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An Adolescent with Pulmonary Hypertension Secondary
to Idiopathic Fibrosing Mediastinitis: Case Report

Idiyopatik Fibréz Mediastinite Sekonder Pulmoner Hipertansiyonlu Bir

Adolesan: Olgu Sunumu

Sertac Hanedan Onan', Sadettin Sezer', Ali Baykan', Ertugrul Mavili?, inci Giilmez?, Ozlem Canéz*, Nazmi Narin'

Pulmonary hypertension is an important determinant of morbidity
and mortality in many diseases, including congenital heart disease
and respiratory disease. Fibrosing mediastinitis is a rare disorder
caused by proliferation of acellular collagen. In fibrosing medias-
tinitis, clinical presentation is determined by compression to the
vital mediastinal organs. Fibrosing mediastinitis may rarely lead to
pulmonary veno-occlusive disease. In this case report, a 16 year
old boy with pulmonary arterial hypertension was presented. His
right pulmonary artery was completely occluded secondary to id-
iopathic fibrosing mediastinitis. The patient died after mediastinal
biopsy. Herein, we discussed pulmonary arterial hypertension sec-
ondary to idiopathic fibrosing mediastinitis in children.

Key words: Child, mediastinitis, pulmonary artery, pulmonary
hypertension

Pulmoner hipertansiyon, konjenital kalp hastaliklari ve solu-
num sistemi hastaliklarini iceren ¢ok sayida hastalikta mortali-
te ve morbiditenin énemli bir belirleyicisidir. Fibroz mediasti-
nit, mediastende aselliiler kollajen proliferasyonu ile seyreden
nadir ve benin bir hastaliktir. Fibréz mediastinitte klinigi vital
mediastinal organlarin basisi belirler. Fibroz mediastinit nadi-
ren pulmoner veno-okluziv hastaliga neden olur. Bu olgu su-
numunda; onalti yasinda pulmoner arteryel hipertansiyonlu bir
olgu sunuldu. Olgunun sag pulmoner arteri idiyopatik fibroz
mediastinite sekonder olarak timiyle okliide idi. Hasta acik
medastinal biyopsi sonrasinda kaybedildi. Olgu nedeniyle;
cocuklarda, idiyopatik fibr6z mediastinite sekonder pulmoner
arteryel hipertansiyon literatur 1s1ginda tartisilmistir.

Anahtar kelimeler: Cocuk, mediastinit, pulmoner arter, pulmo-
ner hipertansiyon

Giris

Pulmoner hipertansiyon (PH); yeni tetkik ve tedavi seceneklerine ragmen, halen tani ve tedavisinde zorluklar olan
ciddi bir hastaliktir. Cocuklarda en sik pulmoner hipertansiyon nedeni soldan saga santli konjenital kalp hastalik-
laridir. Sekonder PH nedenleri arasinda siklikla pulmoner hastaliklar yer alir. Pulmoner veno-okluziv hastaliklara
bagli PH cocuklarda oldukc¢a nadirdir (1-3).

Fibroz mediastinit (FM), mediastende aselliiler kollajen ve fibréz doku proliferasyonuna neden olan, nadir goriilen
benin bir hastaliktir (4, 5). FM, enfeksiyonlara ve konnektif doku hastaliklarina sekonder mediastende asiri fibrotik
reaksiyon seklinde gelisebilecegi gibi, idiyopatik olarak da goriilebilir (5, 6). ilk FM olgusu 1903’de Osler tarafin-
dan yayinlanan olgudur (7). Tanimlanan bu ilk olguda da oldugu gibi FM’e eslik eden vena cava superior sendromu
(VCSS) tablosu siklikla bildirilmistir (6, 8-10).

Fibroz mediastinitin nadiren pulmoner arter obstruksiyonu yaptigi da rapor edilmistir (4-6). Bununla birlikte, idiyopa-
tik FM’e sekonder olarak pulmoner arterin timiyle okluzyonu, bilebildigimiz kadari ile bildirilmemistir Bu yazida;
cocukluk ¢aginda FM nedeniyle sag pulmoner arteri tiimiiyle okliide olan ve mediastinal biyopsi sonrasi kaybedilen
olgu, PH etyolojisinde pulmoner arteryel stenoz veya okliizyonunun nadiren yer almasi nedeni ile sunulmustur.

Olgu Sunumu

On (g yasinda iken akut gogis agrisi ve st gastrointestinal sistem kanamasi 6ykisi veren; bir yil sonra senkop ne-
deniyle hastanede yatan, on alti yagindaki erkek, alti aydir devam eden kilo kaybi, efor sirasinda yorulma, 6kstirme,
nefes darhigi, halsizlik ve dudaklarda uyusma sikayetleriyle basvurdu. ilk muayenesinde sistolik ve diyastolik arte-
riyal basinglari 110 ve 70 mmHg, nabiz 100/dk olarak ol¢tldi. Kalp atimi ritmik, S2 cift ve sert, trikiispid odakta
2/6'lik pansistolik Gftirim saptandi.

