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idiyopatik mediastinal fibrozis
Idiopathic mediastinal fibrosis
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Oz

Halsizlik ve kilo kaybi sikayetleri ile tetkik edilen 66 yasindaki erkek hastanin gégus bilgisayarli tomografisinde,
anterior mediastende, 10 cm boyutlu kitlesel lezyon saptandi. Tanisal amacli operasyona alinan hastaya, sol
hemitorakstan videotorakoskopik biyopsi uygulandi. Histopatolojik inceleme sonucunda kesin bir taniya varilamamasi
Uzerine ayni iglem ikinci bir operasyon ile sag hemitoraksa yonelik uygulandi. Yine tani elde edilememesi Uzerine
hasta tekrar operasyona alinarak mediastinotomi uygulandi. Tim histopatolojik inceleme sonugclari ve klinik bulgulari
ile birlikte dederlendirilen olguda idiyopatik mediastinal fibrozis tanisina ulasildi. (MF) olgulari radyolojik olarak malign
mediasten timorleri ile benzerlik gbsterebilir ve ayirici tani yapilmasi biyiuk 6nem arz etmektedir.

Anahtar Sozciikler: Mediastinal fibrozis, mediastinal kitle.

Abstract

A 66-year-old male patient who presented with fatigue and weight loss was evaluated by computed tomography and
10 cm mass lesion on the anterior mediastinum was detected. Videothoracoscopy applied to left hemithorax and
multiple punch biopsies taken from mediastinal mass. Histopathologic examination of biopsy specimens showed no
definite conclusion so the same procedure was applied from the right hemithorax in a second aoperation. A definitive
diagnosis was not obtained, so the patient was operated for the third time and this time the mediastinotomy was
performed. All these results and the clinical status of the patient were considered and the diagnosis of idiopathic
mediastinal fibrosis (IMF) was diagnosed. Mediastinal fibrosis (MF) cases may be similar radiologically to malignant
mediastinal tumors. It is important to make a differential diagnosis.
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Girig

Mediastinal fibrozis (MF) (sklerozan mediastinit)
mediastende fibr6z dokunun asiri proliferasyonuyla
karakterize nadir bir hastaliktir (1). Bilgisayarli
tomografi (BT) veya manyetik rezonans
goruntilemede tesadufi olarak saptanabildigi gibi,
mediastinal yapilara baskil olusturarak; dispne,
hemoptizi, vena kava superior sendromu (VCSS) ve
pulmoner hipertansiyon bulgulari ile de ortaya cikabilir
(2,3). Gerek radyolojik gerekse klinik 6zellikleri nedeni
ile malign mediastinal kitleleri taklit edebilir ve tani
zorluguna neden olabilir.

Calismamizda anterior mediastinal kitle sebebi ile tetkik
edilen, lenfoma-timoma oOn tanilari ile tanisal amagl
operasyona alinan ve ancak 3. operasyon ardindan
idiyopatik MF tanisi konulabilen hasta sunuldu.
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Olgu Sunumu

