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Extraskeletal Myxoid Chondrosarcoma

ABSTRACT

Extraskeletal myxoid chondrosarcoma is a rare soft tissue tumor characterized
by uniform spindle cells arranged in a reticular growth pattern in abundant
myxoid stoma. Although originally believed to be a variant of chondrosarcoma,
the World Health organization has classified it as a tumor of uncertain diffe-
rentiation due to its lack of cartilaginous differentiation. A-79-year-old-male
patient was operated with the complaints of the arm mass for 6-7 years and
total excision performed. Histppathological investigation of the tumor showed
oval and spindle uniform cells which were created cords and pseudoacini in
myxoid stroma. This rare case was presented with it’s pathological features.
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OZET

Ekstraskeletal miksoid kondrosarkom bol miksoid stroma icinde lniform igsi
hiicrelerin agsi1 biyiimesi ile karakterize nadir goriilen bir yumusak doku
timoriidir. Her ne kadar onceleri kondrosarkomun bir varyanti oldusuna
inanilsa da, diinya saglik orglitii kikirdak farklilasmanin eksikligi nedeniyle bu
tiimorleri belirsiz farklilasma gosteren timorler olarak siniflandirmistir. 6-7
yildir kolunda kitlesi olan ve son bir yildir biiyiime sikayeti olan 79 yasinda
erkek hastaya total kitle eksizyonu yapilmistir. Timéoriin histopatolojik in-
celemesinde miksoid stroma icerisinde kordlar ve psddoasiner yapilar yapmis
uniform oval ve igsi hiicreler goriildii. Bu nadir olgu patolojik 6zellikleriyle
beraber sunuldu.
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Ekstraskeletal Miksoid Kondrosarkom

GIRIS

Ekstraskeletal miksoid kondrosarkom (EMK) nadir goriilen
bir yumusak doku timoru olup ilk kez Stout ve Verner
tarafindan 1953 yiinda tanimlanmistir (1-2). Her ne
kadar onceleri kondrosarkomun bir varyanti olduguna
inanilsada, 2002 yilinda dinya saglik orgiitii tarafindan
kikirdak farklilasmanin  eksikligi nedeniyle, belirsiz
farklilasma gosteren tumorler olarak simflandintmistir
(3). EMK, tim yumusak doku sarkomlarinin %2 sinden azim
olusturur (4). Bu timorler genel olarak %80 ekstremite-
lerde %20 govdede goriilmesine ragmen, scrotum ve par-
mak gibi nadir lokalizasyonlarda da bildirilmistir (5,6).
Erkeklerde, kadinlara gore 2 kat daha fazla goriilmekte
olup 6. ve 7. dekadlarda goriilme insidansi pik yapar (4).
EMK’ lar iskeletal kondrosarkomlardan farkli olarak,
t(9;22) (g22;q12) resiprokal translokasyonu gosterir (7-
8). Bu tumorler dusuk grade ve uzun klinik gidisata sahip
olsalarda, yiiksek oranda niiks ve metastaz yapma potan-
siyelleri vardir (9).

OLGU SUNUMU

6-7 yildir sag kolda sislik sikayeti olan 79 yasinda erkek
hasta son bir yildir kitlede biiyime olmasi lizerine or-
topedi klinigine basvurdu. Goriintiilemesinde cilt altinda
kemikle iliskisi olmayan kitle izlendi. Total olarak eksize
edilen kitlenin makroskobik incelenmesinde, Uzerin-
de 9x1 cm olculerinde deri elipsi bulunan 16x10x8 cm
olculerinde san kahverenkli yuvarlakca doku parcasiydi.
Kesitlerle tarandiginda 15x10x7 cm oOlclilerinde sinirlan
dizenli, sarims1 renkte bol mukoid dejenerasyon alanlari
iceren tumoral yap1 izlendi. Ayrica tumor icerisinde kistik
bosluklar ve kanama sahalar dikkati cekti.

Dokularin  mikroskobik degerlendirmesinde, muskuler
ve lipomato doku icerisinde fibroz septalalarla ayrilmis
multinoduler gelisme paterni gosteren, sinirlan dizenli,
miksoid stromadan zengin timoral yapi izlendi. TUumoru
olusturan hicreler baz alanlarda oval yuvarlak epiteloid
yer yerde igsi goriinlimde, hafif pleomorfizm gosteren
hiicreler olup kordonlar, trabekiiler ve psodoasiner
yapilar yapmaktaydi. Baz1 alanlarda timor kordonlar
arasinda kanama sahalan da mevcuttu. Tumoral dokuda
10 biylik biiyitme alaninda (x40 objektif ile) 3 adet
mitoz sayildi. immunohistokimyasal calismada vimentin
ve GFAP pozitif, S100 tek tuk pozitif, CD34, CD68, des-
min, SMA, myoglobin, pansitokeratin ve EMA ile negatif
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ayrilmis timor adalari
(H&E x40), B- Tiimor kordonlari arasindaki miksoid
stromada kanama alanlari (ok, H&E x40), C- epiteloid
sahalar (H&E x100) D- igsi sahalar (H&E x100), E- atipik
mitoz (ok, H&E x200 ), F- Ki-67 (x100), G-vimentin
(x100), H- GFAP (x100), I- S-100 (x100).

ekspresyon gosterdi. Histokimyasal musikarmin ve dPAS
ile boyanma saptanmadi. Ki-67 indeksi %4-5 olarak tespit
edildi (resim A-i).