Arka servikal bolgede 2x1 cm boyutlarinda mobil, agrisiz lenfadenopatiler mevcuttu. Toraks muayenesi dogaldi.
Arteryel oksijen satiirasyonu %95, hemoglobin 15,4 g/dL, trombosit 94000/mm?, kreatinin 1,3 mg/dL, total protein
5g/dL, albimin 3,1g/dL idi. Eritrosit sedimantasyon hizi, C-reaktif protein, karaciger enzimleri, tiroid fonksiyon
testleri ve kollajen doku hastaligi taramasi normaldi.
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Elektrokardiyogramda sag eksen sapmasi, sag ventrikiil hipertrofisi
voltaj bulgusu, V5-6'da T negatifligi saptandi. Telekardiyografide;
kardiyomegali, sag atrium ve sag ventrikiilde biylime, proksimal
pulmoner arterlerde genisleme mevcuttu. Ekokardiyografide; sag
atrium ve sag ventrikil dilate idi, trikispid yetmezligi ve pulmoner
yetmezlik mevcuttu. Trikiispid yetmezligi dikkate alinarak tahmin
edilen pulmoner arter pik basinci 90 mmHg, pulmoner yetmezlik
dikkate alinarak tahmin edilen pulmoner arter ortalama basinci 68
mmHg olarak hesaplandi. Minimal perikardiyal eftizyon belirlendi.

Gogus radyograminda sol akcigerde retikiilonodiiler dansite artisi
mevcuttu (Resim 1).

Solunum fonksiyon testi; restriktif akciger patolojisini destekliyor-
du. Pulmoner ventilasyon-perflizyon sintigrafisinde, sol akciger
normal, sag akcigerde belirgin perflizyon kaybi saptandi. Alti daki-
ka yiirtime testinde 163 m yiriiyen hasta, pulmoner hipertansiyon-
da modifiye NYHA (Newyork Kalp Cemiyeti) siniflamasina gore
sinif 11l kabul edildi.

Toraksin degerlendirilmesi icin cekilen bilgisayarli tomografide
(BT); subkarinal bolgeyi icine alan ve sag pulmoner arter cevre-
sinde daha belirgin olmak tizere tim mediastende yaygin yumusak
doku izlenimi saptandi. Ana pulmoner arter ¢capr 35 mm idi. Sag
pulmoner arterin muhtemelen yumusak doku basisina bagl olarak
cikis yerinden itibaren daraldigi ve tamamen obstrukte oldugu iz-
lendi. Sol akciger parankiminde; interlober septal kalinlasma, no-
duiler gorinum, fisstirlerde kalinlasma, sol alt lob pulmoner arter
dallarinda genisleme mevcuttu (Resim 2).

Mediasten ve vaskiler yapilarin degerlendirilmesi igin gekilen mag-
netik resonans gorintilemede (MR), sag pulmoner arteri distan sa-
ran ve daraltan, T, agirhikli gortintiilerde hipointens gortintim izlendi.
Ayrica, pulmoner arter bu diizeyde incelerek kesintiye ugramakta
idi. Ana pulmoner arterin genislemis olmasi pulmoner hipertansi-
yon lehine yorumlandi. Kateterizasyonda; basinglar sag atriumda 13
mmHg, ana pulmoner arterde 104/47 mmHg ortalama 64 mmHg,
aortada 135/80 ortalama 99 mmHg olarak o6lcildi. Pulmoner vas-
kiler diren¢ 22,4 U/m?olarak hesaplandi. Oksijen ile yapilan vazo-
reaktivite testi negatif bulundu. intrakardiyak sant yapacak konjenital
patolojiye rastlanmadi. Antiagregan dozda aspirin ve nonselektif en-
dotelin reseptor antagonisti bosentan (2 mg/kg/giin) baslandi.

Boyun lenf bezleri biyopsisinde atipik lenfoblastlar izlendi, lenfob-
lastik lenfoma yontinden stipheli bulundu. Servikal lenfadenopati-
leri ve mediastinal bulgular nedeniyle lenfoma tanisi diglanama-
digindan mediastinoskopi ile biyopsi planlandi. Mediastinoskopi
islemi sirasinda mediastinal lezyonun pulmoner artere ¢ok yakin
komsulugu goriilerek biyopsi alinmasindan vazgecildi. Sag torako-
tomi uygulanarak agik biyopsi alindi. Akciger dokusunda pulmoner
hipertansiyone bagh vaskiiler degisiklikler, mediasten dokusunda
bag dokusu elemanlari ve yag dokusu saptandi. Tiberkiiloz veya
lenfoma lehine bulgu izlenmedi. Sonuglar idiyopatik fibroz medi-
astinite sekonder pulmoner veno-okluziv hastalik ile uyumlu idi.
Olgu, postopereatif solunum yetersizligi nedeniyle ventilatore bag-
landi, yogun bakim tinitesinde izleminin ikinci giiniinde kaybedildi.

