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Se presenta un caso de mediastinitis fibrosa de larga evolu-
ción, con un amplio período intermedio de estabilidad clínica,
que mostraba además una inhabitual invasión y destrucción
miocárdica. Se discute sobre las similitudes y diferencias de
comportamiento entre la granulomatosis mediastínica y la
mediastinitis fibrosa, con especial hincapié en la argumentada
hipersensibilidad del paciente a los antígenos del agente des-
encadenante del proceso.

Fibrous mediastinitis with a dual course or
evolution from granulomatous mediastinitis?

We describe a patient with fibrous mediastinitis with a long
clinical course who presented an intermediate period of clini-
cal stability. The patient had aiso an uncommon invasión and
destruction of the myocardium. We discuss the clinical simila-
rities and differences between granulomatous mediastinitis
and fibrous mediastinitis. We aiso emphasize the hypersensi-
tívity of this patient against the agent that originated the pro-
cess.
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Introducción

La mediastinitis fibrosa (MF) o esclerosante es jun-
to con su cercana pariente la granulomatosis mediastí-
nica (GM) y, a pesar de su rareza, la causa más fre-
cuente de síndrome de cava superior (SCS) benigno''2.
Ambas entidades parecen ser secuelas tardías de una
adenitis mediastínica más o menos remota de origen
por lo general histoplasmático o tuberculoso'-3"6, pero
mientras la GM es una adenitis granulomatosa masi-
va coalescente con fíbrosis periférica, en la MF la
presencia de granulomas en el seno de una prominen-
te fíbrosis es menos conspicua o incluso negada por
algunos4. Entre ambos cuadros existe, desde luego, un
continuum que ha hecho en ocasiones interpretarlos
como estadios evolutivos en el tiempo5 y recomendar
la cirugía para impedir la aparición de las graves
consecuencias del último. Para otros, sin embargo, se
trata de dos entidades bien diferenciadas en su com-
portamiento clínico y, aunque existen casos con histo-
logía intermedia, no se han descrito nunca transfor-
maciones de uno a otro cuadro, ni en su agresividad
ni en su topografía por lo que desaconsejan dicho
enfoque terapéutico3. El haber asistido a un caso con
algunas particularidades llamativas nos ha movido a
la presente comunicación.
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Caso clínico

Se trataba de un paciente de 77 años, que había sido ingresado en
nuestro hospital para cirugía de urgencia por hernia inguinal estran-
gulada. En el postoperatorio presentó fracaso renal oligoanúrico en
el contexto de cuyo tratamiento se nos consultó para valoración de
derrame pleural. Supimos entonces que desde hacia más de 55 años
presentaba profusa circulación superficial loracoabdominal que se
había mantenido estable tras un primer período de 4-5 años de
crecimiento progresivo, expectoración hemoptoica ocasional y dis-
nea de esfuerzo; no había antecedente claro de tuberculosis, viajes
exóticos, proceso febril prolongado, ni neumonía.

Desde la estabilización de las lesiones varicosas había permaneci-
do asintomático, a excepción de expectoración hemoptoica muy
esporádica, hasta hacia 3 años en que comenzó a presentar disnea
progresiva y edemas vespertinos, motivo por el que era controlado
en la consulla de Cardiología con tratamiento diurético, evidencián-
dose desde entonces ritmo auricular bajo y derrame pleural derecho
nunca resuelto. Ocho años antes le había sido realizada en otro
hospital una cavografía que mostraba la obstrucción de la cava
superior en el confluente yugulo-subclavio sin haber llegado a un
diagnóstico definitivo.

En el momento de la consulta, el paciente presentaba cianosis
central y periférica, ingurgitación yugular derecha y profusa circula-
ción superficial con dilataciones varicosadas de hasta 2 cm, junto con
evidente edema periférico y hepatomegalia. La radiografía mostraba
derrame bilateral de predominio derecho que ocultaba el hilio e
impedia valorar el tamaño cardíaco; el hilo izquierdo era, no obstan-
te, normal y se apreciaba ensanchamiento mediaslínico superior sin
densidades calcicas aparentes (fig. 1).

Con la impresión diagnóstica de MF y congestión secundaria a
retención hidrosalina por oligoanuria, se propuso la realización de
una TAC, falleciendo el paciente antes de que ello fuera posible.

