
371BÖLÜM 42 | Mediyastinal Mezenkimal Tümörler

GİRİŞ

Mediyastinal mezenkimal tümörler vücudun herhangi bir bölgesinde bulunan yağ 
veya bağ dokusundan, kan veya lenf damarlarından, çizgili veya düz kaslardan veya 
bu dokuların bir kaçından köken alabilen tümörlerdir. Mezenkimal tümörlerin me-
diyastende bulunan dokulardan köken alması oldukça nadirdir; ancak mediyastinal 
yapılardan köken aldıklarında vücudun diğer bölgelerinde görülen tümörlerle aynı his-
topatolojik özellikleri gösterirler (1). 

Mezenkimal tümörler erişkinlerde tüm mediyastinal kitlelerin yaklaşık olarak %6-7’sini 
oluşturmakta; pediatrik yaş grubunda ise tüm mediyastinal kitlelerin %10’undan faz-
lasını meydana getirmektedir (1). Erişkinlerde görülen mediyastinal tümörlerin yaklaşık 
yarısı malign özellikler gösterirken pediatrik yaş grubundaki mezenkimal tümörlerde 
malignite görülme oranı çeşitli serilerde %60-85 olarak bildirilmektedir (2-4). King ve 
ark.’nın serisinde pediatrik yaş grubunda mediyastinal mezenkimal tümör görülme 
sıklığı %85 olarak bildirilmiştir (4). Jaggers ve Balsara tarafından hazırlanan derlemede 
ise pediatrik yaş grubunda görülen mediyastinal kitlelerin yaklaşık olarak %61’inin 
malign özellikler gösterdiği; bu kitlelerinde yarısından fazlasının lenfoma ile uyumlu 
histopatolojik bulgulara sahip olduğu yayınlanmıştır (2). Ülkemizden yapılan bir çalış-
mada Gün ve ark. mediyastinal kitlesi olan 120 pediatrik olguyu değerlendirmiş ve 86 
olgunun (%71.7) malignite tanısı aldığını yayınlamışlardır (3). 

Mediyastinal mezenkimal tümörlerin sınıflaması için klinisyenler ve araştırıcılar tarafın-
dan çeşitli sınıflandırma yöntemleri uygulanmış olmasına rağmen literatürde fikir birli-
ğine varılmış bir sınıflandırma yöntemi bulunmamaktadır. Ancak mezenkimal tümörler 
genel olarak köken aldıkları dokuya göre sınıflandırılmaktadır. Mediyastinal mezen-
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kimal tümörlerin köken aldıkları dokulara göre sınıflandırılması Tablo 1’de gösteril-
miştir. Mediyastinal mezenkimal tümörlerin sınıflandırılmasındaki önemli zorluklar bu 
tümörlerin nadir görülen tümörler olması ve tümörlerin birden fazla histolojik yapıya 
ait doku içerebilmesidir. Örneğin timolipom, timoliposarkom gibi tümörlerde histolojik 
olarak hem timus dokusuna hem de mezenkimal yağ dokusuna ait hücreler görülmek-
tedir. Bu gibi nedenlerden dolayı mediyastinal mezenkimal tümörler farklı kaynaklarda 
farklı şekilde sınıflandırılmakta ve evrensel bir sınıflandırma sistemi bulunmamaktadır.

Semptomatik veya asemptomatik bir hastanın yapılan incelenmesinde tespit edilen 
mediyastinal kitlenin doku tanısının elde edilmesi genellikle toraks bilgisayarlı tomog-
rafisi (BT) veya ultrasonografi eşliğinde uygulanan perkutan iğne biyopsisi ile olmakta-
dır. Ancak kitlenin iğne biyopsisine uygun olmayan bir lokalizasyonda bulunması veya 
iğne biyopsisi ile tanı elde edilememesi halinde açık biyopsi teknikleri kullanılarak da 
kitlenin histopatolojik tanısı elde edilebilmektedir. Perkutan biyopsinin avantajları hızlı 
tanı sağlanması, düşük morbidite ve düşük hastane maliyeti şeklinde sıralanabilirken 
dezavantajları histopatolojik olarak sonuç elde edilememesi ve düşük bir ihtimalde 
olsa iğne biyopsisi yolunda tümör hücresi implantasyonudur (1).

Tablo 1. Mediyastinal dokulardan köken alan mezenkimal tümörlerin sınıflandırması.

Köken aldığı mezenkimal doku Tümör tipi

Yağ dokusundan köken alan tümörler

Lipom/Lipoblastomatozis

Lipoblastom/Lipoblastomatozis

Hibernom

Liposarkom 

Fibröz dokudan köken alan tümörler

Fibrom/Fibromatozis

Fibrosarkom

Malign Fibröz Histiositom

Kalsifiye Fibröz Psödotümör

Elastofibrolipom

Vasküler dokulardan köken alan tümörler

Hemanjiom

Hemanjioperisitom

Epiteloid Hemanjioendotelyom

Sklerozan Hemanjiom

Lenfanjiom

Lenfanjiohemanjiom

Anjiosarkom

Çizgili kas dokusundan köken alan tümörler
Rabdomyom

Rabdomyosarkom

Düz kas dokusundan köken alan tümörler
Leiomyom

Leiomyosarkom
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Mediyastinal mezenkimal tümörlerin tedavisinde çoğu zaman komplet cerrahi eksiz-
yon uygulanmaktadır. Cerrahi eksizyon için klasik yaklaşım şekli açık cerrahi eksizyon 
olmakla birlikte son yıllarda videotorakoskopik cerrahi yöntemi ile mediyastinal lez-
yonların komplet olarak çıkarılabilme oranının yükseldiği bildirilmektedir (5,6). Vide-
otorakoskopik cerrahi (VATS) 1990’lı yıllardaki hızlı teknolojik gelişiminin ardından 
göğüs cerrahisi disiplininde kullanımına başlanmış; intratorasik ve mediyastinal kitle-
lerin teşhis, evreleme ve tedavi amaçlı cerrahisinde yaygın olarak tercih edilen yöntem 
haline gelmiştir. Mediyastinal kitleler için VATS deneyimi başlangıçta teşhis amaçlı ol-
muş; teknoloji ve tecrübenin ilerlemesi ile birlikte teşhis ve tedavi amaçlı kullanılmaya 
başlanmıştır (6,7). Videotorakoskopik yöntemlerin avantajları minimal invaziv teknikler 
olması nedeniyle daha az ağrı, daha kısa hastanede yatış süresi ve drenaj miktarının 
daha az olması şeklinde sıralanabilir (5). Demmy ve ark.’nın yayınladıkları çok merkezli 
bir çalışmada mediyastinal kitle tespit edilen 48 olgunun videotorakoskopik yöntem 
kullanılarak opere edildiği; bu olgulardan altısının (%12.5) mezenkimal tümör tanısı 
aldığı bildirilmektedir (7). 

Teknolojik ilerlemelere paralel olarak robotik cerrahi olarak adlandırılan cihazlar ve 
teknikler gelişmiş; bu yeni yöntemin mediyastinal kitlelerin eksizyonunu da içerecek 
şekilde göğüs cerrahisi disiplininde kullanımı yaygınlaşmıştır (8,9). Robotik cerrahi-
nin mediyastinal hastalıklarda ve kitlelerde uygulanmasını içeren çalışmalarda 2000’li 
yılların başından itibaren literatürdeki yerini almaya başlamıştır. Bodner ve ark.’nın 
2004 yılında yayınladıkları, mediyastinal kitle nedeniyle robotik cerrahi uygulanmış 
14 olgudan biri (%7.1) lenfanjiom tanısı almıştır (8). Aynı yıl yine Bodner ve ark.’nın 
yayınladıkları seride ise 36 olgunun çeşitli göğüs cerrahisi patolojileri nedeniyle robotik 
cerrahi yöntemleri ile opere edildiği, bu olgulardan 14’ünün (%38.9) mediyastinal yer-
leşimli kitle veya kist olduğu, birinin (%7.1) ise mezenkimal tümör (lenfanjiom) olduğu 
yayınlanmıştır (10). Augustin ve ark. tarafından yayınlanan ve mediyastinal kitlesi olan 
33 olguyu içeren daha geniş bir seride de 1 olgunun (%3.0) lenfamjiom tanısı aldığı 
bildirilmiştir (9). Mediyastinal kitlelerin cerrahi tedavisinde ilerleyen yıllarda minimal 
invaziv tekniklerin gelişeceği, olgu sayılarının artacağı ve hastanede yatış süreleri ile 
maliyetin azalacağı ön görülmektedir. 

Mediyastinal mezenkimal tümörler köken aldıkları dokuya göre, önemli özellikleri ve 
cerrahi eksizyon sonuçları ön planda tutularak aşağıda değerlendirilmiştir.

Yağ Dokusundan Köken Alan Tümörler

Lipom/Lipomatozis: Primer mediyastinal lipomlar mezenkimal kökenli mediyastinal 
tümörlerin en büyük grubunu oluşturmaktadır (1,11). Gaerte ve ark. tarafından ger-
çekleştirilen bir histopatolojik çalışmada tüm primer mediyastinal tümörlerin %1.6-
2.3’ünün mediyastinal lipom olduğu bildirilmektedir (12). Çoğunlukla anterior medi-
yastene yerleşim gösteren, her iki cinste de eşit sıklıkta görülen, benign ve enkapsüle 
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tümörlerdir (13,14). Eğer enkapsüle değillerse bu nadir patoloji lipomatozis olarak 
adlandırılmaktadır. 

Genellikle sinsi başlangıçlı ve yavaş büyüyen benign tümörler olarak bilinmektedirler. 
Yavaş büyüme özelliği göstermeleri nedeniyle semptomlar genellikle çevre doku ve 
organlara bası sonucu ortaya çıkan bası semptomlarıdır (13). Bası semptomları nefes 
darlığı, öksürük, yutma güçlüğü, kardiyak ritim bozuklukları olarak sıralanabilir, ayrıca 
olgularda retrosternal kompresyona bağlı non-plöritik göğüs ağrısı ve yan ağrısı da 
görülebilir (13,14). Chen ve ark. disfaji, kilo kaybı ve taşikardi semptomları olan bir 
hastada dev mediyastinal lipomun torakoskopik olarak rezeksiyonunu bildirmişlerdir 
(13). Benzer şekilde Minematsu ve ark.’nın olgusunda da kardiyak yakın komşuluk ve 
kompresyona bağlı atrial fibrilasyonun mediyastinal lipomanın bası etkisine sekonder 
olarak ortaya çıktığını ve kitlenin kardiyopulmoner by-pass desteği ile eksize edildi-
ğini yayınlanmışlardır (15). Bu semptom ve bulgular dışında mediyastinal lipomların 
mediyastinal vasküler veya nörolojik dokulara bası etkisi sonucu süperior vena cava 
sendromu benzeri tablo, Horner sendromu veya spinal sinir paralizisine de yol açabil-
dikleri bildirilmektedir (15). Del Campo ve Mpougas’ın yayınladıkları olgu sunumunda 
vena cava süperior kompresyonu meydana getiren bir mediyastinal lipom olgusunda 
acil cerrahi dekompresyon uygulamasının olgunun semptomlarında belirgin düzelme 
sağladığını bildirmektedir (16). Ancak herhangi bir semptoma yol açmadan çok büyük 
boyutlara (26-30 cm) ulaşan mediyastinal lipomlarda literatürde bulunmaktadır (1,17). 

Mediyastinal lipomların radyografik özellikleri karakteristik olmamakla birlikte toraks 
BT incelemesinde yağ dokusunun varlığının gösterilmesi tanıda kolaylık sağlayacaktır. 
Toraks BT kesitlerinde mediyastinal kitlede yağ dokusunun yoğunluğu 70-130 Houns-
field Ünitesi (HU) aralığında olarak bilinmektedir (18). Pozitron emisyon tomografisi 
(PET) incelemesinde de lipomatöz tümörler düşük şeker tüketim oranına bağlı olarak 
düşük florodeoksiglukoz (FDG) tutulumu gösterirler. Makroskopik olarak iyi sınırlı, 
düzgün yüzeyli, enkapsüle, yumuşak ve sarı-beyaz renkli kitleler olup, kesit alındı-
ğında açık sarı renkten portakal rengine kadar değişebilen tonlarda, uniform yağlı 
yüzeyi olan düzensiz lobüler paternli kitleler olarak izlenirler (19). Mikroskobik olarak 
da matür yağ hücrelerinden meydana gelen adiposit lobülleri ön plandadır. Adiposit 
hücrelerinin nükleuslarının çekirdekleri uniform karakterde olup, nükleer hiperkroma-
zinin olmaması önemli bir bulgusudur (19). 

Komplet cerrahi rezeksiyon olguların çoğunda küratif tedavi seçeneği olup, cerrahi 
sonrası lokal rekürrens ve nüks olasılığı yok denecek kadar azdır. Çevre doku ve organ-
lara invazyon özelliği göstermeyen tümörler oldukları için genellikle cerrahi eksizyon-
ları komplet olmakta ve teknik açısından sorun yaşanmadan gerçekleşmektedir. Olgu-
ların komplet rezeksiyon sonrası sağ kalım süreleri uzun, prognozları mükemmeldir.

