RELATO DE CASO

Mediastinite fibrosante
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A mediastinite fibrosante é uma doenca rara associada a varias formas clinicas. A caracteristica da doenca
€ o encarceramento de estruturas importantes do mediastino em um denso tumor fibrético. Esse tumor
tem sua origem em um processo inflamatdrio crénico invasivo que leva a erosdo e a compressio de
estruturas do mediastino. Dois casos da doenga sdo apresentados: um de sindrome da veia cava superior e
outro de obstrucido esofagiana, que evoluiram satisfatoriamente com o tratamento conservador.

(J Pneumol 1998;24(3):163-166)

Fibrosing mediastinitis

Fibrosing mediastinitis is an uncommon disease associated with a multiplicity of clinical syndromes.
The pathophysiology of this disease is predicated on the encasement of the mediastinal vital organ
structures within a dense fibrotic tumor. This tumor appears to emanate from an invasive chronic

inflammatory process causing erosion and external compression of these structures. Two cases of this

disease are reported: one case of superior vena cava syndrome and one case of esophageal obstruction
which evolved satisfactorily with conservative treatment.

Descritores — Mediastinite esclerosante. Mediastinite fibrosante.
Sindrome da veia cava superior.

Key words — Sclerosing mediastinitis. Fibrosing mediastinitis. Supe-
rior vena cava syndrome.

INTRODUCAO

A mediastinite fibrosante ¢ uma condi¢do benigna descri-
ta pela primeira vez por John Hunter em 1757. E caracteri-
zada pela proliferagcio anormal de tecido fibroso dentro do
mediastino. A etiologia ¢ desconhecida, mas varios fatores
tém sido implicados, principalmente a tuberculose, a histo-
plasmose, o uso de certos medicamentos (metisergida, me-
tildopa) e processos auto-imunes!'3. A doenca acomete igual-
mente homens e mulheres, geralmente na terceira e quarta
décadas de vida. A fibrose mediastinal pode comprimir e
obliterar qualquer estrutura localizada no mediastino; entre-
tanto, devido as baixas pressdes intraluminais, a veia cava
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superior e veias pulmonares tendem a ser comprimidas mais
precocemente que as artérias e a arvore traqueobronqui-
call3a),

0 objetivo do trabalho é apresentar dois casos de medias-
tinite fibrosante, com formas clinicas diferentes: um caso de
sindrome de obstrucdo de veia cava superior e um caso de
obstrucdo esofagiana.

RELATO DOS CASOS

Caso 1 - Paciente de 34 anos, masculino, motorista,
pardo, natural e procedente de Teresina-Pl, admitido no Hos-
pital de Base, Brasilia-DF, com histéria de disfagia progres-
siva havia dois meses, inclusive para liquidos, associada a
perda ponderal de 5kg no periodo. Nega doenga semelhan-
te na familia, doenca toracica prévia ou contato com triato-
mineos. Refere tabagismo de 10 cigarros/dia ha 16 anos.

Ao exame fisico, estava em regular estado geral, normo-
corado, afebril, aciandtico e eupnéico. Aparelhos cardiovas-
cular, respiratéorio e demais sistemas, normais.

0 hemograma e a bioquimica estavam normais. A radio-
grafia de tdérax apresentava bloqueio de seio costofrénico
esquerdo com aumento de densidade de hilo pulmonar di-
reito. O esofagograma mostrava dilatacdo dos dois tercos
proximais do es6fago associada a compressdo extrinseca do
terco inferior do es6fago, confirmada a endoscopia digesti-
va alta (fig. 1). Foi realizada broncoscopia, que se mostrou
normal. A citologia e a cultura do lavado brénquico nao
apresentaram alteragdes.
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Figura 1

0 esofagograma
revela a dilatacao
dos dois tercos
proximais do
esofago associada
a compressao
extrinseca do terco
inferior do drgio

O paciente foi submetido a toracotomia esquerda, sendo
encontrado tumor mediastinal posterior, fixo, denso, endu-
recido, comprimindo o terco inferior do eséfago. Foi reali-
zada a retirada parcial da lesdo, ndo sendo possivel ressecar
o tumor completamente.