TARTISMA

EMK, nadir gorilen, malign bir yumusak doku tumaorudur.
Bu tumorler genel olarak eriskinlerde gorulsede, nadir
olarak cocuklarda da goriildigu bildirilmistir (10). EMK,
cogunlukla ekstremitelerin derin yumusak dokularina
yerlesim gosterir. Uyluk en sik rastlanan lokalizasyon yeri
olmakla beraber govde, paraspinal bolge, bas, boyun,
intrakranial, retroperiton, plevra, skrotum ve parmak
yerlesimli vakalar da mevcuttur. Bu tumorler, dizgin
sinirli, pseudokapsiilli, multinodiiler ve jelatinoz kesit
ylizeyine sahip bir timorlerdir. TUmor kesit yuzeyinde kis-
tik bosluklar ve kanama sahalan da siklikla izlenmektedir.
Tumor boyutu ortalama 7 cm olup 20-25 cm ye ulasabilen
olgular raporlanmistir (3,5,6,10,11). Bizim olgumuz ust
ekstremite yerlesimli ve 15 cm capindayd.

Histomorfolojik olarak fibroz septalarla ayrnlms multi-
nodiiler goriiniimde, miksoid stromaya sahip, hipovaskii-
ler, oval hiicrelerle karakterize bu tiimoriin diger miksoid
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tumorlerden ayrimi zor olabilmektedir. TUumor huicreleri
epiteloid ve igsi morfoloji goOsterebilmektedir. Bu
timorlerin onemli karakteristik 6zelligi miksoid stroma
icerisindeki timor kordonlan arasinda var olan kanama
alanlandir (resim-i) (10). Bizim olgumuzda da bu 6zellik
dikkat cekmekteydi. Ayirici tamda diistinilmesi gereken
tumorler miksoid liposarkom, malign fibroz histiositomun
miksoid varyanti, miksoma ve kondroid lipomadir.

Miksoid liposarkomda, miksoid zeminde zengin, dallanmis
kapiller ag ve tarakli nukleuslu vakuolize sitoplazmali
hiicreler (lipoblastlar) gorulur (12). Olgumuzun, miksoid
liposarkomdaki gibi vaskuler ozellikler tasimamasi ve li-
poblastlar icermeyisi nedeniyle bu tani ekarte edilmistir.
Malign fibroz histiositomun miksoid varyantinda, pleo-
morfik nukleuslu histiosit benzeri hucreler dikkat ceker.
Bu hiicreler yer yer demet yada storiform yapilar olusturur
ve CD 68 ile pozitif ekspresyon gosterir (12). Olgumuzda
bu ozellikler mevcut degildi. Miksoma, daha saydam
gorinumll, hiposeliiler miksoid stromaya sahip olup
hiicreler yildizs1 uzantilar gostermektedir. Kondroid lipo-
ma matur lipositler, lipoblast benzeri hiicreler ve matir
kikirdak sahalari gorilur (12). Olgumuzda bu ozellikler
bulunmayis1 nedeniyle, bu tamlarda ekarte edilmistir.

Bu tumorlerde mitoz sayisi ile ilgili kesin bir rakam
belirtilmemistir (12). Xu H ve ark. 5 olguluk makalesinde
mitoz sayisin1 5-10 arasi (13), Kapoor N. ve ark. ise 13
olguluk serilerinde bu say1y1 1-4 arasi tespit etmisler (14).
Bizim olgumuzda bu say1 3 olup, mitoz sayisinin prognoz
ile iliskisi yoniinde bir calismaya rastlanilmamistir. EMK
olgularinda tutarli olarak eksprese edilen tek marker vi-
mentindir (11-13,15). Ancak az sayida olguda fokal olarak
S100, sitokeratin, EMA, sinaptofizin, NSE, kromogranin A
ve GFAP ekspesyonu da tespit edilmistir (3,15). Spesifik bir
immunhistokimyasal tetkikin bulunmayisi EMK tanisinda
zorluga sebep olabilmektedir. Olgumuzda bu tiimérler
icin karakteristik olan, tumor kordonlari arasinda kana-
ma alanlan bulunmasi, ayirnci tamda yer olan timorlerin
ozelligin tasimamasi ve immunohistokimyasal olarak vi-
mentin , GFAP ve birkac hiicrede $100 pozitif ligi tanimizi
desteklenmistir. Bu bulgular neticesinde olgu EMK olarak
raporlanmistir.

Sonug olarak, bu tiimorler nadir goriilen timorler olup,
ayinci tamsinin dikkatli yapilmasi gereken tumorlerdir.
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