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An Adolescent with Pulmonary Hypertension Secondary 
to Idiopathic Fibrosing Mediastinitis: Case Report
İdiyopatik Fibröz Mediastinite Sekonder Pulmoner Hipertansiyonlu Bir 
Adolesan: Olgu Sunumu
Sertaç Hanedan Onan1, Sadettin Sezer1, Ali Baykan1, Ertuğrul Mavili2, İnci Gülmez3, Özlem Canöz4, Nazmi Narin1

ABSTRACT
ÖZET

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.
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Giriş

Pulmoner hipertansiyon (PH); yeni tetkik ve tedavi seçeneklerine rağmen, halen tanı ve tedavisinde zorluklar olan 
ciddi bir hastalıktır. Çocuklarda en sık pulmoner hipertansiyon nedeni soldan sağa şantlı konjenital kalp hastalık-
larıdır. Sekonder PH nedenleri arasında sıklıkla pulmoner hastalıklar yer alır. Pulmoner veno-okluziv hastalıklara 
bağlı PH çocuklarda oldukça nadirdir (1-3).

Fibröz mediastinit (FM), mediastende asellüler kollajen ve fibröz doku proliferasyonuna neden olan, nadir görülen 
benin bir hastalıktır (4, 5). FM, enfeksiyonlara ve konnektif doku hastalıklarına sekonder mediastende aşırı fibrotik 
reaksiyon şeklinde gelişebileceği gibi, idiyopatik olarak da görülebilir (5, 6). İlk FM olgusu 1903’de Osler tarafın-
dan yayınlanan olgudur (7). Tanımlanan bu ilk olguda da olduğu gibi FM’e eşlik eden vena cava superior sendromu 
(VCSS) tablosu sıklıkla bildirilmiştir (6, 8-10). 

Fibröz mediastinitin nadiren pulmoner arter obstruksiyonu yaptığı da rapor edilmiştir (4-6). Bununla birlikte, idiyopa-
tik FM’e sekonder olarak pulmoner arterin tümüyle okluzyonu, bilebildiğimiz kadarı ile bildirilmemiştir Bu yazıda; 
çocukluk çağında FM nedeniyle sağ pulmoner arteri tümüyle oklüde olan ve mediastinal biyopsi sonrası kaybedilen 
olgu, PH etyolojisinde pulmoner arteryel stenoz veya oklüzyonunun nadiren yer alması nedeni ile sunulmuştur. 

Olgu Sunumu

On üç yaşında iken akut göğüs ağrısı ve üst gastrointestinal sistem kanaması öyküsü veren; bir yıl sonra senkop ne-
deniyle hastanede yatan, on altı yaşındaki erkek, altı aydır devam eden kilo kaybı, efor sırasında yorulma, öksürme, 
nefes darlığı, halsizlik ve dudaklarda uyuşma şikayetleriyle başvurdu. İlk muayenesinde sistolik ve diyastolik arte-
riyal basınçları 110 ve 70 mmHg, nabız 100/dk olarak ölçüldü. Kalp atımı ritmik, S2 çift ve sert, triküspid odakta 
2/6’lık pansistolik üfürüm saptandı.

Arka servikal bölgede 2x1 cm boyutlarında mobil, ağrısız lenfadenopatiler mevcuttu. Toraks muayenesi doğaldı. 
Arteryel oksijen satürasyonu %95, hemoglobin 15,4 g/dL, trombosit 94000/mm3, kreatinin 1,3 mg/dL, total protein 
5g/dL, albümin 3,1g/dL idi. Eritrosit sedimantasyon hızı, C-reaktif protein, karaciğer enzimleri, tiroid fonksiyon 
testleri ve kollajen doku hastalığı taraması normaldi. 

Pulmoner hipertansiyon, konjenital kalp hastalıkları ve solu-
num sistemi hastalıklarını içeren çok sayıda hastalıkta mortali-
te ve morbiditenin önemli bir belirleyicisidir. Fibröz mediasti-
nit, mediastende asellüler kollajen proliferasyonu ile seyreden 
nadir ve benin bir hastalıktır. Fibröz mediastinitte kliniği vital 
mediastinal organların basısı belirler. Fibröz mediastinit nadi-
ren pulmoner veno-okluziv hastalığa neden olur. Bu olgu su-
numunda; onaltı yaşında pulmoner arteryel hipertansiyonlu bir 
olgu sunuldu. Olgunun sağ pulmoner arteri idiyopatik fibröz 
mediastinite sekonder olarak tümüyle oklüde idi. Hasta açık 
medastinal biyopsi sonrasında kaybedildi. Olgu nedeniyle; 
çocuklarda, idiyopatik fibröz mediastinite sekonder pulmoner 
arteryel hipertansiyon literatür ışığında tartışılmıştır. 

