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Mediyastenin Vaskiler Kitleleri

Ezel Ersen, M. Kamil Kaynak

cok yayinda tim mediyastinal timaorlerin yaklasik %0.5'den azi vaskdler ori-

jinlidir. Bu timérler herhangi bir yasta karsimiza cikabilmektedir. Kadin ve
erkekte esit oranda gorilmektedirler. On mediyasten lezyonlarin en sik kaynaklandigi
bolge olmakla birlikte, orta ve arka mediyastenden de kaynaklanabilmektedirler.

IVl ediyastenin vaskdler timorleri oldukca nadir rastlanilan neoplazilerdir. Pek

Balbaa ve Chesterman 60'tan fazla mediyastinal vaskuler kitleyi g6zden gecirmisler ve
ellerindeki veriye dayanarak benign lezyonlarin malign timorlere nazaran yaklasik iki
kat daha fazla gorildagund ortaya koymuslardir. Ancak genel kani vaskuler mediyas-
tinal lezyonlarin %90'inin benign natirde oldugu yénindedir.

Benign lezyonlarin yaklasik yarisi asemptomatik iken su ana kadar literattrde tarif
edilen malign lezyonlarin hemen timu semptomatik lezyonlar olarak karsimiza cik-
maktadir.

Mediyastinal vaskller timorlerin siniflamasi zaman icinde degisiklik gostermistir. He-
mangioperisitomalar eskiden bu grupta yer alirken artik perisit kokenli olmadiklari
kanisina varilarak fibroblastik/miyofibroblastik mediyastinal kitleler seklinde siniflandi-
rilmaya baslanmistir.

Hemangioendotelioma ise her ne kadar eskiden benign, orta malignite egilimli veya
malign formlari tarif icin kullanilan bir terim ise de giinimuzde orta malignite egilimli
(lokal olarak agresif veya nadiren metastaz yapabilen) vaskuler timaorler icin kullani-
lan bir terimdir. Bu durumun istisnasi epiteloid hemangioendoteliomadir. Bu timorler
malign vaskuler timorler olarak kabul edilirler (1).
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Hemanjiom

Benign vaskuler timérler icin mediyasten oldukca nadir gordlen bir yerlesim yeridir.
Bu timorlerin en sik gorileni mediyastinal hemanjiomlardir. Tim mediyasten timor-
leri icinde gorulme sikligi %0.5 civarinda olmaktadir. Her ne kadar en sik 6n mediyas-
tenden koken alsalar da orta ve arka mediyastende de gorulebilmektedirler (2).

Mediyastinal hemanjiomlar hayatin ilk dort dekadinda sik gordlurler. Yaklasik %75'i
35 yastan 6nce ortaya cikar. Kadin/erkek orani esittir (2). Hemanjiyomlar, vaskuler ge-
nisliklerine gore kapiller, kavernéz veya vendz olarak adlandirilirlar. Hastalarin 1/3'tn-
den 1/2'sine varan oranda asemptomatik seyretmektedir. TUmorin komsu organ ve
dokulara uyguladigi kompresyon ve invazyona bagli olarak gégus agrisi, dispne,6ksu-
rik ve hemoptizi gibi semptomlar ile de karsimiza cikabilirler. Bunun yanisira superior
vena kava obstriksiyonu, Horner sendromu ve spinal kord basisi gibi komplikasyonla-
ra neden olan vakalar da literattrde bildirilmistir. Nadiren Osler-Weber- Randu hasta-
iginin bir komponenti olarak karsimiza cikabilirler.

Histolojik olarak yassilasmis ktboidal epitel tarafindan cevrelenmis ve birbiriyle istirakli
buytk vaskuler araliklardan olusan bu timérler, degisik oranlarda stromal elemanlar
ile yer yer organize trombus odaklari icerirler. Bu trombusler distrofik kalsifikasyonlar
gelistirebilir (flebolit) ve kalsifiye olarak karsimiza cikabilir (2,3). Kapiller hemanjiyom en
sik gordlen tiptir. Buna karsin venéz hemanjiyomlar oldukca nadir gérulurler (2,6,7).

