NOTAS CLINICAS

Mediastinitis esclerosante cronica: una causa infrecuente
de paralisis diafragmatica unilateral
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La mediastinitis esclerosante cronica es una enfermedad
de escasa frecuencia y de etiologia variada, que suele cursar
con sindromes de compresion mediastinica, generalmente
por oclusion de la vena cava superior. Presentamos un caso
de mediastinitis esclerosante crénica diagnosticado a partir
del hallazgo radiol6gico casual de una paralisis diafragmati-
ca unilateral, hecho no referenciado previamente en la bi-
bliografia. Se actualizan sus rasgos clinicos, radiolégicos e
histolégicos.

Palabras clave: Mediastinitis esclerosante cronica. Pardlisis dia-
fragmadtica unilateral.
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Chronic sclerosing mediastinitis: a rare cause
of unilateral diaphragmatic paralysis

Chronic sclerosing mediastinitis (CSM) is a rare disease
whose etiology varies and which usually develops through
mediastinal compression syndromes, generally due to occlu-
sion of the superior vena cava. We report a case of CSM
diagnosed after a chance finding of unilateral diaphragm
paralysis, a circumstance not previously reported in the lite-
rature. We review the clinical, radiological and histological
features of CSM.

Key words: Chronic sclerosing mediastinitis. Unilateral diaphragm
paralysis.

Introduccion

Las causas mds frecuentes de pardlisis diafragmética
unilateral son el dafio directo causado al nervio frénico
durante una intervencion quirdrgica a corazén abierto,
la invasién de dicho nervio por tumores pulmonares y la
forma idiopatica. No obstante, se han comunicado nu-
merosas enfermedades, benignas y malignas, que pue-
den originarla'. La mediastinitis esclerosante crénica
(MEC) es una entidad rara en si misma, de etiologia va-
riada, que puede originar una diversidad de sindromes
clinicos debidos a la compresion o infiltracion de las es-
tructuras mediastinicas, siendo lo mas frecuente el sin-
drome de la vena cava superior’. Presentamos un caso
de paralisis del hemidiafragma derecho secundaria a la
infiltracién del nervio frénico por una masa mediastini-
ca cuyo estudio histolégico demostré una MEC. La bi-
bliografia revisada demuestra la originalidad del caso
que a continuacion presentamos.

Observacion clinica

Mujer de 55 afios de edad, ex fumadora, con diabetes mellitus
tipo 2 en tratamiento dietético, colitis ulcerosa tratada con mesa-
lazina y colecistectomia endoscépica por colelitiasis, en cuyo
estudio preoperatorio se comprob6 una elevacién del hemidia-
fragma derecho en la radiografia de térax, motivo por el que fue
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remitida a neumologia. Clinicamente la paciente referia disnea
de mediano esfuerzo de dos meses de evolucion a partir de un
dolor subito de tipo pleuritico en el costado derecho y ortopnea
reciente. No referfa tos, expectoracién, dolor toracico ni fiebre.
La radiografia de térax evidencié una elevacién del hemidia-
fragma derecho y un discreto ensanchamiento paratraqueal dere-
cho. Una radiografia de térax realizada 2 meses antes era nor-
mal. Los volimenes en espirometria forzada fueron: FVC 1.740
ml (59% pred.) y FEV, 1.620 ml (66%). Hemograma: hematd-
crito 42,1%, Hb 13,3 g/dl, recuento y férmula leucocitarios nor-
males y VSG 13 mm a la primera hora. Bioquimica sanguinea:
glucosa 142 mg/dl, funcién hepdtica y renal normales. Prueba
de tuberculina (2 U de PPD RT 23): 0 mm a las 72 h. En la fi-
brobroncoscopia se observo un drbol bronquial bilateral normal.

