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Palabras clave

Resumen

= Trombosis venosa profunda
de extremidades superiores

= Hiperostosis esternocosto-
clavicular

> Enfermedades mediastinicas

La trombosis venosa profunda en miembros superiores es una entidad poco frecuente, pudiendo ser idio-
pética o bien secundaria a neoplasias, dispositivos (catéteres, marcapasos) o trombofilia.

Se describe el caso de una trombosis venosa profunda recidivante en miembros superiores y su asociacion
con una hiperostosis esternoclavicular. Durante su estudio se constato la presencia de una masa mediasti-
nica con resultados histopatoldgicos sugestivos de fibrosis. El cuadro clinico se resolvié tras el inicio de la
anticoagulacion, descartando asimismo la asociacién del evento trombético con causas oncoldgicas, infec-
ciosas o ditesis trombofilicas. Se asume finalmente el diagnéstico de mediastinitis fibrosa focal como causa
de la trombosis recidivante y el sindrome de hiperostosis clavicular.

Keywords

Abstract

= Upper extremity deep vein
thrombosis

= Sternocostoclavicular
hiperostosis

> Mediastinal diseases.

Deep vein thrombosis in the upper limbs is a rare disease. It can be idiopathic or secondary to neo-
plasms, devices (catheters, pacemakers), or thrombophilia.

We describe an unusual case of recurrent deep vein thrombosis in the upper limbs and its associa-
tion with sternoclavicular hyperostosis. Our studies confirmed a mediastinal mass with negative histo-
pathological results for neoplasia but positive for fibrosis. After starting anticoagulation, the clinical
condition was resolved, and we ruled out oncological, infectious, and thrombophilic diseases. There-
fore, we assumed focal fibrous mediastinitis as the cause of recurrent thrombosis and clavicular hype-
rostosis syndrome.

No obstante, se Fj'e,scarté una etiolog.ia infecci?sa y autoinmune, c'on e,I ahtece—
dente de exposicion laboral del paciente al silice se plantea el diagndstico de
> Presentamos un caso con trombosis de repeticion en miembros superio- mediastinitis fibrosa (MF) focal.
res. Realizados los estudios de extension, se documentd una mediastinitis
fibrosa focal descartando causas secundarias de la misma (neopldsicas,

infecciosas, autoinmunes/autoinflamatorias). Caso C|I,niC0
> Esde especial interés el antecedente laboral del paciente (cantero con ex-

posicion al silice) ya que podria jugar un papel clave en la patogenia de
la enfermedad (exposicion al silice), asi como una posible relacién con la

Antecedentes y enfermedad actual

hiperostosis esternoclavicular como sindrome asociado.

Introduccion

Sin alergias conocidas. Hombre jubilado que trabajé como cantero durante 30
anos. Mantiene tabaquismo activo con un consumo acumulado de 30 paque-
tes/afno. Diagnosticado de enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
enfisematoso moderado, fenotipo no agudizador, por el que recibe tratamien-

Presentamos el caso de un varén de 62 afos que acude a Urgencias por presen-  to broncodilatador.
tar dolor y edema de miembro superior derecho (MSD).

Mantiene seguimiento en consultas de Neumologia desde 2009. La tomografia

En sus antecedentes destacan trombosis venosas de repeticion en miembros  computarizada (TC) de ese afno muestra un patron pulmonar en vidrio deslus-
superiores, En pruebas de imagen, se detecta una masa intratoracica, retroes-  trado en ambos &pices y multiples &reas quisticas (paraseptal y centrolobulillar),
ternal que podria ser la causa mecdnica de estos episodios. asi como esclerosis y osteofitos en manubrio esternal.
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En 2016, ante el hallazgo radioldgico de masa paratraqueal derecha, se le rea-
liz6 una nueva TC que mostréd nédulos parenquimatosos subcentimétricos,
sugestivos de proceso granulomatoso remoto. Se realizd broncoscopia que no
mostro alteraciones anatomicas, con estudio citologico y tincion/cultivo para
micobacterias negativos.

En 2020 acude nuevamente a Urgencias por dolor y edema en miembro supe-
rior derecho (MSD). La radiografia simple muestra masa mediastinica (figura 1)
por lo que se deriva a la consulta de Neumologia por via rdpida. Se realiza otra
TC que muestra trombosis yugular y subclavias derechas, asi como extensa
masa en mediastino anterior asociando esclerosis y erosiones a nivel esternal:
la masa ejerce compresién a nivel apical derecho causando alteracion en el
drenaje de la vena cava superior (figura 2).

Figura 2. TC que demuestra esclerosis y erosiones esternales (A), asi como
defecto de replecion a nivel de vena cava superior (B).

Se realiza toracoscopia que muestra el pulmoén con adherencias en todas las
hojas pleurales, friable en su liberacion y enfisema bulloso, asi como fibrosis
severa a nivel de mediastino anterior. Se toma biopsia de la masa mediastinica,
cuya histologia revela un tejido fibroadiposo con areas irregulares, con colage-
no acelulary, minimos focos inflamatorios linfocitarios perviasculares (CD20).

No se observa fibrosis estoriforme celular, infiltrados de células plasméticas o
alteraciones vasculares. Tampoco se aprecian rasgos de proliferacién neoplasi-
ca, linfoide, granulomatosa o epitelial.

Se inici¢ al ingreso anticoagulacién con heparina de bajo peso molecular
(HBPM), presentando mejoria del cuadro clinico y manteniendo dicho trata-
miento al alta, quedando pendiente de reevaluacion en nuestras consultas
externas.