Lipoblastom/Lipoblastomatozis: Lipoblastom genellikle pediatrik yaş grubunda 
özellikle hayatın ilk üç yılında tanı alan, fötal embriyonik beyaz yağ dokusundan köken 
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aldığı düşünülen ve nadir görülen benign yağ dokusu tümörüdür (1,20). Genellikle 
hayatın ilk dekatında olguların tanı aldıkları bildirilmektedir. Çoğu olgu hayatın ilk üç 
yılında tanı almış olmasına rağmen Zarate-Gomez ve ark. 14 yaşındaki bir olguda en 
büyük çapı 26 cm olan mediyastinal lipoblastom olgusunun başarılı rezeksiyonunu 
bildirmişlerdir (21).

Lipomlar gibi oldukça büyük boyutlara ulaşabilen tümörler olup, invazyon veya malign 
dönüşüm potansiyeller düşüktür. Genellikle ekstremite veya pelvik bölgede yerleşim 
gösteren tümörler olarak bilinmekte; mediyastinal yapılardan köken alması oldukça 
seyrek olarak görülmektedir (22). Genellikle ilerleyici nefes darlığı, stridor, öksürük ve 
hipoksemi gibi respiratuar semptomlar ile tanı aldıkları belirtilmektedir (1). Ancak pos-
terior mediyastene yerleşim gösteren, kas güçsüzlüğü ve paraparezi ile belirti veren ve 
cerrahi eksizyon sonrası histopatolojik değerlendirmede lipoblastom olduğu anlaşılan 
olgu sunumu da literatürde mevcuttur (20).

Lipoblastomlar genellikle lokalize ve iyi sınırlı benign tümörler olarak bilinmektedir 
(18). Ancak multisentrik formu komşu yumuşak dokuya infiltratif özellikler göstere-
bilmekte ve bu tümör lipoblastomatozis olarak isimlendirilmektedir (18). Kitleden ke-
sit alındığında lipoblastomların lipomlara göre daha soluk sarı renkte izlendikleri ve 
kesit yüzeylerinin miksoid veya jelatinöz olduğu belirtilmektedir (19). Histopatolojik 
incelemelerde, bağ dokusu septaları ile ayrılmış immatür yağ hücrelerinin düzensiz 
lobülasyonları izlenir. Bu lobülasyonları ayıran bağ dokusu septalarının kalınlıkları da 
farklı olabilmektedir (19). 

Toraks BT kesitlerinde içerdiği yağ dansitesi nedeniyle diğer yumuşak doku kitlelerin-
den ayırıcı tanısı yapılabilmekte, ancak diğer yağ dokusu tümörlerinden ayırıcı tanısın-
da radyolojik güçlükler bulunmaktadır (22). Bu nedenle kitlenin komplet olarak eksize 
edilmesi ve histopatolojik olarak incelenmesi tavsiye edilmektedir. Komplet lokal ek-
sizyon küratif tedavi seçeneği olup, sınırlı bir lezyonun cerrahi eksizyonu sonrası nüks 
bildirilmemiştir. Ancak inkomplet rezeksiyon uygulanması halinde eksizyonu takiben 
iki yıl içerisinde nüks görülebildiği bildirilmektedir (23). Eksizyon sonrasında kemotera-
pi ve/veya radyoterapi uygulamasının başarısı konusunda literatürde yeterli veri bulun-
mamaktadır. Komplet cerrahi rezeksiyon sonrası olguların prognozları iyidir. 

Hibernom: Kahverengi yağ dokusu hibernasyon yapan (kış uykusuna yatan) hayvan-
larda interskapuler bölgede bulunan; insan embriyosunda ise interskapüler bölge, 
boyun, koltuk altı, mediyasten, plevra, omentum, perinefrik yağ dokusu ve kasıklar-
da bulunabilen yağ dokusunun histolojik bir alt tipi olup, bu dokudan köken alan 
tümörlere hibernom adı verilmektedir (19,24,25). Hibernom ifadesi ilk olarak Gery 
tarafından 1914 yılında kullanılmış olup, literatürde yaklaşık 150 olgu bulunmaktadır 
(19). Mediyastinal hibernom oldukça nadir görülen bir yumuşak doku tümörü olup, 
mediyastinal bölgede bulunan kahverengi yağ dokusu artıklarından veya yağ dokusu-
nun ektopik yerleşim gösterdiği hücrelerden köken aldığı düşünülmektedir (18,19).
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Literatürdeki mediyastinal hibernom ile ilgili yayınlar olgu sunumları şeklinde olup, 
günümüze kadar biri servikomediyastinal olmak üzere toplam dört mediyastinal hiber-
nom vakası bildirilmiştir. Santambrogio ve ark. servikomediyastinal bölgede yerleşim 
gösteren hibernom vakasının sol supraklavikuler insizyon ile eksize edildiğini yayınla-
mışlardır (26). Mediyastinal hibernom vakalarının 2. ve 4. dekatlar arasında görüldüğü 
literatürde bildirilen olguların yaşlarından anlaşılmakta olup, mediyasten dışı yerleşim 
gösteren hibernomların ise her yaş grubunda (2-75 yaşları arasında) görülebildikleri 
bilinmektedir (19). Semptomsuz olarak çok büyük boyutlara ulaşabilen kitleler olup, 
genellikle rastlantısal olarak uygulanan tanısal yöntemlerde karşımıza çıkar. Udwadia 
ve ark.’da asemptomatik bir olguda rastlantısal olarak tespit edilen 15 cm çapındaki 
posterior mediyastinal hibernomanın komplet cerrahi uygulanarak eksize edildiğini ve 
olgunun dört yıllık takiplerinde rekürrens görülmeden hayatına devam ettiğini bildir-
mişlerdir (27). Eğer olgu semptomatikse bu genellikle kitlenin çevre doku ve organlara 
basısından kaynaklanan bası semptomları olarak karşımıza çıkacaktır.

Toraks BT incelemesinde homojen ve düşük dansiteli kitle lezyonu olarak saptanır-
ken, PET BT tetkikinde yoğun florodeoksiglukoz (FDG) tutulumu gösterebilmektedir. 
Bunun nedeni tümör aktivitesinden çok, kahverengi yağ dokusunda bulunan yüksek 
metabolik aktiviteye bağlanmaktadır (18). Normal yağ dokusuna göre daha çok şeker 
tüketimi olan kahverengi yağ dokusunda daha yüksek tutulum olacaktır. Mediyastinal 
hibernom olgularının tedavisinde komplet cerrahi eksizyon önerilmektedir. Komplet 
cerrahi eksizyon sonrası olgularda lokal rekürrens veya nüks bildirilmemiş olup, hasta-
lıksız sağ kalım sürelerinin uzun prognozun mükemmel olduğu bildirilmektedir (24). 

Liposarkom: Yağ dokusunun malign tümörü olarak bilinen liposarkomlar genellikle 
alt ekstremitelerde, uylukta ve retroperitoneal bölgede yerleşim göstermekte olup, 
mediyastinal bölgeden köken almaları oldukça nadirdir. Primer mediyastinal liposar-
komlar tüm mediyastinal tümörlerin %1’den azını; tüm mediyastinal sarkomların ise 
%9’unu oluşturmaktadır (28). Lipomlar gibi liposarkomlarında her iki cinste eşit sıklık-
ta görüldüğü bildirilmektedir (1). 

Liposarkomlar histopatolojik olarak dört alt grupta incelenmekte olup, bu gruplar;

1. Miksoid,

2. İyi diferansiye,

3. Dediferansiye,

4. Pleomorfik tip olarak sıralanmaktadır (29).

Miksoid tip tüm liposarkomların %40-50’sini oluşturmaktadır (18). Makroskopik ke-
sitlerde koyu sarı renkte multilobüler odaklar şeklinde izlenirler. Mikroskobik incele-
mede ise hiperkromatik çekirdekli ve multivakuollü lipoblastlardan meydana gelen iğsi 
hücrelerle karakterli matür yağ dokularından oluştuğu görülmektedir (19).
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Mediyastenin her yerinden köken alabilen liposarkomlar lokal agresif davranış özelli-
ği gösterme eğiliminde olup, çevre doku ve organlara invazyon potansiyelleri bulun-
maktadır. Bu nedenle tanı anında olguların %85’i semptomatik iken, sadece %15’i 
asemptomatiktir ve rastlantısal olarak tanı alırlar (18). En sık görülen semptomlar gö-
ğüs ağrısı, nefes darlığı, takipne, kilo kaybı ve öksürüktür (1). Kilo kaybı, tespit edilen 
herhangi bir kitlenin malign özellikler gösterebileceğini düşündüren önemli bir şika-
yettir. Mediyastinal liposarkomlu olgularının %25’inde kilo kaybı şikayeti bulunmak-
tadır. Büyük boyutlara ulaştıklarında bası semptomlarının da görülebileceği unutul-
mamalıdır. 

Radyolojik tetkiklerden ön arka akciğer grafisinde mediyastinal genişleme saptanması 
en önemli bulgusudur. Bu bulgu non-diagnostik olup, mediyastinal tümörlerin he-
men hepsinde görülmektedir. Tümörün büyüklüğüne ve çevre organlara bası etkisine 
bağlı olarak trakeal deviasyon veya mediyastinal yapılarda yer değişikliği tespit edile-
bilmektedir. Toraks BT incelemelerinde ise sınırları düzensiz olabilen, büyük ve lobüle 
kitleler halinde görülmekle birlikte yağ dansitesinden solid dansiteye kadar değişebilen 
yoğunluklarda tespit edilebilirler (30). İyi diferansiye liposarkomlar düzgün sınırlı ve 
radyolüsen olarak izlenirken miksoid ve pleomorfik liposarkomlar düzensiz sınırlı, daha 
yoğun dansiteli ve radyoopak olarak izlenmektedir (30). 

Mediyastinal liposarkomların tedavisinde komplet cerrahi eksizyon tercih edilmesi 
gereken küratif tedavi seçeneği olmalıdır (31). Ancak bu tümörlerin lokal invaziv 
yayılım olasılığının fazla olması nedeniyle nadiren küratif rezeksiyonlar için uygun-
dur (1). Eğer tümör komplet rezeksiyona imkan tanımayacak şekilde çevre doku ve 
organlara invaze ise palyatif amaçlı cerrahi uygulanarak semptomlar rahatlatılabilir. 
Palyatif amaçlı cerrahi daha sık uygulansa da literatürde komplet rezeksiyon uygu-
lanıp başarılı küratif tedavi bildiren yayınlarda mevcuttur. Decker ve ark. yayınladık-
ları olgu sunumunda torakoskopik rezeksiyon uyguladıkları mediyastinal liposarkom 
olgusunda üç yıllık takiplerde nüks saptanmadığını bildirmişlerdir (28). Hirano ve 
ark.’da clamshell insizyon uygulayarak rezeke ettikleri mediyastinal liposarkom olgu-
sunun ameliyat sonrası dönemde takiplerde hastalıksız sağ kalımının devam ettiğini 
yayınlamışlardır (32). 

Mediyastinal bir kitlenin malign olduğundan şüpheleniliyorsa tercih edilecek cerra-
hi tedavi yöntemi standart açık cerrahi olmalıdır. Her ne kadar Decker ve ark.’nın 
mediyastinal liposarkom olgusunda torakoskopik rezeksiyon sonrası takiplerde nüks 
saptanmadığı bildirilmişse de Aubert ve ark.’nın yayınında yine torakoskopik yöntemle 
eksize edilen mediyastinal liposarkom olgusunda göğüs duvarında port yerlerinde tü-
mör implantasyonuna bağlı nüks görüldüğü ve olgunun 24 ay içinde kaybedildiği bil-
dirilmektedir (33). Dolayısıyla Aubert ve ark. potansiyel malign mediyastinal tümörlerin 
cerrahi eksizyonunda konvansiyonel cerrahi yaklaşımların daha uygun tedavi seçeneği 
olduğunu savunmaktadır (33).



378 Alkın Yazıcıoğlu, Nurettin Karaoğlanoğlu

Radyoterapi ve kemoterapi uygulamaları, cerrahi tedavi sonrası adjuvan tedavi yön-
temleri olarak liposarkomun patolojik alt tipine de bağlı olarak kullanılabilmektedir. 
Ancak bu tedavi yöntemlerinin etkinliği tartışmalıdır. Komplet rezeksiyon uygulanan 
olguların prognozu inkomplet rezeksiyon uygulanan olgulara göre daha iyidir. Bunun-
la birlikte prognoz tümörün patolojik alt tipine bağlı olarak da değişiklik göstermekte-
dir. İyi diferansiye ve miksoid liposarkom olgularında cerrahi tedavi sonrası sağ kalım 
oldukça uzun olabilirken (3-17 yıl); pleomorfik tipte bu süre en fazla iki yıl olarak bildi-
rilmektedir (30). Liposarkomların cerrahi rezeksiyonundan sonra nüks görülebilmekte 
ve uzun dönem takip önerilmektedir. Kara ve ark.’nın olgu sunumunda ilk ameliyatın-
dan 14 yıl sonra nüks kitle ile başvuran olgu bildirilmiş ve olguların rezeksiyon sonra-
sında uzun dönem takip altında olmaları gerektiği belirtilmiştir (34).

