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Benign Notochordal Cell Tumor: Case Report
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OZET

Amac: Notokord kokenli lezyonlar benign notokord hucreli ttimor, ekordozis fizalifora ve kordomay1 kapsar. Benign notokord hucreli timor
ile kordomanin gorintileme ve histopatolojik olarak ayirt edilmesi tedavi ve prognozlan farkli oldugu icin onemlidir.

Olgu: Bel agrisi yakinmasiyla basvuran 52 yasindaki kadin hasta malignite kuskusu ile sistemik olarak incelenmistir. Tomografide; lomber
2 vertebra korpusunda intramedtiller yerlesim gosteren, diizgin simirh, kortikal destriksiyon yapmayan ve yumusak doku komponenti
gostermeyen lezyon izlenmistir. Hastaya BT esliginde igne biyopsisi yapilmis ve biyopsi tanist “Benign notokord hiucreli timor” ile uyumlu
bulunmustur.

Sonuc: Bu olgu sunumunda, gereksiz tedavinin 6nlenmesi icin benign notokord hiicreli timor ve kordomanin ayirt edilmesinin ¢nemi
vurgulanmaktadir.

Anahtar Sozciikler: Benign notokord htcreli timor, Kordoma, Ayirict tant

ABSTRACT

Aim: Notochord-related tumors of the spinal column include benign notochordal cell tumor, ecchordosis physaliphora and chordoma.
Distinguishing benign notochordal cell tumor from chordoma with imaging and histopathological findings is critical because of prognosis and
treatment differences.

Case Report: A 52-year-old female patient who complained of low back pain was systemically examined with malignancy suspicion. On the
tomography, the lomber 2 vertebral corpus showed intramedullary lesion, smooth border, without cortical destruction, and no soft tissue
component. The patient was performed needle biopsy with CT guidance. In this case, the biopsy was compatible with benign notochordal cell
tumor.

Result: In this case report, it is desirable to emphasize the importance of distinguishing between chordoma and benign notochordal cell tumor
in order to prevent unnecessary treatment.
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GIRIS

kalinti” adi altinda tanmimlanan BNHT nadir gorulen intra-

Gincel Dinya Saghk Orgati (DSO) siiflamasina gore ossedz lezyonlardir (1,3,4). Genellikle klivus ya da vertebra

benign notokordal hicreli timor (BNHT) ve kordoma,
notokordal kokenli ttmorlerin spektrumunu olusturmaktadir.
Radyolojik ve histolojik kriterleri tanimlanmis olan bu

cisimlerinin orta hattinda bulunur ve notokordal kalinti
olduguna inanilir. Siklikla kafa tabani kemiklerinde, vertebra
korpusunda ve sakrokoksigeal kemiklerde gortlmektedir.

tamorler, tedavi ve klinikleri acisindan onemli farkhliklar
gostermektedir. Kordomalar progresif ve destruktif buyume
gosteren lokal agresif ve metastaz potansiyeline sahip
malign notokordal timorlerdir (1,2). Onceden “intra-ossedz
kokenli notokordiyal hamartom” veya “dev notokordiyal

Lomber vertebrada gorulme sikhgr yaklastk %2 olup,
kordomaya transformasyon riskinin son derece diisiik oldugu
bildirilmektedir. Makroskopik olarak, intra-osseoz lezyonlar
genellikle 2x4 mm boyutundadir (5). BNHT; akut- kronik
sirt agrist, uyusma, sertlik ve hareket kisithligi gibi spesifik

(J Curr Pathol 2017, 2:43-46)
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olmayan semptomlarla basvuran hastalarda gortntileme
yontemlerinde rastlantisal olarak saptamir (3). Histolojik
olarak kordomaya benzer olmakla birlikte, klinik davranis,
tedavi ve prognozu farkhdir.