El estudio microbioldgico del aspirado bronquial fue negati-
vo para bacterias, micobacterias y hongos, y la citologia fue ne-
gativa para malignidad. Una gammagrafia de ventilacion-perfu-
si6n demostré pérdida de volumen en 16bulo inferior derecho
sin signos de tromboembolismo pulmonar. En la tomografia
axial computarizada (TAC) tordcica se comprobé la presencia
de una masa heterogénea con densidad grasa y de partes blan-
das cuyo margen superior se situaba en el tronco venoso bra-
quicefdlico izquierdo en su segmento horizontal, y por delante
de aorta ascendente y vena cava superior, de 7 cm de eje ma-
yor, adaptada a estructuras vecinas (fig. 1). La TAC abdominal
fue normal. La imagen obtenida en la resonancia nuclear mag-
nética tordcica fue incompleta y artefactada por intolerancia al
dectbito, similar a la descrita en la TAC y con sefial hipointen-
sa en todas las secuencias. Se realizé una mediastinotomia an-
terior observando una masa multinodular de consistencia dura y
fibrosa cuya histologia reveld la presencia de un tejido coldge-
no denso, con celularidad fibroblastica inconspicua, moderado
nimero de linfocitos de morfologia madura y aisladas plasmati-
cas, compatible con MEC (fig. 2). Ocasionalmente se aprecia-
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Fig. 1. Tomografia axial computarizada toracica en la que se observa
masa heterogénea por delante de aorta ascendente y vena cava superior,
de 7 cm de eje mayor.

ban algunos foliculos linfoides residuales, pero no reaccion gra-
nulomatosa. Las tinciones histoquimicas (PAS, Ziehl-Nielsen,
Giemsa) no revelaron estructuras micéticas, bacilos acido-alco-
hol resistentes, ni otro tipo de microorganismos. Se realiz6 tam-
bién estudio inmunohistoquimico, utilizando el sistema de vi-
sualizacion LSAB de DAKO (Glossup, Dinamarca), y los
siguientes anticuerpos (también DAKO), todos ellos predilui-
dos: vimentina, actina especifica de musculo liso, CD45,
CD20, CD3, CD30, CD15, Ki-67 (MIB1), p53 (clon DO7) y
anticuerpo anticitoqueratinas AE1AE3. El inmunofenotipo re-
vel6 escasas células fusiformes vimentina positivas actina ne-
gativas, y un predominio B (CD20+) del infiltrado linfoide, con
menor participaciéon T (CD3+), y negatividad para los marca-
dores de activacion CD15 y CD30, asi como para la queratina,
el indice proliferativo (niimero de nicleos MIB1+) era poco re-
levante, y no existia sobreexpresién de oncoproteina p53. Estos
hallazgos descartan, en principio, procesos linfoproliferativos
malignos, en especial linfoma B esclerosante de mediastino y
enfermedad de Hodgkin, y abogan a favor del referido diagnds-
tico de MEC, recientemente denominada también como lesion
fibroinflamatoria de mediastino®.

Discusién

La MEC es una enfermedad poco frecuente que se ca-
racteriza por la aparicién de un tejido fibroso denso, ge-
neralmente en la mitad superior del mediastino o alrede-
dor de la traquea y los hilios pulmonares, cuyos sintomas
se deben fundamentalmente a la compresion de estructu-
ras mediastinicas. La mayoria de los autores acepta que
se debe a una reaccién de hipersensibilidad retardada a
hongos o micobacterias*’, caracterizada por una respues-
ta inflamatoria en el mediastino, secundaria a una reac-
cién antigeno-anticuerpo producida por la liberacién de
detritus antigénicos desde granulomas necréticos situa-
dos en los ganglios linfaticos hiliares o mediastinicos.
También se han comunicado casos secundarios a una in-
feccién por filarias®, tratamientos con metisergida® o ra-
dioterapia para el cdncer de pulmén'®, ademds de otros
idiopéticos!! asociados a fibrosclerosis familiar multifo-
cal'?, fibrosis retroperitoneal'® o cervicitis esclerosante'.

Radiolégicamente, la MEC muestra dos patrones dife-
renciados'. El mds frecuente es el patrén localizado, a me-
nudo con calcificaciones, y cuya etiologia suele ser infec-
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Fig. 2. Biopsia de la masa mediastinica: fondo fibrético-escleroso, en for-
ma de gruesas bandas de cola ), con moderado ni 0 de linfocitos de
aspecto maduro (HE, x150).

ciosa. Menos frecuente es el patrén difuso, generalmente
idiopético. La manifestacion radiolégica habitual es un en-
sanchamiento mediastinico paratraqueal derecho'®, pero
puede presentarse con estenosis traqueobronquiales!>17:1?,
de la vena cava superior’'>2*2! de la(s) arteria(s) pulmo-
nar(es)>**> o del es6fago’>'® y, mas raramente, como un
infarto pulmonar®*?’ o un cor pulmonale®.