Fibröz Dokudan Köken Alan Tümörler

Fibrom/Fibromatozis: Fibröz dokulardan köken alan ve çoğunlukla yavaş büyüme 
özelliği taşıyan tümörler olup, genellikle ön arka akciğer grafileri ve bilgisayarlı toraks 
tomografilerinde rastlantısal olarak tespit edilirler (11). Yavaş büyüyen ve rastlantısal 
olarak tanısı konulan tümörler oldukları için semptomatik olan olgularda genellikle 
çevre doku ve organlara bası veya invazyon söz konusudur. Göğüs ağrısı, nefes dar-
lığı, kuru öksürük gibi non-spesifik semptom veya bulgular görülebilir. Mediyastinal 
fibromlar genellikle infiltratif gelişim gösterebilen benign tümörler olup, metastatik 
yayılım yapmazlar. 

Bilgisayarlı toraks tomografisinde genellikle kas dokusu ile kıyaslandığında yoğunluğu 
değişken, düzgün sınırlı veya sınırları düzensiz yumuşak doku kitlesi şeklinde görü-
lürler (18). Kontrast madde uygulandıktan sonra kitlenin yoğunluğu kas dokusundan 
daha yüksek olabilir. Kitlenin vaskülaritesine bağlı olarak çeşitli derecelerde kontrast 
madde tutulumu görülebilmektedir.

Patolojik olarak kollajen doku ile çevrelenmiş uniform fibroblastlardan oluşmaktadır 
(1). Agresif fibromatozis ise desmoid tümör olarak bilinmekte olup, oldukça nadir 
görülen fibroblast kökenli yumuşak doku tümörüdür (35). Desmoid tümörler en sık 
olarak karın duvarında görülmekte; mediyastinal yerleşim çok nadir olarak bildirilmek-
tedir. Torasik desmoid tümörler genellikle toraks duvarında, önceden geçirilmiş olan 
torakotomi veya travmaya ait skar dokularından köken almaktadır (36). Primer me-
diyastinal desmoid tümör olgularına oldukça az rastlanılmaktadır. Desmoid tümörler 
infiltratif gelişim gösterebilme ve lokal nüks yapabilme eğiliminde olan tümörlerdir, 
ancak metastatik potansiyelleri düşüktür. 

Komplet cerrahi rezeksiyon uygulanması hem tanının doğrulanması hem de tedavinin 
sağlanması için önerilmektedir. Komplet cerrahi çoğu zaman hastalara küratif tedavi 
sağlamaktadır. Eğer rezeksiyon inkomplet olarak gerçekleştirilirse lokal rekürrens mey-
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dana gelebilir (1). Radyorezistant tümörler olarak bilinmektedir; bu nedenle, komplet 
cerrahi eksizyon önemlidir. Cardoso ve ark.’nın olgu sunumunda mediyastinal des-
moid tümör tanısı alan olguya ameliyat sonrası radyoterapi uygulandığı ve altı yıllık 
takip süresi boyunca nüks izlenmediği yayınlanmıştır (37). Ancak radyoterapinin lokal 
rekürrenslerin kontrolündeki etkinliğinin düşük olduğu da belirtilmiştir (37). Nadir gö-
rülen bir tümör olması ve literatürde bildirilen vakaların yetersizliği nedeniyle adjuvan 
tedavi uygulamalarının etkinliğini bildiren karşılaştırmalı çalışmalar yapılamamaktadır.

Fibrosarkom: Mediyastinal bölgeden köken alan diğer sarkomlar gibi primer mediyas-
tinal fibrosarkomlarda nadir görülen tümörlerdendir. Çakır ve ark.’nın toraksın primer 
malign tümörlerini içeren bir çalışmasında 11 olgunun 7’sinin (%63.6) sarkomatoid his-
tolojide olduğu; bu sarkomlardan da sadece birinin (%14.3) fibrosarkom olduğu bil-
dirilmiştir (38). Erkek ve kadınlarda görülme sıklığı eşit olup, hayatın ikinci dekatından 
sekizinci dekatına kadar çeşitli yaş gruplarında görülebildiği bilinmektedir (1).

Oldukça büyük boyutlara ulaşıp çevre dokuları infiltre edebilen ve bası semptomlarına 
yol açabilen tümörlerdir. Bu nedenle hastalar genellikle tanı anında semptomatiktir. 
Nefes darlığı, yutma güçlüğü, göğüs ağrısı, stridor ve kuru öksürük gibi non-spesifik; 
ancak çevre organların basısına veya invazyonuna bağlı semptomlar görülebilir. Kitle 
vena cava süperiora bası yaparsa vena cava süperior sendromu bulguları (boyun ve-
nöz dolgunluğu, venöz kollaterallerde belirginleşme, hepatomegali, pretibial ödem) 
ile tanı alabilir. Fibrosarkomlar için akılda tutulması gereken önemli bir bulguda bu 
tümörlerin hipoglisemi semptomları ile kendilerini belli edebileceğidir (1,18). Hipog-
liseminin, çok büyük boyutlu tümörlerde, tümörün glikoz tüketim hızının yüksek ol-
masına veya tümörden salgılanan ve insülin benzeri aktivite gösteren metabolitlere 
bağlı olarak meydana geldiği düşünülmektedir (1). Ayrıca, sistemik semptomlar olarak 
yorgunluk, bitkinlik, kilo kaybı da görülebilmektedir.

Makroskopik olarak lastik kıvamında, gri-beyaz veya sarı renkte, yer yer nekroz alanları 
gösterebilen tümörlerdir (18). Histopatolojik olarak fibromatozis ile benzerlik göster-
mekle birlikte mitoz sayısı ve fokal nekroz alanları iki tümör arasındaki ayırımın yapıl-
masında yardımcı olmaktadır. Fokal nekrotik alanların yaygın olması ve mitoz sayısının 
fazla olması tümörün malignite özellikleri gösterdiğini düşündüren önemli işaretlerdir. 
Bunun haricinde immünohistokimyasal tanı yöntemleri de ayırıcı tanının yapılmasında 
fayda sağlayacak, mikroskobik bulgular ve immünohistokimyasal analiz sonuçlarına 
göre tanı doğrulanacaktır.

Agresif lokal invazyon yapan tümörler olmalarına karşın nadiren uzak metastaz ya-
parlar (1,11). Ancak lokal olarak invazif tümörler oldukları için küratif komplet cerrahi 
rezeksiyon olasılığı da azdır. Hastaların çoğunda inkomplet rezeksiyona bağlı lokal 
rekürrens oluşmakta ve yaygın mediyastinal invazyon nedeniyle hastalar birkaç yıl 
içerisinde kaybedilmektedir. Radyoterapi ve kemoterapinin etkinliği de kanıtlanama-
mıştır (18).
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Malign fibröz histiositom: İlk olarak 1964 yılında O’Brien ve Stout tarafından tanım-
lanan malign fibröz histiositom erişkin yaş grubunda en çok görülen yumuşak doku 
sarkomu olmasına rağmen primer mediyastinal malign fibröz histiositoma oldukça 
nadir görülmektedir (1,39). Fibrohistiyositik kökenli tümörler oldukları düşünülmekte 
olup, mediyastenden köken aldıkları zaman anterior veya posterior mediyastende yer-
leşim gösterebildikleri bildirilmiştir (40,41).

Radyolojik olarak toraks BT kesitlerinde heterojen dansitede ve heterojen kontrastla-
nan kitle olarak görülürler. Çevre dokulara invazyon görülebilmekle birlikte invazyon 
olasılığı cerrahi eksplorasyondan uzaklaştırmamalıdır (42). Işık ve ark. tarafından ya-
yınlanan olgu sunumunda mediyastinal invazyon olsa bile olgulara cerrahi şansının 
tanınması gerektiği tavsiye edilmektedir (42). Malign fibröz histiositomlar tanı anında 
metastatik olabilen ve komplet cerrahi eksizyon sonrasında bile lokal rekürrens olasılı-
ğının yüksek olduğu bildirilen tümörlerdir. Weiss ve Enzingerin 200 malign fibröz histi-
ositom olgusu içeren çalışmasında lokal rekürrens oranı %44, uzak metastaz oranı ise 
%42 olarak bildirilmektedir (43). Aynı çalışmada en sık metastazın %82 ile akciğerlere 
olduğu, bunu %32 ile lenf nodu metastazının takip ettiği de belirtilmektedir (43). Nat-
suaki ve ark. posterior mediyastene yerleşim gösteren ksantogranülomatöz tip malign 
fibröz histiositoma olgusunu bildirmişler, tanının elektron mikroskopisinde içi hücre 
membranına bağlı lipidlerle dolu ksantomatöz hücrelerin görülmesi ile doğrulandığını 
yayınlamışlardır (39).

Komplet cerrahi eksizyon tercih edilen tedavi yöntemi olup, ameliyat sonrası dönemde 
radyoterapi yararlı olabilir. Çünkü bu tümörlerde cerrahi rezeksiyon sonrası lokal re-
kürrens ve nüks olasılığı yüksek olarak bildirilmektedir (18,43). Özellikle tümör dokusu 
rezeksiyon sınırına çok yakın veya R1 eksizyon geçekleştirilmişse radyoterapi önerilmek-
tedir. Morshuis ve ark. primer mediyastinal malign fibröz histiositom olgusunda rezek-
siyondan sonra radyoterapi uygulandığını ve olgunun iki yıllık takiplerinde nüks saptan-
madığını bildirmişlerdir (44). Böylesi nadir olgular haricinde genellikle nüks ve metastaz 
olasılığı yüksek, prognoz ve sağ kalımın kötü olduğu tümörler olarak bilinmektedir. 

Kalsifiye fibröz psödotümör: Kalsifiye fibröz psödotümörler genellikle genç bayan-
larda ortaya çıkan ve iyi prognoza sahip tümörler olarak bilinmekte olup, mediyastinal 
yerleşim oldukça nadirdir. İngilizce tıp literatüründe sadece üç vaka olgu sunumları 
halinde bildirilmiştir (45-47). İlk olarak Jeong ve ark. tarafından 54 yaşındaki bayan 
hastada posterior mediyasten lokalizasyonunda tanımlanmış ve komplet cerrahi re-
zeksiyon sonrası dört yıllık rekürrenssiz sağ kalım bildirilmiştir (45). Dumont ve ark. ile 
Chang ve ark. ise anterior mediyastende kalsifiye fibröz psödotümör olgularını yayın-
lamışlar ve rezeksiyon sonrası nüks görülmediğini bildirmişlerdir (46,47).

Patogenezi tam olarak belirlenememiş benign tümörlerdir. Tedavisi komplet cerrahi 
eksizyon olup, cerrahi uygulanan vakalarda prognoz iyidir, lokal rekürrens, nüks ve 
metastatik yayılım bildirilmemiştir (45-47).
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Elastofibrolipom: İngilizce tıp literatüründe primer mediyastinal elastofibrolipom ile 
ilgili sadece bir olgu sunumu bulunmaktadır. Bu olgu sunumunda 57 yaşındaki bayan 
hastada anterior mediyastende yerleşim gösteren kitlenin başarılı olarak eksize edildiği 
ve fibrolipomun bir varyantı olduğu bildirilmektedir (48). Benign bir tümör olduğuna 
inanılmaktadır. 

Vasküler Dokulardan Köken Alan Tümörler

Hemanjiom: Hemanjiomlar pediatrik yaş grubunda en sık görülen benign tümörler 
olup, vasküler endotelyal hücrelerin anormal proliferasyonu sonucu ortaya çıkmakta-
dır (30). Pediatrik çağda %0.8 ile %12 arasında insidansa sahiptir ve yaklaşık 1/3’ü 
doğumda mevcuttur (30,49). Çoğunlukla karaciğer, kemik, santral sinir sistemi, da-
lak ve yumuşak dokularda görülmekte, mediyastinal yerleşim ise son derece nadir 
olarak bilinmektedir (49). Ancak mediyastinal hemanjiomlar mediyastenden köken 
alan vasküler tümörlerin en sık görülen histopatolojik tipi olup, tüm vasküler medi-
yastinal tümörlerin %90’ını oluşturmaktadır (18). Ancak tüm mediyasten tümörleri ile 
kıyaslandığında sadece %0.5’lik bir grubu meydana getirmektedir. Özellikle çocukluk 
çağında tanı alan hemanjiomlar spontan regresyon gösterebilen tümörler olarak bi-
linmekte; hayatı tehdit eden lezyonlar dışında klinisyenin deneyimine de bağlı olarak 
takip önerilebilmektedir.

Hemanjiomlar içerdikleri vasküler komponentin histolojik yapısı ve büyüklüğüne göre 
üç histolojik alt tipe ayrılmaktadır. Bu alt tipler;

1. Kapiller,

2. Kavernöz,

3. Venöz alt tiplerdir.

Kapiller hemanjiomlar en sık görülen histopatolojik alt grup olup, olguların %70-
80’ini oluşturmaktadır (1). Venöz hemanjiomlar düz kas içeren kalın duvar yapıları ile 
histolojik olarak ayırt edilirler. Venöz sistemde kan akışı daha yavaş olduğu için fokal 
trombüs odakları ve bu odakların çevresinde distrofik kalsifikayonlar (flebitler) gelişe-
bilir (18). Kavernöz alt tip ise en nadir görülen hemanjiom grubudur.