OLGU SUNUMU

Bel agrist yakinmasiyla basvuran 52 yasindaki kadin hasta
malignite kuskusu ile sistemik olarak incelenmis ve yapilan
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tomografide, lomber 2 vertebra korpusunda intrameduller
yerlesimli, komsu kemik iligi alanlarina gore ytiksek dansiteli,
siirlart diizgiin, kortikal destruksiyon yapmayan ve yumusak
doku komponenti icermeyen lezyon izlenmistir (Sekil 1A,B).
MR’de T1'de hipodens, T2’de yag baskili sekanslarda belirgin
hiperintens ve kontrastli serilerde ise kontrast tutmayan
sklerotik bir lezyon saptanmistir (Sekil 1C-G). Kontrastlanma
gostermemesi ve sklerotik olmasi nedeniyle sklerotik bir
metastazdan ayirt edilemedigi icin PET-CT ile ileri tetkiki
onerilmistir. PET-CT de L2 vertebra korpusu sag yarisinda
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Sekil 1: Bilgisayarli tomografi aksiyal (A) ve sagittal (B) kesitlerinde lomber 2 vertebra
korpusunda intramediller yerlesimli, komsu kemik iligi alanlarina gore yuksek dansiteli,
siirlart duzgun lezyon. Lezyon komsulugunda korteks normal, destriiksiyon veya yumusak
doku komponenti izlenmiyor. T1 sagittal kesitte intramedller yerlesimli, komsu kemik iligi
alanlarina gore hipointens, sinirlart diizgun lezyon (C). T2 (D) ve yag baskili T2 aksiyal (E) ve
sagittal (F) serilerde; intrameduller yerlesimli, komsu kemik iligi alanlarina gore hiperintens,
siirlan duzgun lezyon. Lezyon komsulugunda korteks normal, destritksiyon veya yumusak
doku komponenti izlenmiyor. T1 postkontrast yag baskili sagittal kesitte lezyonda kontrast
tutulumu izlenmiyor (G).
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fokal artmis aktivite tutulumu nedeniyle metastaz acisindan
kuskulu olarak degerlendirilmis ve BT esliginde biyopsi
yapilmistir. Histopatolojik incelemede; cogu intertrabekuler
alanda ilik dokusunun yag dokuya benzer bir doku ile yer
degistirdigi dikkati cekmistir (Sekil 2A). Yag dokuya benzeyen
bu alanlarda bir kismi hafif eozinofilik sitoplazmali vakuollu
hucreler (Sekil 2B) yanisira; arada reaktif kemik ve osteoid
yapimi gorilmustir. Trabekullerin bir kismi kecemsi kemik
ozelligindedir. Immtinohistokimyasal incelemede lipoblastlara
benzerlik gosteren bu hiticreler keratin ile diffuz boyanma
gostermistir (Sekil 2C). Morfolojik ve immunohistokimyasal
bulgular birlikte degerlendirildiginde olgu BNHT ile uyumlu
bulunmustur. Operasyon sonrast yaklasitk 3 yildir hastada
herhangi bir yakinma bildirilmemistir.

TARTISMA

Mikroskobik ozellikleri ve boyanma paterni ile kordomaya
benzeyen, ancak cok farkl klinik davranisa sahip notokordal
lezyonlar, intravertebral disklerdeki notokordal kalntlar,
ekordosiz fizalifora ve BNHT leri icerir (1, 6). Benign notokord
hucreli tiimor, notokordal diferansiyasyon gosteren benign bir
tamordiir. Etiyolojisi tartismali olup aksiyel iskeletin gelisimi
esnasinda vertebral kolon icine dahil olan gelisimsel cubuk
benzeri yapinin normalde gestasyonun 10.haftasindan sonra
gorilmeyen persistant notokorddan ya da dogumdan sonra
gelistigi dustuntlmektedir (5). Aksiyel iskelette yerlesim
gostermeleri ve histolojik benzerlikleri bu tanilarin, benign
mikroskopik notokordal kalintilardan malign timorlere
uzanan notokordal lezyonlarin spektrumunu temsil ettigi
varsayimina yol acmistir. Ekordozis fizalifora ekstraossedzdur
ve BNHTler histolojik ve klinik malign ozellikleri olmayan
intraossedz notokordal lezyonlardir. BNHT terimi, kordoma
tanist  icin  gerekli kriterleri karsilamayan, postnatal
omurlardaki her boyuttaki intraossedz notokordal lezyonlar
icerir (6). BNHT lerin buiyik bir kismi genellikle otopside
rastlantisal olarak bulunan kugcuk lezyonlardir. Ancak daha
buytk olan BNHTler goruntileme sirasinda rastlantisal
taninabilir ya da olgumuzda oldugu gibi bel agrisi veya kuyruk
sokumu bolgesindeki agri ile birlikte gorulebilir (6). BNHT ler
radyografilerde, BT'de veya kemik taramalarinda siklikla
gorulemezken, buyuk boyutta olanlar ise BT gortnttilemede
sklerotik olarak gorulebilir. MR incelemesinde ise bizim
olgumuzda oldugu gibi; T2 agirlikh gortnttlerde hiperintens
sinyal ve T1 agirhkh goruntulerde hipointens sinyal gosteren
lezyonlardir (6).

