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GIRIS

Mediyastinal mezenkimal timorler vicudun herhangi bir bélgesinde bulunan yag
veya bag dokusundan, kan veya lenf damarlarindan, cizgili veya diz kaslardan veya
bu dokularin bir kacindan koken alabilen timérlerdir. Mezenkimal timorlerin me-
diyastende bulunan dokulardan kéken almasi oldukca nadirdir; ancak mediyastinal
yapilardan koéken aldiklarinda viicudun diger bolgelerinde gérulen timaorlerle ayni his-
topatolojik ozellikleri gosterirler (1).

Mezenkimal timaorler eriskinlerde tim mediyastinal kitlelerin yaklasik olarak %6-7'sini
olusturmakta; pediatrik yas grubunda ise tim mediyastinal kitlelerin % 10"undan faz-
lasini meydana getirmektedir (1). Eriskinlerde gorilen mediyastinal timorlerin yaklasik
yarisi malign 6zellikler gosterirken pediatrik yas grubundaki mezenkimal timorlerde
malignite gorllme orani cesitli serilerde %60-85 olarak bildirilmektedir (2-4). King ve
ark.'nin serisinde pediatrik yas grubunda mediyastinal mezenkimal timér gorilme
sikligl %85 olarak bildirilmistir (4). Jaggers ve Balsara tarafindan hazirlanan derlemede
ise pediatrik yas grubunda gorilen mediyastinal kitlelerin yaklasik olarak %61‘inin
malign ozellikler gosterdigi; bu kitlelerinde yarisindan fazlasinin lenfoma ile uyumlu
histopatolojik bulgulara sahip oldugu yayinlanmistir (2). Ulkemizden yapilan bir calis-
mada GUn ve ark. mediyastinal kitlesi olan 120 pediatrik olguyu degerlendirmis ve 86
olgunun (%71.7) malignite tanisi aldigini yayinlamislardir (3).

Mediyastinal mezenkimal timorlerin siniflamasi icin klinisyenler ve arastiricilar tarafin-
dan cesitli siniflandirma yontemleri uygulanmis olmasina ragmen literattrde fikir birli-
gine variimis bir siniflandirma yontemi bulunmamaktadir. Ancak mezenkimal timorler
genel olarak koken aldiklari dokuya gore siniflandiriimaktadir. Mediyastinal mezen-
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kimal timorlerin koken aldiklari dokulara gére siniflandiriimasi Tablo 1'de gosteril-
mistir. Mediyastinal mezenkimal timorlerin siniflandiriimasindaki 6nemli zorluklar bu
timorlerin nadir gortlen timorler olmasi ve ttimorlerin birden fazla histolojik yapiya
ait doku icerebilmesidir. Ornegin timolipom, timoliposarkom gibi tiimérlerde histolojik
olarak hem timus dokusuna hem de mezenkimal yag dokusuna ait hiicreler gorilmek-
tedir. Bu gibi nedenlerden dolayi mediyastinal mezenkimal timoérler farkli kaynaklarda
farkli sekilde siniflandirilmakta ve evrensel bir siniflandirma sistemi bulunmamaktadir.

Semptomatik veya asemptomatik bir hastanin yapilan incelenmesinde tespit edilen
mediyastinal kitlenin doku tanisinin elde edilmesi genellikle toraks bilgisayarli tomog-
rafisi (BT) veya ultrasonografi esliginde uygulanan perkutan igne biyopsisi ile olmakta-
dir. Ancak kitlenin igne biyopsisine uygun olmayan bir lokalizasyonda bulunmasi veya
igne biyopsisi ile tani elde edilememesi halinde acik biyopsi teknikleri kullanilarak da
kitlenin histopatolojik tanisi elde edilebilmektedir. Perkutan biyopsinin avantajlari hizli
tani saglanmasi, distik morbidite ve distik hastane maliyeti seklinde siralanabilirken
dezavantajlari histopatolojik olarak sonuc elde edilememesi ve disik bir ihtimalde
olsa igne biyopsisi yolunda ttimor hicresi implantasyonudur (1).

Tablo 1. Mediyastinal dokulardan kéken alan mezenkimal timérlerin siniflandirmasi.

Koken aldigi mezenkimal doku Timor tipi

Lipom/Lipoblastomatozis
Lipoblastom/Lipoblastomatozis
Hibernom

Liposarkom

Yag dokusundan koken alan timorler

Fibrom/Fibromatozis
Fibrosarkom

Fibroz dokudan koken alan timorler Malign Fibréz Histiositom
Kalsifiye Fibréz Psodotimaor
Elastofibrolipom

Hemanjiom
Hemanjioperisitom

Epiteloid Hemanjioendotelyom
Vaskuler dokulardan koken alan timorler Sklerozan Hemanjiom
Lenfanjiom
Lenfanjiohemanjiom
Anjiosarkom

Rabdomyom

Cizgili kas dokusundan koken alan timorler e

Leiomyom

Diz kas dokusundan koken alan timorler .
Leiomyosarkom
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Mediyastinal mezenkimal timorlerin tedavisinde cogu zaman komplet cerrahi eksiz-
yon uygulanmaktadir. Cerrahi eksizyon icin klasik yaklasim sekli acik cerrahi eksizyon
olmakla birlikte son yillarda videotorakoskopik cerrahi yontemi ile mediyastinal lez-
yonlarin komplet olarak cikarilabilme oraninin ytkseldigi bildirilmektedir (5,6). Vide-
otorakoskopik cerrahi (VATS) 1990l yillardaki hizli teknolojik gelisiminin ardindan
gogus cerrahisi disiplininde kullanimina baslanmis; intratorasik ve mediyastinal kitle-
lerin teshis, evreleme ve tedavi amacli cerrahisinde yaygin olarak tercih edilen yontem
haline gelmistir. Mediyastinal kitleler icin VATS deneyimi baslangicta teshis amacli ol-
mus; teknoloji ve tecrtibenin ilerlemesi ile birlikte teshis ve tedavi amacli kullaniimaya
baslanmistir (6,7). Videotorakoskopik yontemlerin avantajlari minimal invaziv teknikler
olmasi nedeniyle daha az agri, daha kisa hastanede yatis slresi ve drenaj miktarinin
daha az olmasi seklinde siralanabilir (5). Demmy ve ark.'nin yaymladiklari cok merkezIi
bir calismada mediyastinal kitle tespit edilen 48 olgunun videotorakoskopik yéntem
kullanilarak opere edildigi; bu olgulardan altisinin (%12.5) mezenkimal timér tanisi
aldigi bildirilmektedir (7).

Teknolojik ilerlemelere paralel olarak robotik cerrahi olarak adlandirilan cihazlar ve
teknikler gelismis; bu yeni ydéntemin mediyastinal kitlelerin eksizyonunu da icerecek
sekilde gogus cerrahisi disiplininde kullanimi yayginlasmistir (8,9). Robotik cerrahi-
nin mediyastinal hastaliklarda ve kitlelerde uygulanmasini iceren calismalarda 2000'li
yillarin basindan itibaren literattrdeki yerini almaya baslamistir. Bodner ve ark.'nin
2004 yilinda yayinladiklari, mediyastinal kitle nedeniyle robotik cerrahi uygulanmis
14 olgudan biri (%7.1) lenfanjiom tanisi almistir (8). Ayni yil yine Bodner ve ark.'nin
yayinladiklari seride ise 36 olgunun cesitli g6gUs cerrahisi patolojileri nedeniyle robotik
cerrahi yontemleri ile opere edildigi, bu olgulardan 14'Gnin (%38.9) mediyastinal yer-
lesimli kitle veya kist oldugu, birinin (%7.1) ise mezenkimal timor (lenfanjiom) oldugu
yayinlanmistir (10). Augustin ve ark. tarafindan yayinlanan ve mediyastinal kitlesi olan
33 olguyu iceren daha genis bir seride de 1 olgunun (%3.0) lenfamjiom tanisi aldigi
bildirilmistir (9). Mediyastinal kitlelerin cerrahi tedavisinde ilerleyen yillarda minimal
invaziv tekniklerin gelisecedi, olgu sayilarinin artacadl ve hastanede yatis streleri ile
maliyetin azalacagi on gorilmektedir.

Mediyastinal mezenkimal timaorler kdken aldiklari dokuya gére, dnemli dzellikleri ve
cerrahi eksizyon sonuclari 6n planda tutularak asagida degerlendirilmistir.

Yag Dokusundan Kéken Alan Timorler

Lipom/Lipomatozis: Primer mediyastinal lipomlar mezenkimal kékenli mediyastinal
timorlerin en blytk grubunu olusturmaktadir (1,11). Gaerte ve ark. tarafindan ger-
ceklestirilen bir histopatolojik calismada tim primer mediyastinal timorlerin %1.6-
2.3'UnUn mediyastinal lipom oldugu bildirilmektedir (12). Cogunlukla anterior medi-
yastene yerlesim gosteren, her iki cinste de esit siklikta gorulen, benign ve enkapsule
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timorlerdir (13,14). Eger enkapsule degillerse bu nadir patoloji lipomatozis olarak
adlandirimaktadir.

Genellikle sinsi baslangicli ve yavas blyUyen benign timorler olarak bilinmektedirler.
Yavas buylme 6zelligi gostermeleri nedeniyle semptomlar genellikle cevre doku ve
organlara basi sonucu ortaya cikan basi semptomlaridir (13). Basi semptomlari nefes
darligi, 6ksurik, yutma guclagu, kardiyak ritim bozukluklari olarak siralanabilir, ayrica
olgularda retrosternal kompresyona baglh non-pléritik gdgis agrisi ve yan agrisi da
gorllebilir (13,14). Chen ve ark. disfaji, kilo kaybi ve tasikardi semptomlari olan bir
hastada dev mediyastinal lipomun torakoskopik olarak rezeksiyonunu bildirmislerdir
(13). Benzer sekilde Minematsu ve ark.'nin olgusunda da kardiyak yakin komsuluk ve
kompresyona bagli atrial fibrilasyonun mediyastinal lipomanin basi etkisine sekonder
olarak ortaya ciktigini ve kitlenin kardiyopulmoner by-pass destegi ile eksize edildi-
gini yayinlanmislardir (15). Bu semptom ve bulgular disinda mediyastinal lipomlarin
mediyastinal vaskuler veya norolojik dokulara basi etkisi sonucu stperior vena cava
sendromu benzeri tablo, Horner sendromu veya spinal sinir paralizisine de yol acabil-
dikleri bildirilmektedir (15). Del Campo ve Mpougas'in yayinladiklari olgu sunumunda
vena cava stperior kompresyonu meydana getiren bir mediyastinal lipom olgusunda
acil cerrahi dekompresyon uygulamasinin olgunun semptomlarinda belirgin dtizelme
sagladigini bildirmektedir (16). Ancak herhangi bir semptoma yol acmadan cok blyuk
boyutlara (26-30 cm) ulasan mediyastinal lipomlarda literatirde bulunmaktadir (1,17).

Mediyastinal lipomlarin radyografik ézellikleri karakteristik olmamakla birlikte toraks
BT incelemesinde yag dokusunun varliginin gosterilmesi tanida kolaylik saglayacaktir.
Toraks BT kesitlerinde mediyastinal kitlede yag dokusunun yogunlugu 70-130 Houns-
field Unitesi (HU) araliginda olarak bilinmektedir (18). Pozitron emisyon tomografisi
(PET) incelemesinde de lipomatdz timorler dustk seker tiketim oranina bagl olarak
distk florodeoksiglukoz (FDG) tutulumu gosterirler. Makroskopik olarak iyi sinirli,
dizglin yuzeyli, enkapsule, yumusak ve sari-beyaz renkli kitleler olup, kesit alindi-
ginda acik sari renkten portakal rengine kadar degisebilen tonlarda, uniform yagli
ylzeyi olan diizensiz lobuler paternli kitleler olarak izlenirler (19). Mikroskobik olarak
da matdr yag hicrelerinden meydana gelen adiposit lobulleri 6n plandadir. Adiposit
hucrelerinin ntkleuslarinin cekirdekleri uniform karakterde olup, nikleer hiperkroma-
zinin olmamasi énemli bir bulgusudur (19).

Komplet cerrahi rezeksiyon olgularin cogunda kuratif tedavi secenegi olup, cerrahi
sonrasi lokal rekdrrens ve niks olasiligr yok denecek kadar azdir. Cevre doku ve organ-
lara invazyon 6zelligi gostermeyen timorler olduklari icin genellikle cerrahi eksizyon-
lari komplet olmakta ve teknik acisindan sorun yasanmadan gerceklesmektedir. Olgu-
larin komplet rezeksiyon sonrasi sag kalim sdreleri uzun, prognozlari mikemmeldir.

Lipoblastom/Lipoblastomatozis: Lipoblastom genellikle pediatrik yas grubunda
ozellikle hayatin ilk Gc yilinda tani alan, fotal embriyonik beyaz yag dokusundan koéken
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aldigi distintlen ve nadir gorilen benign yag dokusu timoradar (1,20). Genellikle
hayatin ilk dekatinda olgularin tani aldiklari bildirilmektedir. Cogu olgu hayatin ilk tc
yilinda tani almis olmasina ragmen Zarate-Gomez ve ark. 14 yasindaki bir olguda en
blylk capi 26 cm olan mediyastinal lipoblastom olgusunun basarili rezeksiyonunu
bildirmislerdir (21).