Genellikle anterior mediyastene yerleşim gösteren asemptomatik kitleler olup, tanı 
çoğu olguda rastlantısal olarak konur. Semptomatik olan olgularda ise göğüs ağrısı, 
nefes darlığı, öksürük, stridor ve wheezing gibi non-spesifik semptomlar görülebil-
mektedir (50). Hemoptizi ve hemotoraks görülmesi vasküler kaynaklı bir tümör olabi-
leceğini düşündüren önemli bulgulardır. Kubokura ve ark. bilateral hemotoraks olan 
bir olguda tespit edilen mediyastinal kistik hemanjiom olgusunun başarılı torakosko-
pik eksizyonunu bildirmişlerdir (51). Mediyastinal hemanjiomlar çok büyük boyutlara 
ulaşıp mediyastende bulunan önemli yapıları çevreleyerek bası semptomları ile de ken-
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dilerini belli edebilirler. Tanı alan olguların yaklaşık %75’i 35 yaşın altında tanı almakta 
olup, pik insidans hayatın ilk dekadıdır (52). 

Tanı için ön arka akciğer grafisi, toraks bilgisayarlı tomografisi, arteriografi veya toraks 
manyetik rezonans incelemesi yapılabilir. Bu diagnostik yöntemlerden manyetik rezo-
nans anjio tanı için oldukça yardımcı olan non-invaziv bir yöntemdir (49). Moy Das ve 
ark. azigos veninin kavernöz hemanjiomu olgusunda çok kesitli bilgisayarlı tomografi-
nin tanıya katkısının tartışıldığı bir olgu sunumu bildirmişlerdir (53). Bu tümörler yoğun 
vasküler doğası nedeniyle kontrastlı incelemelerde heterojen olarak kontrast maddeyi 
yoğun tutma özelliği gösterirler (53). Mediyastinal hemanjiom genellikle yuvarlak veya 
lobüle, düzgün sınırlı, heterojen yumuşak doku kitlesi şeklinde izlenir. Olguların yakla-
şık %10’unda toraks BT’de flebitler (fokal trombüs odakları ve bu odakların çevresin-
de distrofik kalsifikayonlar) saptanmakta olup, bu görünüm kitlenin venöz hemanjiom 
olma olasılığını arttıran bir radyolojik bulgudur (18).

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon en etkin tedavi yöntemidir. Ancak unutulma-
malıdır ki hemanjiomlar spontan olarak regresyon olasılığı bulunan oluşumlardır. Bu 
nedenle asemptomatik ve küçük çaplı mediyastinal hemanjiomlarda düzenli takip 
yapılarak konservatif yaklaşım uygulanabilir. Bu konuda karar klinisyenler tarafından 
verilmelidir. Eğer cerrahi eksizyon planlanıyorsa tümörün vasküler doğası nedeniyle 
disseksiyon esnasında ve tümör manüplasyonunda oldukça hassas davranılmalıdır. 
Moran ve Suster’in yayınladıkları seride 18 mediyastinal hemanjiom olgusunun ta-
mamının cerrahi olarak eksize edildiği bildirilmektedir (50). Tümörün yüksek vaskü-
laritesi nedeniyle büyük boyutlu tümörlerde indüksiyon tedavisi ile tümörün hacmi-
nin küçültülmesini ve sonrasında cerrahi rezeksiyon yapılmasının savunan yayınlarda 
vardır. Kumar ve ark. altı ay süresince rekombinant interferon alfa-2a uyguladıkları 
mediyastinal hemanjiom olgusunda tümörün çapının küçüldüğünü; ardından cerrahi 
olarak eksize edildiğini bildirmişlerdir (54). Torakoskopik yöntemlerin yaygınlaşması 
ile birlikte mediyastinal hemanjiomlarda da kullanılma sıklığı artmıştır. Chan ve ark. 
torakoskopik yöntemle eksize edilen mediyastinal hemanjiom olgusunu bildirmişler ve 
işlemin komplikasyonsuz tamamlandığını yayınlamışlardır (55). Konvansiyonel yöntem 
olarak ise tümörün lokalizasyonuna bağlı olarak standart torakotomi, anterolateral 
torakotomi, sternotomi ve clamshell insizyonları kullanılabilmektedir. 

Mediyastinal hemanjiomların tedavisinde cerrahi eksizyona alternatif yöntemlerde lite-
ratürde yayınlanmıştır. Bu yöntemler arasında tümörü besleyen damarları perkutanöz 
ligasyonu, kriyoterapi, laser tedavisi ve interferon tedavisi sayılabilir (49,54). Tümörü 
besleyen damarları perkutanöz yöntemlerle ligasyonu, sonrasında cerrahi eksizyon 
uygulanması da cerrahinin güvenli yapılabilmesi olasılığını arttıracak ve ameliyat es-
nasında kan kaybını azaltacak bir kombine tedavi yöntemi olacaktır. Hemanjiomların 
malign dönüşüm potansiyeleri bulunmamaktadır. Komplet cerrahi rezeksiyon sonrası 
lokal rekürrens ve nüks de nadirdir (49). Komplet cerrahi rezeksiyon uygulanan olgu-
larda hastalıksız sağ kalım süresi uzun olup, prognoz mükemmeldir. 
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Hemanjioperisitom: Hemanjioperisitom nadir görülen mezenkimal tümörlerden biri 
olup, kapiller arteriollerin iç duvarında bulunan perisitlerin anormal çoğalması sonucu 
ortaya çıkmaktadır (1,56). Bu perisitik hücreler Zimmerman hücreleri olarak da bilin-
mektedir (56). Mediyastinal hemanjioperistoma oldukça nadir görülen bir tümör olup, 
Bıçakçıoğlu ve ark.’nın 6 hemanjioperisitom içeren çalışmasında sadece bir olgunun 
(%16.7) mediyastinal yerleşimi olduğu yayınlanmıştır (56). 

Benign veya malign davranış özellikleri gösterebilen tümörler olarak bilinmektedir. 
Tümörün benign tipi malign tipinden üç-dört kat daha sık görülmektedir. Kitlenin 
benign veya malign özelliklerden hangisini taşıdığının anlaşılması ve ayırıcı tanısının 
yapılması pre-operatif dönemde oldukça zordur. Ancak PET BT incelemesinde malign 
hemanjioperisitom olan olgularda yüksek FDG tutulumun saptanması yararlı olabilir. 
Ne yazık ki tümörün nasıl davranış özelliği göstereceği ve hastanın sağ kalım tahmini 
histopatolojik olarak anlaşılamamaktadır. Çünkü hem benign hem de malign özellikler 
gösteren tümörler aynı histopatolojik özellikleri gösterebilmektedir (1). Bu nedenle mi-
toz sayısı, hücresel pleomorfizm, hemoraji ve nekroz alanları histopatolojik ayırım için 
önemli kriterlerdir. Ayrıca, tümörün immünohistokimyasal yöntemlerle incelenmesi de 
faydalı bilgiler sağlayacaktır.

Tedavisi tümörün cerrahi olarak komplet eksizyonunu içerir. Ancak vaskülaritesi 
oldukça fazla olan bir tümör olduğu için rezeksiyon aşamasında dikkatli olunmalı, 
abondan hemorajilere izin verilmemelidir. Simonton ve ark. pediatrik bir mediyastinal 
henanjioperisitom olgusunun rezeksiyonu sırasında intaoperatif masif kan kaybı nede-
niyle olgunun kaybedildiğini bildirmişlerdir (57). Bu nedenle ameliyat öncesi dönemde 
radyodiagnostik yöntemlerle tümörün vasküler yapılardan köken aldığının tespit edil-
mesi ve besleyen damarlara embolizasyon uygulanması fikri ortaya çıkmıştır. Bu işlemi 
savunan olgu sunumları da literatürde mevcuttur. Morandi ve ark.’nın olgu sunumun-
da posterior mediyastene yerleşim gösteren hemanjioperisitom olgusuna pre-operatif 
embolizasyon uygulandığı ve kitlenin daha güvenli rezeke edildiği yayınlanmıştır (58). 

Hemanjioperisitom olgularının rezeksiyonu sonrası rekürrens görülmesi olasılığı bu-
lunmaktadır ve bu nedenle olguların yakın takip altında tutulmaları önerilmektedir. 
Ayrıca, metastaz yapma potansiyelleri yüksek olan tümörler olarak da bilinmektedirler. 
Bıçakçıoğlu ve ark.’nın serisinde altı olgudan dördüne (%66.7) rekürrens nedeniyle 
re-operasyon uygulandığı; kaybedilen üç olgunun tamamında rekürrens veya tümö-
rün uzak metastazının ölümden sorumlu olduğu bildirilmektedir (56). Dolayısıyla bu 
tümörlerin malign davranış özelliklerinin daha ön planda olduğu ve olguların prognoz-
larının olumsuz olduğu sonuçlarına varılmıştır. Radyoterapi ve kemoterapinin gösteril-
miş bir sağ kalım avantajı bulunmamaktadır (1).

Epiteloid hemanjioendotelyom: Endotelyal hücrelerden köken alan ve düşük ma-
lignite özellikleri gösteren bu tümör grubu ilk olarak 1982 yılında Weiss ve Enzinger 
tarafından tanımlanmıştır (59). Mediyastende nadir olarak görülen, orta ve büyük ven-
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lerin duvarından köken alan, benign ve malign davranış özellikleri gösterebilen tümör-
lerdir (18). İyi diferansiye benign hemanjiomlarla, anaplastik anjiosarkomlar arasında 
histopatolojik ve klinik davranış gösteren geniş spektrumlu vasküler neoplazmları ta-
nımlar (30). Benzer şeklide klinik davranışları da benign hemanjiomalar ile anjiosar-
komlar arasında bulunmaktadır.

Mikroskopik olarak damar içerisinde organize trombüs, tümör hücreleri, nekrotik ma-
teryal ve kollajen yapıları bulunabilmekte; ayrıca miksoid matriks ve hyalinize stroma 
içerisinde atipik hücreler izlenebilmektedir (30). Mentzel ve ark.’nın çalışmasına göre 
immünohistokimyasal boyamalarda epiteloid hemanjioendotelyomanın CD31, CD34, 
faktör VIII gibi endotelyal belirleyicilerin en az birine pozitif immünreaktivite verdiği 
saptanmıştır (60). Tümör toraksta bulunduğu zaman ise keratin, S-100 protein, aktin 
ve desmin için immünreaktivite sonuçları negatiftir. 

Primer mediyastinal epiteloid hemanjioendotelyom olgularının neredeyse tamamının 
anterior mediyastinal yerleşimli olduğu bildirilmektedir. Suster ve ark.’nın çalışmasında 
epiteloid hemanjioendotelyom tanısı alan 12 olgunun tamamında kitlenin anterior 
mediyastene yerleşimli olduğu bildirilmektedir (61). Başka bir klinik analizde de 20 
epiteloid hemanjioendotelyom olgusunun 19’unun anterior mediyastinal yerleşimli 
olduğu yayınlanmıştır (18). Ancak Campos ve ark. ise posterior mediyastene yerleşim 
gösteren bir epiteloid hemanjioendotelyom olgusu yayınlamışlardır (62). Erkeklerde 
bayanlardan daha fazla görüldüğü de bildirilmiştir (61).

Tedavisinde bölgesel lenf nodu disseksiyonunu da içerecek şekilde geniş eksizyon uy-
gulanmalıdır (1). Komplet cerrahi rezeksiyon genellikle uzun süreli sağ kalım avan-
tajına sahiptir. Mansour ve ark.’nın olgu sunumunda anterior mediyastene yerleşim 
gösteren epiteloid hemanjioendotelyom olgusunun rezeksiyon sonrası 2.5 yıllık ta-
kiplerinde hastalıksız hayatına devam ettiği bildirilmektedir (63). Ancak epiteloid he-
manjioendotelyom tümörlerinin yaklaşık olarak %20’sinin beş yıl içerisinde metas-
taz yaptıkları bilinmektedir (1). Bu nedenle De Palma ve ark. bu tümörlerin agresif 
davranış özellikleri sergileyebileceği için yüksek grade’li sarkomlar gibi tedavi edilmesi 
gerektiğini ve bu olguların yakın takip altında tutulması gerektiğini önermektedir (64). 
Nüks veya metastaz olan olgularda ise nüks tümörün ve metastazların (karaciğer ve 
akciğer metastazını da içerecek şekilde) ikinci bir cerrahi rezeksiyon ile eksize edilmesi 
önerilmektedir (1,18). Radyoterapi ve kemoterapi lokal rekürrensin önlenmesi amacıy-
la veya uzak metastazların tedavisi amacıyla kullanılabilir; ancak her iki yöntemin de 
etkinliğine ilişkin somut veriler literatürde bulunmamaktadır.

Sklerozan hemanjiom: Sklerozan hemanjioma genellikle akciğerlerden köken alan 
ve çoğunlukla benign davranış özellikleri sergileyen bir tümör olup, mediyastinal yerle-
şim bildirilen olgular oldukça azdır. Literatürde primer mediyastinal sklerozan hemanji-
om bildiren sadece iki adet olgu sunumu mevcut olup, ilk olarak 2003 yılında Sakamo-
to ve ark. tarafından bildirilmiştir (65). Yayınlardan iki olgununda kadın ve yaşlarının 
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19 ile 48 olduğu, bir olgunun hemoptizi şikayeti ile başvurduğu olgu sunumlarından 
anlaşılmaktadır (65,66). Tanının doğrulanmasında immünohistokimyasal yöntemler 
önemli yer tutmaktadır. Mediyastenden köken alan lezyonların da akciğerlerde yerle-
şen sklerozan hemanjiom olgularına göre farklı davranmayacağı ve benign özellikler 
göstereceği düşünülmektedir (18). Tedavisinde diğer mediyastinal mezenkimal tümör-
lerde olduğu gibi komplet cerrahi eksizyon önerilmektedir. Olguların cerrahi eksizyon 
sonrası sağ kalım süreleri uzun olup, prognozları iyidir. Lu ve ark.’nın olgusunun dört 
yıllık, Sakamoto ve ark.’nın olgusunun ise beş yıllık takip süreleri sonunda rekürrenssiz 
hayatta oldukları bildirilmektedir (65,66).

