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Mediastinitis
Fibrosante:

Revision a partir de dos
casos clinicos.
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Objetivos docentes

* Conocer esta entidad y familiarizarnos con
sus principales manifestaciones clinicas,
manejo terapeutico y pronostico.

* Analizar los hallazgos caracteristicos en las
pruebas de imagen, especialmente en |a
tomografia computarizada.

* Enumerar los principales diagnodsticos
diferenciales de cada uno de los subtipos de
esta patologia.
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Introduccion

La mediastinitis fibrosante (MF) es un
proceso fibroinflamatorio de naturaleza
benigna aungque potencialmente mortal.

e Tambien se conoce como mediastinitis
esclerosante o fibrosis mediastinica.

e Se trata de una entidad infrecuente.

* Aparece como consecuencia de una
proliferacion progresiva de tejido fibroso

en el mediastino, reemplazando la grasa.

* Esto provoca una compresion paulatina de
las estructuras toracicas adyacentes.
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Subtipos y etiologia

Existen dos subtipos: la forma granulomatosa o
focal, y la forma no granulomatosa o difusa.

DIFUSA

FOCAL

80-90% de casos. Menos frecuente.

Varones 30-40 anos. Ancianos.
Respuesta inmunologica | Respuesta anormal a una
excesiva a un antigeno. |enfermedad autoinmune.
Calcificaciones. Afectacion extratoracica.

Lupus.
Histoplasmosis. Artritis reumatoide.
Tuberculosis. Behcet.
Sarcoidosis. lgG4.
Idiopatica. Radioterapia.

Farmacos.
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Inicas

Manifestaciones C

En ambos subtipos, los pacientes presentan
clinica relacionada con |la compresion de
estructuras hiliomediastinicas.

* Sintomatologia inespecifica.

 Mas frecuente: tos, disnea, neumonia
recurrente, hemoptisis y dolor pleuritico.

* En raras ocasiones, sintomas sistémicos,
como fiebre y pérdida de peso.

* En la forma difusa, pueden aparecer sighos
v sintomas extratoracicos.

* A veces se diagnostica de forma incidental.
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Diagnostico

* El diagnodstico de la MF se realiza mediante
la historia clinica y los hallazgos en las
pruebas de imagen.

* En presencia de. calcificaciones y datos
compatibles con la forma focal, no suele
ser necesaria la confirmacion histologica.

* La biopsia es necesaria en la forma difusa,
cuando existen dudas diagnodsticas o
sospecha de malignidad subyacente.
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Ogicos

Hallazgos radio

Radiografia simple de torax

* Es la prueba inicial en la mayoria de casos
(figuras 1y 7).

* Los hallazgos son inespecificos v, segun la
extension, pueden ser sutiles.

* Por ello, tiende a infraestimar la severidad
del cuadro.

* Lo mas habitual es el ensanchamiento y
distorsion de las lineas mediastinicas.

* En casos mas avanzados, signos
secundarios a la obstruccion/obliteracion
de estructuras, como péerdida de volumen.
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Hallazgos radiologicos

Tomografia computarizada

* La tomografia computarizada (TC) con contraste
intravenoso es el estudio de eleccion.

* Permite evaluar la localizacion, el grado de
extension y la presencia de calcificaciones.

* Masa con densidad de partes blandas, con o sin
calcificaciones, con realce variable y heterogéneo

(figuras 2 y 8).
* Forma focal: calcificaciones, a veces groseras.
* Forma difusa: habitualmente no calcifica.

* En ambos formas, signos relacionados con la
compresion de estructuras: colateralidad,
congestion venosa, infartos pulmonares...
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Hallazgos radio
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Otros estudios

* Resonancia magnética (RM): similarala TC
para reconocer la enfermedad y evaluar su
extension, pero no se utiliza habitualmente
al ser inferior en la deteccion de calcio.

 Tomografia por emision de positrones
(PET-TC): no se utiliza de forma rutinaria.

Los resultados son ambiguos y pueden
confundir o enmascarar cuadros malignos.

* Angiografia: hasta hace unos anos era el
estudio de eleccidn, siendo reemplazada
por la TC. Actualmente se utiliza con fines
terapeéuticos o en caso de dudas

diagnhosticas.
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Complicaciones

* La afectacion de la via aérea produce perdida de
volumen, neumonitis post-obstructiva y fibrosis
(figura 12).

* La circulacion pulmonar suele verse comprometida,
provocando areas de hipoperfusion e infartos,
desarrollo de vasos colaterales, sighos de congestion
veno-linfatica y, en casos avanzados, hipertension
pulmonar y fallo cardiaco derecho (figuras 3, 4, 5, 6,
9,10y 11).

* En cuanto a la circulacion sistéemica, la complicacion
grave mas frecuente es el sindrome de vena cava
superior, aunque puede afectar a otros vasos.

* Otros hallazgo frecuente es el derrame pleural, que
puede ser quilotorax si afecta al conducto toracico.

* Menos habitualmente podemos encontrar disfagia,
disfonia, pericarditis constrictiva...
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Manejo terapéeutico

Debe ser individualizado, y esta
fundamentalmente dirigido al tratamiento de
los sintomas y complicaciones.

* La administracion de antifungicos no se ha
demostrado util en las formas focales.