Hemanjiomlar gros olarak iyi sinirl,yumusak, sikistirilabilir yapida ve morumsu go-
rindse sahip lezyonlar olarak karsimiza cikmaktadirlar. Her ne kadar iyi sinirli olsalar
da gercek bir kapsulleri cogu zaman yoktur. Bu nedenle girisimsel biyopsi sirasinda
yUksek kanama riskine sahiptirler.

Bu timorler nadiren invaziv davranis gosterirler. Gercek hemanjiyomlar hemen dai-
ma iyi huylu timorlerdir ancak benzer yapida olan ve kétt huylu olarak kabul edilen
hemanjiyoendotelyoma ve hemanjiyoperisitoma gibi vaskuler timdrlerden histolojik
olarak ayrimi yapiimalidir (3).

Tani blyUk oranda akciger grafileri ile konulabilmektedir. Lezyon genellikle akciger
grafisinde gorulr, ancak kesin tani icin karar verirken grafi tek basina yeterli olma-
maktadir. Hastalarin % 10’unda flebolitler gorulebilir ancak literatirde bunun da spe-
sifik bir bulgu olmadigina dair yayinlar vardir (1,3). Kontrast tutulumu géstermedikleri
icin anjiografinin de tanida pek yarari yoktur.

Bilgisayarli tomografi (BT) hem tiimoriin saptanmasinda hem de diger yapilarla olan
iliskisini ortaya koymada en uygun tani ydntemidir. Mediyastinal hemanjiyomlar kont-
rastsiz BT'de karsimiza genellikle heterojen, yuvarlak veya lobule dizgin sinirli, bazen
cevre yapilari infiltre eden, yumusak doku kitlesi seklinde cikar. Kontrastli BT'de ise
siklikla heterojen boyanma goésterirler. Kontrast madde enjeksiyonu sonrasi santralde
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belirgin heterojen boyanma en sik rastlanilan bulgudur. Bunun yanisira tomografide
flebolitler daha iyi bir sekilde ayirdedilirler ve bu da lezyonun vaskuler kaynakl oldu-
guna delalet edebilir.

Magnetik rezonans (MRI)'de gériintilemede kullanilabilir. Ozellikle komsu dokular ile
olan iliskiyi daha iyi gdstermekle birlikte kontrast tutulumu daha ayrintili olarak deger-
lendirilebilir (4-6).

Girisimsel biyopsisinin tani degeri distk oldugu icin, cerrahi girisim ile hem tani hem
de tedavi mimkin olabilmektedir. Bu lezyonlarin tedavisinde radyoterapinin herhangi
bir rolt yoktur.

Rezeksiyon genellikle standart posterolateral torakotomi, median sternotomi veya
transsternal insizyon (Clamshell) yardimi ile yapilabilir. insizyona karar vermede tima-
rin lokalizasyonu ve komsu yapilara uzanimi en énemli roli oynamaktadir.

Eger mimkdin ise tumorin tam rezeksiyonu en uygun yaklasimdir. Eger vital organ-
lara veya kemik yapilara infiltrasyon nedeni ile komplet rezeksiyon yapilamayacak ise
subtotal rezeksiyon da uygulanabilir. Subtotal rezeksiyon veya biopsi yapilan vakalar-
da major hemorajinin dnemli bir problem yaratmadigini ortaya koyan yayinlar vardir.
Bununla birlikte Rodriquez ve ark. parsiyel rezeksiyon sonrasi postoperatif kanama
nedeniyle kaybedilen bir mediyastinal hemanjiom vakasi bildirmislerdir. Ayni grup iki
vakada témorle birlikte superior vena kava rezeksiyonu ve rekonstriksiyonu uygula-
mislar ve oldukca basarili oldugunu ortaya koymuslardir.

Sonucta gerek total gerekse parsiyel rezeksiyon uygulanan vakalarda prognoz oldukca
iyidir. Uzun dénem takipte parsiyel rezeksiyon uygulanan bir olguda yeniden operas-
yon gerekmis ancak diger hastalarda herhangi bir reklrrens veya progresyon izlenme-
mistir. Bunun yanisira takipte bu timérlerin herhangi birinde malign transformasyon
gorilmemistir (1).