Lenfanjiom: Kistik higroma, lenfatik kistler ve şilöz kistler gibi adlarla da bilinen, 
çoğunlukla konjenital olarak görülen lenf damarlarının kistik dilatasyonlarıdır (67). 
Genellikle baş ve boyun, koltuk altı ve kasık bölgelerinde ortaya çıkmaktadır. Medi-
yastende görülen lezyonların çoğu boyun bölgesinden köken almakta, anterosüperi-
or mediyastene uzanan lezyonlar şeklinde görülmekte ve primer mediyastinal orijin 
oldukça nadir olarak bildirilmektedir (1,67). Tüm lenfanjiomaların sadece %1’den azı 
mediyastenden köken almaktadır (18). Primer mediyastinal lenfanjiom lezyonlarının 
çoğunun yetişkin dönemde tanı aldığı bilinmektedir (67). Brown ve ark.’nın serisinde 
primer mediyastinal lenfanjiomlu 13 olgunun 8’inin (%61.5) erişkin yaş grubunda 
olduğu bildirilmektedir (68).

Morfolojik olarak iki grupta incelenebilen tümörler olup, büyük ve kistik lenfatik boş-
luklar içeren grup kistik higromaları, küçük ve spongioz lenfatik boşluklar içeren grup 
ise kavernöz lenfanjiomları meydana getirmektedir (1). Hangi patolojik alt grup olursa 
olsun bu olgularda şilöz sıvının sistemik lenfatik drenaja dökülmesi gerçekleşememek-
te ve lenf damarlarında kistik dilatasyon ortaya çıkmaktadır. Bu nedenle lenfatik kistler 
veya şilöz kistler olarak da adlandırılmaktadır.  

Benign davranış özellikleri gösteren tümörler olup, hemanjiomlara benzer klinik gös-
terirler. Mediyastende çok büyük boyutlara ulaşıp çevre doku veya organlara bası et-
kisiyle semptom ve bulgulara yol açabilen tümörlerdir. Bu nedenle olgularda nefes 
darlığı, yutma güçlüğü, vena cava süperior sendromu benzeri tablo görülebilmekle 
birlikte genellikle asemptomatik olgularda tesadüfen saptanmaktadır. Ayrıca, şiloto-
raks ile veya kistik alanların sekonder enfeksiyonuna bağlı apselerle de tanı alabilirler.

Radyolojik olarak düzgün, yuvarlak ya da lobüle, çoğunlukla iyi sınırlı, homojen kistik 
kitle lezyonu olarak ortaya çıkar (18). Çoğunlukla anterior ve süperior mediyastene 
yerleşim göstermektedir. Brown ve ark.’nın serisinde mediyastene yerleşim gösteren 
lenfanjiomların %69.2’sinin anterior ve süperior mediyastenden köken aldıkları belir-
tilmiştir (68). Hemanjiomlardan ayırıcı tanısı da histopatolojik olarak intraluminal şilöz 
içerik veya kan görülmesine bağlı olarak gerçekleştirilmektedir. Lenfanjiomda intralü-
minal şilöz içerik bulunurken, hemanjiomlarda intralüminal olarak kan görülmektedir. 
Ancak lenfanjiom preparatının mikroskobik incelemesinde lümen içerisinde kan görül-
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mesi kitlenin eksizyonu sırasında meydana gelen intraoperatif kanamaya da bağlı ola-
bilir. Bu durumda immünohistokimyasal olarak intrasitoplazmik faktör VIII reaktivitesi 
ayırıcı tanıda yol gösterecektir. Bu immünreaksiyon vasküler endotel için spesifik olup, 
lenfatik damarlar bu reaktiviteyi göstermemektedir (1). 

Diğer mediyastinal kitlelerde olduğu gibi tedavisi komplet cerrahi eksizyondur. Bu 
eksizyon konvansiyonel cerrahi yöntemleri ile veya torakoskopik yöntemlerle olabilir. 
Torakoskopik uygulamaların artması ve tekniklerin gelişmesi ile yıllar içerisinde daha 
fazla olgu minimal invaziv olarak opere edilmektedir. Kanzaki ve ark. mediyastinal 
kistik lenfanjiom olgusunun bilateral torakoskopik cerrahi ile başarılı eksize edildiğini 
bildirmişlerdir (69). Teknolojik ilerlemelere paralel olarak gelişen robotik cerrahi uy-
gulamaları da mediyastinal kitlelerin cerrahi eksizyonunda uygulanmaya başlanmış ve 
başarılı seriler yayınlanmıştır. Bodner ve ark.’nın mediyastinal kitle nedeniyle robotik 
cerrahi uygulanmış 14 olguyu içeren çalışmasında olgulardan birinin (%7.1) lenfanji-
om tanısı aldığı bildirilmektedir (8). Ancak tümör çevre dokularda erozyon meydana 
getirdiği zaman komplet cerrahi rezeksiyon mümkün olamamaktadır. Bu gibi durum-
larda mümkün olabildiğince fazla kist duvarının rezeke edilmesi ve tümöre debulking 
cerrahisi uygulanması tavsiye edilmektedir (1). Debulking cerrahisi mediyastinal kit-
lelerde genellikle tercih edilmeyen bir yöntem olup, lenfanjiom olgularında komplet 
rezeksiyon olasılığı yoksa uygulanmalıdır.

Cerrahi tedavinin önemli komplikasyonlarından birisi de post-operatif uzun sürebilen 
ve çoğunlukla ikinci bir cerrahi müdahale gerektiren şilotoraks ve/veya şilomediyas-
ten görülebilmesidir. Bu komplikasyonun nedeni büyük bir olasılıkla diyafragmanın 
altından retroperitoneal alana doğru uzanan lezyonların varlığıdır (18). Bu kompli-
kasyonun tedavisinde oral alımın kesilmesi, total parenteral beslenme başlanması ve 
tüp torakostomi uygulanarak konservatif tedavi yöntemleri denenebilir. En az iki haf-
ta süren konservatif tedavinin başarısız olması durumunda cerrahi olarak kaçak olan 
bölgenin ligasyonu da tedaviye eklenebilir. Ancak bu yöntemlerin hepsinin başarısız 
olması ve şilotoraks tablosunun devamı halinde plöroperitoneal şant uygulanması dü-
şünülmelidir. Shiraga ve ark. yayınladıkları olgu sunumunda 21 yaşındaki mediyastinal 
lenfanjiom olgusuna komplet cerrahi rezeksiyondan üç ay sonra devam eden şiloto-
raks nedeniyle plöroperitoneal şant uygulandığı belirtilmektedir (70). Olgunun bir yıllık 
takiplerinde yeniden sıvı birikimi veya rekürrensin izlenmediği de bildirilmektedir (70). 
Primer mediyastinal lenfanjiom benign karakterde bir tümör olup, malign dönüşüm 
potansiyeli bulunmamaktadır. Komplet cerrahi eksizyon uygulanan hastaların progno-
zu iyi; sağ kalımları uzundur.

Lenfanjiohemanjiom: İlk olarak 1983 yılında Angtuaco ve ark. tarafından tanımla-
nan ve mediyastende bulunan hem lenfatik hem de vasküler yapılardan köken alan 
bir tümördür (71). Lenfanjiohemanjiom’un mediyastene yerleşim göstermesi nadir 
rastlanan bir durum olup, literatürdeki az sayıdaki olguda tümörün genellikle ante-
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rior ve süperior mediyasten yerleşimli olduğu görülmektedir (72,73). Riquet ve ark. 
literatürdeki tek olgu serisini yayınlamışlar ve tümörün klinik davranışının lenfanjiom 
ile benzerlik gösterdiğini bildirmişlerdir (73). Bu tümörlerin patogenezi bilinmemekte, 
pek çoğunun venöz malformasyonlar ile ilişkisi olması nedeniyle lenfanjiomun bir alt 
grubu olabileceği düşünülmektedir. Hastaların çoğunun ikinci dekatta tanı alması ya-
vaş ilerleyen konjenital bir tablo olabileceğini de düşündürtmektedir (73). Tedavisinde 
komplet cerrahi eksizyon önerilmekte, cerrahi sonrası lokal rekürrens veya nüks olası-
lığı ve sağ kalım konularında literatürde yeterli veri bulunmamaktadır.

Anjiosarkom: Malign vasküler tümörler olup, malign hemanjioendotelyom, anjio-
fibrosarkom, hemanjioblastom, hemanjioendotelioblastom ve hemanjioendotelyosar-
kom gibi isimlerle de bilinmektedir. Anjiosarkomlar yumuşak doku neoplazileri içeri-
sinde oldukça nadir görülen bir malign tümör grubudur. İnsan vücudunda görülen 
bütün sarkomaların %1’den azını anjiosarkomlar oluşturmaktadır (19). Genellikle cilt, 
yumuşak dokular ve meme dokusunda görülür; primer mediyastinal anjiosarkom ol-
dukça nadirdir. Weissferdt ve ark. tarafından anterior mediyastinal bölgeden köken 
almış dokuz anjiosarkom olgusu bildirilmiş; bu olguların başvuru şikayetleri göğüs ağ-
rısı, nefes darlığı ve öksürük olarak raporlanmıştır (74). İki olguda timik dokuların da 
görülmesi anjiosarkomun timik dokuya ait vasküler yapılardan kaynaklanmış olabile-
ceğini düşündürmüş olup, tüm olgular immünohistokimyasal olarak vasküler tümör 
belirteçlerine pozitif yanıt vermiştir (74). 

Tedavisi komplet cerrahi eksizyon olup, eksizyon uygulanan hastalarda nüks görüle-
bilmektedir. Diğer yumuşak doku sarkomlarında olduğu gibi prognoz kötüdür. Weis-
sferdt ve ark.’nın çalışmasında dokuz olgudan altısının takibine ulaşılabilmiş; bu olgu-
lardan ikisinde nüks tümörün ortaya çıktığı anlaşılmış ve nüks görülen bu olgulardan 
biri kaybedilmiştir (74). Diğer dört dolgu ise nükssüz hayatta olup, takiplerine devam 
edilmektedir. Komplet cerrahi eksizyon sonrası adjuvan kemoterapi tavsiye eden ya-
zarlar da bulunmaktadır. Tane ve ark. olgu sunumunda mediyastinal epiteloid anjio-
sarkom nedeniyle opere edilen olguya postoperatif altı kür kemoterapi uygulandığını 
ve olgunun bir yıllık takip süresi sonunda asemptomatik olarak hayatta olduğunu bil-
dirmektedir (75). Ancak adjuvan kemoterapinin etkinliğini değerlendirebilecek yeterli 
hasta sayısı veya karşılaştırmalı çalışmalar literatürde bulunmamaktadır. 

Çizgili Kas Dokusundan Köken Alan Tümörler

Rabdomyom: Rabdomyom çizgili kas hücrelerinin benign tümörü olup, genellikle 
erişkinlerde baş ve boyun bölgesinde ağrısız, düzgün sınırlı kitleler olarak görülür-
ler. Erkeklerde kadınlara göre üç-dört kat daha sık görülmektedir (19). Mediyastinal 
yerleşim nadir olup, ilk olarak Miller ve ark. tarafından 1978 yılında bildirilmiştir (76). 
Mediyastinal rabdomyom olgularının timik myoid hücrelerden geliştiği düşünülmek-
te olup, mediyastinal yerleşimli rabdomyomların gerçek histopatogenezi kesin olarak 
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bilinmemektedir. Çünkü Zolata ve ark.’nın bildirdiği olgu sunumunda anterior medi-
yastinal bölgeden eksize edilen kitlenin histopatolojik incelemesinde timik hücrelerin 
izlenmediği belirtilmiştir (77).

Çoğunlukla erişkinlerde asemptomatik kitleler şeklinde ortaya çıkarlar. Ancak tümö-
rün büyüklüğüne bağlı olarak bası bulguları veya yerleşim yerine göre ses kısıklığı, 
yutma güçlüğü, öksürük, nefes darlığı, göğüs ağrısı gibi bulgularla da ortaya çıkabilir. 
Kuschill-Dziurda ve ark. 80 yaşındaki bir olguda güçsüzlük, nefes darlığı, terleme ve 
öksürük gibi non-spesifik semptomlarla ortaya çıkan; baş, boyun ve posterior medi-
yastinal bölgelerden köken alan çok odaklı rabdomyom olgusunu bildirmişlerdir (78). 
Genellikle enkapsüle, düzgün sınırlı, lobüle, yuvarlak veya ovoid kitleler halinde görü-
lürler; histopatolojik incelemelerde immünohistokimyasal olarak desmin, myoglobin, 
kas spesifik aktin, vimentin ve S-100 proteini ile immünpozitif reaksiyon verirler (19). 
Tedavilerinde komplet cerrahi eksizyon uygulanmakta; inkomplet eksizyon uygulan-
ması durumunda lokal rekürrens görülebilmektedir.