0O exame histopatoldgico da pega cirurgica revelou tratar-
se de fibrose mediastinal com grande quantidade de fibro-
blastos e colageno recente; ndo foram detectadas areas de
necrose, granuloma ou células gigantes nas laminas estuda-
das. O material retirado foi submetido a cultura para mico-
bactérias e fungos, que foi negativa.

Recebeu alta em uso de prednisona, inicialmente 60mg
com redugdo gradual da dose, até suspensdo do corticdide
com trés meses de tratamento, obtendo alivio total dos sin-
tomas. Retornou para controle apds um ano, referindo dis-
fagia, porém menos intensa do que do inicio da doenca.
Novo esofagograma mostrou certa estenose do terco infe-
rior do eséfago por compressdo do dérgdo, também menos
intensa, associada a mucosa de aspecto normal, confirma-
da a endoscopia digestiva alta. Foi reiniciado o uso de pred-
nisona, inicialmente 40mg, com reducdo gradual da dose;
permaneceu em uso de uma dose de manutencdo de 5mg
de prednisona por um ano, com alivio dos sintomas. No
retorno com cinco anos, o paciente apresentava-se sem
queixas.

Caso 2 - Paciente de 8 anos, feminina, parda, natural e
procedente de Corrente-Pl, admitida no Hospital de Base,
Brasilia-DF, com histéria de dispnéia, tosse e anorexia havia
dois anos, com piora progressiva do quadro associada a epi-
sédios de hemoptise, palpitacdes, epistaxes e picos febris.
Com relacdo a antecedentes familiares, made teve tuberculo-
se tratada havia quatro anos.

Ao exame fisico, apresentava-se emagrecida, hipocora-
da, ingurgitamento jugular e circulagdo colateral na regido
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Figura 2

A radiografia do
torax mostra o
infiltrado pulmonar
difuso bilateral,
associado a
derrames
intercissurais e
alargamento do
mediastino

Figura 3

A cavografia
demonstra uma
circulagdo
colateral com
dificuldade de
esvaziamento da
veia cava superior,
associada a
irregularidade de
contorno e
estenose dessa
veia

toracica anterior, taquipnéica, respiracido ruidosa, tiragem
intercostal, discreta cianose labial, linfonodos submandibu-
lares, cervicais e axilares palpaveis, pequenos e moveis. A
ausculta pulmonar, notavam-se estertores e sibilos expirato-
rios bilateralmente. Abdome flacido, escavado e indolor. De-
mais sistemas, sem alteragdes.

A radiografia do torax revelou infiltrado pulmonar difuso
bilateral, do tipo intersticial, predominante a direita, asso-
ciado a derrames intercissurais discretos e alargamento do
mediastino (fig. 2). A tomografia do mediastino superior
mostrou um alargamento paratraqueal direito compativel
com adenomegalias. A cavografia, injetou-se contraste em
veia axilar direita e observou-se circulagdo colateral com di-
ficuldade de esvaziamento da veia cava superior, associada
a irregularidade de contorno e estenose dessa veia, sugesti-
vo de processo infiltrativo de parede (fig. 3). A broncosco-
pia revelou bronquio fonte direito desviado de seu eixo prin-
cipal, infiltrado, com reacdo tecidual intramural, estenden-
do-se aos bronquios lobares superior, médio e inferior direi-
tos. Foram realizados lavado brénquico, citologia e bidpsia
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transcarinal, que ndo apresentaram alteragcdes. A cultura do
lavado bronquico mostrou-se negativa para BAAR e fungos,
revelando estreptococo alfa-hemolitico. A urografia excre-
tora apresentou-se normal. Foi realizada mediastinoscopia
com bidpsia de linfonodos mediastinais, cujo resultado his-
topatoldgico mostrou hiperplasia reacional inespecifica.

0 mediastino foi explorado através de uma toracotomia
postero-lateral direita, sendo encontrado um tumor medias-
tinal posterior, fixo, comprimindo veia cava superior, irres-
secavel, porém preservando a veia azigos. Foram realizadas
bidpsias do tumor e retirados linfonodos. O exame histopa-
tologico desse material revelou tratar-se de tecido conectivo
fibroso denso, com colageno e poucos fibroblastos, associa-
do a acimulos dispersos de linfécitos, sem evidéncia de qual-
quer condi¢do maligna, necrose ou granulomas, caracteri-
zando um quadro de mediastinite fibrosante. A condicdo
clinica foi melhorando gradativamente, sem necessidade de
tratamento cirirgico devido ao desenvolvimento de impor-
tante circulacdo colateral.

