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RESUMEN

Lafibrosis mediastinica es una entidad de baja frecuenciay de etio-
logia desconocida en la mayor parte de los casos. Se caracteriza por la
presencia de una masa fibrética en el mediastino que puede invadir
estructuras vecinas tales como €l esofago, la traquea, €l nervio recurren-
te, la vena cava superior etc. Solamente un 1-2% de pacientes con fibro-
sis mediastinica presentan un cuadro de obstruccion de vena cava supe-
rior, y esta es producida en casi todos los casos por compresion
extrinseca por el magma fibrético.

Se presenta el caso de un paciente con un trastorno de hipercoagul abili-
dad asociado afibrosis mediastinica con obstruccion de lavena cava superior
por trombosis (mecanismo intrinseco) asi como su evolucién satisfactoria
trasd tratamiento combinado con anticoagulacion ora y tamoxifeno.
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ABSTRACT

Mediastinal fibrosisis a rare and unknown disease characterized by
the presence of a fibrotic massin the anterior mediastinumthat caninva -
de close structures as gullet, trachea, recurrent nerve, superior cava vein
etc. Only 1-2% of patients with mediastinal fibrosis associate superior
cava vein obstruction. When it appears, it is produced by extrinsic com -
pression for fibrotic magma in almost all the cases. A case of hypercoa -
gulability disorder associated with mediastinal fibrosis and superior
cava vein obstruction by thrombosis (intrinsec mechanism), and the
satisfactory evolution after the treatment with oral anticoagulation, cor -
ticosteroids and tamoxifen is presented.
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INTRODUCCION

Lafibrosis mediastinica es una enfermedad raray benigna
(1) que se incluye dentro del grupo de las fibrosis idiopéticas
sistémicas (2). Es € estadio final de un cuadro inicialmente
inflamatorio (hallazgo histolégico de linfocitos y PMN) (3)
gue evoluciona hacia una esclerosis del mediastino, con depé-
sito de una sustancia col dgena densa (4) que produce compre-
sion de estructuras vecinas tales como la via aérea, €l nervio
laringeo recurrente, €l nervio frénico, e esdfago, la arteria
pulmonar, las venas pulmonares préximas o la vena cava
superior (1-2% de los pacientes) (5).

La mayoria de los casos se han atribuido clésicamente a
tuberculosis o histoplasmosis, asi como a sarcoidosis, sili-
cosis, lUes, actinomicosis (6) y otras enfermedades fungicas.
Actualmente se consideran otras causas, tales como aneuris-
mas adrticos, traumatismos, lupus eritematoso sistémico, S.
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de Sjégren, tumores o farmacos (metisergida (2,4), afa-metil-
dopa, hidralacina, bromocriptina, b-bloqueantes o antineopla-
sicos (2)). En lamayor parte de los casos la etiol ogia es desco-
nocida (7). Raras veces es posible hacer un diagndstico
etioldgico preciso, pues una infeccion previa puede preceder
al proceso crénico en meses 0 afios (8). Puede asociarse a
fibrosis en otras localizaciones (retroperitoneal, mesentérica,
cervicofacial) o a otros procesos fibrosantes como enferme-
dad de Peyronie o enfermedad de Dupuytren (2).

La patogenia no es bien conocida. Algunos autores han
sugerido que lafibrosis mediastinica es consecuencia de una
reaccion de hipersensibilidad, en la que un antigeno estimula-
ria laactividad fibroblastica arededor de los granulomas.
Otros han opinado que lafibrosis mediastinica surgiria por la
ruptura traumética de adenopatias granulomatosas, con el
vertido de sus contenidos irritantes en tejidos blandos adya-
centes (6).
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L os pacientes, cuya edad suele estar entre los 30-60 afios,
presentan una clinicainespecifica con astenia, anorexia, febri-
cula, tos irritativa y dolor toracico como sintomas mas fre-
cuentes. Sin embargo, hasta el 40% de los pacientes estan
asintométicos (3), sugiriendo €l diagndstico unaVSG elevada,
anemia moderada y la presencia de una masa mediastinica
objetivada por técnicas de imagen (TAC, RM). El diagnéstico
definitivo es anatomo-patol égico (4).

El tratamiento quirdrgico en estos pacientes esta muy
limitado, especial mente cuando presentan obstruccion vas-
cular avanzada. En la mayor parte de |os casos el tratamien-
to es paliativo de las complicaciones (6). Se ha utilizado
tratamiento médico con corticoides, alos que pueden afia-
dirse ciclofosfamida o azatriopina s la respuesta no es
satisfactoria (2).

CASO APORTADO

Paciente vardn de 25 afios de edad que present6 un episodio de
tromboflebitis en extremidad inferior derecha hace cuatro afios. Un
mes después presentd un episodio de trombosis de seno longitudi-
nal craneal, diagnosticado por RM cerebral, que se manifesté por
un cuadro de hipertensién intracraneal (cefaleaintensa, pérdida de
campo visual y desviacién del ojo izquierdo en aduccién). Fue tra-
tado mediante anticoagul acion e implantacion de vavula lumbope-
ritoneal.

El paciente se encontrd asintomético hasta hace dieciocho meses,
en que presentd un nuevo episodio de tromboflebitis en extremidad
inferior izquierda. Tres meses después, cuadro catarral con tosirrita-
tiva y febricula vesperting, practicamente diaria, que en ocasiones
Ileg6 a ser fiebre de hasta 39 °C. Se acompafio de escalofrios, intensa
astenia, mialgias cervicales y lumbares, y pérdida de 4 kg de peso.
En € Ultimo mes apareci6 edema facial que aumentaba con el deci-
bito nocturno.