Rabdomyosarkom: Genellikle pediatrik yaşlarda ortaya çıkan ve çizgili kas doku-
sunun malign tümörü olarak bilinen tümör grubu olup, çocuklarda en sık görülen 
kardiyak sarkomdur (18). Mediyastende tanı alan rabdomyosarkomlar çoğunlukla 
mediyasten dışı tümörlerin metastazları şeklinde olup, primer mediyastinal yapılar-
dan köken almaları oldukça nadirdir (1). Toraks BT kesitlerinde heterojen ve komşu 
yapılara invazyon gösteren kitleler şeklinde görüntülenirler. Çevre dokulara olabilecek 
invazyonun değerlendirilmesinde torakal manyetik rezonans görüntüleme yararlı bil-
giler sağlayabilir.

Makroskopik değerlendirmede lastik kıvamında hissedilen tümörler olup, kesit alındı-
ğında gri-beyaz’dan pembe renge kadar değişik morfolojide görülebilmektedir (1,18). 
Mikroskobik olarak değerlendirildiğinde 4 alt gruba ayrılmakta; bu alt gruplar;

1. Embriyonel,

2. Alveolar,

3. Pleomorfik,

4. Botriyoid olmak üzere sıralanmaktadır.

Alt grupların ayırımında immünohistokimyasal analiz yöntemleri yol gösterici olmak-
tadır. Semptomatik olduklarında genellikle lokal invazyon yapmış ve büyük boyutlara 
ulaşmış kitleler olarak karşımıza çıkarlar. Lokal invazyon özellikleri nedeniyle genellikle 
küratif komplet cerrahi rezeksiyon için uygun olmayan tümörlerdir (1). Ayrıca, metas-
taz yapma olasılığı yüksek olan tümörler olarak da bilinmektedir. Bu nedenle tedavile-
rinde genellikle radyoterapi ile doksorubisin, siklofosfamid, daktinomisin ve vinkristin 
gibi kemoterapötik ajanlar önerilmektedir (1). Chu’nun yayınladığı olgu sunumunda 
anterior mediyastende rabdomyosarkom tespit edilen pediatrik bir olgunun operas-
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yon öncesi neoadjuvan kemoterapi ile üç ay süresince tedavi edildiği, yapılan kont-
rollerde tümörde belirgin küçülmenin saptandığı, ancak operasyon esnasında büyük 
damarlara kitlenin invaze olduğu ve komplet rezeksiyonun gerçekleştirilemediği, bu-
nun üzerine debulking uygulandığı ve tedaviye radyoterapi ve kemoterapi ile devam 
edildiği bildirilmektedir (79). Diğer mediyastinal sarkomlarda olduğu gibi hastalarda 
rezeksiyon sonrasında lokal rekürrens ve nüks olasılığı yüksek olup, prognoz kötü, sağ 
kalım kısadır. Ancak Walterhouse ve Watson lokalize rabdomyosarkom olgularında 
komplet cerrahi eksizyon, kemoterapi ve radyoterapi kombinasyonu ile %70’in üze-
rinde beş yıllık sağ kalım bildirmişlerdir (80). Kombine tedavi protokolleri ile olguların 
sağ kalım sürelerine önemli katkılar sağlanabilmektedir. 

Düz Kas Dokusundan Köken Alan Tümörler

Leiomyom: Mediyastinal bölgede görülen leiomyomlar genellikle özefagus ve büyük 
damarların duvarında bulunan düz kas hücrelerinden köken alılar. Düz kas hücrele-
rinin benign neoplazisi olup, primer mediyastinal leiomyom, mediyastenin oldukça 
az görülen mezenkimal tümörüdür (1). Literatürde bildirilen olguların azlığı nedeniy-
le sağlıklı demografik, histopatolojik ve klinik deneyim bulunmamaktadır. Farklı yaş 
gruplarında görülebilen ve kadınlarda daha sık rastlanan tümörler olarak bilinmektedir 
(81). Olgularda nefes darlığı, yutma güçlüğü, yorgunluk, non-plöritik göğüs ağrısı, 
öksürük gibi şikayetler görülebilmektedir (82-84). Radyodiagnostik tetkikler tanıda yol 
gösterici olup, mediyastende herhangi bir anatomik lokalizasyona yerleşim göstere-
bilirler. Shaffer ve ark. aortaya koşu leiomyom olgusunu, Matsuoka ve ark. anterior 
mediyastende yerleşimli, Hoseok ve ark. ise posterior mediyastene yerleşim gösteren 
primer mediyastinal anjioleiomyom olgusunu bildirmişlerdir (81,82,85). Toraks BT in-
celemesinde homojen olarak görülen, düzgün sınırlı, yuvarlak veya oval kitle lezyonları 
şeklinde izlenirler. Kitle içerisinde kalsifiye alanlar görülebilir (81).

Makroskopik olarak iyi sınırlı, enkapsüle, lastik kıvamında, sarı-beyaz renkte, kistik de-
jenerasyon ve kalsifikasyon alanları içerebilen tümörlerdir (81). Mikroskobik inceleme-
lerde ise kollajen stroma içerisinde düz kas hücrelerinden oluşan adacıklar görülmek-
tedir (18). İmmünohistokimyasal yöntemler de tanının doğrulanmasında faydalıdır.

Tedavisinde cerrahi eksizyon önerilmekte; komplet cerrahi küratif olarak kabul edil-
mektedir. Ancak yoğun vaskülarite gösterebilen tümörler olabilecekleri unutulmamalı 
ve cerrahi manipülasyon sırasında dikkatli davranılmalıdır. Baldo ve ark. tarafından ya-
yınlanan olgu sunumunda cerrahi eksizyon öncesi gerçekleştirilen anjiografide kitlenin 
yoğun vasküler yapı içerdiği tespit edilmiş ve perkutanöz embolizasyon gerçekleştirile-
rek intraoperatif kan kaybının azaltıldığı bildirilmektedir (83). Benign tümörler olmaları 
sebebiyle komplet cerrahi eksizyon sonrası kitlenin rekürrens ve nüks olasılığı düşük, 
olguların sağ kalım süreleri uzundur.
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Leiomyosarkom: Leiomyomlar gibi leiomyosarkomlarda özefagus ve büyük damar-
ların duvarında bulunan düz kas hücrelerinden köken alan, ancak farklı olarak malign 
davranış özellikleri gösteren tümörlerdir. Primer mediyastinal dokulardan gelişmeleri 
nadir olup, tüm primer mediyastinal sarkomların yaklaşık olarak %11’ini oluştururlar 
(86). Erkeklerde kadınlara göre daha sık görüldüğü bildirilmektedir (87). 

Moran ve ark.’nın mediyastene yerleşim gösteren 10 malign düz kas tümörü olgusu-
nu değerlendirdiği araştırmasında üç olguda kitlenin anterior mediyastene yerleşim 
gösterdiği, yedi olguda ise posterior mediyastene yerleşim gösterdiğini bildirmektedir 
(87). Aynı çalışmada posterior mediyastene yerleşim gösteren olguların tamamının 
asemptomatik oldukları da belirtilmektedir (87). Eroğlu ve ark.’nın olgu sunumunda 
hastanın nefes darlığı ve göğüs ağrısı şikayetleri ile başvurduğu bildirilmişken Iwata ve 
ark.’nın olgu sunumunda hastanın arkus aortaya yakın leiomyosarkom nedeniyle ses 
kısıklığı şikayeti ile başvurduğu bildirilmektedir (86,88). Lee ve ark.’nın olgu sunumun-
da ise posterior mediyastende spinal kanala doğru uzanım gösteren leiomyosarkom 
olgusunun başvuru şikayetinin sol toraks duvarında ağrı olduğu bildirilmektedir (89). 
Ancak literatürde yayınlanan olgulara bakıldığında hastaların çoğunlukla asemptoma-
tik oldukları ve pnömoni, myokard enfaktüsü gibi nedenlerle hastaneye başvurduktan 
sonra uygulanan radyodiagnostik tetkiklerle tesadüfen tanı aldıkları belirtilmektedir 
(90,91). Toraks BT incelemesinde ise heterojen karakterde, çevre dokulara invaze gö-
rünümde ve düzensiz sınırlı olabilen kitle görünümü izlenmektedir.

Patolojik incelemelerde makroskopik olarak enkapsüle, iyi sınırlı, lastik kıvamında dış 
yüzeyi bulunan; kesitlerde miksoid ve kistik alanlar görülebilen tümörler olup, histo-
patolojik değerlendirmede immünohistokimyasal analiz yöntemleri ayırıcı tanıda yar-
dımcı olacaktır (87). Primer mediyastinal leiomyosarkom tümörleri S-100, keratin ve 
myoglobin ile immünreaktivite göstermezken; vimentin, düz kas aktini, desmin ve 
miyozin ile pozitif boyanma gösterirler (18,90). 

Tedavisinde cerrahi eksizyon önerilmekte kalp ve/veya büyük damarlara invaze ola-
bilen tümörlerde kardiyopulmoner by-pass (CPB) kullanılarak eksizyonun gerçekleş-
tirilmesi tavsiye edilmektedir. D’Aiuto ve ark.’nın olgu sunumunda CPB kullanılarak 
gerçekleştirilen extended sağ pnömonektomi ve parsiyel sol atrium rezeksiyonu; Con-
ner ve ark.’nın olgu sunumunda da yine CPB kullanılarak gerçekleştirilen sağ ve sol at-
riuma invaze leiomyosarkomun komplet eksizyonu bildirilmektedir (90,91). Metastaz 
yapabilme olasılıkları bulunan tümörlerdir. Yoshida ve ark.’nın yazısında mediyastinal 
leiomyosarkom olgusunun bilateral adrenal bezlere metastaz yaptığı, ayrıca intra-aor-
tik tromboza da yol açtığı bildirilmektedir (92). Olguların sağ kalımı tümörün evresine 
ve cerrahinin komplet gerçekleştirilip gerçekleştirilememesine bağlı olarak değişmek-
tedir. Komplet cerrahi için gerekiyorsa CPB kullanımı önerilmekte CPB ile komplet 
cerrahi uygulanan hastaların takiplerinde rekürrens veya nüks tespit edilmediği bildiril-
mektedir (90,91). Postoperatif radyoterapi ve kemoterapinin etkinliği konusunda ye-
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terli veri bulunmamaktadır. Ancak Eroğlu ve ark.’nın olgu sunumunda cerrahi sonrası 
olguya radyoterapi uygulandığı ve erken dönem takiplerde rekürrens saptanmadığını 
belirtilmektedir (86). 

Kıkırdak ve Kemik Dokularından Köken Alan Tümörler

İskelet dışı kondrom: Mediyastene yerleşim gösteren kondromaların çoğunlukla 
trakea veya ana bronşlarda bulunan kıkırdak dokularından, akciğer parankiminden, 
kostal kıkırdaklar veya sternal ve vertebral bölgelerde bulunan eklemlerdeki kıkırdak 
dokularından köken aldıkları bilinmektedir. Bu sayılan dokuların dışında mediyastinal 
yumuşak dokulardan köken alan primer mediyastinal kondrom olguları ile çok nadir 
karşılaşılmaktadır (1). 

Klinik bulguları tümörün büyüklüğüne ve bası semptomlarının ortaya çıkmasına göre 
değişiklik göstermektedir. Anterior veya posterior mediyastinal bölgelerde görülebi-
len; çoğunlukla benign, nadiren malign histopatolojik özellikler taşıyabilen tümörler-
dir (93,94). İmmünöhistopatolojik yöntemler ayırıcı tanıda yol gösteriidir. Tedavisinde 
komplet cerrahi eksizyon önerilmekte olup, eksizyon sonrası lokal rekürrens veya nüks 
bildirilmemiştir. 

İskelet dışı kondrosarkom: Göğüs duvarının en sık görülen primer tümörü olan 
kondrosarkomlar nadiren primer olarak mediyastenden köken alırlar. Mediyastenden 
köken alan tüm sarkomların yaklaşık olarak %2-3’ünün kondrosarkom histopatoloji-
sinde olduğu bilinmektedir. Burt ve ark.’nın primer mediyastinal sarkom tanısı alan 47 
olguyu içeren çalışmasında sadece bir olgunun (%2.1) primer mediyastinal kondrosar-
kom olduğu bildirilmektedir (95). 

Genellikle posterior mediyastene yerleşim gösteren ve kadınlarda daha sık görülen 
tümörlerdir. Suster ve Moran’ın primer mediyastinal kondrosarkom tanısı alan altı ol-
guyu içeren çalışmasında bütün olgularda tümörün posterior mediyastene yerleşimli 
olduğu ve hastaların beşinin (%83.3) kadın olduğu bildirilmektedir (96). Olgularda 
sırt ağrısı, göğüs ağrısı, nefes darlığı ve yutma güçlüğü şikayetleri görülebilmekte, 
radyodiagnostik tetkiklerde iyi sınırlı, yumuşak doku dansitesinde kitleler olarak ortaya 
çıkmaktadır. 

