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RESUMEN

_ Se presentan dos casosde
mediastinitis fibrosa crénica
idiopatica. En el estudio
morfolégico, se descubre la
presencia de fibrosis, granulomas
e infiltracién inflamatoria
inespecifica. Debido a este aspecto
morfologico, la entidad ha sido
confundida con la enfermedad de
Hodgkin, tuberculosis,
hitoplasmosis y silicosis.

La mediastinitis fibrosa crénica
idiopdtica es probablemente
una fibromatosis y el caracter
inflamatorio, mé4s o menos
marcado, depende del estadio
clinico.

Introduccion

La mediastinitis fibrosa crénica
idiopdtica (MFCI) es una entidad
mal definida en la literatura desde
el punto de vista clinico %% y poco
conocida morfolégicamente 192,
Clinica y radiolégicamente se mani-
fiesta como un tumor mediastini-
co %8, Es mds frecuente en nifios ® y
se ha relacionado etiolégicamente
con el bacilo de la tuberculosis e his-
toplasmosis 8. En algunos, estudios
morfol6gicos se la ha confundido
con la enfermedad de Hodgkin de
timo, tipo esclerosis nodular; con
tumores fibrosos ®; con fibrosis cro-
nica silicética; y con diversas enfer-

* Miembros del Departamento de Anatomia
Patologica. Clinica Universitaria. Facultad
de Medicina. Universidad de Navarra.
Pamplona.

medades granulomatosas del
mediastino 15,

El motivo de este trabajo es des-
cribir, - clinica -y morfolégicamente
dos casos de MFCI, en un intento de
delimitar exactamente el espectro
de esta lesidén, tan irregularmente
descrita en la literatura.

Paciente I

T.P.D, (H® C n.° 91683).

Mujer de 29 afios que ingresa el 3-8-
77 en la Clinica Universitaria para estu-
dio y tratamiento de una masa mediastf-
nica. Su historia se remonta a dos afios
antes, en que comenzé con tos, febricula
vespertina y dolor en la axila derecha
sin otra sintomatologfa acompanante.
En un estudio radiolégico se observoé la
existencia de una adenopatfa hiliar
izquierda. Con reposo y tratamiento
tuberculostético mejoré subjetivamente.

Seis meses méas tarde presenté dos epi-
sodios de hemoptisis, siendo ingresada
en otro centro hospitalario, donde se le
practic6 una broncoscopia y le recomen-
daron una intervencién que la paciente
rechazd, El diagnéstico clinico era de
posible hidatidosis, enfermedad de
Hodgkin o micetoma. A pesar de aban-
donar todo tipo de tratamiento refiere
haberse encontrado relativamente bien
desde entonces.

El estudio radiolégico revelé una
masa redondeada, de contorno
lobulado en mediastino medio y
anterior, de un didmetro méximo de
6 cm, de bordes poco nitidos e infil-
tracién parenquimatosa irradiada
desde dicha masa a los campos pul-
monares, a modo de tractos fibrosos
(fig. 1).

Analiticamente destacaba: VSG =
40/120; Leuc = 9000 (c =4, s = 64,1
= 28, e = 4). El resto era normal.

Fue intervenida el dfa 9-8-77
halldndose una masa tumoral que

Fig. 1.—Masa lobulada en mediastino medio con desplazamiento hacia el lado izquierdo.
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ocupaba el mediastino anterior,
infiltraba el pulmén izquierdo y lle-
gaba hasta el mediastino posterior.
Se extirpa en bloque, junto con el
pulmoén izquierdo.
MacroscOpicamente, la pieza
consistia en una masa de 7 cm de
didmetro, de superficie lobulada y
aspecto fibroso. Al corte, el tumor
tenfa limites dificiles de delimitar y
era de superficie lisa y fibrosa, con
un area central blanda, de aspecto
necroético. El resto de la masa era de
color blanquecino y consistencia
dura. Dentro del tumor quedaban
incluidos algunos ganglios, que se
distingufan claramente por conte-
ner pigmento antracético. La masa
tumoral se extendfa hacia el pulmén
izquierdo, englobando los bronquios
principales superior e inferior, asi
como la arteria pulmonar izquierda.
En el tejido pulmonar no se obser-
vaban alteraciones. Los ganglios del
hilio median enire 0,5 y 2 cm de
didmetro mayor y la superficie de
corte era lisa, de color gris, con
zonas de antracosis.
Microscépicamente se observé un
tumor constituido por tejido conjun-
tivo con abundantes fibras de colé-
gena (fig. 2). Entre estas fibras exis-
tia una infiltracién inflamatoria, de
densidad variable de unas 4reas a
otras, constituida principalmente
por linfocitos, células plasmaéticas e
histiocitos. Las 4reas en las que Uni-
camente existian histiocitos eran
muy abundantes (fig. 3), asi como

Fig. 3.—Zona de infiltrado de predominio histiocitario. H.E. x 300.

las zonas con numerosas células
plasmdticas y cuerpos de Russell.