Lipomlar gibi oldukca buytk boyutlara ulasabilen timérler olup, invazyon veya malign
dénUsim potansiyeller disuktdr. Genellikle ekstremite veya pelvik bdlgede yerlesim
gosteren timorler olarak bilinmekte; mediyastinal yapilardan kéken almasi oldukca
seyrek olarak gorilmektedir (22). Genellikle ilerleyici nefes darli@i, stridor, oksurtk ve
hipoksemi gibi respiratuar semptomlar ile tani aldiklari belirtiimektedir (1). Ancak pos-
terior mediyastene yerlesim gosteren, kas glicsiizligu ve paraparezi ile belirti veren ve
cerrahi eksizyon sonrasi histopatolojik degerlendirmede lipoblastom oldugu anlasilan
olgu sunumu da literatirde mevcuttur (20).

Lipoblastomlar genellikle lokalize ve iyi sinirli benign timorler olarak bilinmektedir
(18). Ancak multisentrik formu komsu yumusak dokuya infiltratif 6zellikler gostere-
bilmekte ve bu timor lipoblastomatozis olarak isimlendirilmektedir (18). Kitleden ke-
sit alindiginda lipoblastomlarin lipomlara gére daha soluk sari renkte izlendikleri ve
kesit ylzeylerinin miksoid veya jelatindz oldugu belirtiimektedir (19). Histopatolojik
incelemelerde, bag dokusu septalari ile ayrilmis immattr yag hicrelerinin dizensiz
lobtlasyonlari izlenir. Bu lobdlasyonlari ayiran bag dokusu septalarinin kalinliklari da
farkli olabilmektedir (19).

Toraks BT kesitlerinde icerdigi yag dansitesi nedeniyle diger yumusak doku kitlelerin-
den ayirici tanisi yapilabilmekte, ancak diger yag dokusu timérlerinden ayirici tanisin-
da radyolojik gticlikler bulunmaktadir (22). Bu nedenle kitlenin komplet olarak eksize
edilmesi ve histopatolojik olarak incelenmesi tavsiye edilmektedir. Komplet lokal ek-
sizyon kuratif tedavi secenegi olup, sinirli bir lezyonun cerrahi eksizyonu sonrasi niiks
bildirilmemistir. Ancak inkomplet rezeksiyon uygulanmasi halinde eksizyonu takiben
iki yil icerisinde nuks gorulebildigi bildirilmektedir (23). Eksizyon sonrasinda kemotera-
pi ve/veya radyoterapi uygulamasinin basarisi konusunda literattirde yeterli veri bulun-
mamaktadir. Komplet cerrahi rezeksiyon sonrasi olgularin prognozlari iyidir.

Hibernom: Kahverengi yag dokusu hibernasyon yapan (kis uykusuna yatan) hayvan-
larda interskapuler bdlgede bulunan; insan embriyosunda ise interskaptler bdlge,
boyun, koltuk alti, mediyasten, plevra, omentum, perinefrik yag dokusu ve kasiklar-
da bulunabilen yag dokusunun histolojik bir alt tipi olup, bu dokudan koken alan
timorlere hibernom adi verilmektedir (19,24,25). Hibernom ifadesi ilk olarak Gery
tarafindan 1914 yilinda kullaniimis olup, literatlrde yaklasik 150 olgu bulunmaktadir
(19). Mediyastinal hibernom oldukca nadir gérilen bir yumusak doku timort olup,
mediyastinal bélgede bulunan kahverengi yag dokusu artiklarindan veya yag dokusu-
nun ektopik yerlesim gosterdigi hiicrelerden koken aldigi distintlmektedir (18,19).
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Literattrdeki mediyastinal hibernom ile ilgili yayinlar olgu sunumlari seklinde olup,
glnUmdze kadar biri servikomediyastinal olmak tzere toplam dért mediyastinal hiber-
nom vakasi bildirilmistir. Santambrogio ve ark. servikomediyastinal bélgede yerlesim
gosteren hibernom vakasinin sol supraklavikuler insizyon ile eksize edildigini yayinla-
mislardir (26). Mediyastinal hibernom vakalarinin 2. ve 4. dekatlar arasinda goérilduga
literattrde bildirilen olgularin yaslarindan anlasiimakta olup, mediyasten disi yerlesim
gosteren hibernomlarin ise her yas grubunda (2-75 yaslari arasinda) gorulebildikleri
bilinmektedir (19). Semptomsuz olarak cok blylk boyutlara ulasabilen kitleler olup,
genellikle rastlantisal olarak uygulanan tanisal yéntemlerde karsimiza cikar. Udwadia
ve ark.'da asemptomatik bir olguda rastlantisal olarak tespit edilen 15 cm capindaki
posterior mediyastinal hibernomanin komplet cerrahi uygulanarak eksize edildigini ve
olgunun dort yillik takiplerinde rektrrens gérilmeden hayatina devam ettigini bildir-
mislerdir (27). Eger olgu semptomatikse bu genellikle kitlenin cevre doku ve organlara
basisindan kaynaklanan basi semptomlari olarak karsimiza cikacaktir.

Toraks BT incelemesinde homojen ve distk dansiteli kitle lezyonu olarak saptanir-
ken, PET BT tetkikinde yogun florodeoksiglukoz (FDG) tutulumu gosterebilmektedir.
Bunun nedeni tumér aktivitesinden cok, kahverengi yag dokusunda bulunan yuksek
metabolik aktiviteye baglanmaktadir (18). Normal yag dokusuna goére daha cok seker
tlketimi olan kahverengi yag dokusunda daha yiksek tutulum olacaktir. Mediyastinal
hibernom olgularinin tedavisinde komplet cerrahi eksizyon énerilmektedir. Komplet
cerrahi eksizyon sonrasi olgularda lokal rektrrens veya niks bildirilmemis olup, hasta-
liksiz sag kalim surelerinin uzun prognozun mikemmel oldugu bildiriimektedir (24).

Liposarkom: Yag dokusunun malign timorU olarak bilinen liposarkomlar genellikle
alt ekstremitelerde, uylukta ve retroperitoneal bdlgede yerlesim gdstermekte olup,
mediyastinal bolgeden kdken almalari oldukca nadirdir. Primer mediyastinal liposar-
komlar tum mediyastinal timérlerin % 1'den azini; tim mediyastinal sarkomlarin ise
%9'unu olusturmaktadir (28). Lipomlar gibi liposarkomlarinda her iki cinste esit siklik-
ta gorulduga bildirilmektedir (1).

Liposarkomlar histopatolojik olarak dért alt grupta incelenmekte olup, bu gruplar;
1. Miksoid,

2. lyi diferansiye,

3. Dediferansiye,

4. Pleomorfik tip olarak siralanmaktadir (29).

Miksoid tip tim liposarkomlarin %40-50'sini olusturmaktadir (18). Makroskopik ke-
sitlerde koyu sari renkte multilobUler odaklar seklinde izlenirler. Mikroskobik incele-
mede ise hiperkromatik cekirdekli ve multivakuollt lipoblastlardan meydana gelen igsi
hicrelerle karakterli mattr yag dokularindan olustugu gorilmektedir (19).
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Mediyastenin her yerinden koken alabilen liposarkomlar lokal agresif davranis ¢zelli-
gi gosterme egiliminde olup, cevre doku ve organlara invazyon potansiyelleri bulun-
maktadir. Bu nedenle tani aninda olgularin %85’i semptomatik iken, sadece %15’i
asemptomatiktir ve rastlantisal olarak tani alirlar (18). En sik gorilen semptomlar gé-
gus agrisi, nefes darligi, takipne, kilo kaybi ve dksiraktar (1). Kilo kaybl, tespit edilen
herhangi bir kitlenin malign &zellikler gosterebilecegini dustindiren 6nemli bir sika-
yettir. Mediyastinal liposarkomlu olgularinin %25’inde kilo kaybi sikayeti bulunmak-
tadir. Blytk boyutlara ulastiklarinda basi semptomlarinin da gérulebilecegi unutul-
mamalidir.

Radyolojik tetkiklerden 6n arka akciger grafisinde mediyastinal genisleme saptanmasi
en 6nemli bulgusudur. Bu bulgu non-diagnostik olup, mediyastinal timorlerin he-
men hepsinde goralmektedir. Timorin buytkligine ve cevre organlara basi etkisine
bagl olarak trakeal deviasyon veya mediyastinal yapilarda yer degisikligi tespit edile-
bilmektedir. Toraks BT incelemelerinde ise sinirlari diizensiz olabilen, biylk ve lobile
kitleler halinde gorilmekle birlikte yag dansitesinden solid dansiteye kadar degisebilen
yogunluklarda tespit edilebilirler (30). lyi diferansiye liposarkomlar diizgiin sinirli ve
radyolUsen olarak izlenirken miksoid ve pleomorfik liposarkomlar dtizensiz sinirli, daha
yogun dansiteli ve radyoopak olarak izlenmektedir (30).

Mediyastinal liposarkomlarin tedavisinde komplet cerrahi eksizyon tercih edilmesi
gereken kuratif tedavi seceneg@i olmalidir (31). Ancak bu timorlerin lokal invaziv
yayihm olasiliginin fazla olmasi nedeniyle nadiren kuratif rezeksiyonlar icin uygun-
dur (1). Eger timodr komplet rezeksiyona imkan tanimayacak sekilde cevre doku ve
organlara invaze ise palyatif amacl cerrahi uygulanarak semptomlar rahatlatilabilir.
Palyatif amaclh cerrahi daha sik uygulansa da literatlrde komplet rezeksiyon uygu-
lanip basaril kiratif tedavi bildiren yayinlarda mevcuttur. Decker ve ark. yayinladik-
lart olgu sunumunda torakoskopik rezeksiyon uyguladiklari mediyastinal liposarkom
olgusunda Uc yillik takiplerde nitiks saptanmadigini bildirmislerdir (28). Hirano ve
ark.'da clamshell insizyon uygulayarak rezeke ettikleri mediyastinal liposarkom olgu-
sunun ameliyat sonrasi ddnemde takiplerde hastaliksiz sag kaliminin devam ettigini
yayinlamislardir (32).

Mediyastinal bir kitlenin malign oldugundan stpheleniliyorsa tercih edilecek cerra-
hi tedavi yontemi standart acik cerrahi olmalidir. Her ne kadar Decker ve ark.'nin
mediyastinal liposarkom olgusunda torakoskopik rezeksiyon sonrasi takiplerde niks
saptanmadigi bildirilmisse de Aubert ve ark.'nin yayininda yine torakoskopik yéntemle
eksize edilen mediyastinal liposarkom olgusunda g&gus duvarinda port yerlerinde ta-
mor implantasyonuna bagli niiks goruldigi ve olgunun 24 ay icinde kaybedildigi bil-
dirilmektedir (33). Dolayisiyla Aubert ve ark. potansiyel malign mediyastinal timérlerin
cerrahi eksizyonunda konvansiyonel cerrahi yaklasimlarin daha uygun tedavi secenegi
oldugunu savunmaktadir (33).
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Radyoterapi ve kemoterapi uygulamalari, cerrahi tedavi sonrasi adjuvan tedavi yén-
temleri olarak liposarkomun patolojik alt tipine de bagli olarak kullanilabilmektedir.
Ancak bu tedavi yontemlerinin etkinligi tartismalidir. Komplet rezeksiyon uygulanan
olgularin prognozu inkomplet rezeksiyon uygulanan olgulara gére daha iyidir. Bunun-
la birlikte prognoz timoriin patolojik alt tipine bagh olarak da degisiklik gdstermekte-
dir. lyi diferansiye ve miksoid liposarkom olgularinda cerrahi tedavi sonrasi sag kalim
oldukca uzun olabilirken (3-17 yil); pleomorfik tipte bu stre en fazla iki yil olarak bildi-
rilmektedir (30). Liposarkomlarin cerrahi rezeksiyonundan sonra niiks gorilebilmekte
ve uzun donem takip onerilmektedir. Kara ve ark.'nin olgu sunumunda ilk ameliyatin-
dan 14 yil sonra nuks kitle ile basvuran olgu bildirilmis ve olgularin rezeksiyon sonra-
sinda uzun doénem takip altinda olmalari gerektigi belirtilmistir (34).

Fibroz Dokudan Koken Alan Tiimorler

Fibrom/Fibromatozis: Fibroz dokulardan kdken alan ve cogunlukla yavas blyime
ozelligi tasiyan timorler olup, genellikle 6n arka akciger grafileri ve bilgisayarli toraks
tomografilerinde rastlantisal olarak tespit edilirler (11). Yavas buytyen ve rastlantisal
olarak tanisi konulan timorler olduklari icin semptomatik olan olgularda genellikle
cevre doku ve organlara basi veya invazyon s6z konusudur. G6gus agrisi, nefes dar-
g1, kuru okstrtk gibi non-spesifik semptom veya bulgular gorulebilir. Mediyastinal
fibromlar genellikle infiltratif gelisim gosterebilen benign timorler olup, metastatik
yayllim yapmazlar.