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon önerilmekte olup, adjuvan ve neoadjuvan teda-
vinin sağ kalıma etkisini araştıran çalışmalar vaka sayısının azlığı nedeniyle bulunma-
maktadır. Suster ve Moran’ın serisinde altı olgunun tamamına komplet cerrahi eksiz-
yon uygulandığı, takiben iki olguya postoperatif radyoterapi de uygulanarak tedavinin 
tamamlandığı bildirilmektedir (96). Kondrosarkomlar çevre doku ve organları invaze 
edebilen, komplet rezeksiyondan sonra bile rekürrens ve nüks olasılığı bulunan ve 
metastatik potansiyelleri yüksek olan tümörler olarak bilinmektedir. Ratto ve ark.’nın 
olgu sunumunda mediyastinal tümörle birlikte perikard, mediyastinal plevra ve akci-
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ğere wedge rezeksiyon uygulandığı ancak olguda yine de rekürrens meydana geldiği; 
bunlarında cerrahi olarak eksize edildiği ve olgunun hastalıksız sağ kalıma sahip oldu-
ğu belirtilmektedir (97). Suster ve Moran’ın serisinde de dört olgunun takibine ulaşıla-
bildiği, bu olgulardan ikisinde lokal rekürrens meydana geldiği, bir olguda ilk tanıdan 
sekiz yıl sonra uzak organ metastazının görüldüğü ve bu olgunun kaybedildiği, bir 
olgununsa altı yıllık takibinde hastalıksız olarak hayatta olduğu bildirilmektedir (96). 
Komplet cerrahi eksizyon ve radyoterapi uygulamalarına rağmen prognozu kötü olan 
tümörler olarak bilinmektedir.

İskelet dışı osteojenik sarkom: Kemik dokusunun en sık görülen malign tümörü 
olan osteosarkomun primer mediyastinal yapılardan köken alması ve mediyastene yer-
leşim göstermesi oldukça nadir olup, literatürde bir kaç olgu sunumu bulunmaktadır. 
Genellikle anterosüperior, nadiren posterior mediyastene yerleşim gösteren tümörler 
olup, radyolojik olarak toraks BT kesitlerinde kitle içerisinde kalsifikasyon alanlarının 
görüldüğü bildirilmektedir (98,99). Tanı anında metastatik olabilen ve çevre dokula-
ra lokal invazyon olasılığı bulunan tümörlerdir. Semptomatik olgularda nefes darlığı, 
öksürük, göğüs ağrısı ve kilo kaybı şikayetleri görülebilir. Histopatolojik olarak diğer 
tümörlerden ayırıcı tanısında immünohistokimyasal yöntemlerden yararlanılmaktadır. 
De Nictolis ve ark.’nın olgu sunumunda anterior mediyastinal bölgeye yerleşim gös-
teren iskelet dışı osteosarkom olgusunda immünohistokimyasal yöntemlerle tanının 
doğrulandığını ve komplet eksizyon sonrası olgunun hastalıksız sağ kalıma sahip oldu-
ğunu bildirmektedir (100).

Ancak primer mediyastinal osteosarkomlar çoğunlukla diğer mediyastinal sarkom-
larda olduğu gibi tanı anında metastatik olma olasılığı bulunan, komplet eksizyon-
dan sonra bile lokal rekürrens ve nüks olasılıkları yüksek, prognozları kötü tümörler 
olarak bilinmektedir. Hishida ve ark.’nın olgu sunumunda anterior mediyastende 
yerleşim gösteren osteojenik sarkom olgusuna komplet rezeksiyon uygulandığı an-
cak üç ay sonra nefes darlığı şikayeti ile tekrar başvuran olguda yaygın lokal rekür-
rens saptandığı ve olgunun bir ay sonra kaybedildiği bildirilmektedir (98). Venuta ve 
ark.’nın olgusunda ise inkomplet rezeksiyon sonrası olguya kemoterapi ve radyote-
rapinin uygulandığı ancak tümörün agresif olarak rekürrens gösterdiği ve olgunun 
kaybedildiği bildirilmektedir (101). Bu olgular dışında komplet cerrahi eksizyon ve 
radyoterapinin tedavide etkili olduğunu bildiren yayınlarda bulunmaktadır. Ikeda ve 
ark.’nın olgu sunumunda 22 yaşındaki olguda komplet rezeksiyondan bir yıl sonra 
lokal rekürrens meydana geldiği; rekürrensin de sol üst lobektomi ve perikardiyekto-
mi’yi de içerecek şekilde geniş cerrahi rezeksiyon ile eksize edildiği ve olguya ame-
liyat sonrası radyoterapi uygulandığı ve hastanın beş yıllık rekürrenssiz sağ kalım ile 
hayatına devam ettiği bildirilmektedir (102). Bu başarılı hasta yönetimine rağmen 
iskelet dışı osteojenik sarkomların genel olarak beş yıllık sağ kalım oranı %25’den az 
olarak bilinmektedir (18,102). 
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İskelet dışı osteojenik sarkomların önemli özelliklerinden birisi de radyoterapinin geç 
komplikasyonlarından biri olarak tümörün ortaya çıkabilmesidir (103). Catanese ve 
ark.’nın olgu sunumunda Hodgkin hastalığı nedeniyle kombine tedavi gören 11 yaşın-
daki olguda radyoterapi uygulanması sonrası mediyastinal osteosarkomun görüldüğü 
bildirilmiştir (103). Mediyastinal lenfoma veya seminomların radyoterapi ile tedavisi 
sonrasında geç dönemde osteosarkom gelişebileceği unutulmamalıdır. 

Sinoviyal sarkom: Sinoviyal sarkom genellikle 15-40 yaş aralığında bulunan genç ve 
genç erişkinlerde görülen, ekstremitelerin periartriküler bölgelerinde ortaya çıkan, primi-
tif plüripotent mezenkimden köken alan, tüm yumuşak doku sarkomlarının %5-10’unu 
oluşturan ve mediyastende nadir olarak görülen malign bir tümördür (18,30). Primer 
mediyastinal sinoviyal sarkomlar da yumuşak doku sinoviyal sarkomunun histopatolo-
jik özelliklerini barındıran agresif seyirli tümörlerdir. Sinoviyal sarkomlar histopatolojik 
olarak bifazik, monofazik fibröz, monofazik epitelyal ve kötü diferansiye (yuvarlak 
hücreli) olmak üzere dört alt gruba ayrılmakta, mediyastende en fazla monofazik 
fibröz tip görülmektedir (30,104). Alt tiplerin ayırıcı tanısı immünohistokimyasal yön-
temlerle olmakta, monofazik fibröz tipte immünohistokimyasal olarak sitokeratin ve 
EMA pozitifliği saptanması oranı %70-100 olarak belirtilmektedir (30). 

Sinoviyal sarkom olgularının %90’ından fazlasında tanısal değeri olan ve patognomo-
nik olarak kabul edilen t(x:18) (p11:q11) translokasyonunun gösterilmesi en güvenilir 
tanı yöntemi olarak kabul edilmektedir (105). Bu translokasyon 18. kromozom üze-
rindeki SYT geni ile X kromozomunda bulunan SSX1 ve 2 genlerini kapsamaktadır 
(18). Sinoviyal sarkom olgularında tümörün ve hastanın çeşitli özellikleri analiz edilerek 
iyi prognostik faktörler tanımlanmıştır. Buna göre tümörün çapının 5 cm’den küçük 
olması, tümörün düşük mitoz hızı ve iyi diferansiasyon özellikleri göstermesi, 20 yaşın-
dan genç bireylerde tanı alması, iyi prognostik faktörler olarak kabul edilmektedir (30). 
Ancak iyi prognostik faktörlere rağmen sinoviyal sarkomlar tanı anında metastatik 
olabilen tümörler olup, metastazlar genellikle lenfojen yolla gerçekleşmekte ve en sık 
akciğerlere ve lenf nodlarına metastaz gerçekleştiği bilinmektedir (30).

Mediyastinal sinoviyal sarkom olgularında ortaya çıkan klinik semptomların başında 
göğüs ağrısı, nefes darlığı, ortopne, kilo kaybı ve öksürük sıralanmaktadır (106). Rad-
yolojik olarak ön arka akciğer grafilerinde mediyastinal genişleme ve düzgün sınırlı, 
yuvarlak veya lobüle kitle olarak izlenirler. Toraks BT incelemesinde homojen veya 
heterojen düzgün sınırlı, nekrotik alanlar içerebilen yumuşak doku kitlesi şeklinde gö-
rülürler. İpsilateral plevral veya perikardiyal sıvı koleksiyonu da genellikle görülebil-
mektedir. Çevre doku veya organlara invazyon gösterebilen tümörler olup, invazyon 
olasılığının değerlendirilmesi ve daha güvenli cerrahi eksizyonun planlanması için tora-
kal manyetik rezonans ile olgunun tetkiki önerilmektedir.

Önerilen tedavi yöntemi komplet cerrahi rezeksiyondur. Cerrahi rezeksiyonun komp-
let olarak yapılabilmesi için kalp ve/veya büyük damar invazyonu olan olgularda CPB 
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kullanılabileceği de önerilmektedir. Loggos ve ark.’nın olgu sunumunda kalbe ve vena 
cava inferiora invaze kitlenin CPB kullanılarak ve total sirkulatuar arreste geçilerek ek-
size edildiği bildirilmektedir (104). Ancak mediyastenden köken alan diğer sarkomlar 
gibi cerrahi rezeksiyon sonrası lokal rekürrens ve nüks olasılıkları fazla olan tümörler 
olarak bilinmektedir. 

Sinoviyal sarkomların medikal tedavisinde kemoterapiye ve radyoterapinin etkinliği 
tartışmalıdır. Balieiro ve ark.’nın olgu sunumunda 30 yaşında mediyastinal sinoviyal 
sarkom olgusuna neoadjuvan kemoterapi uygulandığı, tümörde belirgin küçülmenin 
meydana geldiği ve sonrasında komplet cerrahi eksizyon uygulanıp kitlenin eksize 
edildiği bildirilmektedir (106). Olgunun beş yıllık takiplerinde de rekürrens bulgusu 
olmadan sağ kalımının devam ettiği belirtilmektedir. Ancak bildirilen böylesi başarılı 
olguların sayısı az olup, adjuvan kemoterapi ve radyoterapi uygulamalarının sağ ka-
lıma katkısının daha az olduğunu bildiren olgu sunumları ve serilerde bulunmaktadır 
(107). Ravikumar ve ark.’nın olgu sunumunda anterior mediyastene yerleşmiş olan 
ve komplet rezeksiyon uygulanan, takiben adjuvan kemoterapi de uygulanan olguda 
sekiz ay sonra yapılan kontrollerde uzak metastaz saptandığı bildirilmektedir (107). 
Sinoviyal sarkom için cerrahi rezeksiyon sonrası beş yıllık sağ kalım oranı %50-55 iken, 
10 yıllık sağ kalım oranı %20-38 olarak verilmektedir (30). Hartel ve ark.’nın primer 
pulmoner ve mediyastinal sinoviyal sarkom olgularını inceledikleri çalışmalarında olgu-
ların %46’sının beş yıl içerisinde hastalığa bağlı nedenlerle kaybedildiğini bildirmekte-
dir (108). Ölümlerin çoğunun nedeni uzak metastaz, lokal rekürrens ve tümör nüksü 
olup, adjuvan tedavinin etkinliği sınırlıdır. 

Mediyastenin Diğer Nadir Primer Mezenkimal Tümörleri

Bu grupta yer alan tümörlerin primer olarak mediyastinal dokulardan köken almaları 
ve mediyastinal bölgeye yerleşim göstermeleri oldukça nadir olup, literatürde bulunan 
yayınların genellikle tek olgu sunumları şeklinde olduğu görülmektedir. Nadir görül-
meleri sebebiyle radyolojik, klinik, histopatolojik ve immünühistokimyasal olarak da 
elde yeterli veri bulunmamakta; tümörlerin komplet veya inkomplet cerrahi eksizyon-
ları sonrası radyoterapi ve/veya kemoterapi uygulamaları da klinik deneyim seviyesinde 
olup, karşılaştırmalı çalışmalar yapılamamaktadır.

Mezenkimom: Aynı tümör dokusu içerisinde iki ya da daha fazla yumuşak doku 
komponenti bulunduran neoplaziler olarak bilinmektedir (11). Cinsiyet farkı gözet-
meksizin genç yaşlardan ileri yaştaki bireylere kadar çeşitli yaş gruplarında görüle-
bilmektedir (1). Hem benign hem de malign mezenkimom histopatolojik ve klinik 
olarak tanımlanmış olup, benign mezenkimom son derece nadir görülen, morfolojik 
olarak enkapsüle olmayan, histopatolojik olarak iyi sınırlanmış bir tümördür. Malign 
mezenkimom ise tanı anında çevre dokulara lokal invazyon olasılığı yüksek; bu ne-
denle de nadiren küratif rezeksiyon için uygun olan tümörlerdir (1). Büyük boyut-
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lara ulaşıp çevre doku ve organlara bası yaparak bası semptomları oluşturabilirler. 
Ohara ve ark. bası nedeniyle süperior vena cava sendromuna sebep olan ve kitlenin 
eksizyonundan sonra semptomları gerileyen mediyastinal mezenkimom olgusunu 
bildirmişlerdir (109).

Benign mezenkimomlarda kitlenin komplet cerrahi eksizyonu küratif tedavi seçeneği-
dir. Uramoto ve ark. komplet eksize edilen anterior mediyastene yerleşimli mezenki-
mom olgusunu bildirmişler ve cerrahi rezeksiyonun küratif olduğunun yayınlamışlardır 
(110). Malign mezenkimomların ise lokal invazyon olasılığı yüksek olup, çoğu zaman 
küratif rezeksiyon için uygun olmadıkları belirtilmekte; bu nedenle prognozları kötü 
olan tümörler olarak bilinmektedir. Malign mezenkimomların tedavisinde kemoterapi 
ve/veya radyoterapi uygulamalarının etkinliği konusunda da yeterli bilgi birikimi bu-
lunmamaktadır.