Lenfanjiom

Lenfanjiom, lenf damarlarinin genislemesi ile karakterize, nadir, benign bir lezyondur.
Boynun kistik higromasi lenfanjiomun en cok bilinen tipidir ve ilk defa klinik olarak
1828'de Redenbacker ve patolojik olarak da 1843'te Wernher tarafindan tanimlan-
mistir (5). Tum lenfanjiomlarin % 1'inden biraz azi mediyastende yer alir. Mediyastinal
lenfanjiomun en cok bilinen sekli servikal kistik higromanin mediyastinal yayilimidir.
Bu boyun lezyonlarinin %10 kadari mediyastinal yayiim gosterir. Mediyastinal len-
fanjiom, silotoraks, osteolitik kemik hastaliklari, hemanjiom ve yaygin veya cok sayida
organi tutan lezyonlar gibi bircok anormallige de eslik edebilir (5).

Morfolojik siniflandirmada, kapiller ve kaverntz lenfanjioma olarak iki gruba ayrilir
(1). Kistik higroma, kaverntz lenfanjioma ile es anlamli olarak kullanilir. Lenfanjio-
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ma genellikle, deri, boyun, aksilla, mediyasten ve retroperitoneal bdlgede saptanir.
Mediyastinal lenfanjiomlar cok yavas biyurler. Genellikle cekilen grafilerde sans eseri
rastlanilirlar. Semptomatik hastalarda en sik gérilen semptom dispnedir.

izole mediyastinal lenfanjiomlarin %48'i 6n kompartmanda yerlesir. Oldukca nadir
gorilen bir tumor oldugu icin yayinlanan makaleler genelde vaka sunumlari seklin-
dedir. En dikkat cekici yayinlar Brown ve ark.larinin 14 vakalik serisi ile Park ve ark.
larinin 25 vakalik serileri olarak Mayo Clinic tarafindan yaymlanmistir. Park ve ark.
larinin yaptigi calismada ortalama yas 36.5 olarak saptanirken Erkek/kadin orani 1:3
olarak saptanmistir (1,6,7).

izole lenfanjiomlarda dispne disinda diger gériilen semptomlar gégiis agrisi, hemop-
tizi ve ates olarak siralanmaktadir. Ayrica, bu timdrlere %33 oraninda kalp kapak
hastaligi da eslik etmektedir. Cok nadir olarak komsu dokulara basiya bagl olarak
silotoraks da literattirde tanimlanmistir.

Standart gogus grafilerinde duizgln sinirli,yuvarlak veya lobtle kitleler olarak karsimi-
za cikarlar. Homojen dansiteli lezyonlardir. Bulundugu yere bagli olarak trakeayi veya
ozefagusu iterek deviasyona neden olabilirler. Paravertebral sulkusta yerlesenler bir
veya birden fazla vertebrayi erode edebilir.

Bazi durumlarda lenfanjiogram tanida faydali olabilir. Ozellikle patolojiye silotoraks da
eslik ediyor ise kontrast maddenin toraks kavitesine kacisi gdzlenebilir. En sik kullani-
lan tani yontemi diger mediyastinal lezyonlarda da oldugu gibi toraks tomografisidir.
BT'de duzgin sinirli invaziv karakterli olmayan kalsifikasyon icermeyen ve kontrast
tutulumu olmayan lezyonlar olarak gordldrler. MRI tanida ve cerrahi girisimin planlan-
masinda yardimci olabilmektedir. Tedavide altin standart komplet cerrahi eksizyondur.
Kemoterapi,radyoterapi,sklerozan ajan enjeksiyonu (OK-432) ve lazer terapisi gibi di-
ger metodlar ile tedaviler efektif olmamaktadir (8-10).

Komplet rezeksiyon uygulanamayan lezyonlarda rektrrens bildirilmistir. Toplam re-
kirrens %10 ile %50 arasinda degisen oranlarda bildirilmistir. Park ve ark.lari ilk gi-
risimde komplet rezeksiyon uygulanamayan bes olgunun doért tanesinde rekdrrens
oldugunu bildirmisler, ancak komplet rezeksiyon sonrasi hicbir rekirrens olmadigini
da eklemislerdir. Bunu destekler sekilde Stromberg ve ark.lari da parsiyel rezeksiyon ile
tam kUr oraninin sadece % 12 oldugunu bildirmislerdir (7,11).