Bilgisayarli toraks tomografisinde genellikle kas dokusu ile kiyaslandiginda yogunlugu
degisken, dizgun sinirli veya sinirlari dizensiz yumusak doku kitlesi seklinde goru-
lUrler (18). Kontrast madde uygulandiktan sonra kitlenin yogunlugu kas dokusundan
daha ylksek olabilir. Kitlenin vaskularitesine bagli olarak cesitli derecelerde kontrast
madde tutulumu gorilebilmektedir.

Patolojik olarak kollajen doku ile cevrelenmis uniform fibroblastlardan olusmaktadir
(1). Agresif fibromatozis ise desmoid tUmor olarak bilinmekte olup, oldukca nadir
gorulen fibroblast kokenli yumusak doku ttimortdar (35). Desmoid timorler en sik
olarak karin duvarinda goértlmekte; mediyastinal yerlesim cok nadir olarak bildirilmek-
tedir. Torasik desmoid timorler genellikle toraks duvarinda, énceden gecirilmis olan
torakotomi veya travmaya ait skar dokularindan kdken almaktadir (36). Primer me-
diyastinal desmoid timor olgularina oldukca az rastlaniimaktadir. Desmoid timorler
infiltratif gelisim gdsterebilme ve lokal niks yapabilme egiliminde olan tumérlerdir,
ancak metastatik potansiyelleri dustktar.

Komplet cerrahi rezeksiyon uygulanmasi hem taninin dogrulanmasi hem de tedavinin
saglanmasi icin 6nerilmektedir. Komplet cerrahi cogu zaman hastalara kuratif tedavi
saglamaktadir. Eger rezeksiyon inkomplet olarak gerceklestirilirse lokal rektirrens mey-
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dana gelebilir (1). Radyorezistant timorler olarak bilinmektedir; bu nedenle, komplet
cerrahi eksizyon 6nemlidir. Cardoso ve ark.'nin olgu sunumunda mediyastinal des-
moid timor tanisi alan olguya ameliyat sonrasi radyoterapi uygulandigi ve alti yillik
takip suresi boyunca niks izlenmedigi yayinlanmistir (37). Ancak radyoterapinin lokal
rekirrenslerin kontroltindeki etkinliginin distk oldugu da belirtilmistir (37). Nadir g6-
rilen bir timor olmasi ve literatirde bildirilen vakalarin yetersizligi nedeniyle adjuvan
tedavi uygulamalarinin etkinligini bildiren karsilastirmali calismalar yapilamamaktadir.

Fibrosarkom: Mediyastinal bolgeden kdken alan diger sarkomlar gibi primer mediyas-
tinal fibrosarkomlarda nadir goérulen timorlerdendir. Cakir ve ark.’nin toraksin primer
malign timérlerini iceren bir calismasinda 11 olgunun 7’sinin (%63.6) sarkomatoid his-
tolojide oldugu; bu sarkomlardan da sadece birinin (% 14.3) fibrosarkom oldugu bil-
dirilmistir (38). Erkek ve kadinlarda gortilme siklig esit olup, hayatin ikinci dekatindan
sekizinci dekatina kadar cesitli yas gruplarinda gorulebildigi bilinmektedir (1).

Oldukca biyuk boyutlara ulasip cevre dokulari infiltre edebilen ve basi semptomlarina
yol acabilen timérlerdir. Bu nedenle hastalar genellikle tani aninda semptomatiktir.
Nefes darligi, yutma glcligt, gogus agrisi, stridor ve kuru 6kstrtk gibi non-spesifik;
ancak cevre organlarin basisina veya invazyonuna bagl semptomlar gorulebilir. Kitle
vena cava slperiora basi yaparsa vena cava stperior sendromu bulgulari (boyun ve-
n6z dolgunlugu, vendz kollaterallerde belirginlesme, hepatomegali, pretibial 6dem)
ile tani alabilir. Fibrosarkomlar icin akilda tutulmasi gereken &nemli bir bulguda bu
timorlerin hipoglisemi semptomlari ile kendilerini belli edebilecegidir (1,18). Hipog-
liseminin, cok buyldk boyutlu timérlerde, timaorin glikoz tiketim hizinin yiksek ol-
masina veya timaorden salgilanan ve insllin benzeri aktivite gdsteren metabolitlere
bagli olarak meydana geldigi dustnulmektedir (1). Ayrica, sistemik semptomlar olarak
yorgunluk, bitkinlik, kilo kaybi da gorilebilmektedir.

Makroskopik olarak lastik kivaminda, gri-beyaz veya sari renkte, yer yer nekroz alanlari
gosterebilen timorlerdir (18). Histopatolojik olarak fibromatozis ile benzerlik goster-
mekle birlikte mitoz sayisi ve fokal nekroz alanlari iki timor arasindaki ayirimin yapil-
masinda yardimci olmaktadir. Fokal nekrotik alanlarin yaygin olmasi ve mitoz sayisinin
fazla olmasi tumortn malignite dzellikleri gdsterdigini distindtren énemli isaretlerdir.
Bunun haricinde immunohistokimyasal tani yontemleri de ayirici taninin yapilmasinda
fayda saglayacak, mikroskobik bulgular ve immunohistokimyasal analiz sonuclarina
gore tani dogrulanacaktir.

Agresif lokal invazyon yapan tumorler olmalarina karsin nadiren uzak metastaz ya-
parlar (1,11). Ancak lokal olarak invazif timaorler olduklarr icin ktratif komplet cerrahi
rezeksiyon olasiligl da azdir. Hastalarin cogunda inkomplet rezeksiyona bagli lokal
rekdrrens olusmakta ve yaygin mediyastinal invazyon nedeniyle hastalar birkac yil
icerisinde kaybedilmektedir. Radyoterapi ve kemoterapinin etkinligi de kanitlanama-
mistir (18).
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Malign fibrdz histiositom: ilk olarak 1964 yilinda O’Brien ve Stout tarafindan tanim-
lanan malign fibréz histiositom eriskin yas grubunda en cok gérilen yumusak doku
sarkomu olmasina ragmen primer mediyastinal malign fibréz histiositoma oldukca
nadir gérulmektedir (1,39). Fibrohistiyositik kdkenli timaorler olduklart dusintlmekte
olup, mediyastenden koken aldiklari zaman anterior veya posterior mediyastende yer-
lesim gosterebildikleri bildirilmistir (40,41).

Radyolojik olarak toraks BT kesitlerinde heterojen dansitede ve heterojen kontrastla-
nan kitle olarak gordlurler. Cevre dokulara invazyon gorilebilmekle birlikte invazyon
olasiligi cerrahi eksplorasyondan uzaklastirmamalidir (42). Isik ve ark. tarafindan ya-
yinlanan olgu sunumunda mediyastinal invazyon olsa bile olgulara cerrahi sansinin
taninmasi gerektigi tavsiye edilmektedir (42). Malign fibroz histiositomlar tani aninda
metastatik olabilen ve komplet cerrahi eksizyon sonrasinda bile lokal rekirrens olasili-
ginin yuksek oldugu bildirilen timorlerdir. Weiss ve Enzingerin 200 malign fibréz histi-
ositom olgusu iceren calismasinda lokal rektrrens orani %44, uzak metastaz orani ise
%42 olarak bildirilmektedir (43). Ayni calismada en sik metastazin %82 ile akcigerlere
oldugu, bunu %32 ile lenf nodu metastazinin takip ettigi de belirtiimektedir (43). Nat-
suaki ve ark. posterior mediyastene yerlesim gosteren ksantograntlomatéz tip malign
fibréz histiositoma olgusunu bildirmisler, taninin elektron mikroskopisinde ici hticre
membranina bagli lipidlerle dolu ksantomat®z hiicrelerin gérilmesi ile dogrulandigini
yayinlamislardir (39).

Komplet cerrahi eksizyon tercih edilen tedavi yontemi olup, ameliyat sonrasi dénemde
radyoterapi yararli olabilir. Cinki bu timorlerde cerrahi rezeksiyon sonrasi lokal re-
kiirrens ve niiks olasiligi yiksek olarak bildiriimektedir (18,43). Ozellikle timér dokusu
rezeksiyon sinirina cok yakin veya R1 eksizyon geceklestiriimisse radyoterapi ¢nerilmek-
tedir. Morshuis ve ark. primer mediyastinal malign fibréz histiositom olgusunda rezek-
siyondan sonra radyoterapi uygulandigini ve olgunun iki yillik takiplerinde niiks saptan-
madigini bildirmislerdir (44). Béylesi nadir olgular haricinde genellikle niiks ve metastaz
olasiigi yiksek, prognoz ve sag kalimin kot oldugu timérler olarak bilinmektedir.

Kalsifiye fibroz pséodotiimor: Kalsifiye fibroz psodotiimorler genellikle genc bayan-
larda ortaya cikan ve iyi prognoza sahip timorler olarak bilinmekte olup, mediyastinal
yerlesim oldukca nadirdir. ingilizce tip literatiiriinde sadece tic vaka olgu sunumlar
halinde bildirilmistir (45-47). ilk olarak Jeong ve ark. tarafindan 54 yasindaki bayan
hastada posterior mediyasten lokalizasyonunda tanimlanmis ve komplet cerrahi re-
zeksiyon sonrasi dort yillik rektrrenssiz sag kalim bildirilmistir (45). Dumont ve ark. ile
Chang ve ark. ise anterior mediyastende kalsifiye fibréz psédotiimér olgularini yayin-
lamislar ve rezeksiyon sonrasi niiks gortlmedigini bildirmislerdir (46,47).

Patogenezi tam olarak belirlenememis benign timérlerdir. Tedavisi komplet cerrahi
eksizyon olup, cerrahi uygulanan vakalarda prognoz iyidir, lokal rekrrens, niks ve
metastatik yayilim bildirilmemistir (45-47).
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Elastofibrolipom: ingilizce tip literatlriinde primer mediyastinal elastofibrolipom ile
ilgili sadece bir olgu sunumu bulunmaktadir. Bu olgu sunumunda 57 yasindaki bayan
hastada anterior mediyastende yerlesim gosteren kitlenin basarili olarak eksize edildigi
ve fibrolipomun bir varyanti oldugu bildirilmektedir (48). Benign bir timor olduguna
inanilmaktadir.

Vaskiiler Dokulardan Kéken Alan Tiimorler

Hemanjiom: Hemanjiomlar pediatrik yas grubunda en sik gértlen benign timorler
olup, vaskdler endotelyal hiicrelerin anormal proliferasyonu sonucu ortaya cikmakta-
dir (30). Pediatrik cagda %0.8 ile %12 arasinda insidansa sahiptir ve yaklasik 1/3'0
dogumda mevcuttur (30,49). Cogunlukla karaciger, kemik, santral sinir sistemi, da-
lak ve yumusak dokularda gortlmekte, mediyastinal yerlesim ise son derece nadir
olarak bilinmektedir (49). Ancak mediyastinal hemanjiomlar mediyastenden kdken
alan vaskduler timorlerin en sik goérulen histopatolojik tipi olup, tim vaskuler medi-
yastinal timorlerin %90’ ini olusturmaktadir (18). Ancak tim mediyasten timorleri ile
kiyaslandiginda sadece %0.5'lik bir grubu meydana getirmektedir. Ozellikle cocukluk
caginda tani alan hemanjiomlar spontan regresyon gosterebilen timérler olarak bi-
linmekte; hayati tehdit eden lezyonlar disinda klinisyenin deneyimine de bagli olarak
takip 6nerilebilmektedir.

Hemanjiomlar icerdikleri vaskler komponentin histolojik yapisi ve blyukluglne gore
dc histolojik alt tipe ayrilmaktadir. Bu alt tipler;

1. Kapiller,
2. Kaverndz,
3. Vendz alt tiplerdir.

Kapiller hemanjiomlar en sik gérilen histopatolojik alt grup olup, olgularin %70-
80’ini olusturmaktadir (1). Vendz hemanjiomlar diz kas iceren kalin duvar yapilari ile
histolojik olarak ayirt edilirler. Vendz sistemde kan akisi daha yavas oldugu icin fokal
trombUs odaklari ve bu odaklarin cevresinde distrofik kalsifikayonlar (flebitler) gelise-
bilir (18). Kavern¢z alt tip ise en nadir goérilen hemanjiom grubudur.

Genellikle anterior mediyastene yerlesim gosteren asemptomatik kitleler olup, tani
cogu olguda rastlantisal olarak konur. Semptomatik olan olgularda ise g6gus agrisi,
nefes darli@i, 6kstrdk, stridor ve wheezing gibi non-spesifik semptomlar gérilebil-
mektedir (50). Hemoptizi ve hemotoraks goértlmesi vaskuler kaynakli bir timor olabi-
lecegini dustndiren dnemli bulgulardir. Kubokura ve ark. bilateral hemotoraks olan
bir olguda tespit edilen mediyastinal kistik hemanjiom olgusunun basarili torakosko-
pik eksizyonunu bildirmislerdir (51). Mediyastinal hemanjiomlar cok buytk boyutlara
ulasip mediyastende bulunan énemli yapilari cevreleyerek basi semptomlari ile de ken-
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dilerini belli edebilirler. Tani alan olgularin yaklasik %75'i 35 yasin altinda tani almakta
olup, pik insidans hayatin ilk dekadidir (52).