Anahtar kelimeler: Çocuk, mediastinit, pulmoner arter, pulmo-
ner hipertansiyon 
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Elektrokardiyogramda sağ eksen sapması, sağ ventrikül hipertrofisi 
voltaj bulgusu, V5-6’da T negatifliği saptandı. Telekardiyografide; 
kardiyomegali, sağ atrium ve sağ ventrikülde büyüme, proksimal 
pulmoner arterlerde genişleme mevcuttu. Ekokardiyografide; sağ 
atrium ve sağ ventrikül dilate idi, triküspid yetmezliği ve pulmoner 
yetmezlik mevcuttu. Triküspid yetmezliği dikkate alınarak tahmin 
edilen pulmoner arter pik basıncı 90 mmHg, pulmoner yetmezlik 
dikkate alınarak tahmin edilen pulmoner arter ortalama basıncı 68 
mmHg olarak hesaplandı. Minimal perikardiyal efüzyon belirlendi. 

Göğüs radyogramında sol akciğerde retikülonodüler dansite artışı 
mevcuttu (Resim 1). 

Solunum fonksiyon testi; restriktif akciğer patolojisini destekliyor-
du. Pulmoner ventilasyon-perfüzyon sintigrafisinde, sol akciğer 
normal, sağ akciğerde belirgin perfüzyon kaybı saptandı. Altı daki-
ka yürüme testinde 163 m yürüyen hasta, pulmoner hipertansiyon-
da modifiye NYHA (Newyork Kalp Cemiyeti) sınıflamasına göre 
sınıf III kabul edildi. 

Toraksın değerlendirilmesi için çekilen bilgisayarlı tomografide 
(BT); subkarinal bölgeyi içine alan ve sağ pulmoner arter çevre-
sinde daha belirgin olmak üzere tüm mediastende yaygın yumuşak 
doku izlenimi saptandı. Ana pulmoner arter çapı 35 mm idi. Sağ 
pulmoner arterin muhtemelen yumuşak doku basısına bağlı olarak 
çıkış yerinden itibaren daraldığı ve tamamen obstrukte olduğu iz-
lendi. Sol akciğer parankiminde; interlober septal kalınlaşma, no-
düler görünüm, fissürlerde kalınlaşma, sol alt lob pulmoner arter 
dallarında genişleme mevcuttu (Resim 2). 

Mediasten ve vasküler yapıların değerlendirilmesi için çekilen mag-
netik resonans görüntülemede (MR), sağ pulmoner arteri dıştan sa-
ran ve daraltan, T2 ağırlıklı görüntülerde hipointens görünüm izlendi. 
Ayrıca, pulmoner arter bu düzeyde incelerek kesintiye uğramakta 
idi. Ana pulmoner arterin genişlemiş olması pulmoner hipertansi-
yon lehine yorumlandı. Kateterizasyonda; basınçlar sağ atriumda 13 
mmHg, ana pulmoner arterde 104/47 mmHg ortalama 64 mmHg, 
aortada 135/80 ortalama 99 mmHg olarak ölçüldü. Pulmoner vas-
küler direnç 22,4 U/m2 olarak hesaplandı. Oksijen ile yapılan vazo-
reaktivite testi negatif bulundu. İntrakardiyak şant yapacak konjenital 
patolojiye rastlanmadı. Antiagregan dozda aspirin ve nonselektif en-
dotelin reseptör antagonisti bosentan (2 mg/kg/gün) başlandı. 

Boyun lenf bezleri biyopsisinde atipik lenfoblastlar izlendi, lenfob-
lastik lenfoma yönünden şüpheli bulundu. Servikal lenfadenopati-
leri ve mediastinal bulguları nedeniyle lenfoma tanısı dışlanama-
dığından mediastinoskopi ile biyopsi planlandı. Mediastinoskopi 
işlemi sırasında mediastinal lezyonun pulmoner artere çok yakın 
komşuluğu görülerek biyopsi alınmasından vazgeçildi. Sağ torako-
tomi uygulanarak açık biyopsi alındı. Akciğer dokusunda pulmoner 
hipertansiyone bağlı vasküler değişiklikler, mediasten dokusunda 
bağ dokusu elemanları ve yağ dokusu saptandı. Tüberküloz veya 
lenfoma lehine bulgu izlenmedi. Sonuçlar idiyopatik fibröz medi-
astinite sekonder pulmoner veno-okluziv hastalık ile uyumlu idi. 
Olgu, postopereatif solunum yetersizliği nedeniyle ventilatöre bağ-
landı, yoğun bakım ünitesinde izleminin ikinci gününde kaybedildi. 

Tartışma

Mediastenin idiopatik fibroinflamatuar lezyonu olan FM, nadir ve 
kötü prognozlu bir pulmoner veno-okluziv hastalık nedenidir (3, 4). 

