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OBJETIVO DOCENTE

Revisar las caracteristicas clinico-radiologicas de la
mediastinitis fibrosante y presentar imagenes de
pacientes tratados en nuestro centro.

REVISION DEL TEMA

La mediastinitis fibrosante, nombrada en ocasiones
mediastinitis esclerosante o fibrosis mediastinica, es
una patologia rara que se caracteriza por presentar
una fibrosis excesiva en el mediastino. Aunque no se
trata de una enfermedad neoplasica, se asocia con
una morbilidad importante, pudiendo incluso llegar a
ser mortal, si bien estos casos son mas raros.
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ETIOLOGIA

Se puede presentar de forma idiopatica o como una
complicacidn de un proceso subyacente.

Entre las patologias asociadas a la aparicion de
mediastinitis fibrosante se encuentran:

- Enfermedades granulomatosas:

- Es el subtipo mas frecuente, suele tener distribucion focal
y se asocia, entre otras patologias, a:

- Histoplasmosis (lo mas frecuente, sobre todo en zonas
endémicas)

- Tuberculosis
- Sarcoidosis

- Aspergilosis
- Blastomicosis

- Actinomicosis
- Sifilis.

Masa mediastinica paravascular izquierda (flecha blanca) con centro necrotico y biopsia compatible con granulomas sugestivos de
etiologia tuberculosa.
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ETIOLOGIA

- Enfermedades no granulomatosas:

- En torno al 10-20% de los casos, suelen tener distribucion
difusa.

- Se asocia, entre otras causas, a:

- Radioterapia

- Enfermedad de Behcet

- Tratamiento con metisergida

- Otras enfermedades autoinmunes (Artritis reumatoide, SAPHO).

- Enfermedad asociada a la 1gG4

- Presentan cambios histopatologicos e inmunologicos compatibles
con esta enfermedad.

- Puede ir asociada a fibrosis retroperitoneal, colangitis esclerosante
o tiroiditis de Riedel.

Responden mejor a corticoides que otras mediastinitis fibrosantes.
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A: Gammagrafia en proyeccion frontal donde se observan depdsitos anormales de radiotrazador, sobre todo en las articulaciones

esternoclaviculares. B y C: Corte axial de SPECT-TC y TC visualizando un aumento de partes blandas en el mediastino y captacion patologica
de la articulacion esternoclavicular derecha. Hallazgos en relacion con mediastinitis fibrosante en paciente con sindrome SAPHO.
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CLINICA

* La presentacion clinica suele ser lenta y progresiva.

* Dependiendo de las estructuras mediastinicas
afectadas y del grado de afectacion de las mismas,

podemos ver:
* VVasos pulmonares:

* La compresion de los vasos pulmonares es la forma mas
frecuente de presentacion de mediastinitis fibrosante.

* Puede llevar al desarrollo de hipertension pulmonar e
infartos pulmonares en el lado afecto.

* Los sintomas incluyen disnea, tos, dolor toracico vy
hemoptisis (debida a las anastomosis funcionales entre
las arterias bronquiales o intercostales, si hay una
obstruccidon de la arteria pulmonar, o a hipertension

pulmonar venosa).



3'7 Congreso ~ Barcelona

Nacional

AT T S

CONVENCIONES
INTERNACIONALES MAYO 2024

CLINICA

e \/ia aérea:

* La compresion de los bronquios puede producir
neumonia postobstructiva o atelectasia.

* Los sintomas habituales suelen ser disnea, tos, esputos
productivos y/o hemoptisis (debido a neumonia
necrotizante o bronquiolitos).

* |Invasion directa por fibroblastos (menos frecuente).

* La estenosis traqueal es poco frecuente en adultos vy
mas comun en ninos.

Cortes axial de TC en ventana de parénquima pulmonar donde se aprecia un engrosamiento de partes blandas en el mediastino que
engloba estructuras vasculares y bronquios. Notese el bronquio para el I6bulo superior izquierdo (flecha blanca), que presenta una discreta
disminucién de calibre.
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CLINICA

* Vena cava superior

* La obstruccion de la vena cava superior puede producir
un sindrome homonimo agudo o cronico.

* No todos los pacientes con sindrome de |la vena cava
superior presentan sintomas (edema facial y dolor de
cabeza), debido generalmente a una evolucion lenta y
progresiva que permite la formacion de circulacion

colateral.

* Se puede producir trombosis por el flujo turbulento
secundario a la estenosis, dando lugar en estos casos a

una presentacion aguda.

TC toracica con contraste intravenoso. Cortes axial y coronal. Paciente con mediastinitis fibrosante secundaria a sifilis donde se observa una
vena cava superior permeable pero con un calibre muy disminuido.
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CLINICA

e Otros sintomas:

 Esofago: puede producir dolor toracico, disfagia vy
odinofagia.