Tani icin 6n arka akciger grafisi, toraks bilgisayarli tomografisi, arteriografi veya toraks
manyetik rezonans incelemesi yapilabilir. Bu diagnostik yéntemlerden manyetik rezo-
nans anjio tani icin oldukca yardimci olan non-invaziv bir yontemdir (49). Moy Das ve
ark. azigos veninin kavernéz hemanjiomu olgusunda cok kesitli bilgisayarli tomografi-
nin taniya katkisinin tartisildigi bir olgu sunumu bildirmislerdir (53). Bu timdrler yogun
vaskuler dogasi nedeniyle kontrastli incelemelerde heterojen olarak kontrast maddeyi
yogun tutma 6zelligi gosterirler (53). Mediyastinal hemanjiom genellikle yuvarlak veya
lobule, dizgln sinirli, heterojen yumusak doku kitlesi seklinde izlenir. Olgularin yakla-
stk % 10'unda toraks BT'de flebitler (fokal trombiis odaklari ve bu odaklarin cevresin-
de distrofik kalsifikayonlar) saptanmakta olup, bu gériinim kitlenin venéz hemanjiom
olma olasiligini arttiran bir radyolojik bulgudur (18).

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon en etkin tedavi yontemidir. Ancak unutulma-
malidir ki hemanjiomlar spontan olarak regresyon olasiligi bulunan olusumlardir. Bu
nedenle asemptomatik ve kictk capli mediyastinal hemanjiomlarda dizenli takip
yapilarak konservatif yaklasim uygulanabilir. Bu konuda karar klinisyenler tarafindan
verilmelidir. Eger cerrahi eksizyon planlaniyorsa timorin vaskiler dogasi nedeniyle
disseksiyon esnasinda ve timér manuplasyonunda oldukca hassas davraniimalidir.
Moran ve Susterin yayinladiklari seride 18 mediyastinal hemanjiom olgusunun ta-
maminin cerrahi olarak eksize edildigi bildirilmektedir (50). Timorin yiksek vaski-
laritesi nedeniyle blylk boyutlu timérlerde indiksiyon tedavisi ile tmortn hacmi-
nin kdcultilmesini ve sonrasinda cerrahi rezeksiyon yapilmasinin savunan yayinlarda
vardir. Kumar ve ark. alti ay slresince rekombinant interferon alfa-2a uyguladiklari
mediyastinal hemanjiom olgusunda timaorin capinin kictlddgunu; ardindan cerrahi
olarak eksize edildigini bildirmislerdir (54). Torakoskopik yontemlerin yayginlasmasi
ile birlikte mediyastinal hemanjiomlarda da kullaniima sikhid artmistir. Chan ve ark.
torakoskopik yontemle eksize edilen mediyastinal hemanjiom olgusunu bildirmisler ve
islemin komplikasyonsuz tamamlandigini yayinlamislardir (55). Konvansiyonel ydntem
olarak ise timorun lokalizasyonuna bagli olarak standart torakotomi, anterolateral
torakotomi, sternotomi ve clamshell insizyonlari kullanilabilmektedir.

Mediyastinal hemanjiomlarin tedavisinde cerrahi eksizyona alternatif yontemlerde lite-
ratdrde yayinlanmistir. Bu yontemler arasinda tUmori besleyen damarlar perkutanéz
ligasyonu, kriyoterapi, laser tedavisi ve interferon tedavisi sayilabilir (49,54). Timora
besleyen damarlari perkutan6z yéntemlerle ligasyonu, sonrasinda cerrahi eksizyon
uygulanmasi da cerrahinin givenli yapilabilmesi olasiigini arttiracak ve ameliyat es-
nasinda kan kaybini azaltacak bir kombine tedavi ydéntemi olacaktir. Hemanjiomlarin
malign dénlsdm potansiyeleri bulunmamaktadir. Komplet cerrahi rezeksiyon sonrasi
lokal rekdrrens ve niks de nadirdir (49). Komplet cerrahi rezeksiyon uygulanan olgu-
larda hastaliksiz sag kalim suresi uzun olup, prognoz mukemmeldir.
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Hemanijioperisitom: Hemanjioperisitom nadir gérilen mezenkimal timaorlerden biri
olup, kapiller arteriollerin ic duvarinda bulunan perisitlerin anormal cogalmasi sonucu
ortaya cikmaktadir (1,56). Bu perisitik hicreler Zimmerman hucreleri olarak da bilin-
mektedir (56). Mediyastinal hemanjioperistoma oldukca nadir gértlen bir timor olup,
Bicakcioglu ve ark.’nin 6 hemanjioperisitom iceren calismasinda sadece bir olgunun
(%16.7) mediyastinal yerlesimi oldugu yayilanmistir (56).

Benign veya malign davranis ¢zellikleri gosterebilen timéorler olarak bilinmektedir.
TUmorin benign tipi malign tipinden Gc-dort kat daha sik gortlmektedir. Kitlenin
benign veya malign &zelliklerden hangisini tasidiginin anlasiimasi ve ayirici tanisinin
yapilmasi pre-operatif dénemde oldukca zordur. Ancak PET BT incelemesinde malign
hemanijioperisitom olan olgularda ytksek FDG tutulumun saptanmasi yararli olabilir.
Ne yazik ki timaortn nasil davranis 6zelligi gosterecedi ve hastanin sag kalim tahmini
histopatolojik olarak anlasilamamaktadir. Clinkt hem benign hem de malign 6zellikler
gosteren timorler ayni histopatolojik dzellikleri gdsterebilmektedir (1). Bu nedenle mi-
toz sayisl, hlicresel pleomorfizm, hemoraji ve nekroz alanlari histopatolojik ayirim icin
onemli kriterlerdir. Ayrica, timorin immunohistokimyasal ydontemlerle incelenmesi de
faydali bilgiler saglayacaktir.

Tedavisi tumorin cerrahi olarak komplet eksizyonunu icerir. Ancak vaskularitesi
oldukca fazla olan bir timdr oldugu icin rezeksiyon asamasinda dikkatli olunmali,
abondan hemorajilere izin verilmemelidir. Simonton ve ark. pediatrik bir mediyastinal
henanjioperisitom olgusunun rezeksiyonu sirasinda intaoperatif masif kan kaybi nede-
niyle olgunun kaybedildigini bildirmislerdir (57). Bu nedenle ameliyat dncesi ddnemde
radyodiagnostik yontemlerle timortn vaskuler yapilardan kéken aldiginin tespit edil-
mesi ve besleyen damarlara embolizasyon uygulanmasi fikri ortaya cikmistir. Bu islemi
savunan olgu sunumlari da literatirde mevcuttur. Morandi ve ark.’nin olgu sunumun-
da posterior mediyastene yerlesim gosteren hemanjioperisitom olgusuna pre-operatif
embolizasyon uygulandidi ve kitlenin daha gtvenli rezeke edildigi yayinlanmistir (58).

Hemanjioperisitom olgularinin rezeksiyonu sonrasi rekdrrens goérilmesi olasiligr bu-
lunmaktadir ve bu nedenle olgularin yakin takip altinda tutulmalari énerilmektedir.
Ayrica, metastaz yapma potansiyelleri yiksek olan timorler olarak da bilinmektedirler.
Bicakcioglu ve ark.'nin serisinde alti olgudan dordiine (%66.7) rekirrens nedeniyle
re-operasyon uygulandigi; kaybedilen Uc olgunun tamaminda rekUrrens veya timo-
rin uzak metastazinin 6limden sorumlu oldugu bildiriimektedir (56). Dolayisiyla bu
tmorlerin malign davranis 6zelliklerinin daha 6n planda oldugu ve olgularin prognoz-
larinin olumsuz oldugu sonuclarina variimistir. Radyoterapi ve kemoterapinin gosteril-
mis bir sag kalim avantaji bulunmamaktadir (1).

Epiteloid hemanjioendotelyom: Endotelyal hiicrelerden kdken alan ve dustk ma-
lignite ozellikleri gdsteren bu timdr grubu ilk olarak 1982 yilinda Weiss ve Enzinger
tarafindan tanimlanmistir (59). Mediyastende nadir olarak gérulen, orta ve blydk ven-
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lerin duvarindan kéken alan, benign ve malign davranis 6zellikleri gosterebilen timaor-
lerdir (18). Iyi diferansiye benign hemanjiomlarla, anaplastik anjiosarkomlar arasinda
histopatolojik ve klinik davranis gésteren genis spektrumlu vaskller neoplazmlari ta-
nimlar (30). Benzer seklide klinik davranislari da benign hemanjiomalar ile anjiosar-
komlar arasinda bulunmaktadir.

Mikroskopik olarak damar icerisinde organize trombus, timor hicreleri, nekrotik ma-
teryal ve kollajen yapilari bulunabilmekte; ayrica miksoid matriks ve hyalinize stroma
icerisinde atipik hcreler izlenebilmektedir (30). Mentzel ve ark.'nin calismasina gore
immunohistokimyasal boyamalarda epiteloid hemanjioendotelyomanin CD31, CD34,
faktor VIII gibi endotelyal belirleyicilerin en az birine pozitif immunreaktivite verdigi
saptanmistir (60). TUmor toraksta bulundugu zaman ise keratin, S-100 protein, aktin
ve desmin icin immunreaktivite sonuclari negatiftir.

Primer mediyastinal epiteloid hemanjioendotelyom olgularinin neredeyse tamaminin
anterior mediyastinal yerlesimli oldugu bildirilmektedir. Suster ve ark.’nin calismasinda
epiteloid hemanjioendotelyom tanisi alan 12 olgunun tamaminda kitlenin anterior
mediyastene yerlesimli oldugu bildirilmektedir (61). Baska bir klinik analizde de 20
epiteloid hemanjioendotelyom olgusunun 19'unun anterior mediyastinal yerlesimli
oldugu yaymlanmistir (18). Ancak Campos ve ark. ise posterior mediyastene yerlesim
gosteren bir epiteloid hemanjioendotelyom olgusu yayinlamislardir (62). Erkeklerde
bayanlardan daha fazla goruldtgu de bildirilmistir (61).

Tedavisinde bolgesel lenf nodu disseksiyonunu da icerecek sekilde genis eksizyon uy-
gulanmalidir (1). Komplet cerrahi rezeksiyon genellikle uzun sireli sag kalim avan-
tajina sahiptir. Mansour ve ark.’nin olgu sunumunda anterior mediyastene yerlesim
gosteren epiteloid hemanjioendotelyom olgusunun rezeksiyon sonrasi 2.5 yillik ta-
kiplerinde hastaliksiz hayatina devam ettigi bildirilmektedir (63). Ancak epiteloid he-
manjioendotelyom timorlerinin yaklasik olarak %20'sinin bes yil icerisinde metas-
taz yaptiklari bilinmektedir (1). Bu nedenle De Palma ve ark. bu timorlerin agresif
davranis ozellikleri sergileyebilecegi icin yuksek grade’li sarkomlar gibi tedavi edilmesi
gerektigini ve bu olgularin yakin takip altinda tutulmasi gerektigini dnermektedir (64).
Nuks veya metastaz olan olgularda ise niiks timdriin ve metastazlarin (karaciger ve
akciger metastazini da icerecek sekilde) ikinci bir cerrahi rezeksiyon ile eksize edilmesi
onerilmektedir (1,18). Radyoterapi ve kemoterapi lokal rektrrensin énlenmesi amaciy-
la veya uzak metastazlarin tedavisi amaciyla kullanilabilir; ancak her iki yéntemin de
etkinligine iliskin somut veriler literatlirde bulunmamaktadir.

Sklerozan hemanjiom: Sklerozan hemanjioma genellikle akcigerlerden kdken alan
ve cogunlukla benign davranis dzellikleri sergileyen bir timor olup, mediyastinal yerle-
sim bildirilen olgular oldukca azdir. Literattrde primer mediyastinal sklerozan hemaniji-
om bildiren sadece iki adet olgu sunumu mevcut olup, ilk olarak 2003 yilinda Sakamo-
to ve ark. tarafindan bildirilmistir (65). Yayinlardan iki olgununda kadin ve yaslarinin
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19 ile 48 oldugu, bir olgunun hemoptizi sikayeti ile basvurdugu olgu sunumlarindan
anlasiimaktadir (65,66). Taninin dogrulanmasinda immunohistokimyasal yéntemler
onemli yer tutmaktadir. Mediyastenden kdken alan lezyonlarin da akcigerlerde yerle-
sen sklerozan hemanjiom olgularina gore farkli davranmayacagi ve benign 6zellikler
gosterecegdi distntlmektedir (18). Tedavisinde diger mediyastinal mezenkimal timor-
lerde oldugu gibi komplet cerrahi eksizyon énerilmektedir. Olgularin cerrahi eksizyon
sonrasl sag kalim sureleri uzun olup, prognozlari iyidir. Lu ve ark.’nin olgusunun doért
yillik, Sakamoto ve ark.’nin olgusunun ise bes yillik takip streleri sonunda reklrrenssiz
hayatta olduklari bildirilmektedir (65,66).