DiscussAo

A mediastinite fibrosante tem sido chamada de mediasti-
nite esclerosante ou fibrose do mediastino®®. A mediastini-
te fibrosante e o granuloma mediastinal provavelmente re-
presentem a mesma entidade. Portanto, é importante des-
cartar uma doenga especifica como tuberculose, histoplas-
mose, sarcoidose, sifilis, linfoma, silicose, paracoccidioido-
micose e outras micoses. Sherrick et a.©®), apds a analise de
33 casos de mediastinite fibrosante, constataram uma mé-
dia de idade de 35 anos (variacdo de 13 a 64 anos), 13
(40%) homens e 20 (60%) mulheres. Os sinais e sintomas
mais comuns foram: tosse, dispnéia aos esfor¢os, hemopti-
se, dor toracica e infeccdes recorrentes do trato respiratd-
rio. A patogénese da fibrose progressiva extensa dentro do
mediastino permanece incerta; provavelmente essa fibrose
mediastinal resulta de reacdo de hipersensibilidade tardia a
fungos, a micobactérias ou a outros antigenos desconheci-
dos*6-9),

A caracteristica patoldgica classica é a presenca de tumor
fixo a estruturas adjacentes, endurecido, geralmente no
mediastino superior, préximo a bifurcacdo da traquéia ou
ao hilo pulmonar. Uma resposta fibrotica hiper-reativa pare-
ce ser o processo comum dessa doenca e de outras formas
idiopaticas de colagenose, tais como fibrose retroperitoneal,
colangite esclerosante, pseudotumor da orbita, tiroidite de
Reidel, contratura de Dupuytren e queldides(”8,

As areas de envolvimento da doenca estdo relacionadas
com a drenagem linfatica pulmonar. As principais areas aco-
metidas sdo a regido hilar, a subcarinal e a paratraqueal di-
reita. A fibrose da regido paratraqueal direita geralmente
leva a compressdo da veia cava superior e veia azigos, en-
quanto a fibrose da regido subcarinal e hilar pode levar ao
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envolvimento do es6fago, veias pulmonares, bronquios e
artérias pulmonares®. Apesar de a mediastinite fibrosante
ser caracterizada por um processo crénico, os pacientes
podem chegar ao pronto-socorro dos hospitais com quadro
de hemoptise ou até estenose grave de vias aéreas®.

Na mediastinite fibrosante, a radiografia de tdérax geral-
mente mostra um alargamento do mediastino com oblitera-
cdo ou distor¢do da interface entre o pulmdo e o mediastino
associada a areas de atelectasia ou consolidagdo pulmonar®.
Os achados da tomografia computadorizada incluem tumo-
racdo mediastinal ou hilar, calcificacdes intralesionais, es-
treitamentos traqueobronquicos, obstrugcdo da veia cava su-
perior e infiltrados pulmonares. A presenga de calcificagdes
intralesionais na tomografia é importante para distinguir essa
doenca de outras doencas infiltrativas do mediastino, tais
como carcinoma metastatico ou linfoma®'". A ressonancia
magnética pode oferecer informacdes complementares na
avaliacdo da paténcia vascular e da extensdo da doenca'V,

Os casos apresentados so tiveram o diagnostico de me-
diastinite fibrosante estabelecido apds a toracotomia. Esse
fato é uma constante na literatura sobre o assunto, pois os
sintomas e os sinais apresentados pelos pacientes sdo evi-
dentes, mas nao se consegue obter material suficiente para
estudo histopatologico por mediastinoscopia ou por bidpsia
transbronquica para descartar uma doenga maligna. Além
disso, existem variantes fibroticas da doenca de Hodgkin e
do sarcoma de células reticulares que podem ser confundi-
das com a mediastinite fibrosante(*'?.