* Nervio frénico: paralisis diafragmatica.

* Existen casos descritos donde hay afectacion de la
columna dorsal.

* No se han visto casos en los que exista una
constriccion de la aorta o del corazon.
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TC toracica con contraste intravenoso. Corte axial. Trombosis del tronco innominado (flecha negra) secundario a mediastinitis fibrosante de
localizaciéon prevascular.
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DIAGNOSTICO

* Radiografia de torax:

* Suele presentar hallazgos patologicos, pero tiende a
infraestimar la afectacion.

* Ensanchamiento mediastinico (lo mas frecuente)

* Pérdida de volumen pulmonar
 Calcificaciones hiliares o mediastinicas

-

Radiografia de torax posteroanterior donde se observa, sobre todo, un ensanchamiento mediastinico con engrosamiento de la linea
paratraqueal derecha.
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DIAGNOSTICO

e TC toracica con contraste intravenoso:

* Es la prueba de eleccion.

* E|l protocolo de obtencion de imagenes debe incluir |a
opacificacion de los vasos tanto de la circulacion mayor
como de la menor.

* Valora la localizacion y gravedad de la enfermedad.

* |dentifica la presencia y extension de estenosis vasculares
o de la via aérea.

* Las reconstrucciones multiplanares y tridimensionales
son particularmente utiles.

TC toracica con contraste intravenoso y correcta opacificacion tanto de las arterias pulmonares como de la aorta.
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DIAGNOSTICO

e TC toracica con contraste intravenoso:

* Los hallazgos tipicos consisten en:

* Aumento de densidad partes blandas heterogéneo que infiltra el
mediastino y oblitera los planos de separacidon grasa.

 Compresion extrinseca de las estructuras mediastinicas suele ser
circunferencial.

* Engrosamiento peribronquial y de los septos interlobulillares
secundario a hipertension pulmonar.

* Esfrecuente ver adenopatias calcificadas.

* Lesiones hepaticas o esplénicas calcificadas orientan a alguna
infeccion previa por histoplasma.

* No suele haber fistulizacion.

TC toracica con contraste intravenoso. Corte axial y coronal. Paciente con mediastinitis fibrosante que presenta varias adenopatias
calcificadas. En la imagen se identifica una de localizacion subcarinal, relativamente frecuente en las mediastinitis fibrosantes de tipo

granulomatoso.
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DIAGNOSTICO
e RM

* Equivalente a la TC para valorar la extension de Ia
enfermedad.

* El tejido fibroso se muestra:

* |[sointenso en secuencias potenciadasen T1
* |ntensidad variable en secuencias potenciadas en T2

 Realce variable y heterogéneo tras l|la administracion de
gadolinio

e PET-TC
* No se usa de rutina.
* Muestra avidez variable por la FDG.

* Algunos autores sugieren que la captacion de FDG se
correlaciona con la actividad inflamatoria de |Ia

mediastinitis

PET-TC en paciente con mediastinitis fibrosante donde se observan focos de avidez por la 18-FDG en probable relacién con actividad
inflamatoria activa.
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DIAGNOSTICO

* Se debe sospechar mediastinitis fibrosante en un
paciente con sintomas pulmonares lentamente
progresivos o sindrome de vena cava superior de
etiologia incierta con alteraciones en el mediastino
visibles en la radiologia de torax.

* E| grado de sospecha deberia aumentar si el
paciente ha vivido en zonas endémicas de
histoplasmosis o tuberculosis.

* En torno al 80% de los pacientes con mediastinitis
fibrosante tienen una afectacion unilateral (un hilio
O una estacidon ganglionar). De estos pacientes la
mayoria tienen afectacion en el lado derecho.

* Pueden verse en casos de afectacion bilateral, los
cuales tienen peor pronostico.
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TRATAMIENTO

* No existe un tratamiento curativo para |Ia
mediastinitis fibrosante.

* Las opciones terapeéuticas actuales estan dirigidas al
alivio sintomatico y a |la prevencion de
complicaciones que supongan un riesgo vital.

* En los pacientes con enfermedad asociada a la IgG4
esta indicado el uso de corticoides.

* Se ha visto que el tratamiento con antifungicos es
ineficaz.
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CONCLUSIONES

* La mediastinitis fibrosante es una patologia benigna,
aunque con complicaciones potencialmente

mortales.

* El diagnodstico radiologico, sobre todo de la forma
difusa, constituye un reto ya que se puede confundir
con otras patologias, entre las que se encuentran las

neoplasias.

* El tratamiento se basa en manejar las
complicaciones secundarias a la compresion y/o
obstruccion de las estructuras mediastinicas.
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