Mediastenin paratrakeal, subkarinal bölgeleri veya pulmoner hi-
lusa sınırlı olan lokal tipi ve mediastenin farklı komponentlerini 
etkileyen diffuz tipi olmak üzere iki şekli tanımlanmıştır. Superior 
vena cava sendromunun en sık görülen benin nedenidir. Daha na-
dir olarak diğer mediastinal yapılara basıya bağlı klinik tablolara 
neden olur (5). Otuz üç FM olgusunda en sık bronşial daralma gö-
rülürken, pulmoner arter stenozu 6 olguda (%18) saptanmıştır (6).

Pulmoner venöz oklüzyonlu hastalar sıklıkla ”psödo-mitral stenoz 
sendromu” olarak adlandırılan hemoptizi ve progresif egzersiz 
dispnesi kliniği ile prezente olur (5, 11). Uzun süren pulmoner ve-
nöz konjesyon, pulmoner arteryel hipertansiyon, kor pulmonale ve 
olguların çoğunda mortaliteye neden olur. Pulmoner arteryel ste-
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Resim 1. Göğüs radyogramında; kardiyomegali, sağ atriumda 
büyüme, proksimal pulmoner arterlerde genişleme ve sol akciğerde 
retikülonodüler dansite artışı izlenmektedir

Resim 2. Toraks bilgisayarlı tomografisi aksiyal kesit görüntüsünde, 
sağ pulmoner arterin incelerek kesintiye uğradığı izlenmektedir
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noz veya oklüzyon daha nadir PH nedenidir (12). Pulmoner arter 
stenozunun sıklıkla sağ pulmoner arterde görüldüğü bildirilmek-
tedir (7). Adolesan yaştaki hastamızda sağ pulmoner arterin tam 
oklüzyonunun bulunması nadir görülen ve prognozu olumsuz et-
kileyen bir durum olması açısından önemliydi. Senkop ve göğüs 
ağrısı öyküsü bulunan hastada, muhtemelen uzun süredir progrese 
olan pulmoner arter stenozu nedeniyle ağır PH gelişmişti. 

Çoğu FM olgusunun idiyopatik olmasına rağmen, bu hastalığın his-
toplasma capsulatum ve tüberküloz enfeksiyonuna anormal immu-
nolojik cevap, konnektif doku hastalıkları ve maligniteler ile ilişkili 
olabileceği bildirilmiştir (5, 12). Özellikle diffüz olguların idiopatik 
veya noninfeksiyöz kökenli olduğu bildirilmiştir (6). Olgumuzda, 
altta yatan immun yetmezlik, enfeksiyon, malignite saptanmadı. 
Bulgular idiyopatik fibroz mediastiniti destekliyordu. Hastanın me-
diastinal tutulumu subkarinal bölge veya pulmoner hilusa lokalize, 
fibroz mediastinitin lokal şekli idi. 

Fibröz mediastinitin tanısında BT ve MR; altta yatan primer medi-
astinal hastalığın tanısında ve mediastinal tutulumun yaygınlığını 
tanımlamada önemli rol oynar (5, 13, 14). Hastamızda mediastinal 
fibrozis tanısı büyük ölçüde BT ve MR ile konulmuştur.

Fibröz mediastinitin etkin bir tedavisi yoktur. Diffuz mediastinal 
tutulumlu ve idiyopatik, nonenfeksiyoz olgularda kortikosteroidler 
kullanılmıştır (6). Yirmi dört pulmoner veno-okluziv hastanın irde-
lendiği bir bildiride 16 hastaya spesifik anti-pulmonerhipertansif 
tedavi uygulanmıştır. En sık uygulanan tedavi intravenöz epopros-
tenol iken, bosentan ve kalsiyum kanal blokeri daha az kullanılmış-
tır (15). Sarkoidoza bağlı mediastinal fibrozis ile pulmoner arterin 
dışardan basıya uğradığı iki olguda pulmoner anjioplasti tedavisi 
ve pulmoner arterlere stent implantasyonu uygulanmış ve seçilmiş 
olgulara tavsiye etmişlerdir (16). Hastamızda pulmoner arter tam 
tıkalı olduğundan stent uygulamasına uygun değildi. FM tedavi-
sinde akciğer-kalp transplantasyonu denenmekle birlikte prognoz 
kötüdür (12). Olgumuza kısa süre bosentan verilebildi. 

Sonuç

Bu olgu nedeniyle; fibröz mediastinite bağlı olarak pulmoner arte-
rin tam oklüzyonunun mortalitesi yüksek, nadir görülen bir pulmo-
ner hipertansiyon nedeni olduğu vurgulanmıştır.

Teşekkür: Çalışmanıza maddi katkı sağlayan kuruluş, ilave yardım-
cı kişi bulunmamaktadır.
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