Paravertebral sulkus yerlesimli az hastada komplikasyon olarak silotoraks ortaya cik-
mistir. Cogunlukla tip torakostomi ve konservatif tedavi bu grup hastada yeterli ol-
maktadir. Buna karsin uzamis vakalarda duktus ligasyonu ve pléro-peritoneal sant
uygulanmasi gerekebilir. Sonucta izole mediyastinal lenfanjiom benign bir lezyondur
ve komplet hatta parsiyel rezeksion ile prognoz oldukca iyidir. Spontan malign trans-
formasyon su ana kadar bildirilmemistir.
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Lenfanjiohemanjiom

Lenfanjiohemanjiom lenfanjiomlarin bir subtipi olarak kabul edilirler. Lenfatik ve vas-
kller yapisal komponentleri birarada bulunduran iyi huylu timérlerdir. Cok nadir ola-
rak mediyastende yerlesim gosterirler. Lenfatik ve ventz malformasyonlar cogunlukla
servikal ve aksiller bélgelerde ve bas-boyun boélgesinde karsimiza cikarlar. Her ne ka-
dar benign olsalar da lokalize lezyonlar cerrahi midahaleye uygundur. Diger vaskuler
lezyonlarda oldugu gibi inkomplet rezeksiyon reklrrensin en dnemli nedenidir. Bas ve
boyun boélgesinde yerlesimli komplike olan vakalarda sklerozan madde enjeksiyonu ve
takip tercih edilir.

Mediyastinal lenfanjiohemanjiom ilk olarak 1983 yilinda Angtuaco tarafindan tarif
edilmistir. Son 25 yilda literattirde tanimlanan sadece 13 vaka vardir. Hastalarin or-
talama yasi 26.4 olarak saptanmistir (3-60 yas). Erkek/kadin orani 7:4 olarak bildi-
rilmektedir. Posterior mediyasten yerlesimli bir olgu disinda tim lezyonlarin yerlesim
yeri olarak 6n mediyasten gortlmektedir. Semptomlar timorin yerlesim yerine ve
davranisina gore degismektedir. Hastalarin biytk cogunlugu diger bolge timorlerin-
de oldugu gibi asemptomatik olurken blyuk ve yer kaplayici lezyonlar komsu yapilara
basi olusturarak semptomlara neden olurlar. Literattrde bildirilen 13 vakanin bes ta-
nesinde Oksurik, gogus agrisi, hemoptizi, disfaji ve boyunda venoz varikoziteler gibi
sikayetler bildirilmistir. Bu timorlerin gortnttleme yontemleri ile tanisinda, tmaorin
lenfatik veya vendz komponentinin agirhigina bagli olarak cok degisik sekillerde pre-
zente olduklar bildirilmistir. Tanida bilgisayarli tomografi en uygun secenektir. Ozel-
likle timortin hem tanisinda hem de komsu yapilarla olan durumunu belirlemede en
sik kullanilan tani metodudur. Ven6z komponentin baskin oldugu lezyonlarda kont-
rast tutulumu yol gosterici olabilir. Bazi durumlarda flebolitler saptanabilir. Magnetik
rezonans gorintlileme de yine tanida ve cerrahinin planlanmasinda yardimci olabilir.

Vaskuler malformasyonlarin degerlendirilmesinde anjiografi énemli bir yere sahip ol-
masina karsin bu tip lezyonlarda yerini multi-dedektér BT anjiografilere birakmaktadir.
Ayrica, BT flebografinin yararli bir tani metodu oldugunu bildiren yayinlar da mevcuttur.
Su ana kadar bildirilen mediyastinal lenfanjiohemanjiom vakalarinin cogunda superior
vena kava veya brakiosefalik ven ile ven6z baglantilar ortaya konmustur. TUmorun ke-
sin tanisi cogunlukla cikarilan lezyonun patolojik degerlendirilmesi sonucunda konur.
igne biopsileri timériin vaskiler komponenti nedeniyle hem dusik tanisal deger tasir
hem de kanama riskini beraberinde getirir. Preoperatif tani konusundaki zorluklar da
g6z dnlne alindiginda cerrahi rezeksiyon hem tani hem de tedavi acisindan en uygun
secenektir. LiteratUrde bildirilen 13 vakanin hepsi cerrahi girisimle cikariimistir. Diger
tedavi yaklasimlari ile ilgili elimizde cok az veri bulunmaktadir. Bir hastada ¢zefagus
kanali ile endoskopik skleroterapi uygulamasi bildirilmistir. inkomplet rezeksiyon uy-
gulanan bir vaka disinda literattrde rekirrens bildirilmemistir. Cerrahi sonrasi hastala-
rin reklrrens acisindan takipte tutulmalari 6Gnemlidir (1,12).
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Anjiosarkom

