleri önemli kriterlerdir. Kafa tabanı 

gösteren tümörler için kullanılır. Bu yaklaşımın avantajları: mi-
nimal beyin retraksiyonu, lezyona giden kısa yol, çok yönlü bir 
görüş açısı elde edilmesi ve kontaminasyonun olmamasıdır 
(10,19). 

Lateral Yaklaşımlar

Lateral yaklaşımlar orta kafatabanına orta fossa tabanından 
yaklaşır. Bu girişimler arasında subtemporal yaklaşım internal 
oditor kanal standart orta fossa yaklaşımı ve uzanımları 
vardır. İnferolateral yaklaşımlarda temporomandibuler eklem 
açılarak infratemporal fossadan tümöre yaklaşılabilinir. 

Posterior Yaklaşımlar

Presigmoid ve far lateral/ekstrem lateral yaklaşımları kapsar. 

Presigmoid yaklaşım

Presigmoid yaklaşımlar basit bir mastoidektomiyi farklı de-
recelerde petrozektomi ile kombine eder. Petrozektominin 
miktarı hastanın preoperatif bulguları ve cerrahi gereklilik 
tarafından belirlenir ve parsiyel labirentektomiden, total labi-
rentektomiye ve petrozektomiye kadar uzanır. Tanslabirentin 
yaklaşım anterolateral beyin sapını ve sebellopontin açıyı gö-
rebilmemizi sağlar. Büyük ve yaygın tümörlerin cerrahisinde 
bu yaklaşımlarin hepsi anterolateral ya da far-lateral girişim-
lerle kombine edilebilir. 

Far lateral yaklaşım 

Alt klivus yerleşimli ve kraniyovertebral bileşkeye lateral 
uzanım gösteren kordomalara yaklaşım sağlar. Kordomalar 
beyin sapı anterior ya da anterolateralinde yerleştikleri için bu 
yaklaşımın verdiği kraniovertebral bileşkeye yandan bakış son 
derece önemlidir. 

Ekstrem-lateral transkondiller yaklaşım 

Alt klivus ve kranioservikal bileşke etrafı tümörler için 
kullanılır.  Kısa ve geniş bir yol oluşmasını sağlar (29). Oksipital 
kondilleri tutan tümörlerde aynı seansta kranioservikal 
bileşke stabilizasyonu yapılabilir. Ardından halo vest ve diğer 
enstrümantasyonun eklenebildiği orta hat oksiputoservikal 
fixasyon yapılır, ancak unilateral kraniyoservikal fiksasyon 
uygulanması da bildirilmiştir (20). 

Adjuvan Tedaviler

Kordomaların büyük bir çoğunluğu cerrahi sonrasında rekür-
rens gösterir, dolayısı ile adjuvan tedaviye hemen her zaman 
ihtiyaç duyulur. Konvansiyonel radyoterapi yöntemlerinin et-
kisiz kalmaları kordomaların radyorezistan oldukları düşünce-
sini yaratmış, fakat son yıllarda partikül ışınlaması ve radyocer-
rahi teknikleri kullanılarak yayınlanan ümit verici sonuçlar bu 
konudaki çalışmalara tekrar ivme kazandırmıştır.

Konvansiyonel Radyoterapi

Rezidüel ve rekürren tümörlerin büyük çoğunluğunda radyo-
terapi uygulanır (3,9). Sadece radyoterapinin sonuçları, cer-
rahi tedavi sonrası radyoterapiden daha kötüdür. Optik sinir 
ve beyin sapına olabilecek olan hasarı engellemek için, kafa 
kaidesi kordomalarında konvansiyonel radyoterapi de ancak 
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kordomalarında tümör volümünü küçültmek için yapılacak 
cerrahi sonrası optik sinirler, kiazma ve beyin sapı gibi 
yapılardan belirli uzaklıklarda kalmak koşulu ile radyocerrahi 
uygulanması, efektif bir metod olarak saptanmıştır. 

Medikal Tedavi

Kordoma tedavisinde antrasiklin, cisplatin, camptothecin 
analogları ve alkalin maddeler denenmiş ve bu klasik 
kemoterapötiklerin tedavide belirgin bir etkilerinin 
olmadığı gösterilmiştir (2). Kordoma onkogenezinin daha 
detaylı anlaşılması ile ortaya çıkan moleküler hedefler  yeni 
potansiyel efektif tedaviler konusunda bir heyecan yaratmıştır 
(12).  Tüm tedavi opsiyonları tükendiğinde paliatif olarak 
kemoterapi denenebilir.  Rasyonel tedaviye rehberlik edecek 
belirgin bir terapötik hedef olmadığı için kordomalar daha 
çok sarkomalar için geliştirilmiş kemoterapi rejimleri ile tedavi 
edilmektedir ve bunların çoğunda da cevap alınmadığı veya 
çok az terapötik cevap alındığı bildirilmiştir (14). Vinblastin, 
actinomycin-d, siklofosfamid, metoteroksat, klorambusil 
kordoma tedavisinde denenmiş ve sonuçların kötü olduğu 
bildirilmiştir (9). 

Kordoma konusunda yapılan moleküler biyolojik çalışmalar 
bu tümörlerin PDGFR alt tiplerini ve KIT reseptörlerini eksprese 
ettiklerini göstermiştir. Bu değişiklikler hedefli tedavilerin de 
kullanılabilmesi konusunda bir kapı açmıştır (41). Kısıtlı sayıda 
olgu raporunda kordomalarda İmatinib ve Sunitinib isimli 
tirozin kinaz ihibitörlerinin kullanımını ve bu ilaçlara parsiyel 
cevapların olduğu bildirilmiştir fakat bu sonuçlar anektodaldir 
ve bu gün için prospektif, randomize kontrollü çalışmalara 
dayandırılan bir hedefli ilaç endikasyonu yoktur (41).

SONUÇ

Sık olarak kafa tabanında yerleşim gösteren kordomalar lokal-
agresif tümörlerdir ve tedavileri kolay değildir. Cerrahi tedavi 
yaklaşımlarının amacı maksimal güvenli rezeksiyonların 
sağlanmasıdır. Özellikle küçük rezidüel tümörler konusunda 
radyoterapi teknolojilerinin etkisi yüksektir. Bildirilen 6,29 
yıllık ortanca sağkalım bu hastalığın prognozunun modern 
teknoloji ve gelişmelere rağmen optimum olmadığını 
göstermektedir. Hastalık biyolojisinin daha detaylı anlaşılması, 
tedavi konusunda yeni gelişmeleri mümkün kılabilir.
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