Quanto ao quadro histopatoldgico, trata-se de uma rea-
cdo inflamatoria fibrosante ndo especifica formando uma
massa endurecida. Existe grande quantidade de colageno
que varia no grau de maturacdo, desde focos de prolifera-
cdo ativa de fibroblastos formando colageno até areas de
colageno antigo completamente hialinizado associado a in-
filtrado linfocitico. Em casos associados com tuberculose ou
histoplasmose podem ser identificadas areas de necrose ca-
seosa e células gigantes do tipo corpo estranho®®7,

Os diferentes estagios de reacdo e maturidade do colage-
no podem ser correlacionados com o desenvolvimento das
caracteristicas clinicas da doenca e podem, por isso, ter im-
plicacdes diagndsticas e terapéuticas. Por exemplo, pacien-
tes na fase ativa da doenca teriam beneficio com uso do
corticdide, minimizando a fase de contragdo e proporcio-
nando alivio dos sintomas®.

No primeiro caso relatado, foi possivel o uso do corticoi-
de, pois o paciente apresentava histéria recente da doenca
e o estudo histopatoldgico evidenciou a presenca de abun-
dante coldageno novo; o paciente evoluiu satisfatoriamente.
No segundo caso, a paciente ndo se beneficiaria com o cor-
ticoide por apresentar pouco colageno e um quadro de fi-
brose mais estabelecida. Nesse caso a paciente evoluiu com
melhora, possivelmente devido ao desenvolvimento de im-
portante circulagdo colateral por uma veia azigos pérvia.
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A principal complicacdo da mediastinite fibrosante é a
obstrucdo da veia cava superior, acometendo cerca de 83%
dos casos”. A mediastinite fibrosante é responsavel por cer-
ca de 10% dos casos de obstrucdo da veia cava superior,
sendo a principal causa benigna de obstrucdo dessa veia.
Esses pacientes geralmente apresentam distensdo venosa,
edema e pletora da face e do pescoco, circulacdo colateral
da regido superior do tdérax e sintomas neuroldgicos tais
como cefaléia, distor¢do visual e disturbios de consciéncia.
A intensidade dos sintomas depende da velocidade da obs-
trugdo e da disponibilidade de circulacdo colateral. Se a obs-
trucdo da veia cava superior ocorre acima da veia azigos,
numerosas veias colaterais permitem a descompressao. A
oclusdo ao nivel ou abaixo da veia azigos resulta em pres-
sdes venosas maiores e maior incapacidade. Essa sindrome,
na maijoria dos casos, é de origem gradual e a circulagio
colateral é geralmente adequada, diminuindo a necessidade
de qualquer procedimento cirurgico. Na auséncia de ade-
quada circulagdo colateral, tem sido preconizada a confec-
¢do de um bhypass usando geralmente veia autdloga, angio-
plastia ou proteses intravasculares®13-16),

Outras complicagdes da mediastinite fibrosante descritas
sdo: obstrucdo esofagiana, envolvimento traqueobrdnquico,
obstrucdo de veia pulmonar, obstrucido de artéria pulmonar,
obstrucdo de veia cava inferior, envolvimento do duto tora-
cico, do atrio e do nervo laringeo recorrente”, portanto
levando a sindrome da veia cava superior, ao infarto pulmo-
nar, a hipertensdo pulmonar, ao cor pu/monale ou a petri-
cardite constritiva.

Essa condicdo é raramente ameacadora a vida. Mas a
qualidade de vida desses pacientes estd na dependéncia da
velocidade de obstrugdo e disponibilidade de circulagdo co-
lateral nos casos da sindrome de obstrugdo da veia cava su-
perior. Nos casos de obstrugdo esofagiana ou da arvore tra-
queobrdnquica, sdo poucos os casos que chegam em fase
precoce da doenca e respondem ao tratamento clinico com
corticoide. O tratamento cirirgico torna-se a ultima alterna-
tiva, sendo necessarios a resseccdo de segmentos pulmona-
res, nos casos de obstrucdo traqueobrénquica; o desvio do
trato digestivo alto, nos casos de obstrucdo esofagiana; e o
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uso de proteses e angioplastia, nos casos de obstrucdo da
veia cava superior.
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