Habia también zonas de necrosis,
de extension variable, limitadas por
una gruesa céapsula fibrosa. Algunos
macréfagos cargados de hemoside-
rina resaltaban junto a zonas de
necrosis.

No se demostraron bacilos de
Koch con técnicas de Zielh-Nielsen y

Fig. 2.—Aspecto panordmico de la lesién con marcada irregularidad del infiltrado y calcifica-
ciones. H.E. x 48.
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auramina. No se observaron
microorganismos de ningin tipo en
las muestras remitidas al Departa-
mento de Microbiologia.

Entre la masa mediastinica y el
parenquima pulmonar no habfa li-
mites definidos. En las zonas de teji-
do pulmonar infiltrado podia reco-
nocerse el dibujo alveolar del mis-
mo, con tincién de fibras eldsticas.
En la masa tumoral quedaban
incluidos bronquios y arterias (fig.
4), produciendo ocasionalmente una
separacién entre el cartilago bron-
quial y el epitelio del mismo bron-
quio, por extensién de la lesién a la
submucosa del bronquio. Alrededor
de los bronquios maés periféricos
existfa una infiltracién discreta
constituida por linfocitos y células
plasmaéticas.

En todos los ganglios aislados del
hilio y del mediastino, asf como los
incluidos dentro del tumor, se com-
prob6 una estructura ganglionar
conservada, ligera histiocitosis de
los senos y antracosis moderada.

Pacienie II

LLI. (H2 Cn.° 93377)

Se trata de una adolescente de 15
afos, ingresa en la Clinica Universitaria
el 4-10-77 por presentar adenopatfas en
regién cervical anterior y edema de
cara y cuello, que habfan aparecido un
mes antes y que ella cree que aumentan
progresivamente. Refiere que cinco
meses antes tuvo dolores articulares en



Fig. 4.—Tejido fibroso con infiltrado inflamatorio que rodea e incluye completamente a un bron-

quio. H.E. x 120.

hombros y codos, acompafiados de
febricula. Fue tratada como un RPA
notando cierta mejoria.

A la exploracién se observé ede-
ma en esclavina, extasis yugular y
circulacién venosa muy aparente en
hombros y cara anterior de térax.

En los huecos supraclaviculares se .

palparon algunas adenopatias roda-
deras. No se encontraron otras alte-
raciones en el examen fisico.

El estudio radiol6gico del térax
reveld6 un ensanchamiento del
mediastino superior, que ocupaba la
zona retroesternal y rechazaba la
trdquea hacia atrds, comprimiendo
la vena cava superior (fig. 5). Todas
las pruebas analiticas eran norma-
les a excepcién de una VSG de 105-
126. Se practic6 una angiografia
comprobando una obstruccion
importante de la vena cava superior
a nivel de la confluencia de la yugu-
lar con la subclavia y abundante
circulacién colateral.

Fue intervenida quirdrgicamente
encontrandose una masa de
7 x 4 X 4 cm a nivel de mediastino
anterior y superior que englobaba la
vena cava superior y se extendia
siguiendo el trayecto de la vena 4ci-
gos. La masa fue extirpada y el post-
operatorio fue satisfactorio.

Macrosc6picamente consistia en
una masa de 7 x4 x 3,5 cm de
superficie irregular y de color rojo,
con areas amarillentas. La superfi-
cie de corte era de color amarillen-
to, con é&reas de color blanco e

incluia ‘ganglios con pigmento
antracético.  La consistencia era
carnosa y estaba bien delimitada.
Microscépicamente se observé
que estaba constituida por un tejido
conjuntivo con abundante coladgena
e infiltracién de linfocitos, células
plasmdticas y numerosos histioci-
tos. Estos eran tan abundantes que
en algunas 4dreas tomaba un aspecto
xantomatoso. También se observa-
ron 4reas de hialinizacién de la
colagena y zonas de necrosis de coa-
gulacién. Existian también peque-

fias calcificaciones irregularmente
distribuidas.