Clinicamente suele manifestarse como un sindrome
de la vena cava superior?, aunque los sintomas pueden
ser muy diversos: tos y disnea de esfuerzo, hemoptisis,
dolor torécico, infecciones recurrentes del tracto respira-
torio, disfagia, litoptisis y odinofagia'>. Ocasionalmente,
se han comunicado casos de hematemesis por varices
esofégicas®, disfonfa por afectacién del nervio laringeo
recurrente®, cor pulmonale® o molestias cervicales'*3!.

El diagnéstico de MEC requiere confirmacion histo-
16gica. Flieder et al’, en un reciente trabajo, han estu-
diado el espectro morfolégico de 30 casos de mediasti-
nitis esclerosante idiopética y diferencian tres estadios
evolutivos, que representan un proceso dinamico de le-
sién fibroinflamatoria, cuya apariencia final seria simi-
lar a la de un queloide cutdneo. Estos hallazgos les lle-
van a plantear la posibilidad de que el mecanismo
patogénico de lo que ellos denominan lesion fibroinfla-
matoria de mediastino sea un defecto en la sintesis y de-
gradacion de colageno. El diagnéstico diferencial de la
MEC debe realizarse principalmente con linfomas
(Hodgkin y no hodgkiniano), pero también con entida-
des menos frecuentes, como la fibromatosis, el tumor fi-
broso localizado del mediastino, el seudotumor infla-
matorio, el timona esclerético, el mesotelioma maligno
desmoplastico y el carcinoma metastésico.

El pronéstico, aunque depende del 6rgano o estructu-
ra afectados, suele ser bueno a largo plazo en aquellos
casos en los que no hay neoplasia subyacente®2. Pueden
ser dtiles los procedimientos broncopldsticos®® para co-
rregir una obstruccién bronquial o la colocacién de proé-
tesis expandibles en la vena cava superior, para mejorar
el drenaje venoso***. Se ha ensayado el tratamiento con
ketoconazol en casos de MEC secundaria a histoplas-
mosis*® y con corticoides o tamoxifeno'* en casos de
MEC idiopitica, con respuestas aisladas.
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Esta paciente tiene algunas particularidades. Corres-
ponde a una MEC con patrén radiolégico localizado de
masa en el mediastino superior y elevacion de hemidia-
fragma derecho por compresién/infiltracion del nervio
frénico homolateral, imagen radioldgica no descrita con
anterioridad en la bibliografia. Clinicamente se caracte-
riza por disnea de esfuerzo y mala tolerancia al decubito
supino por dificultad respiratoria secundaria a la inmovi-
lidad diafragmética unilateral e hipoventilacién. No se
han objetivado signos de compresion de la vena cava su-
perior u otras estructuras mediastinicas. La negatividad
de los estudios microbioldgicos para bacterias, micobac-
terias y hongos, una PPD de 0 mm y la ausencia de un
tratamiento con farmacos relacionados con esta enfer-
medad (metisergida) nos hace pensar que se trata de un
caso de MEC idiopadtica, no asociado a otros procesos fi-
bréticos de naturaleza autoinmune, como la fibrosis re-
troperitoneal, la tiroiditis de Riedel, el seudotumor orbi-
tario o la colangitis esclerosante. La formacién de un
queloide cutdneo en el lugar de incisién de la mediasti-
notomia diagnéstica que se realiz6 en la paciente apoya
esta naturaleza idiopética®. Creemos que la coexisten-
cia de una colitis ulcerosa es un hecho fortuito, no cono-
ciéndose hasta la fecha la asociaciéon de ambas enferme-
dades, ni tampoco con el tratamiento con mesalazina.
Aportamos, en resumen, una nueva causa de pardlisis
diafragmatica unilateral, la afectacién del nervio frénico,
por una entidad muy poco frecuente, la MEC.
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