BNHT, kemik icinde diizgun smirhdir. Histopatolojik
olarak BNHT'de; kordomanin karakteristik ozellikleri olan,
lobulasyon, hticre kordonlari, fibréz septalar, mikzoid
matriks, nekroz, mitoz ve belirgin sitolojik atipi bulunmaz
(1). Tumor hucreleri matiir lipositlere benzerlik gosteren,
vakuollu, santral/periferik yerlesim gosteren oval-yuvarlak
nukleuslu, kiictik nukleolliudir. Trabekiiler kemik korunmus
olup siklikla sklerotiktir (5,6). Tumor icinde sikca kemik iligi

Cilt 1, Say1 2, 2017; Sayfa 43-46

G —r—

Sekil 2: Intertrabekiiler alanda ilik dokusunun yag dokuya benzer
gortinumit (A), eozinofilik sitoplazmali vakuollu hiicreler (B) ve
lipoblast benzeri hucrelerde sitokeratin ile boyanma (C) (A: x100,
H-E, B: x200, H-E; C: x200)

45



Giincel Patoloji Dergisi

elemanlar bulunur. Immunohistokimyasal olarak kordomaya
benzer sekilde S-100, keratin, EMA, ve brachyury ile boyanma
gosterir (5). Bizim olgumuzda da benzer mikroskobik ve
immunohistokimyasal bulgular izlenmistir. Kordomalarda
da benzer htcreler bulunur ancak fibroz septalarla lobuillere
ayrilmis ve interselliller mikzoid matriks ile nikleer atipi,
hiperkromazi, mitoz ve mnekroz gorulur. Kordomalar
goruntiilleme yontemlerinde ve makroskopik incelemede litik,
ekspansil goruntim ve trabekiler yikim ile BNHT den ayirt
edilir (6). BNHT terimi, kordoma tanisi icin gerekli kriterleri
saglamayan, postnatal omurlardaki her boyuttaki intraossedz
notokordal lezyonu icerir (7,8).

Benign notokordal hicreli timortn ayirict tanisinda;
hemanjiom, osteoblastoma, osteonekroz ve kordoma yer
alir. Goruntileme, dogru taniya ulasmada kritik onem tasir.
BNHT, kordomalar ve hemanjiomlar MRde T2 hiperintensitesi
gosterir. Hemanjiomlar, T1 agirhkli dizilerde degisken bir
gorinume sahip olabilir, ancak tipik olarak diger ikisinden
farkl olarak hiperintens sinyal gosterir. Buytk oldugunda,
kordomalar ekstraossedz yumusak doku uzanimi gosterebilir.
BNHT'ler osteoskleroz gosterirken, kordomalar osteolitiktir

).

BNHTde tedavi secenekleri, izlemden cerrahi korpektomiye
kadar degisebilir. Asemptomatik hastalarda uzun streli
takip ve seri goruntuleme ile izlem gerekmektedir. Agriya
neden olan BNHTler icin konservatif tedavi semptomlarin
iyilestirilmesinde basarili olmakla birlikte, eksizyon ile
tam iyilesme olabilir (10,11). Bunun aksine, spinal / sakral
kordomalar, onemli morbiditeye neden olabilen, en-blok
cerrahi rezeksiyon ile tedavi edilir (1). BNHT ve kordomanin
cok farkli biyolojik davranislari ve tedavi yontemleri goz ontine
alindiginda, aralarindaki ayrim buytk onem tasimaktadir.

Bu olgu sunumunda BNHT tanisinin farkindahig saglanarak
kordoma ile BNHT nin ayirt edilmesinin énemi vurgulanmak
istenmistir. Boylece bu hastalarda gereksiz agresif tedaviden
kacimlmis olacakur.
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