Tartisma

Mediastenin idiopatik fibroinflamatuar lezyonu olan FM, nadir ve
kot prognozlu bir pulmoner veno-okluziv hastalik nedenidir (3, 4).
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Resim 1. Gogiis radyograminda; kardiyomegali, sag atriumda
biiyiime, proksimal pulmoner arterlerde genisleme ve sol akcigerde
retikiilonodiiler dansite artigi izlenmektedir

Resim 2. Toraks bilgisayarli tomografisi aksiyal kesit goriintiisiinde,
sag pulmoner arterin incelerek kesintiye ugradigi izlenmektedir

Mediastenin paratrakeal, subkarinal bolgeleri veya pulmoner hi-
lusa siirli olan lokal tipi ve mediastenin farkli komponentlerini
etkileyen diffuz tipi olmak tzere iki sekli tanimlanmistir. Superior
vena cava sendromunun en sik gorilen benin nedenidir. Daha na-
dir olarak diger mediastinal yapilara basiya bagl klinik tablolara
neden olur (5). Otuz ti¢ FM olgusunda en sik bronsial daralma go-
riltrken, pulmoner arter stenozu 6 olguda (%18) saptanmustir (6).

Pulmoner venoz okliizyonlu hastalar siklikla ”psodo-mitral stenoz
sendromu” olarak adlandirilan hemoptizi ve progresif egzersiz
dispnesi klinigi ile prezente olur (5, 11). Uzun siiren pulmoner ve-
noz konjesyon, pulmoner arteryel hipertansiyon, kor pulmonale ve
olgularin ¢cogunda mortaliteye neden olur. Pulmoner arteryel ste-
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noz veya okliizyon daha nadir PH nedenidir (12). Pulmoner arter
stenozunun sikhkla sag pulmoner arterde gorildugi bildirilmek-
tedir (7). Adolesan yastaki hastamizda sag pulmoner arterin tam
okliizyonunun bulunmasi nadir goriilen ve prognozu olumsuz et-
kileyen bir durum olmasi acisindan énemliydi. Senkop ve gogiis
agrist 6ykisu bulunan hastada, muhtemelen uzun stredir progrese
olan pulmoner arter stenozu nedeniyle agir PH gelismisti.

Cogu FM olgusunun idiyopatik olmasina ragmen, bu hastaligin his-
toplasma capsulatum ve tiiberkiiloz enfeksiyonuna anormal immu-
nolojik cevap, konnektif doku hastaliklari ve maligniteler ile iligkili
olabilecegi bildirilmistir (5, 12). Ozellikle diffiiz olgularin idiopatik
veya noninfeksiyoz kokenli oldugu bildirilmistir (6). Olgumuzda,
altta yatan immun yetmezlik, enfeksiyon, malignite saptanmadi.
Bulgular idiyopatik fibroz mediastiniti destekliyordu. Hastanin me-
diastinal tutulumu subkarinal bélge veya pulmoner hilusa lokalize,
fibroz mediastinitin lokal sekli idi.

Fibroz mediastinitin tanisinda BT ve MR; altta yatan primer medi-
astinal hastaligin tanisinda ve mediastinal tutulumun yayginhgini
tanimlamada énemli rol oynar (5, 13, 14). Hastamizda mediastinal
fibrozis tanisi blytk olgiide BT ve MR ile konulmustur.

Fibroz mediastinitin etkin bir tedavisi yoktur. Diffuz mediastinal
tutulumlu ve idiyopatik, nonenfeksiyoz olgularda kortikosteroidler
kullaniimistir (6). Yirmi dort pulmoner veno-okluziv hastanin irde-
lendigi bir bildiride 16 hastaya spesifik anti-pulmonerhipertansif
tedavi uygulanmistir. En sik uygulanan tedavi intraven6z epopros-
tenol iken, bosentan ve kalsiyum kanal blokeri daha az kullaniimis-
tir (15). Sarkoidoza bagli mediastinal fibrozis ile pulmoner arterin
disardan basiya ugradigi iki olguda pulmoner anjioplasti tedavisi
ve pulmoner arterlere stent implantasyonu uygulanmis ve secilmis
olgulara tavsiye etmiglerdir (16). Hastamizda pulmoner arter tam
tikali oldugundan stent uygulamasina uygun degildi. FM tedavi-
sinde akciger-kalp transplantasyonu denenmekle birlikte prognoz
kotudar (12). Olgumuza kisa stire bosentan verilebildi.

Sonug¢

Bu olgu nedeniyle; fibroz mediastinite bagh olarak pulmoner arte-
rin tam okliizyonunun mortalitesi yiiksek, nadir goriilen bir pulmo-
ner hipertansiyon nedeni oldugu vurgulanmistir.

Tesekkiir: Calismaniza maddi katki saglayan kurulus, ilave yardim-
ci kisi bulunmamaktadir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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