Lenfanjiom: Kistik higroma, lenfatik kistler ve sil6z kistler gibi adlarla da bilinen,
cogunlukla konjenital olarak gorilen lenf damarlarinin kistik dilatasyonlaridir (67).
Genellikle bas ve boyun, koltuk alti ve kasik bolgelerinde ortaya cikmaktadir. Medi-
yastende gorilen lezyonlarin cogu boyun bélgesinden kéken almakta, anterostperi-
or mediyastene uzanan lezyonlar seklinde goértlmekte ve primer mediyastinal orijin
oldukca nadir olarak bildirilmektedir (1,67). Tum lenfanjiomalarin sadece % 1'den azi
mediyastenden koken almaktadir (18). Primer mediyastinal lenfanjiom lezyonlarinin
cogunun yetiskin donemde tani aldigi bilinmektedir (67). Brown ve ark.'nin serisinde
primer mediyastinal lenfanjiomlu 13 olgunun 8'inin (%61.5) eriskin yas grubunda
oldugu bildirilmektedir (68).

Morfolojik olarak iki grupta incelenebilen timérler olup, blytk ve kistik lenfatik bos-
luklar iceren grup kistik higromalari, kliciik ve spongioz lenfatik bosluklar iceren grup
ise kavernoz lenfanjiomlari meydana getirmektedir (1). Hangi patolojik alt grup olursa
olsun bu olgularda sil6z sivinin sistemik lenfatik drenaja dokilmesi gerceklesememek-
te ve lenf damarlarinda kistik dilatasyon ortaya cikmaktadir. Bu nedenle lenfatik kistler
veya siléz kistler olarak da adlandiriimaktadir.

Benign davranis 6zellikleri gdsteren timorler olup, hemanjiomlara benzer klinik gos-
terirler. Mediyastende cok blyuk boyutlara ulasip cevre doku veya organlara basi et-
kisiyle semptom ve bulgulara yol acabilen timorlerdir. Bu nedenle olgularda nefes
darligi, yutma guclugu, vena cava slperior sendromu benzeri tablo goéralebilmekle
birlikte genellikle asemptomatik olgularda tesadtfen saptanmaktadir. Ayrica, siloto-
raks ile veya kistik alanlarin sekonder enfeksiyonuna bagli apselerle de tani alabilirler.

Radyolojik olarak duizgtn, yuvarlak ya da lobdle, cogunlukla iyi sinirli, homojen kistik
kitle lezyonu olarak ortaya cikar (18). Cogunlukla anterior ve stperior mediyastene
yerlesim gostermektedir. Brown ve ark.'nin serisinde mediyastene yerlesim gosteren
lenfanjiomlarin %69.2’sinin anterior ve stiperior mediyastenden koken aldiklarr belir-
tilmistir (68). Hemanjiomlardan ayirici tanisi da histopatolojik olarak intraluminal sil6z
icerik veya kan gorilmesine bagli olarak gerceklestiriimektedir. Lenfanjiomda intraldi-
minal siléz icerik bulunurken, hemanjiomlarda intraliminal olarak kan gértlmektedir.
Ancak lenfanjiom preparatinin mikroskobik incelemesinde limen icerisinde kan gordil-
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mesi kitlenin eksizyonu sirasinda meydana gelen intraoperatif kanamaya da bagl ola-
bilir. Bu durumda immunohistokimyasal olarak intrasitoplazmik faktor VI reaktivitesi
ayiricl tanida yol gosterecektir. Bu immunreaksiyon vaskuler endotel icin spesifik olup,
lenfatik damarlar bu reaktiviteyi géstermemektedir (1).

Diger mediyastinal kitlelerde oldugu gibi tedavisi komplet cerrahi eksizyondur. Bu
eksizyon konvansiyonel cerrahi yontemleri ile veya torakoskopik yéntemlerle olabilir.
Torakoskopik uygulamalarin artmasi ve tekniklerin gelismesi ile yillar icerisinde daha
fazla olgu minimal invaziv olarak opere edilmektedir. Kanzaki ve ark. mediyastinal
kistik lenfanjiom olgusunun bilateral torakoskopik cerrahi ile basarili eksize edildigini
bildirmislerdir (69). Teknolojik ilerlemelere paralel olarak gelisen robotik cerrahi uy-
gulamalari da mediyastinal kitlelerin cerrahi eksizyonunda uygulanmaya baslanmis ve
basarili seriler yayinlanmistir. Bodner ve ark.’'nin mediyastinal kitle nedeniyle robotik
cerrahi uygulanmis 14 olguyu iceren calismasinda olgulardan birinin (%7.1) lenfaniji-
om tanisi aldigi bildirilmektedir (8). Ancak timor cevre dokularda erozyon meydana
getirdigi zaman komplet cerrahi rezeksiyon midmkin olamamaktadir. Bu gibi durum-
larda mumkdn olabildigince fazla kist duvarinin rezeke edilmesi ve timaore debulking
cerrahisi uygulanmasi tavsiye edilmektedir (1). Debulking cerrahisi mediyastinal kit-
lelerde genellikle tercih edilmeyen bir yontem olup, lenfanjiom olgularinda komplet
rezeksiyon olasiligi yoksa uygulanmalidir.

Cerrahi tedavinin 6nemli komplikasyonlarindan birisi de post-operatif uzun strebilen
ve cogunlukla ikinci bir cerrahi mddahale gerektiren silotoraks ve/veya silomediyas-
ten gorulebilmesidir. Bu komplikasyonun nedeni blyuk bir olasilikla diyafragmanin
altindan retroperitoneal alana dogru uzanan lezyonlarin varligidir (18). Bu kompli-
kasyonun tedavisinde oral alimin kesilmesi, total parenteral beslenme baslanmasi ve
tlp torakostomi uygulanarak konservatif tedavi yontemleri denenebilir. En az iki haf-
ta suren konservatif tedavinin basarisiz olmasi durumunda cerrahi olarak kacak olan
bolgenin ligasyonu da tedaviye eklenebilir. Ancak bu yontemlerin hepsinin basarisiz
olmasi ve silotoraks tablosunun devami halinde pléroperitoneal sant uygulanmasi di-
sunulmelidir. Shiraga ve ark. yayinladiklar olgu sunumunda 21 yasindaki mediyastinal
lenfanjiom olgusuna komplet cerrahi rezeksiyondan (¢ ay sonra devam eden siloto-
raks nedeniyle pléroperitoneal sant uygulandigi belirtiimektedir (70). Olgunun bir yillik
takiplerinde yeniden sivi birikimi veya rekirrensin izlenmedigi de bildirilmektedir (70).
Primer mediyastinal lenfanjiom benign karakterde bir timor olup, malign dénlstim
potansiyeli bulunmamaktadir. Komplet cerrahi eksizyon uygulanan hastalarin progno-
zu iyi; sag kalimlarr uzundur.

Lenfanjiohemanjiom: ilk olarak 1983 yilinda Angtuaco ve ark. tarafindan tanimla-
nan ve mediyastende bulunan hem lenfatik hem de vaskdler yapilardan kéken alan
bir timordar (71). Lenfanjiohemanjiom’un mediyastene yerlesim gostermesi nadir
rastlanan bir durum olup, literatlrdeki az sayidaki olguda timorin genellikle ante-
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rior ve stperior mediyasten yerlesimli oldugu gortlmektedir (72,73). Riquet ve ark.
literatUrdeki tek olgu serisini yayinlamislar ve timérdn klinik davranisinin lenfanjiom
ile benzerlik gosterdigini bildirmislerdir (73). Bu timorlerin patogenezi bilinmemekte,
pek cogunun vendz malformasyonlar ile iliskisi olmasi nedeniyle lenfanjiomun bir alt
grubu olabileceg@i dustndlmektedir. Hastalarin cogunun ikinci dekatta tani almasi ya-
vas ilerleyen konjenital bir tablo olabilecegini de distndirtmektedir (73). Tedavisinde
komplet cerrahi eksizyon dnerilmekte, cerrahi sonrasi lokal rekdrrens veya niks olasi-
i1 ve sag kalim konularinda literattrde yeterli veri bulunmamaktadir.

Anjiosarkom: Malign vaskdler timérler olup, malign hemanjioendotelyom, anjio-
fibrosarkom, hemanjioblastom, hemanjioendotelioblastom ve hemanjioendotelyosar-
kom gibi isimlerle de bilinmektedir. Anjiosarkomlar yumusak doku neoplazileri iceri-
sinde oldukca nadir gérilen bir malign timér grubudur. insan viicudunda gériilen
buttn sarkomalarin % 1'den azini anjiosarkomlar olusturmaktadir (19). Genellikle cilt,
yumusak dokular ve meme dokusunda gérilir; primer mediyastinal anjiosarkom ol-
dukca nadirdir. Weissferdt ve ark. tarafindan anterior mediyastinal bélgeden koken
almis dokuz anjiosarkom olgusu bildirilmis; bu olgularin basvuru sikayetleri g6gus ag-
risi, nefes darligi ve oksirik olarak raporlanmistir (74). iki olguda timik dokularin da
gorilmesi anjiosarkomun timik dokuya ait vaskuler yapilardan kaynaklanmis olabile-
cegini distndtrmas olup, tim olgular immunohistokimyasal olarak vaskdler timor
belirteclerine pozitif yanit vermistir (74).

Tedavisi komplet cerrahi eksizyon olup, eksizyon uygulanan hastalarda nuks gordle-
bilmektedir. Diger yumusak doku sarkomlarinda oldugu gibi prognoz kétuddr. Weis-
sferdt ve ark.'nin calismasinda dokuz olgudan altisinin takibine ulasilabilmis; bu olgu-
lardan ikisinde nlks timortn ortaya ciktigr anlasiimis ve niks gorilen bu olgulardan
biri kaybedilmistir (74). Diger dort dolgu ise nikssiz hayatta olup, takiplerine devam
edilmektedir. Komplet cerrahi eksizyon sonrasi adjuvan kemoterapi tavsiye eden ya-
zarlar da bulunmaktadir. Tane ve ark. olgu sunumunda mediyastinal epiteloid anjio-
sarkom nedeniyle opere edilen olguya postoperatif alti kiir kemoterapi uygulandigini
ve olgunun bir yillik takip sresi sonunda asemptomatik olarak hayatta oldugunu bil-
dirmektedir (75). Ancak adjuvan kemoterapinin etkinligini degerlendirebilecek yeterli
hasta sayisi veya karsilastirmali calismalar literatirde bulunmamaktadir.

Cizgili Kas Dokusundan Koken Alan Tiimorler

Rabdomyom: Rabdomyom cizgili kas hucrelerinin benign timora olup, genellikle
eriskinlerde bas ve boyun bolgesinde agrisiz, dizgtn sinirli kitleler olarak goraliir-
ler. Erkeklerde kadinlara gore Uic-dort kat daha sik gorialmektedir (19). Mediyastinal
yerlesim nadir olup, ilk olarak Miller ve ark. tarafindan 1978 yilinda bildirilmistir (76).
Mediyastinal rabdomyom olgularinin timik myoid hicrelerden gelistigi disdntlmek-
te olup, mediyastinal yerlesimli rabdomyomlarin gercek histopatogenezi kesin olarak
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bilinmemektedir. Clnki Zolata ve ark.’nin bildirdigi olgu sunumunda anterior medi-
yastinal bolgeden eksize edilen kitlenin histopatolojik incelemesinde timik hicrelerin
izlenmedigi belirtilmistir (77).

Cogunlukla eriskinlerde asemptomatik kitleler seklinde ortaya cikarlar. Ancak timo-
rin bayuklugine bagli olarak basi bulgulari veya yerlesim yerine gore ses kisiklig,
yutma gticlugu, oksuruk, nefes darligi, gégus agrisi gibi bulgularla da ortaya cikabilir.
Kuschill-Dziurda ve ark. 80 yasindaki bir olguda gticsuzltk, nefes darligi, terleme ve
oksurik gibi non-spesifik semptomlarla ortaya cikan; bas, boyun ve posterior medi-
yastinal bolgelerden koken alan cok odakli rabdomyom olgusunu bildirmislerdir (78).
Genellikle enkapsule, diizgln sinirli, lobule, yuvarlak veya ovoid kitleler halinde goru-
lUrler; histopatolojik incelemelerde immunohistokimyasal olarak desmin, myoglobin,
kas spesifik aktin, vimentin ve S-100 proteini ile immUnpozitif reaksiyon verirler (19).
Tedavilerinde komplet cerrahi eksizyon uygulanmakta; inkomplet eksizyon uygulan-
mas! durumunda lokal rekdrrens gorilebilmektedir.