Ksantom: Mediyastenin son derece nadir olarak görülen ve genellikle benign karak-
terde olduğuna inanılan tümörüdür. Ancak bazen malign karakterde olabileceği de 
unutulmamalıdır (18). Vücudun herhangi bir yerinde tanı alan ksantomaların hepsi 
hiperkolesterolemi sendromları ile ilişkili olabilmektedir. Bu nedenle olguların hiper-
lipidemi açısından dahili değerlendirmeleri yapılmalıdır (111). Mizukami ve ark.’nın 
olgu sunumunda 56 yaşındaki kadın hastada anterior mediyastinal yerleşimli kitlenin 
komplet cerrahi eksizyon sonrası histopatolojik incelemesinde primer mediyastinal 
ksantom tanısı aldığı bildirilmektedir (112). 

Foliküler Dentritik Hücre Tümörü

Düşük gradeli yumuşak doku sarkomu gibi davranan, mediyastinal yapılardan nadir 
olarak köken alan tümördür (18). Genellikle lenf nodlarından, özellikle de boyun ve 
aksiller bölge lenf nodlarından köken alan tümörler olup, ekstranodal dokulardan ka-
raciğer, gastrointestinal sistem, oral kavite ve tonsillerde daha sık olarak görülmekte-
dir (113). Genellikle herhangi bir şikayeti bulunmayan olgularda ağrısız yavaş büyüyen 
kitleler olarak tesadüfen saptanırlar, ancak metastatik potansiyele sahip oldukları da 
bilinmektedir (18,114). Lenf nodlarından köken alan tümörler olduğu için olguların 
%10-20’sinin Castleman hastalığı (dev lenf nodu hiperplazisi) ile birliktelik gösterebil-
diği bilinmektedir (113). Sadece Castleman hastalığı ile birlikte değil myastenia gravis 
ile birliktelik gösterebildiği de bildirilmektedir. Hartert ve ark. ile Fassina ve ark. myas-
tenia gravis ile birliktelik gösteren olgu sunumlarını yayınlamışlardır (114,115). 

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon önerilmesine rağmen radyoterapi ve kemotera-
pininde tedaviye eklenmesi tavsiye edilmektedir (18). Metastaz yapabilme potansiyeli-
ne sahip olan ve rezeksiyon sonrası lokal nüks görülebilen tümörler olmasına rağmen 
Dakak ve ark.’nın olgusunda komplet cerrahi rezeksiyondan sonra 28 aylık takiplerde 
rekürrens görülmediği bildirilmektedir (113). 
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Meninjiom: Meninjiomlar santral sinir sisteminin yavaş proliferasyon özelliği gösteren 
çoğunlukla benign özellikler taşıyan tümörleridir. İntrakraniyal tümörlerin yaklaşık ola-
rak %15-20’sini oluştursa da ekstrakraniyal ve ekstraspinal meninjiomlar oldukça az 
görülmektedir (116). Ekstrakraniyal ve ekstraspinal bölgelerde yerleşen meninjiomlar 
çoğunlukla baş, boyun, cilt, akciğerler ve paravertebral bölgelerde ortaya çıkmakta, 
primer mediyastinal bölgeye yerleşim daha az bildirilmektedir (116). 

Literatürde bildirilen olgu sunumlarında hastaların yorgunluk, nefes darlığı, öksürük, 
non-plöritik göğüs ağrısı gibi non-spesifik semptom ve bulgularla başvurduğu; yapılan 
radyodiagnostik tetkikler sonucunda tanı aldıkları anlaşılmaktadır (116-118). Ancak 
meninjiom olgularının hemotoraks etyolojisinin araştırılması sonucu tanı aldıkları da 
bildirilmektedir. Palimeto ve ark. spontan hemotoraks ile bulgu veren ve eksizyon son-
rası primer mediyastinal meninjiom olduğu anlaşılan olgu sunumunu bildirmişlerdir 
(118). Anterior veya posterior mediyastene yerleşimli olabilen bu tümörlerin 41-64 yaş 
aralığında görüldüğü belirtilmektedir (116-118).

Mediyastinal yerleşimli olduğu zaman histopatolojik olarak tanısı zor bir tümör olup, 
immünohistokimyasal tekniklerle tanının teyit edilmesi gerekmektedir. Makroskopik 
olarak düzgün yüzeyli ve enkapsüle tümörlerdir (117). Mikroskobik olarak kollajen 
doku ile ayrılmış uniform iğsi hücre proliferasyonu ve yoğun eozinofilik sitoplazma iz-
lenmektedir. İmmünohistokimyasal olarak tümör hücreleri EMA, vimentin, S-100 pro-
teini, CD34, D2-40, CK-P ve Ki-67 ile pozitif immünreaktivite; CD99, bcl-2, desmin, 
αSMA ile negatif immünreaktivite göstermektedir (116,117). 

Primer mediyastinal meninjiomlar için tedavi yöntemi olarak komplet cerrahi eksizyon 
önerilmektedir. Literatürde bildirilen olgu sunumlarında konvansiyonel cerrahi yön-
temler tercih edilmiş olup, malign meninjiom olgularında tedaviye radyoterapi uygu-
lamasının eklenmesini tavsiye eden klinisyenler de bulunmaktadır (116). Yang ve ark. 
şüpheli invaze meninjiom olgularında rezeksiyon sonrası adjuvan radyoterapi verilmesi 
gerektiğini savunmuşlardır (116). Komplet cerrahi eksizyondan sonra olgularda nüks 
veya rekürrens bildirilmemiştir. 

Ependimom: Ependimomlar santral sinir sisteminde, çoğunlukla beyin ve spinal kord-
da yerleşen tümörler olup, primer mediyastinal dokulardan köken almaları oldukça 
nadirdir. Santral sinir sistemindeki ependimal hücrelerden veya ektopik germ hücre-
lerinden köken aldıkları tahmin edilmektedir (119). Çok yavaş gelişim gösteren düşük 
grade’li maligniteler olarak kabul edilmektedir.

Literatürde bulunan primer mediyastinal ependimom olgularının tamamının posterior 
mediyasten yerleşimli olduğu bildirilmektedir. Ayrıca, bu nadir durum hiçbir erkek has-
tada tanımlanmamış olup, literatürdeki olguların tamamı kadındır (119-121). Wilson 
ve Moran tarafından yayınlanan ve literatürdeki tek primer mediyastinal ependimom 
serisinde bildirilen üç olguda tümörün posterior mediyasten yerleşimli olduğu ve olgu-
ların non-spesifik semptomlarla kliniğe başvurduğu belirtilmektedir (120). 
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Makroskopik olarak psödokapsüllü, solid veya kistik-solid komponenti görülebilen tü-
mörlerdir. Mikroskobik olarak perivasküler psödorozetler ve gerçek epandimal rozet-
ler içeren klasik epandimom görüntüsü izlenir. Lenf nodu ve viseral plevra metastazı 
görülebilir; çevre dokulara invazyon ise bildirilmemiştir (121). Tedavisi komplet cerrahi 
eksizyon olup, konvansiyonel cerrahi yöntemler veya videotorakoskopik yöntemlerle 
tümör eksize edilebilmektedir. Mori ve ark.’nın olgu sunumunda tümörün minimal 
invaziv yöntemler kullanılarak (videotorakoskopi yardımıyla) eksize edildiği; hatta aor-
taya yakın komşulukta olmasına rağmen invazyon olmaması nedeniyle rahat eksize 
edildiği bildirilmektedir (121). Ancak genellikle mediyastinal kitlelere yaklaşımda kon-
vansiyonel cerrahi yöntemlerin tercih edildiği bilinmektedir. Maeda ve ark.’nın olgu 
sunumunda torakotomi uygulanarak en-blok rezeksiyon gerçekleştirilmiş; histopato-
lojik incelemeler sonucunda kitlenin ependiom olduğu anlaşılmıştır (119). Gerçekleş-
tirilen komplet cerrahi rezeksiyon sonrası nüks görülmemiş; olguların çoğunun uzun 
takip süreleri sonunda (12-108 ay) rekürrenssiz sağ kalıma sahip oldukları yayınlan-
mıştır (119,121). 

Malign melanom: Melanin hücrelerinin bulunduğu dokulardan köken alabilen, en 
çok ciltte yerleşim gösteren kötü seyirli bir tümördür. Mediyastende tanı alan mela-
nomlar hemen her zaman mediyasten dışı melanomların metastazları olup, primer 
mediyastinal malign melanom oldukça nadirdir. Mediyastinal bölgede ortaya çıkan 
primer malign melanomlarda tümörün timus veya mediyastinal lenf nodlarında bulu-
nabilen nevüs hücrelerinden köken aldığı düşünülmektedir (122). 

Primer mediyastinal malign melanomların genellikle anterior mediyastene yerleşim 
gösterdikleri bildirilmektedir (122-124). Primer mediyastinal malign melanomların 
ayırıcı tanısında immünohistokimyasal boyama yöntemleri yol göstericidir. Vlodavsky 
ve ark.’nın olgu sunumunda tümörün vimentin, S-100 proteini, Melan-A ve HMB-45 
immünoreaktivitesi gösterdiği bildirilmektedir (122). Lau ve ark.’nın olgu sunumunda 
ise ekstratorasik primer odak bulunamayan malign melanomanın histopatolojisinde 
Fontana boyaması yöntemi ile melanin pigmentlerinin görüldüğü, ayrıca elektron mik-
roskopik incelemede tümör hücreleri içerisinde yoğun melanozomların bulunduğu 
belirtilmektedir (125).

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyona ilave olarak kemoterapi de uygulanmaktadır. 
Tümör çevre dokulara invazyon gösterebileceğinden cerrahi eksizyon inkomplet ola-
rak gerçekleştirilebilir. Vlodavsky ve ark.’nın olgu sunumunda 11 yaşındaki olguda 
tümörün mediyastinal büyük damarlara invazyonu nedeniyle komplet olarak rezeke 
edilemediği bildirilmiştir (122). Bazı yayınlarda da olguların mediyastinal yapılara yakın 
komşulukları ve invazyon olasılıkları nedeniyle veya inkomplet rezeksiyon yapılması 
nedeniyle kemoterapi protokolleri ile tedavi edilmeye çalışıldıkları anlaşılmaktadır. Lau 
ve ark. ile Park ve ark.’nın olgu sunumlarında olgulara kemoterapi uygulanmış, ancak 
uzun dönem takipleri belirtilmemiştir (124,125). Ancak malign melanom kötü prog-
nozlu bir tümör olarak bilinmekte olup, olguların sağ kalım süreleri oldukça kısadır.
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SONUÇ

Genel olarak bakıldığında primer mediyastinal mezenkimal tümörler mediyastenin na-
dir görülen tümörlerini içermektedir. Olgular çoğunlukla asemptomatik olup, sempto-
matik olan olgularda da non-spesifik bulgular görülmektedir. Ancak büyük boyutlara 
ulaşabilen kitlelerde çevre dokulara veya organlara bası sonucu vena cava süperior 
sendromu benzeri tablo, Horner sendromu, nefes darlığı, yutma güçlüğü veya kardi-
yak ritim bozuklukları görülebilir. Olguda şikayet olarak kilo kaybının bulunması olası 
kitlenin malign olabileceğini gösteren önemli bir bilgidir.

Ön arka akciğer grafilerinde çoğunlukla mediyastinal genişlemenin görülmesi medi-
yastinal kitleden şüphelenilmesine sebep olacaktır. Tanısında çoğunlukla toraks BT 
yararlı bilgiler sağlayacak, kitlenin tespit edilmesi ve özelliklerinin belirlenmesinde yol 
gösterici olacaktır. Kitlenin kistik veya solid oluşu, içerdiği yağ dokusu oranı, kalsifiye 
veya nekroz alanların varlığı, çevre doku ve organlara invazyon ve mediyastinal yapı-
ların yer değiştirmesi hakkında önemli bilgiler sağlayacaktır. İnvazyondan şüpheleni-
len olgularda torakal manyetik rezonans incelemesi yararlı bilgiler sağlayacak; yoğun 
kanlanmadan şüphelenilen kitlelerde MR anjiyo tetkiki kitlenin vaskülaritesi hakkında 
cerraha yol gösterici olacaktır. Vaskülaritesi fazla olan tümörlerin besleyici damarlarına 
ameliyat öncesi dönemde embolizasyon uygulanması cerrahinin daha güvenli olarak 
yapılmasını sağlayacak, belki de olgu için hayat kurtarıcı olacaktır. 

Mediyastinal mezenkimal tümörlerin tedavisinde genellikle komplet cerrahi eksizyon 
tavsiye edilmekte olup, tümörlerin çoğu için kemoterapi ve/veya radyoterapi uygula-
maları hakkında yeterli bilgi bulunmamaktadır. Komplet cerrahi eksizyonun gerçekle-
şebilmesi için invaze tümörlerde gerekli olduğu durumlarda CPB kullanılması da tavsi-
ye edilmektedir. Komplet cerrahi eksizyon pek çok tümör için olgulara sağ kalım avan-
tajı sağlayacaktır. Tümörün histopatolojik tipine bağlı olarak olgular lokal rekürrens ve 
nüks açısından yakın takip altında tutulmalı, olası rekürrensler erken dönemde tespit 
edilip tedavi uygulanmalıdır. Ancak bu noktalara dikkat edilmesi halinde olguların sağ 
kalım süreleri uzun, prognozları iyi olabilir.
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