Anjiosarkomlar endotelial hiicrelerin malign tumarleridir. Tum sarkomlarin % 1‘inden
daha azini olusturan bu tiimorler oldukca nadir gérilen patolojilerdir (13).

Lenfanjiosarkom, hemanjiosarkom,malign hemanjioendoteliom,hemanjioendoteliob-
lastom, anjiofibrosarkom, hemanjioblastom ve hemanjioendoteliosarkom gibi degisik
sekilde isimlendirilmislerdir (1).

En sik yash erkeklerin sacl deri lezyonlari olarak ortaya cikmakla birlikte yumusak
doku, meme, viseral organlar ve kemik gibi pek cok organda karsimiza cikabilmekte-
dirler. Sporadik vakalari ayri tutarsak radyasyon, vinil klorid veya torotrast gibi cevresel
karsinojenler, kronik lenfédem ve yabanci cisimler ile anjiosarkom olusumu arasinda
kuvvetli bir baglanti bulunmaktadir (13,14).

Ortalama gortlme yaslar 50'li yaslardir. Oldukca kot prognozlu yiksek agresiviteye
sahip timorlerdir. Ortalama sagkalim 42 ay ve bes yillik toplam sagkalim ise %43
olarak bildirilmistir (15). Anterior mediyastenden yerlesimli primer anjio sarkomlar da
oldukca nadir olarak bildirilmistir. Su ana kadar bu lokalizasyonda yerlesimli 25'ten az
vaka bildirilmistir. Hastalarin yaslari 5-66 arasinda degismektedir. Gogus agrisi en sik
gorilen semptom olarak karsimiza cikmaktadir. Bu hastalarda tani kondugu an itibari
ile sagkalim 2-36 ay olarak bildirilmistir. Mediyastinal anjiosarkomlar oldukca nadir
gorilen timorler olduklarindan bu bélgenin diger timaorlerinden ayirici tanisi oldukca
buyuk bir énem gerektirmektedir. Anjiosarkomun epiteloid tipi ve epiteloid hemanijio-
endotelioma ayirici tanida en 6nemli iki lezyondurlar. Epiteloid hemanjioendotelioma
disuk-orta malignite potansiyeli olan ve genellikle cok agresif olmayan vaskiler neop-
lazmdir. Bu yUzden bu iki timoértn ayirmi oldukca 6nemlidir.

Bunun disinda primer vaya metastatik kanserler ve mediyastinal germ hicreli timor-
lerde ayirici tanida akilda bulundurulmasi gereken lezyonlardir (13). Genellikle tim
vakalara cerrahi rezeksiyon ve sonrasinda adjuvan terapi uygulanmistir. Bunun yanisi-
ra kalp, perikard ve buytk damarlardan kaynaklanan mediyastinal anjiosarkomlar da
bildirilmistir. Literatirde bildirilen iki vaka da seminom nedeniyle uygulanan radyote-
rapinin bir komplikasyonu olarak ortaya cikmistir. Hastalarin bir tanesinde onuncu to-
rasik vertebra seviyesinde paravertebral bir kitle seklinde diger hastada ise kalinlasmis
perikard zemininde timor izlenmistir. Her iki hasta da agresif cerrahi ve kemoterapi
uygulanmasina ragmen kaybedilmistir.

Literatlirde ayrica superior vena kava ve sol innominate ven lokalizasyonlu anjiosar-
komlar da bildirilmistir. Bu lezyonlar basari ile rezeke ve rekonstrikte edilmistir.