Rabdomyosarkom: Genellikle pediatrik yaslarda ortaya cikan ve cizgili kas doku-
sunun malign timord olarak bilinen timér grubu olup, cocuklarda en sik gérilen
kardiyak sarkomdur (18). Mediyastende tani alan rabdomyosarkomlar cogunlukla
mediyasten disi timorlerin metastazlari seklinde olup, primer mediyastinal yapilar-
dan koken almalari oldukca nadirdir (1). Toraks BT kesitlerinde heterojen ve komsu
yapilara invazyon gosteren kitleler seklinde gértntulenirler. Cevre dokulara olabilecek
invazyonun degerlendirilmesinde torakal manyetik rezonans goértnttleme yararl bil-
giler saglayabilir.

Makroskopik degerlendirmede lastik kivaminda hissedilen timérler olup, kesit alindi-
ginda gri-beyaz'dan pembe renge kadar degisik morfolojide gorulebilmektedir (1,18).
Mikroskobik olarak degerlendirildiginde 4 alt gruba ayrilmakta; bu alt gruplar;

1. Embriyonel,

2. Alveolar,

3. Pleomorfik,

4. Botriyoid olmak tzere siralanmaktadir.

Alt gruplarin ayinminda immunohistokimyasal analiz yéntemleri yol gosterici olmak-
tadir. Semptomatik olduklarinda genellikle lokal invazyon yapmis ve blylk boyutlara
ulasmis kitleler olarak karsimiza cikarlar. Lokal invazyon ¢zellikleri nedeniyle genellikle
kuratif komplet cerrahi rezeksiyon icin uygun olmayan tamorlerdir (1). Ayrica, metas-
taz yapma olasiligi yiksek olan timérler olarak da bilinmektedir. Bu nedenle tedavile-
rinde genellikle radyoterapi ile doksorubisin, siklofosfamid, daktinomisin ve vinkristin
gibi kemoterapdtik ajanlar énerilmektedir (1). Chu’'nun yaymnladigi olgu sunumunda
anterior mediyastende rabdomyosarkom tespit edilen pediatrik bir olgunun operas-
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yon oncesi neoadjuvan kemoterapi ile Uc ay suresince tedavi edildigi, yapilan kont-
rollerde timorde belirgin kictdlmenin saptandigl, ancak operasyon esnasinda buyuk
damarlara kitlenin invaze oldugu ve komplet rezeksiyonun gerceklestirilemedigi, bu-
nun Uzerine debulking uygulandigi ve tedaviye radyoterapi ve kemoterapi ile devam
edildigi bildirilmektedir (79). Diger mediyastinal sarkomlarda oldugu gibi hastalarda
rezeksiyon sonrasinda lokal reklrrens ve niks olasiligr yiksek olup, prognoz kétu, sag
kalim kisadir. Ancak Walterhouse ve Watson lokalize rabdomyosarkom olgularinda
komplet cerrahi eksizyon, kemoterapi ve radyoterapi kombinasyonu ile %70'in Uze-
rinde bes yillik sag kalim bildirmislerdir (80). Kombine tedavi protokolleri ile olgularin
sag kalim surelerine 6nemli katkilar saglanabilmektedir.

Diiz Kas Dokusundan Koken Alan Tiimorler

Leiomyom: Mediyastinal bolgede gorilen leiomyomlar genellikle 6zefagus ve blyuk
damarlarin duvarinda bulunan diz kas hicrelerinden koken alilar. Diz kas hicrele-
rinin benign neoplazisi olup, primer mediyastinal leiomyom, mediyastenin oldukca
az gorllen mezenkimal timoradur (1). Literatlrde bildirilen olgularin azhidi nedeniy-
le saglikli demografik, histopatolojik ve klinik deneyim bulunmamaktadir. Farkli yas
gruplarinda gorilebilen ve kadinlarda daha sik rastlanan timoérler olarak bilinmektedir
(81). Olgularda nefes darligi, yutma gucligu, yorgunluk, non-pléritik goégus agrisi,
oksuruk gibi sikayetler gorilebilmektedir (82-84). Radyodiagnostik tetkikler tanida yol
gosterici olup, mediyastende herhangi bir anatomik lokalizasyona yerlesim gostere-
bilirler. Shaffer ve ark. aortaya kosu leiomyom olgusunu, Matsuoka ve ark. anterior
mediyastende yerlesimli, Hoseok ve ark. ise posterior mediyastene yerlesim gdsteren
primer mediyastinal anjioleiomyom olgusunu bildirmislerdir (81,82,85). Toraks BT in-
celemesinde homojen olarak goérilen, dizgiin sinirli, yuvarlak veya oval kitle lezyonlari
seklinde izlenirler. Kitle icerisinde kalsifiye alanlar gordlebilir (81).

Makroskopik olarak iyi sinirli, enkapstle, lastik kivaminda, sari-beyaz renkte, kistik de-
jenerasyon ve kalsifikasyon alanlari icerebilen timoérlerdir (81). Mikroskobik inceleme-
lerde ise kollajen stroma icerisinde diiz kas hiicrelerinden olusan adaciklar gérialmek-
tedir (18). immiinohistokimyasal yéntemler de taninin dogrulanmasinda faydalidir.

Tedavisinde cerrahi eksizyon onerilmekte; komplet cerrahi kuratif olarak kabul edil-
mektedir. Ancak yogun vaskularite gosterebilen timaorler olabilecekleri unutulmamali
ve cerrahi manipulasyon sirasinda dikkatli davraniimalidir. Baldo ve ark. tarafindan ya-
yinlanan olgu sunumunda cerrahi eksizyon éncesi gerceklestirilen anjiografide kitlenin
yogun vaskuler yapr icerdigi tespit edilmis ve perkutan6z embolizasyon gerceklestirile-
rek intraoperatif kan kaybinin azaltildigi bildirilmektedir (83). Benign timérler olmalari
sebebiyle komplet cerrahi eksizyon sonrasi kitlenin rekUrrens ve niks olasihgr dusuk,
olgularin sag kalim sdreleri uzundur.
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Leiomyosarkom: Leiomyomlar gibi leiomyosarkomlarda &zefagus ve buyik damar-
larin duvarinda bulunan diz kas hticrelerinden koéken alan, ancak farkli olarak malign
davranis 6zellikleri gosteren timorlerdir. Primer mediyastinal dokulardan gelismeleri
nadir olup, tim primer mediyastinal sarkomlarin yaklasik olarak % 11'ini olustururlar
(86). Erkeklerde kadinlara gore daha sik goraldtugu bildirilmektedir (87).

Moran ve ark.'nin mediyastene yerlesim gosteren 10 malign diiz kas timoru olgusu-
nu degerlendirdigi arastirmasinda Uc olguda kitlenin anterior mediyastene yerlesim
gosterdigi, yedi olguda ise posterior mediyastene yerlesim gosterdigini bildirmektedir
(87). Ayni calismada posterior mediyastene yerlesim gosteren olgularin tamaminin
asemptomatik olduklari da belirtiimektedir (87). Eroglu ve ark.’nin olgu sunumunda
hastanin nefes darligi ve g6gUs agrisi sikayetleri ile basvurdugu bildirilmisken /wata ve
ark.’nin olgu sunumunda hastanin arkus aortaya yakin leiomyosarkom nedeniyle ses
kisikhigi sikayeti ile basvurdugu bildirilmektedir (86,88). Lee ve ark.’nin olgu sunumun-
da ise posterior mediyastende spinal kanala dogru uzanim gdsteren leiomyosarkom
olgusunun basvuru sikayetinin sol toraks duvarinda agri oldugu bildirilmektedir (89).
Ancak literatrde yayinlanan olgulara bakildiginda hastalarin cogunlukla asemptoma-
tik olduklari ve pnémoni, myokard enfaktsi gibi nedenlerle hastaneye basvurduktan
sonra uygulanan radyodiagnostik tetkiklerle tesadifen tani aldiklan belirtiimektedir
(90,91). Toraks BT incelemesinde ise heterojen karakterde, cevre dokulara invaze go-
rinUmde ve diizensiz sinirli olabilen kitle gérinimu izlenmektedir.

Patolojik incelemelerde makroskopik olarak enkapsdle, iyi sinirli, lastik kivaminda dis
ylzeyi bulunan; kesitlerde miksoid ve kistik alanlar gérulebilen timérler olup, histo-
patolojik degerlendirmede imminohistokimyasal analiz ydntemleri ayirici tanida yar-
dimar olacaktir (87). Primer mediyastinal leiomyosarkom timoérleri S-100, keratin ve
myoglobin ile immunreaktivite gdstermezken; vimentin, diz kas aktini, desmin ve
miyozin ile pozitif boyanma gosterirler (18,90).

Tedavisinde cerrahi eksizyon onerilmekte kalp ve/veya blylk damarlara invaze ola-
bilen timorlerde kardiyopulmoner by-pass (CPB) kullanilarak eksizyonun gercekles-
tirilmesi tavsiye edilmektedir. D’Aiuto ve ark.'nin olgu sunumunda CPB kullanilarak
gerceklestirilen extended sag pnédmonektomi ve parsiyel sol atrium rezeksiyonu; Con-
ner ve ark.'nin olgu sunumunda da yine CPB kullanilarak gerceklestirilen sag ve sol at-
riuma invaze leiomyosarkomun komplet eksizyonu bildirilmektedir (90,91). Metastaz
yapabilme olasiliklari bulunan timérlerdir. Yoshida ve ark.'nin yazisinda mediyastinal
leiomyosarkom olgusunun bilateral adrenal bezlere metastaz yaptigi, ayrica intra-aor-
tik tromboza da yol actidi bildiriimektedir (92). Olgularin sag kalimi timorin evresine
ve cerrahinin komplet gerceklestirilip gerceklestirilememesine bagl olarak degismek-
tedir. Komplet cerrahi icin gerekiyorsa CPB kullanimi ¢nerilmekte CPB ile komplet
cerrahi uygulanan hastalarin takiplerinde rekirrens veya niks tespit edilmedigi bildiril-
mektedir (90,91). Postoperatif radyoterapi ve kemoterapinin etkinligi konusunda ye-
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terli veri bulunmamaktadir. Ancak Erogdlu ve ark.’nin olgu sunumunda cerrahi sonrasi
olguya radyoterapi uygulandigi ve erken dénem takiplerde rekirrens saptanmadigini
belirtiimektedir (86).

Kikirdak ve Kemik Dokularindan Koken Alan Timorler

iskelet disi kondrom: Mediyastene yerlesim gosteren kondromalarin cogunlukla
trakea veya ana bronslarda bulunan kikirdak dokularindan, akciger parankiminden,
kostal kikirdaklar veya sternal ve vertebral bdlgelerde bulunan eklemlerdeki kikirdak
dokularindan kéken aldiklari bilinmektedir. Bu sayilan dokularin disinda mediyastinal
yumusak dokulardan kéken alan primer mediyastinal kondrom olgulari ile cok nadir
karsilasiimaktadir (1).

Klinik bulgulari tamaortn bayuklugidne ve basi semptomlarinin ortaya cikmasina gore
degisiklik gdstermektedir. Anterior veya posterior mediyastinal bélgelerde gorulebi-
len; cogunlukla benign, nadiren malign histopatolojik 6zellikler tasiyabilen timorler-
dir (93,94). immunohistopatolojik yontemler ayirici tanida yol gosteriidir. Tedavisinde
komplet cerrahi eksizyon énerilmekte olup, eksizyon sonrasi lokal rekirrens veya niiks
bildirilmemistir.

iskelet disi kondrosarkom: Gogus duvarinin en sik gdrilen primer timori olan
kondrosarkomlar nadiren primer olarak mediyastenden koken alirlar. Mediyastenden
kodken alan tim sarkomlarin yaklasik olarak %2-3'tnin kondrosarkom histopatoloji-
sinde oldugu bilinmektedir. Burt ve ark.'nin primer mediyastinal sarkom tanisi alan 47
olguyu iceren calismasinda sadece bir olgunun (%2.1) primer mediyastinal kondrosar-
kom oldugu bildirilmektedir (95).

Genellikle posterior mediyastene yerlesim gosteren ve kadinlarda daha sik gorilen
timorlerdir. Suster ve Moran'in primer mediyastinal kondrosarkom tanisi alan alti ol-
guyu iceren calismasinda buttn olgularda timorin posterior mediyastene yerlesimli
oldugu ve hastalarin besinin (%83.3) kadin oldugu bildirilmektedir (96). Olgularda
sirt agrisi, gogus agrisi, nefes darligr ve yutma guclugu sikayetleri gortlebilmekte,
radyodiagnostik tetkiklerde iyi sinirli, yumusak doku dansitesinde kitleler olarak ortaya
ctkmaktadir.