La exploracion fisica mostré palidez cutdneo-mucosa y edema
facial importante, asi como muiltiples aftas no dolorosas en bordes
laterales de lalenguay una microadenopatia axilar derecha. La aus-
cultacion cardiaca present6 taquicardia y la auscultacion pulmonar
ligera hipoventilacién en base derecha. El resto de la exploracidn no
mostré alteraciones.

El estudio realizado a paciente mostré los siguientes resultados:
anemia microcitica e hipocrémica; ligera leucocitosis con netrofilia
(74,3%); elevada V SG (126/133); proteinograma con hipoal bumine-
mia 'y aumento de afa 2, betay gamma globulinas; ferropenia con
ferritina elevaday capacidad de fijacion disminuida; resto de bioqui-
mica normal. El estudio de coagulacién (incluyendo analisis molecu-
lar de los factores V' y protrombina) fué normal. Las serologias de
hepatitis (B, C, A), VIH, sailmonella, brucella, toxoplasma, CMV,
VEB fueron negativas.

ANA positivos atitulo 1/80. ANCA, RNP, RO, LA, anti-DNA,
anti-sm, FR, crioglobulinas, anti-cardiolipina, anti-coagulante [Upi-
co, Coombs directo e indirecto negativos.

HLA-AB: A2, A26, B45, B72, BW6.

Serediz6 TAC cervico-torécico que mostré la presencia de adeno-
patias cervicaesy paratraqueales, derrame pleural derecho, y unamasa
mediagtinica (Fig. 1), asi como trombosis de vena cava superior (Fig. 2)
y yugular interna derecha. En e TAC abdominal no se observaron ade-
nopatias. En e estudio digestivo (colonoscopiay gastroscopia) apare-
cieron varices esofagicas 11/1V en tercio superior y medio. Las biopsias
deileon y duodeno fueron normales a igual que el ecocardiogramay
ECG.

Se practicé mediastinoscopia con biopsia de la masa mediastini-
ca, con €l diagnéstico andtomo-patoldgico de fibrosis con inflama
cion crénicay presencia de células gigantes de cuerpo extrafio.

Fig. 1. Masa que ocupa mediastino anterior, con presencia de
necrosis y burbujas en su interior en relaciéon con mediastinoscopia
previa. En la parte inferior se aprecia atelectasia pasiva secundaria a
derrame pleural derecho.

Fig. 2. Trombosis de vena cava superior.

DISCUSION

El caso que se presenta corresponde a un varén joven,
cuyo cuadro clinico se caracteriza por la asociaci én excepcio-
nal de fibrosis mediastinica e hipercoagulabilidad de causa
desconocida. Dicho estado de hipercoagulabilidad, de varios
afos de evolucién, se manifestd por repetidos episodios de
trombosis a distintos niveles: tromboflebitis en extremidad
inferior derecha, trombosis de seno longitudinal superior y
trombosis de vena cava superior. El paciente desarrollé en
pocos meses una obstruccidon de la vena cava superior por
trombosis, con aparicion de varices esofagicas (111/1V) en ter-
cio superior del estfago, sin que los medios de imagen hayan
evidenciado invasién de la vena cava u otras estructuras por la
masa fibrética

La obstruccién de la vena cava superior es en si misma
un sindrome infrecuente y su diagnéstico clinico suele ser tar-
dio. Su causa més frecuente son las neoplasias, sobre todo car-
cinoma de pulmoén y linfomas. Menos frecuentemente se aso-
ciaa patologia benigna como lafibrosis mediastinica (9). Sélo
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€l 1-2% de pacientes con fibrosis mediastinica presentan ade-
mas obstruccion de la vena cava superior producida por la
compresion extrinseca del magma fibrético sobre la vena
cava

Otras enfermedades pueden producir obstruccion de la
vena cava por trombosis (obstruccion intrinseca). En una de
las series mas amplias publicada (10), la causa més frecuente
fue laenfermedad de Behcet (64%), encontrandose con menor
frecuencia carcinoma de pulmon (14%), tuberculosis medias-
tinica (14%), o LES (3,5%). Hasta en un 7% de los casos la
etiologia no pudo determinarse.

La enfermedad de Behget asocia frecuentemente trombo-
flebitis superficiales y con menor frecuencia trombosis del
sistema venoso profundo tales como vena cava superior, infe-
rior u otras. Ha sido descrito algin caso de asociacion de
enfermedad de Behcet con fibrosis mediastinicay obstruccion
de vena cava superior (11). El caso que se presenta no cum-
plia ninguno de los criterios diagndsticos de enfermedad de
Behcet. Por otra parte, todos los estudios realizados para eti-
quetar la causa de la hipercoagulabilidad, incluyendo e estu-
dio molecular del factor V y protrombina fueron negativos.
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Se describe por consiguiente una rara asociacion de fibro-
sis mediastinica e hipercoagulabilidad de etiol ogia desconoci-
da

Se decidio realizar tratamiento de prueba con corticoi-
des, anticoagulacién oral y tamoxifeno, siendo este Ultimo
un farmaco con accién antifibrogénica que ha sido ensaya-
do en otras enfermedades fibrosantes como lafibrosis retro-
peritoneal (12,13). Tras 4 meses de tratamiento el paciente
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derrame pleural y persistencia de la trombosis de vena cava
superior.
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