66 yasinda erkek hasta, yaklasik 5 ay 6nce baslayan
halsizlik ve kilo kaybi sikayetleri ile basvurdu. Fizik
muayenesinde patolojik bulgu saptanmayan hasta
koroner arter hastaliyi ve benign prostat hipertrofisi
tanilari ile medikal tedavi almakta idi. 90 paket yili sigara
kullanim éykusu olan hastanin anne ve babasinda kolon
malignitesi  6yklsu mevcuttu. Rutin  biyokimyasal
incelemelerinde CRP: 7.4 mg/dL, sedimantasyon: 104
mm/saat, l0kosit: 5980 mm3, hemoglobin: 11.8 gr/dL ve
hematokrit: %35.9 olarak saptandi, diger degerler
normal sinirlarda idi. Hastanin toraks BT’sinde; 6n
mediastende, retrosternal alani dolduran ve yaklasik 10
cm’ye ulasan kitle lezyonu izlendigi, bilateral hiler
bbélgede >1cm multipl lenf bezlerinin gorildigd rapor
edildi  (Sekil-1). Transtorasik biyopsi igin uygun
bulunmayan hasta tanisal amagli operasyona alindi. Sol
hemitorakstan yapilan videotorakoskopik eksploras-
yonla, mediastinal alanda saptanan timéral dokudan
multipl punch biyopsiler alindi. Histopatolojik inceleme
sonucu "kronik non-spesifik fibroz plorit" olarak bildirilen
hasta, 2. kez operasyona alindi. Bu kez sag
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hemitorakstan ayni proseduir uygulanarak érnekler alindi
ve peroperatif material yeterliligini degerlendirme amaci
ile frozen incelemeye génderildi. Sonucun “lenfoid bir
malignite lehine” olarak bildiriimesi Uzerine kesin tip
tayini icin bir miktar daha ©6rnek alinarak islem
sonlandirildi. Parafin inceleme sonucunun "malignite
bulgusu izlenmedi" olarak bildirilmesi UGzerine hasta 3.
kez operasyona alindi. Bu kez anterior mediastinotomi
uygulandi ve alinan érneklerin frozen section inceleme
sonucu “MF veya biyuk hucreli lenfoma” olarak bildirildi.
Parafin inceleme sonucunda bulgularin IMF ile uyumlu
oldugu rapor edildi.

Hastadan tibbi verilerinin yayinlanabilecegine
yazili onam belgesi alindi.

iliskin

Sekil-1.Hastanin toraks BT’sinde; 6n mediastende, retrosternal
alani dolduran ve yaklasik 10 cm’ye ulasan sinirlari
belirsiz kitlesel lezyon izlenmektedir.

Tartisma
Mediastinal fibrozis olgularinin  blylk bir kismini,
herhangi bir etkenin bulunamadigi, IMF hastalari

olustursa da; hastaligin enfeksiydéz ve non-enfeksiy6z
inflamatuvar hastaliklar ile iligkisi ortaya konmustur (1).
Kuzey Amerika’da endemik bodlgelerde, MF’nin
histoplasma capsulatum enfeksiyonuna sekonder
gelisen hipersensitivite ile iligkili oldugu gdsterilmistir
(4). Literatir incelendiginde diger enfeksiy6z nedenler
arasinda tuberkllozun énemli bir role sahip oldugu,
aspergilloz, nokardiyoz ve atipik  mikobakteri
enfeksiyonlarinin da MF’ye gelisimine neden olabildigi
gorulmektedir (3-5). Hu ve ark. (5) 20 olguluk serisinde,
MF’li hastalarin 12’sinde (%60) tlberkiloz o6ykisu
oldugu bildirilmistir. MF ile iligkili oldugu saptanilan
non-enfeksiydz durumlar arasinda Behget hastalgi,
sarkoidoz, travma, lenfoma ve metiserjid kullanimi
sayilabilir (3,4). Luis ve ark. (6) bildirdigi 6 olguluk IMF
serisinde hastalarinin  3’Unde 1gG4 iligski hastalik
bulgularinin oldugu bildiriimistir. Rossi ve ark. (4)
tarafindan 84 IMF olgusunun incelendidi bir calismada
ise, hastalarin 27'sinde (%32) idiyopatik otoimmin
veya fibro-inflamatuvar bozukluklarin, [6zellikle kiglk
damar vaskdliti, anti nétrofil sitoplazmik antikor (ANCA)
iligkili vaskulit, Behget hastaligi, retroperitoneal fibroz
ve 1IgG4 ile iligkili hastalik] IMF'ye eslik ettigi
bildirilmistir.

MF’'de semptomlarin ¢odu mediastinal yapilara basi
sonucunda gelismektedir. Buna ragmen, tamamen
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asemptomatik  olup,
sirasinda rastlantisal

radyolojik  degerlendirmeler
olarak saptanan hastalar da
bildiriimigtir (2,3). Hava yolu basisi ve pulmoner
damarlarin erozyonu sonucu, Oksurikten obstriktif
pndmoniye ve hatta hemoptiziye kadar degisen
bulgular saptanabilir (3,4). Gastrointestinal trakta basi
sonras! odinofaji-disfaji, blylk damarlara basi sonucu
pulmoner hipertansiyon ve VCSS gelisebilir. Laringeal
sinir basisi  sonucu disfoni gelisen olgular da
bildirilmistir (3,4). Cin’de 2016 yilinda yayinlanan 20
olguluk seride en sik rastlanan 2 bulgunun dispne
(%90) ve okstirik (%85) oldugu bildirilmisken, 6 olguluk
baska bir seride ise en sik bulgu 6ksurik olarak tarif
edilmistir (5,6).