Los ganglios existentes en el inte-
rior de la masa inflamatoria presen-
taban extasis linfatico, antracosis y
ligera histiocitosis sinusal (fig. 6).
No se hallaron bacilos tuberculosos
ni en el estudio histolégico ni en el
microbiolégico, ni otro tipo de’
microorganismos.

Discusion

La mediastinitis crénica es una
lesién. localizada principalmente en
mediastino anterior, generalmente
frente a la bifurcacién de la tré-
quea, que simula casi siempre un
proceso neoplésico '8. No se ha podi-
do demostrar una etiologia determi-
nada !, aunque puede presentar
una imagen clinico-radiolégica
semejante a la de la histoplasmosis
y tuberculosis curadas 8. No obstan-
te, en ninguno de estos dos casos
comentados existian antecedentes
de tuberculosis ni de histoplasmosis.
A pesar de que las 4reas de necrosis
de coagulaciéon tienen aspecto
caseoso que sugeririan un origen fi-
mico, no se detecté la existencia de
bacilos de Koch en nuestro material.
El porcentaje de MFCI en las que se
ha encontrado un agente etiolégico
varia desde el 0% '* al 73 % '°.

La existencia de fibrosis, granulo-
mas, inflamacién y dreas de aspecto
xantomatoso sugieren un origen
inflamatorio y es posible que en
muchos casos sea tuberculoso. La
apariciéon de una fibrosis con estas
caracteristicas podria estar en rela-
cion con la notable capacidad de

. Fig. 5.—Compresion de la vena cava por la masa mediastinica.
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Fig. 6.—Ganglio incluido en la masa fibrosa de la lesién. H.E. x 120.

regeneracion fibroblastica del
mediastino que se manifiesta en
otras enfermedades (Rosai, Pardo).
Incluso en los casos en los que domi-
na la fibrosis, ésta puede asociarse a
la lesi6n mediastinica con cambios
similares en el retroperitoneo 3. La
semejanza morfoloégica de la MCFI
con la fibrosis retroperitoneal idio-
patica %%, sugieren un origen
comin de ambas enfermedades, lo
que se ve reforzado por el hecho de
que ambas entidades han sido des-
critas en un mismo enfermo 3. Por
otro lado, el comportamiento biolé-
gico es igual en ambas lesiones.
También se ha relacionado la MCFI
con otras enfermedades fibrosantes
como estruma de Riedel %16, colan-
gitis esclerosante 7 y ‘‘pseudotu-
‘ur’’ de la érbita 3.

La presencia de granulomas en la
lesién depende exclusivamente del
tiempo de evolucién. En los casos
avanzados Unicamente presentan
extensa fibrosis. No obstante, exis-
ten 4areas xantogranulomatosas
donde no existe mucha col4gena.
Esto explica las variedades de la
infiltracién inflamatoria !°, por lo
que la diferenciacién entre medias-

tinitis granulomatosa ° y mediasti-
nitis crénica fibrosa !2, tiene escaso
interés. Se trata del mismo proceso,
maés o menos evolucionado. Por este
motivo, es mds frecuente encontrar
el agente causal en los casos de
mediastinitis granulomatosas que
en las mediastinitis fibrosas.

En los casos de MFCI hay que
realizar siempre el diagnéstico dife-
rencial con la enfermedad de Hodg-
kin, tipo esclerosis nodular, que
aparece en el mediastino anterior y
se relaciona con el timo !'®. La
ausencia de ceélulas de Reed-
Stenberg y células lacunares ayu-
dan a descartar la enfermedad de
Hodgkin. También hay que conside-
rar la posibilidad de una tuberculo-
sis o de una histoplasmosis, y ade-
mas, tener en cuenta que puede
existir una fibrosis en cualquier otro
6rgano, en particular en el retrope-
ritoneo.

El tratamiento de eleccién, en la
actualidad, es la cirugia radical de
la lesion, siendo a veces necesario
resecar también el pulmén, si estd
infiltrado, puesto que es posible y
frecuente la recidiva al igual que en
otros casos de fibromatosis.

IDIOPATHIC MEDIASTINAL FIBROSIS

Summary
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~ We present two cases of idiopathic mediastinal fibrosis. Morphological study disclosed the presence of fibrosis, granulomas and an inespecific
inflamatory infiltration. Because this morfological pattern, the entity has been confused with Hodgkin's disease, tuberculosis, hystoplasmosis and
silicosis. Idiopathic mediastinal fibrosis is probably a fibromatosis and the amount of inflamatory infiltration dependes of the clinical stage.
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