En la necropsia, el mediastino aparecía transformado en una masa
de consistencia en ocasiones pétrea, a expensas de un. conjuntivo
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ampliamente colagenizado con zonas de calcificación y osificación;
no se evidenciaron áreas de necrosis, ni formación de granulomas a
ningún nivel. La masa que englobaba las estructuras vasculares,
traqueobronquiales, nerviosas y los ganglios del hilio derecho, respe-
taba las estructuras del hemitórax izquierdo. El corazón se hallaba
incorporado en la masa con sustitución parcial de las fibras miocár-
dicas superficiales por conjuntivo colagenizado (figs. 2 y 3) en conti-
nuidad con la misma y la aurícula derecha (notablemente dilatada
como el ventrículo derecho) presentaba trombosis mural; se aprecia-
ban, además, signos de hipertensión pulmonar moderada tanto pre
como postcapilar en ambos pulmones sin fenómenos tromboembóli-
cos. La revisión de radiografías previas mostró que 4 años antes
existía cardiomegalia, prominencia hiliar derecha y ensanchamiento
mediastínico superior, sin derrame pleural.

Discusión

Parecía pues evidente que se trataba de un caso de
MF, pero llamaba la atención, aparte de la edad de
presentación3 y la prominente afectación cardíaca
(sólo raramente descrita''5), la evolución en dos brotes
que había presentado el paciente. La historia natural
de la MF es poco conocida, pero el proceso parece ser
lentamente progresivo con un promedio de 5,9 años
entre el inicio de los síntomas y el fallecimiento en los
casos fatales3, aunque también se ha dicho que puede
ser en ocasiones un proceso autolimitado en el tiempo
que termina en una lesión ocupante de espacio con
tendencia a la retracción'.

El caso descrito, tras más de 50 años de estabilidad
clínica, comienza a presentar síntomas y signos que a
la postre resultan explicados por la invasión-compre-
sión de aurícula izquierda y venas pulmonares, trans-
fondo sobre el que el fracaso renal parece no haber
hecho otra cosa que adelantar el fatal desenlace. Po-
dría explicarse la evolución quizá en base a una trans-
formación de la naturaleza del proceso, desde una
forma granulomatosa a otra de auténtica MF invasiva
como defienden algunos autores, pero aunque la loca-
lización más frecuente de la GM es precisamente la
paratraqueal derecha y su cuadro de presentación más
típico el SCS, ya antes de que el paciente presentara
rasgos sugestivos de afectación de estructuras subcari-
nales4, mostró durante el primer período de la enfer-
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medad datos clínicos que no se explican por el com-
promiso aislado de la cava superior como son la he-
moptisis de repetición y la disnea de esfuerzo, para
cuya correcta interpretación hay que asumir la afecta-
ción al menos unilateral de venas pulmonares ante la
ausencia de afectación arterial o traqueobronquial.
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Los cuadros granulomatosos además no suelen produ-
cir compromiso venoso pulmonar4 y resulta por tanto
razonable aceptar que, ya desde el primer período la
enfermedad, era una MF desde el punto de vista clí-
nico.

Tal transformación, además, resulta altamente im-
probable para algunos autores quizá porque suponga
un cambio no sólo cuantitativo en el grado de fibrosis,
sino muy probablemente cualitativo, pues la esencia
de la MF se acepta que está en la especial hipersensi-
bilidad del paciente a los antígenos que hipotética-
mente difundirían desde el foco caseoso, provocando
una estimulación y proliferación brutal no sólo de los
fibroblastos adyacentes sino incluso de los de los teji-
dos vecinos, llevando a la destrucción de los mismos
en lo que aparece como una fibrosis invasiva7 benévo-
lamente catalogada como benigna.

Resulta difícil, sin embargo, explicar cómo los fi-
broblastos mediastínicos, tras más de 50 años de
quiescencia recobran su hipersensibilidad al estímulo
que supondría la presencia (no descubierta a ningún
nivel ni adyacente ni remoto) de un antígeno cuya
cuantía no hay razones para suponer que haya aumen-
tado. A este respecto merece también una reflexión el
hecho de que existan en la literatura' casos comunica-

dos con negatividad inexplicable de los tests cutáneos
que obligarían a pensar en una hipersensibilidad "di-
recta" del fibroblasto mediastínico, o a la consabida
compartimentalización o secuestro de los linfocitos
sensibilizados en el foco inflamatorio, de un modo
similar al de algunos casos de pleuritis tuberculosa.
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