Rlckert ve ark.lari sol innominate ven rezeksiyon ve rekonstriksiyonu uygulanan pri-
mer anjiosarkom olgusunun takibi sonucunda 11 yillik bir sagkalim bildirmislerdir. Bu
vaka su ana kadar bildirilen en uzun sagkalimdir (1).
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Epiteloid Hemanjioendotelioma

Epiteloid hemanjioendotelioma terimi ilk olarak Weiss ve Enzinger tarafindan 1982
yilinda ortaya konmustur. Hem malign hem de benign varyantlari olan vaskdler orijinli
bir timdorddr (16). Genellikle hemanjio ile anjiosarkom arasi klinik davranis sergilerler.
Cogu epiteloid hemanjioendotelioma vaka sunumlari seklinde literatiirde sunulmus-
tur. Bununla birlikte Suster ve ark.larr 12 hastalik bir seriyi sunmuslar ve ortalama
timor boyutu 4.5-13.5 cm olarak bildirmislerdir (1).

Ferretti ve ark.lari ise sUperior vena kava kaynakli bir vakayi bildirmis ve literattrdeki
20 vakayi gbzden gecirmislerdir. Bu vakalarin blytk cogunlugu antero-superior medi-
yastende yer almakta ve bes vakada major ven invazyonu izlenmekte idi.

Toursarkissian ve ark.lari ise cerrahi ve radyoterapi uyguladiklari innominate ven kay-
nakli bir vakada 4.5 yillik hastaliksiz sagkalim bildirmislerdir. Suster ve ark.lari serilerin-
de yas araligini 19-62 yas olarak bildirmisler ve ortalama yasi 49.4 olarak ortaya koy-
muslardir. Ayrica, erkek kadin oranini 3:1 olarak bildirmislerdir. Serilerinde 7 hastada
timor kompresyonuna baglh agri, oksurtk ve nefes darligi gibi sikayetler mevcut iken,
bes hasta asemptomatik olarak karsimiza cikmaktadir. Bunun yanisira posterior me-
diyasten yerlesimli ve plevral efflizyon ile kendini gdsteren vakalar da mevcuttur (17).
Radyolojik olarak gégus grafilerinde mediyastende genislemeye yol acan iyi sinirl kit-
leler olarak karsimiza cikarlar. Bilgisayarli tomografiler degisik dansitede komponent-
ler iceren diizgiin ve net sinirli lezyonlar olarak goérulurler. Cogu vakada kitle vaskuler
yapilar Gzerine invaze olur ve kitleyle komsu yapilar arasinda bir yagli plan izlenmez.
Nadiren fokal kalsifikasyon alanlari izlenebilir.

Makroskopik olarak timoér eger damardan kaynaklaniyor ise kirmizidan beyaza de-
gisen tonlarda olabilir.immiinohistokimyasal olarak vaskuler komponenti faktér VIII,
CD34 ve CD31'den en az bir tanesinin pozitif boyanmasiyla desteklenir. Weiss ve Bri-
dge ise CD31,CD34 ve FL1 in von Willebrand fakttre gére daha sensitif ve daha glive-
nilir belirtecler oldugunu sdylemislerdir. Vakalarin %25-30"u sitokeratin salgilayabilir.
Bu durum hastalarin yanlislikla karsinoma tanisi almasina neden olabilir.

Komplet cerrahi rezeksiyon tek basina uzun dénem sagkalim icin yeterli olmaktadir.
Isowa ve ark.lari 3.4 cm capindaki lezyonu eksize etmek icin parsiyel sternotomi ile
hemi-clamshell insizyonu kombine olarak kullanmislar ve ayni zamanda vaskuler re-
zeksiyon ve sol brakiosefalik ven rekonstriksiyonu uygulamislardir. Bu yéntemi He-
miplastron pencere teknigi olarak tanimlamislardir. Cerrahi rezeksiyona bolgesel lenf
nodu diseksiyonu da eklenmelidir. Rekiirrens veya metastaz gelisen hastalarda eger
uygulanabilir ise ikinci bir girisim 6nerilmektedir. Radyoterapi ve kemoterapi uygula-
nabilir ancak etkinligi konusunda elde yeterli veri bulunmamaktadir.

Literattrde 2-21 yil arasi sagkalim bildirilmektedir. Ortalama sagkalim ise sekiz yil ola-
rak bildirilmektedir (1,17).
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