* Los corticoides se reservan para las formas
no granulomatosas o difusas.

* Debido a la intensa proliferacion de
linfocitos B CD20+, puede utilizarse como

diana terapéutica.

* El manejo invasivo puede ser endovascular,
con la colocacion de dispositivos tipo stent
0 angioplastia con baldn, asi como
quirurgico, como la reseccion pulmonar.
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Pronostico

* El pronostico es variable: algunos pacientes
evolucionan de forma progresiva, otros se
mantienen estables y se han descrito casos
de regresion espontanea.

* La afectacion difusa conlleva un peor
pronostico y una mayor morbi-mortalidad.

* El seguimiento de estos pacientes es
controvertido: en las formas focales y
estables, no seria necesario salvo
empeoramiento clinico; en las formas
difusas, si se recomienda.
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Diagnostico diferencial

* En |la forma granulomatosa o focal:

Tuberculosis.

Linfoma tratado (especialmente Hodgkin).
Adenocarcinoma mucinoso.
Osteosarcoma metastasico.

Sarcoma mediastinico.

Tumores desmoides mediastinicos.

* En la forma no granulomatosa o difusa:

Neoformacion pulmonar primaria.
Metastasis mediastinicas/hiliares de
tumores esclerosantes como el de mama.
Linfoma (No Hodgkin).

Sarcoidosis atipica.

Enfermedad de Castleman.



37 Congreso Barcelona

Nacional

e i

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

e -
- e | RADKOLEGS
) | DE CATALUSNYA
WNICTNIIN . N Yl a

inicon? 1

Caso C

Figura 1. Varon de 64 anos que ingresa por astenia y disnea. Radiografia
simple, proyeccion PA. Pérdida de volumen y aumento de densidad
difuso de predominio en campos inferiores en hemitorax derecho, con

retraccion de estructuras mediastinicas hacia el mismo lado.
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Caso clin
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Figura 2. Mismo paciente. AngioTC de torax, corte coronal. Masa
de partes blandas con calcificaciones groseras de localizacion
paratraqueal e hiliar derecho y subcarinal (flecha). Hallazgos
compatibles con mediastinitis fibrosante focal o granulomatosa.
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Figura 3. Corte axial en el que se aprecia en detalle un
engrosamiento circunferencial y disminucion de calibre del
bronquio principal derecho y ramas segmentarias, secundario a

dicha masa (flecha).
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Figura 4. Corte axial. Oclusion completa de la arteria pulmonar
derecha (flecha amarilla), con aumento de calibre compensador
de la contralateral (flechar roja) asi como del tronco comun.
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Figura 5. Corte coronal con proyeccion de maxima intensidad de
contraste (MIP). Detalle de circulacion colateral en pared costal y
hemidiafragma derecho (flechas).



3'7 Congreso  Barcelona

Nacional

e N

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

INnico n

Caso C

Figura 6. Proyeccion coronal, ventana de parénquima pulmonar. Perdida
de volumen de hemitdérax derecho, con engrosamiento pleural y de |a
cisura menor (punta de flecha). Areas parcheadas de aumento de
densidad en vidrio deslustrado de origen congestivo (flecha roja).
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Caso clinico n? 2

Figura 7. Varon de 85 anos. Ingresa por disnea progresiva de meses, sin
causa conocida. Radiografia simple de torax, proyeccion PA. Pérdida de
volumen de hemitorax derecho con areas parcheadas de aumento de
densidad y engrosamiento de la cisura menor.
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Figura 8. Mismo paciente. TC de torax con contraste intravenoso.
Masa de partes blandas con extensas areas de calcificacion grosera de
localizacion paratraqueal derecho y subcarinal. Comprime la vena
cava superior con marcada disminucion de su calibre (no se aprecia).
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Caso clinico n? 2

Figura 9. Mismo paciente. Corte axial en el que se observa en detalle
una disminucion de calibre del bronquio principal derecho e
intermediario (flecha amarilla), asi como de la arteria pulmonar
ipsilateral (flecha azul). Aumento compensador de la arteria pulmonar
izquierda (flecha roja). Compatible con mediastinitis fibrosante focal.
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Caso clinico n? 2

Figura 10. Corte coronal en MIP. Marcado desarrollo de colateralidad
a traveés del sistema acigos y hemiacigos (flechas).
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Figura 11. Corte axial. Desarrollo de colateralidad a través de las venas
diafragmaticas derechas (flecha).
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Figura 12. Corte axial, ventana de parénquima. Areas parcheadas de
aumento de densidad en vidrio deslustrado en pulmon derecho, con
cambios fibroticos como reticulacidon periférica y bronquiectasias.
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Conclusiones

* La mediastinitis fibrosante es un proceso
fibroinflamatorio benigno, infrecuente y
potencialmente mortal.

* Presenta dos subtipos con causas
etiologicas diferenciadas.

* El diagnostico se realiza conjuntamente a
traves de la historia clinica, pruebas de
iImagen y, en algunos casos, biopsia.

* La prueba de eleccion es |la tomografia
computarizada con contraste intravenoso.

* Su pronostico es variable y el seguimiento
no esta indicado en todos los casos.

* El manejo terapéutico se dirige a la
correccion de sintomas y complicaciones.
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