Akciger grafisinin taniya katkisi simirhdir.  Ozellikle
subkarinal ve sa§ paratrakeal alanda mediastinal
genisleme saptanabildigi gibi basi bulgularina sekonder
degisiklikler de (atelektazi, pnémonik konsolidasyon)
izlenebilir (2). MF'nin klasik BT bulgusu, “mediastinal
yag dokusunu invaze eden ve yumusak doku
dansitesinde izlenen kitlesel bir lezyon” olarak tarif
edilmektedir (2). Sherrick ve ark. (7) BT bulgularini
degerlendirdikleri bir galismada ise, MF’'nin 2 farkli
gorunti  sergileyebilecegi  belirtilmigtir. ~ Olgularin
%82'sinde lezyonun lokal bir yumusak doku kitlesi
olarak izlendigi ve bu olgularin %63'Unde kitlenin
kalsifikasyon gosterdigi saptanmistir.  Lezyonlarin
genellikle sad paratrakeal, subkarinal veya hiler
bdélgede bulundugu ve bu gorinimin Ozellikle
histoplazmoz hastalarinda ortaya ¢iktigi ortaya
konmustur. Ikinci hasta grubunda ise lezyonun
mediastinal  bdlmeleri  diffiz  olarak etkiledigi,
kalsifikasyon gostermedigi, bir kitle olarak ortaya ¢iktigi
ve bu olgularda etiyolojik bir etkenin de saptanamadigi
bildirilmigtir.

MF'nin tedavisinde farkl yaklagimlar yer almaktadir.
MF  etiyolojisi belirlenebilen vakalarda (6rnegin
tuberkiloz veya histoplasmozisli olgularda) etkene
ybnelik tedavi duzenlenebilmektedir. Histoplazmozisli
olgularda sistemik antifungal ve kortikosteroid kullanimi
ile semptomlarda iyilesme saglanan olgular bildirilmigtir
(2). Blair ve ark. (1) tarafindan yayinlanan bir
calismada ise, IMF'li hastalarda B lenfositler
hedeflenerek rutiximab tedavisi kullanilmig, lezyonlarda
PET-BT ile de gosterilebilen regresyon saglandigi
saptanmistir. MF'ye sekonder gelisen basi bulgularinin
giderilmesinde, intravaskiler ve endobronsial stent
uygulamalari ile basarih olunan vakalar bulunmakla
birlikte, cerrahi rezeksiyon sonuglan tatmin edici
degildir (2-4).

Literatir egliginde olgumuz tekrar
hastamizda halsizlik, kilo kaybi gibi
semptomlarin  bulundugu ancak mediastinal basi
bulgusunun  olmadigr  gortlmektedir.  Olgumuzda
sekonder MF tanisina isaret edebilecek ek bir hastalik

incelendiginde
non-spesifik
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Oykusu de bulunmamaktadir. Yodun sigara kullanimi
tarifleyen ve soy geg¢misinde kanser Oykusu bulunan
hastada; malignite ekartasyonu amaci ile 3 operasyon
uygulanmak zorunda kalinmistir. IMF radyolojik olarak
mediastinal kitle bulgularini taklit edebilir hatta malign bir
lezyon gibi basi bulgulari da olusturabilir. Bu hastalarda

malignite ekartasyonunun yapilabilmesi amaciyla cerrahi
tanida 1srarci olmanin dogru oldugu kanaatindeyiz.
Mediastinal lezyona odaklanmak yerine hastanin
sistemik olarak degerlendiriimesi ve MF tanisinin akilda
bulundurulmasi tani koymada yardimci olacaktir.
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