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon &nerilmekte olup, adjuvan ve neoadjuvan teda-
vinin sag kalima etkisini arastiran calismalar vaka sayisinin azligi nedeniyle bulunma-
maktadir. Suster ve Moran'in serisinde alti olgunun tamamina komplet cerrahi eksiz-
yon uygulandig, takiben iki olguya postoperatif radyoterapi de uygulanarak tedavinin
tamamlandigi bildirilmektedir (96). Kondrosarkomlar cevre doku ve organlari invaze
edebilen, komplet rezeksiyondan sonra bile rekirrens ve niks olasiligi bulunan ve
metastatik potansiyelleri ylksek olan timoérler olarak bilinmektedir. Ratto ve ark.'nin
olgu sunumunda mediyastinal timorle birlikte perikard, mediyastinal plevra ve akci-
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gere wedge rezeksiyon uygulandigr ancak olguda yine de rekirrens meydana geldigi;
bunlarinda cerrahi olarak eksize edildigi ve olgunun hastaliksiz sag kalima sahip oldu-
gu belirtilmektedir (97). Suster ve Moran'in serisinde de dért olgunun takibine ulasila-
bildigi, bu olgulardan ikisinde lokal rekdrrens meydana geldigi, bir olguda ilk tanidan
sekiz yil sonra uzak organ metastazinin goérildiga ve bu olgunun kaybedildigi, bir
olgununsa alti yillik takibinde hastaliksiz olarak hayatta oldugu bildirilmektedir (96).
Komplet cerrahi eksizyon ve radyoterapi uygulamalarina ragmen prognozu k&t olan
timorler olarak bilinmektedir.

iskelet disi osteojenik sarkom: Kemik dokusunun en sik gérilen malign timori
olan osteosarkomun primer mediyastinal yapilardan kéken almasi ve mediyastene yer-
lesim gostermesi oldukca nadir olup, literatlrde bir kac olgu sunumu bulunmaktadir.
Genellikle anterostiperior, nadiren posterior mediyastene yerlesim gosteren timorler
olup, radyolojik olarak toraks BT kesitlerinde kitle icerisinde kalsifikasyon alanlarinin
goruldugu bildiriimektedir (98,99). Tani aninda metastatik olabilen ve cevre dokula-
ra lokal invazyon olasiligi bulunan timérlerdir. Semptomatik olgularda nefes darligs,
oksuruk, gégus agrisi ve kilo kaybi sikayetleri gorulebilir. Histopatolojik olarak diger
timorlerden ayirici tanisinda immunohistokimyasal yontemlerden yararlaniimaktadir.
De Nictolis ve ark.'nin olgu sunumunda anterior mediyastinal bolgeye yerlesim gos-
teren iskelet disi osteosarkom olgusunda immunohistokimyasal yontemlerle taninin
dogrulandigini ve komplet eksizyon sonrasi olgunun hastaliksiz sag kalima sahip oldu-
gunu bildirmektedir (100).

Ancak primer mediyastinal osteosarkomlar cogunlukla diger mediyastinal sarkom-
larda oldugu gibi tani aninda metastatik olma olasiligi bulunan, komplet eksizyon-
dan sonra bile lokal reklrrens ve niks olasiliklari yiksek, prognozlar kdtt timaorler
olarak bilinmektedir. Hishida ve ark.’nin olgu sunumunda anterior mediyastende
yerlesim gdsteren osteojenik sarkom olgusuna komplet rezeksiyon uygulandigi an-
cak Uc ay sonra nefes darligi sikayeti ile tekrar basvuran olguda yaygin lokal rekir-
rens saptandigi ve olgunun bir ay sonra kaybedildigi bildirilmektedir (98). Venuta ve
ark.’'nin olgusunda ise inkomplet rezeksiyon sonrasi olguya kemoterapi ve radyote-
rapinin uygulandigr ancak tumaortn agresif olarak rekirrens gosterdigi ve olgunun
kaybedildigi bildirilmektedir (101). Bu olgular disinda komplet cerrahi eksizyon ve
radyoterapinin tedavide etkili oldugunu bildiren yayinlarda bulunmaktadir. /keda ve
ark.’nin olgu sunumunda 22 yasindaki olguda komplet rezeksiyondan bir yil sonra
lokal rekirrens meydana geldigi; rektrrensin de sol Ust lobektomi ve perikardiyekto-
mi'yi de icerecek sekilde genis cerrahi rezeksiyon ile eksize edildigi ve olguya ame-
liyat sonrasi radyoterapi uygulandigi ve hastanin bes yillik rekirrenssiz sag kalim ile
hayatina devam ettigi bildirilmektedir (102). Bu basarili hasta ydnetimine ragmen
iskelet disi osteojenik sarkomlarin genel olarak bes yillik sag kalim orani %25'den az
olarak bilinmektedir (18,102).
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iskelet disi osteojenik sarkomlarin énemli 6zelliklerinden birisi de radyoterapinin gec
komplikasyonlarindan biri olarak timaorin ortaya cikabilmesidir (103). Catanese ve
ark.’nin olgu sunumunda Hodgkin hastaligi nedeniyle kombine tedavi géren 11 yasin-
daki olguda radyoterapi uygulanmasi sonrasi mediyastinal osteosarkomun géraldigu
bildirilmistir (103). Mediyastinal lenfoma veya seminomlarin radyoterapi ile tedavisi
sonrasinda gec dénemde osteosarkom gelisebilecedi unutulmamalidir.

Sinoviyal sarkom: Sinoviyal sarkom genellikle 15-40 yas araliginda bulunan genc ve
genc eriskinlerde gorilen, ekstremitelerin periartriktler bolgelerinde ortaya cikan, primi-
tif plUripotent mezenkimden koken alan, tim yumusak doku sarkomlarinin %5-10"unu
olusturan ve mediyastende nadir olarak gértlen malign bir timorddr (18,30). Primer
mediyastinal sinoviyal sarkomlar da yumusak doku sinoviyal sarkomunun histopatolo-
jik ozelliklerini barindiran agresif seyirli timarlerdir. Sinoviyal sarkomlar histopatolojik
olarak bifazik, monofazik fibroz, monofazik epitelyal ve kétl diferansiye (yuvarlak
hucreli) olmak Uzere dort alt gruba ayrilmakta, mediyastende en fazla monofazik
fibroz tip gorilmektedir (30,104). Alt tiplerin ayirici tanisi immunohistokimyasal yon-
temlerle olmakta, monofazik fibroz tipte immunohistokimyasal olarak sitokeratin ve
EMA pozitifligi saptanmasi orani %70-100 olarak belirtiimektedir (30).

Sinoviyal sarkom olgularinin %90’'indan fazlasinda tanisal degeri olan ve patognomo-
nik olarak kabul edilen t(x:18) (p11:911) translokasyonunun gosterilmesi en guvenilir
tani yontemi olarak kabul edilmektedir (105). Bu translokasyon 18. kromozom Uze-
rindeki SYT geni ile X kromozomunda bulunan SSX1 ve 2 genlerini kapsamaktadir
(18). Sinoviyal sarkom olgularinda timaorin ve hastanin cesitli 6zellikleri analiz edilerek
iyi prognostik faktorler tanimlanmistir. Buna goére timorin capinin 5 cm’den kuctk
olmasi, timordn distk mitoz hizi ve iyi diferansiasyon ozellikleri gdstermesi, 20 yasin-
dan genc bireylerde tani almasi, iyi prognostik faktorler olarak kabul edilmektedir (30).
Ancak iyi prognostik faktorlere ragmen sinoviyal sarkomlar tani aninda metastatik
olabilen tumarler olup, metastazlar genellikle lenfojen yolla gerceklesmekte ve en sik
akcigerlere ve lenf nodlarina metastaz gerceklestigi bilinmektedir (30).

Mediyastinal sinoviyal sarkom olgularinda ortaya cikan klinik semptomlarin basinda
g6gus agrisi, nefes darligi, ortopne, kilo kaybi ve 6kslrlk siralanmaktadir (106). Rad-
yolojik olarak 6n arka akciger grafilerinde mediyastinal genisleme ve dizgtn sinirli,
yuvarlak veya lobule kitle olarak izlenirler. Toraks BT incelemesinde homojen veya
heterojen duizgun sinirli, nekrotik alanlar icerebilen yumusak doku kitlesi seklinde go-
raltrler. ipsilateral plevral veya perikardiyal sivi koleksiyonu da genellikle gorilebil-
mektedir. Cevre doku veya organlara invazyon gosterebilen timérler olup, invazyon
olasiiginin degerlendirilmesi ve daha glvenli cerrahi eksizyonun planlanmasi icin tora-
kal manyetik rezonans ile olgunun tetkiki dnerilmektedir.

Onerilen tedavi ydntemi komplet cerrahi rezeksiyondur. Cerrahi rezeksiyonun komp-
let olarak yapilabilmesi icin kalp ve/veya buyuk damar invazyonu olan olgularda CPB
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kullanilabilecegi de énerilmektedir. Loggos ve ark.’nin olgu sunumunda kalbe ve vena
cava inferiora invaze kitlenin CPB kullanilarak ve total sirkulatuar arreste gecilerek ek-
size edildigi bildiriimektedir (104). Ancak mediyastenden kdken alan diger sarkomlar
gibi cerrahi rezeksiyon sonrasi lokal rektrrens ve niks olasiliklari fazla olan timorler
olarak bilinmektedir.

Sinoviyal sarkomlarin medikal tedavisinde kemoterapiye ve radyoterapinin etkinligi
tartismalidir. Balieiro ve ark.'nin olgu sunumunda 30 yasinda mediyastinal sinoviyal
sarkom olgusuna neoadjuvan kemoterapi uygulandigi, timdorde belirgin kiictimenin
meydana geldigi ve sonrasinda komplet cerrahi eksizyon uygulanip kitlenin eksize
edildigi bildiriimektedir (106). Olgunun bes yillik takiplerinde de rekdrrens bulgusu
olmadan sag kaliminin devam ettigi belirtiimektedir. Ancak bildirilen boylesi basarili
olgularin sayisi az olup, adjuvan kemoterapi ve radyoterapi uygulamalarinin sag ka-
lima katkisinin daha az oldugunu bildiren olgu sunumlari ve serilerde bulunmaktadir
(107). Ravikumar ve ark.'nin olgu sunumunda anterior mediyastene yerlesmis olan
ve komplet rezeksiyon uygulanan, takiben adjuvan kemoterapi de uygulanan olguda
sekiz ay sonra yapilan kontrollerde uzak metastaz saptandigi bildirilmektedir (107).
Sinoviyal sarkom icin cerrahi rezeksiyon sonrasi bes yillik sag kalim orani %50-55 iken,
10 yillik sag kalim orani %20-38 olarak verilmektedir (30). Hartel ve ark.'nin primer
pulmoner ve mediyastinal sinoviyal sarkom olgularini inceledikleri calismalarinda olgu-
larin %46'sinin bes yil icerisinde hastaliga bagli nedenlerle kaybedildigini bildirmekte-
dir (108). Olumlerin cogunun nedeni uzak metastaz, lokal rekirrens ve timaér niksi
olup, adjuvan tedavinin etkinligi sinirlidir.

Mediyastenin Diger Nadir Primer Mezenkimal Timorleri

Bu grupta yer alan timérlerin primer olarak mediyastinal dokulardan kéken almalari
ve mediyastinal bolgeye yerlesim gdstermeleri oldukca nadir olup, literattrde bulunan
yayinlarin genellikle tek olgu sunumlari seklinde oldugu gértlmektedir. Nadir goral-
meleri sebebiyle radyolojik, klinik, histopatolojik ve immunuhistokimyasal olarak da
elde yeterli veri bulunmamakta; timorlerin komplet veya inkomplet cerrahi eksizyon-
lari sonrasi radyoterapi ve/veya kemoterapi uygulamalari da klinik deneyim seviyesinde
olup, karsilastirmali calismalar yapilamamaktadir.

Mezenkimom: Ayni timor dokusu icerisinde iki ya da daha fazla yumusak doku
komponenti bulunduran neoplaziler olarak bilinmektedir (11). Cinsiyet farki gozet-
meksizin genc yaslardan ileri yastaki bireylere kadar cesitli yas gruplarinda gorule-
bilmektedir (1). Hem benign hem de malign mezenkimom histopatolojik ve klinik
olarak tanimlanmis olup, benign mezenkimom son derece nadir gérilen, morfolojik
olarak enkapsule olmayan, histopatolojik olarak iyi sinirlanmis bir timérddr. Malign
mezenkimom ise tani aninda cevre dokulara lokal invazyon olasihgr yiksek; bu ne-
denle de nadiren kdratif rezeksiyon icin uygun olan tumérlerdir (1). Blylk boyut-
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lara ulasip cevre doku ve organlara basi yaparak basi semptomlari olusturabilirler.
Ohara ve ark. basi nedeniyle slperior vena cava sendromuna sebep olan ve kitlenin
eksizyonundan sonra semptomlari gerileyen mediyastinal mezenkimom olgusunu
bildirmislerdir (109).

Benign mezenkimomlarda kitlenin komplet cerrahi eksizyonu kiratif tedavi secenegi-
dir. Uramoto ve ark. komplet eksize edilen anterior mediyastene yerlesimli mezenki-
mom olgusunu bildirmisler ve cerrahi rezeksiyonun kiratif oldugunun yayinlamislardir
(110). Malign mezenkimomlarin ise lokal invazyon olasiligi yiksek olup, cogu zaman
klratif rezeksiyon icin uygun olmadiklari belirtiimekte; bu nedenle prognozlari kéta
olan timérler olarak bilinmektedir. Malign mezenkimomlarin tedavisinde kemoterapi
ve/veya radyoterapi uygulamalarinin etkinligi konusunda da yeterli bilgi birikimi bu-
lunmamaktadir.

Ksantom: Mediyastenin son derece nadir olarak gorulen ve genellikle benign karak-
terde olduguna inanilan timorudir. Ancak bazen malign karakterde olabilecedi de
unutulmamalidir (18). Vicudun herhangi bir yerinde tani alan ksantomalarin hepsi
hiperkolesterolemi sendromlari ile iliskili olabilmektedir. Bu nedenle olgularin hiper-
lipidemi acisindan dahili degerlendirmeleri yapiimalidir (111). Mizukami ve ark.'nin
olgu sunumunda 56 yasindaki kadin hastada anterior mediyastinal yerlesimli kitlenin
komplet cerrahi eksizyon sonrasi histopatolojik incelemesinde primer mediyastinal
ksantom tanisi aldigr bildirilmektedir (112).

Folikiiler Dentritik Hiicre Tumori

Duslk gradeli yumusak doku sarkomu gibi davranan, mediyastinal yapilardan nadir
olarak koken alan timérdir (18). Genellikle lenf nodlarindan, 6zellikle de boyun ve
aksiller bolge lenf nodlarindan kdken alan timérler olup, ekstranodal dokulardan ka-
raciger, gastrointestinal sistem, oral kavite ve tonsillerde daha sik olarak gortlmekte-
dir (113). Genellikle herhangi bir sikayeti bulunmayan olgularda agrisiz yavas blyUyen
kitleler olarak tesadiifen saptanirlar, ancak metastatik potansiyele sahip olduklar da
bilinmektedir (18,114). Lenf nodlarindan koken alan timorler oldugu icin olgularin
% 10-20'sinin Castleman hastaligi (dev lenf nodu hiperplazisi) ile birliktelik gosterebil-
digi bilinmektedir (113). Sadece Castleman hastaligi ile birlikte degil myastenia gravis
ile birliktelik gosterebildigi de bildirilmektedir. Hartert ve ark. ile Fassina ve ark. myas-
tenia gravis ile birliktelik gdsteren olgu sunumlarini yayinlamislardir (114,115).

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyon énerilmesine ragmen radyoterapi ve kemotera-
pininde tedaviye eklenmesi tavsiye edilmektedir (18). Metastaz yapabilme potansiyeli-
ne sahip olan ve rezeksiyon sonrasi lokal niks gordlebilen timdrler olmasina ragmen
Dakak ve ark.'nin olgusunda komplet cerrahi rezeksiyondan sonra 28 aylik takiplerde
rekUrrens gorilmedigi bildiriimektedir (113).
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Meninjiom: Meninjiomlar santral sinir sisteminin yavas proliferasyon 6zelligi gdsteren
cogunlukla benign ézellikler tasiyan timérleridir. intrakraniyal timérlerin yaklasik ola-
rak % 15-20'sini olustursa da ekstrakraniyal ve ekstraspinal meninjiomlar oldukca az
gorilmektedir (116). Ekstrakraniyal ve ekstraspinal bolgelerde yerlesen meninjiomlar
cogunlukla bas, boyun, cilt, akcigerler ve paravertebral bolgelerde ortaya cikmakta,
primer mediyastinal bolgeye yerlesim daha az bildirilmektedir (116).

Literattrde bildirilen olgu sunumlarinda hastalarin yorgunluk, nefes darlidi, oksuruk,
non-ploritik gdgus agrisi gibi non-spesifik semptom ve bulgularla basvurdugu; yapilan
radyodiagnostik tetkikler sonucunda tani aldiklari anlasiimaktadir (116-118). Ancak
meninjiom olgularinin hemotoraks etyolojisinin arastirilmasi sonucu tani aldiklari da
bildirilmektedir. Palimeto ve ark. spontan hemotoraks ile bulgu veren ve eksizyon son-
rasi primer mediyastinal meninjiom oldugu anlasilan olgu sunumunu bildirmislerdir
(118). Anterior veya posterior mediyastene yerlesimli olabilen bu timaorlerin 41-64 yas
araliginda goruldugu belirtilmektedir (116-118).

Mediyastinal yerlesimli oldugu zaman histopatolojik olarak tanisi zor bir tumér olup,
immunohistokimyasal tekniklerle taninin teyit edilmesi gerekmektedir. Makroskopik
olarak duzgun ylzeyli ve enkapsile timaorlerdir (117). Mikroskobik olarak kollajen
doku ile ayrilmis uniform igsi hicre proliferasyonu ve yogun eozinofilik sitoplazma iz-
lenmektedir. immunohistokimyasal olarak timér hiicreleri EMA, vimentin, S-100 pro-
teini, CD34, D2-40, CK-P ve Ki-67 ile pozitif immUnreaktivite; CD99, bcl-2, desmin,
aSMA ile negatif immdinreaktivite géstermektedir (116,117).

Primer mediyastinal meninjiomlar icin tedavi ydntemi olarak komplet cerrahi eksizyon
onerilmektedir. Literattrde bildirilen olgu sunumlarinda konvansiyonel cerrahi yon-
temler tercih edilmis olup, malign meninjiom olgularinda tedaviye radyoterapi uygu-
lamasinin eklenmesini tavsiye eden klinisyenler de bulunmaktadir (116). Yang ve ark.
sUipheli invaze meninjiom olgularinda rezeksiyon sonrasi adjuvan radyoterapi verilmesi
gerektigini savunmuslardir (116). Komplet cerrahi eksizyondan sonra olgularda niks
veya rekdrrens bildirilmemistir.

Ependimom: Ependimomlar santral sinir sisteminde, cogunlukla beyin ve spinal kord-
da yerlesen timorler olup, primer mediyastinal dokulardan kéken almalari oldukca
nadirdir. Santral sinir sistemindeki ependimal hicrelerden veya ektopik germ hiicre-
lerinden koken aldiklari tahmin edilmektedir (119). Cok yavas gelisim gosteren distk
grade’li maligniteler olarak kabul edilmektedir.

LiteratUrde bulunan primer mediyastinal ependimom olgularinin tamaminin posterior
mediyasten yerlesimli oldugu bildirilmektedir. Ayrica, bu nadir durum hicbir erkek has-
tada tanimlanmamis olup, literatiirdeki olgularin tamami kadindir (119-121). Wilson
ve Moran tarafindan yayinlanan ve literatirdeki tek primer mediyastinal ependimom
serisinde bildirilen tc olguda timaorin posterior mediyasten yerlesimli oldugu ve olgu-
larin non-spesifik semptomlarla klinige basvurdugu belirtiimektedir (120).
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Makroskopik olarak psdédokapsulli, solid veya kistik-solid komponenti gérilebilen ti-
morlerdir. Mikroskobik olarak perivaskiler psédorozetler ve gercek epandimal rozet-
ler iceren klasik epandimom goriintlsu izlenir. Lenf nodu ve viseral plevra metastazi
gorulebilir; cevre dokulara invazyon ise bildirilmemistir (121). Tedavisi komplet cerrahi
eksizyon olup, konvansiyonel cerrahi yontemler veya videotorakoskopik yéntemlerle
timor eksize edilebilmektedir. Mori ve ark.'nin olgu sunumunda tdmaortn minimal
invaziv yontemler kullanilarak (videotorakoskopi yardimiyla) eksize edildigi; hatta aor-
taya yakin komsulukta olmasina ragmen invazyon olmamasi nedeniyle rahat eksize
edildigi bildirilmektedir (121). Ancak genellikle mediyastinal kitlelere yaklasimda kon-
vansiyonel cerrahi yontemlerin tercih edildigi bilinmektedir. Maeda ve ark.’nin olgu
sunumunda torakotomi uygulanarak en-blok rezeksiyon gerceklestiriimis; histopato-
lojik incelemeler sonucunda kitlenin ependiom oldugu anlasilimistir (119). Gercekles-
tirilen komplet cerrahi rezeksiyon sonrasi niks gérilmemis; olgularin cogunun uzun
takip sureleri sonunda (12-108 ay) rekirrenssiz sag kalima sahip olduklari yayinlan-
mistir (119,121).

Malign melanom: Melanin hiicrelerinin bulundugu dokulardan kéken alabilen, en
cok ciltte yerlesim gdsteren kot seyirli bir timordir. Mediyastende tani alan mela-
nomlar hemen her zaman mediyasten disi melanomlarin metastazlari olup, primer
mediyastinal malign melanom oldukca nadirdir. Mediyastinal bélgede ortaya cikan
primer malign melanomlarda timaorin timus veya mediyastinal lenf nodlarinda bulu-
nabilen nevUs hicrelerinden koken aldigi distndlmektedir (122).

Primer mediyastinal malign melanomlarin genellikle anterior mediyastene yerlesim
gosterdikleri bildirilmektedir (122-124). Primer mediyastinal malign melanomlarin
ayirici tanisinda immunohistokimyasal boyama yéntemleri yol gostericidir. Viodavsky
ve ark.'nin olgu sunumunda tamaorin vimentin, S-100 proteini, Melan-A ve HMB-45
immunoreaktivitesi gésterdigi bildirilmektedir (122). Lau ve ark.'nin olgu sunumunda
ise ekstratorasik primer odak bulunamayan malign melanomanin histopatolojisinde
Fontana boyamasi yontemi ile melanin pigmentlerinin gortldugd, ayrica elektron mik-
roskopik incelemede timor hicreleri icerisinde yogun melanozomlarin bulundugu
belirtiimektedir (125).

Tedavisinde komplet cerrahi eksizyona ilave olarak kemoterapi de uygulanmaktadir.
Tamor cevre dokulara invazyon gosterebileceginden cerrahi eksizyon inkomplet ola-
rak gerceklestirilebilir. Vlodavsky ve ark.’nin olgu sunumunda 11 yasindaki olguda
timorin mediyastinal buytk damarlara invazyonu nedeniyle komplet olarak rezeke
edilemedigi bildirilmistir (122). Bazi yayinlarda da olgularin mediyastinal yapilara yakin
komsuluklari ve invazyon olasiliklari nedeniyle veya inkomplet rezeksiyon yapilmasi
nedeniyle kemoterapi protokolleri ile tedavi edilmeye calisildiklar anlasilmaktadir. Lau
ve ark. ile Park ve ark.’nin olgu sunumlarinda olgulara kemoterapi uygulanmis, ancak
uzun doénem takipleri belirtilmemistir (124,125). Ancak malign melanom kétu prog-
nozlu bir timor olarak bilinmekte olup, olgularin sag kalim sureleri oldukca kisadir.
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Genel olarak bakildiginda primer mediyastinal mezenkimal timaorler mediyastenin na-
dir goralen timorlerini icermektedir. Olgular cogunlukla asemptomatik olup, sempto-
matik olan olgularda da non-spesifik bulgular gértlmektedir. Ancak buytk boyutlara
ulasabilen kitlelerde cevre dokulara veya organlara basi sonucu vena cava slperior
sendromu benzeri tablo, Horner sendromu, nefes darlidi, yutma glcligu veya kardi-
yak ritim bozukluklari gérulebilir. Olguda sikayet olarak kilo kaybinin bulunmasi olasi
kitlenin malign olabilecegini gésteren énemli bir bilgidir.

On arka akciger grafilerinde cogunlukla mediyastinal genislemenin gérilmesi medi-
yastinal kitleden stphelenilmesine sebep olacaktir. Tanisinda cogunlukla toraks BT
yararli bilgiler saglayacak, kitlenin tespit edilmesi ve 6zelliklerinin belirlenmesinde yol
gosterici olacaktir. Kitlenin kistik veya solid olusu, icerdigi yag dokusu orani, kalsifiye
veya nekroz alanlarin varligi, cevre doku ve organlara invazyon ve mediyastinal yapi-
larin yer degistirmesi hakkinda énemli bilgiler saglayacaktir. invazyondan stpheleni-
len olgularda torakal manyetik rezonans incelemesi yararl bilgiler saglayacak; yogun
kanlanmadan stphelenilen kitlelerde MR anjiyo tetkiki kitlenin vaskularitesi hakkinda
cerraha yol gosterici olacaktir. Vaskdlaritesi fazla olan timaorlerin besleyici damarlarina
ameliyat 6ncesi donemde embolizasyon uygulanmasi cerrahinin daha givenli olarak
yapilmasini saglayacak, belki de olgu icin hayat kurtarici olacaktir.

Mediyastinal mezenkimal timérlerin tedavisinde genellikle komplet cerrahi eksizyon
tavsiye edilmekte olup, timaorlerin cogu icin kemoterapi ve/veya radyoterapi uygula-
malari hakkinda yeterli bilgi bulunmamaktadir. Komplet cerrahi eksizyonun gercekle-
sebilmesi icin invaze timorlerde gerekli oldugu durumlarda CPB kullaniimasi da tavsi-
ye edilmektedir. Komplet cerrahi eksizyon pek cok timér icin olgulara sag kalim avan-
tajl saglayacaktir. Timaorin histopatolojik tipine bagli olarak olgular lokal rektrrens ve
niks acisindan yakin takip altinda tutulmali, olasi rekirrensler erken dénemde tespit
edilip tedavi uygulanmalidir. Ancak bu noktalara dikkat edilmesi halinde olgularin sag
kalim sdreleri uzun, prognozlari iyi olabilir.
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