El paciente referia también cervicalgia y dolor toracico, por lo que fue valorado
por Reumatologia quien solicita, teniendo en cuenta la informacion aportada
por laTC, una gammagrafia 6sea con tecnecio que muestra hiperostosis a nivel
esternoclavicular (figura 3).

: 4

Figura 3. Gammagrafia ésea que muestra hipercaptacion a nivel de
articulacion esternoclavicular.

Acude a Urgencias 3 meses después de finalizar tratamiento con HBPM, refi-
riendo dolor y aumento del volumen en miembro superior izquierdo (MSI). El
paciente niega traumatismos a dicho nivel, asi como ejercicio intenso o algun
cambio en la actividad fisica.

Exploracion fisica

Se encuentra normotenso y eupneico respirando aire ambiente. A nivel cervi-
cal se aprecia induracion laterocervical izquierda sin adenopatias asociadas. A
nivel toracico se aprecia eritema y ligero edema en esclavina, con circulacion
colateral en térax anterior. La auscultacion cardiaca es normal y, a nivel pulmo-
nar, presenta murmullo vesicular derecho disminuido en intensidad.

Apreciamos el MSI con aumento del volumen de predominio proximal, fuerza
muscular 4/5, pulsos presentes, no alteraciones sensoriales. El MSD es normal.

Pruebas complementarias

En la analitica destaca: elevacion de Dimero-D 1.476 ng/mL (valor normal has-
ta 500 ng/mL) con hemograma y bioquimica basica normales. Una ecografia

se
CTO
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del MSI confirma nueva trombosis venosa profunda (TVP) a dicho nivel (venas
yugular izquierda, subclavia, axilar y humeral).

Se realiza entonces nueva TC torécica que muestra la persistencia de masa
retroesternal y trombosis de venas subclavia y braquiocefélica izquierdas, asi
como braquiocefélica derecha distal. Se aprecia también vena cava superior
permeable con circulacién colateral, asi como los nédulos pulmonares apicales
ya conocidos y la hiperostosis esternoclavicular.

Se completa el estudio con autoinmunidad (ANA, ANCA), HLA-B2, factor V Lei-
den, mutacion g20210 del gen de la protrombina, proteinas Cy S, homocisteina
y anticuerpos antifosfolipidos (lUpico, anti-2 microglobulina, anticardiolipina),
enzima convertidora de angiotensina (ECA), marcadores tumorales, interferon
gamma-IGRA y serologfas para H. capsulatum, siendo todo ello normal.

Un ecocardiograma transtoracico mostré funcion sistélica normal, sin hiper-
tension pulmonar.

Evolucién

Se solicita finalmente tomografia por emision de positrones-tomografia com-
putarizada (PET-TC) que muestra hipermetabolismo patolégico en uniones
esternoclavicular y esternocondral de 22y 32 costillas derechas (figura 4), aso-
ciando importante destrucciéon de la superficie ésea e hipercaptacion entre
apofisis espinosas lumbares.

Figura 4. PET-TC con hipermetabolismo a nivel manubrio esternal.

No hay alteraciones de captacién en masa retroesternal u otras captaciones
patoldgicas a otro nivel sugestivas de neoplasia.

El paciente es dado de alta con antivitamina K, manteniéndose estable y sin
incidencias.

Diagnéstico
Mediastinitis fibrosa focal.

ce

Discusion y conclusiones

La TVP de miembros superiores plantea un enfoque distinto al que se realiza
en miembros inferiores. Si bien la causa puede ser idiopética, hay que descartar
la presencia de neoplasias o trombofilia, sin olvidar la presencia de agentes
externos Como accesos venosos centrales o marcapasos'.

En el caso de la MF, se trata de un sindrome raro (entendido en ocasiones como
secuela de un proceso granulomatoso), en el que el diagnostico se realiza fun-
damentalmente por los hallazgos de TC** junto con la informacion aportada
por la anatomia patoldgica, habitualmente un infiltrado fundamentalmente de
tipo fibrosos acelular.

Se han descrito posibles desencadenantes, fundamentalmente infecciosos y
especialmente procesos granulomatosos como la histoplasmosis en Nortea-
mérica o la tuberculosis y aspegilosis en el resto del mundo. Sin embargo, no
debemos olvidar las causas autoinmunes/autoinflamatorias (especialmente la
enfermedad por IgG4, con la que se ha establecido cierta asociaciéon) u on-
cohematolégicas como causas potenciales.

La clinica de MF estara determinada por las estructuras comprometidas, prin-
cipalmente vasculares: TVP de miembros superiores, sindrome de vena cava
superior, patologia relacionada con el nervio frénico, hemoptisis/tos/disnea
por compromiso de arbol bronquial o hipertensién pulmonar’.

La clasificaciéon esta determinada por la distribucion que se muestra en el TC,
es decir, difusa o focal, siendo la variante focal la més relacionada con patologia
granulomatosa/infecciosa (probablemente como una complicacion relacio-
nada con la hiperreactividad a los antigenos) que suele estar circunscrita al
mediastino.

El tratamiento médico o quirdrgico ird dirigido a la causa subyacente (infec-
ciosa, neoplésica), si bien cabe destacar que la corticoterapia no ha mostrado
beneficio.

La hiperostosis esternoclavicular corresponde a una espondiloartropatia axial se-
ronegativa muy infrecuente, asociada habitualmente a pustulosis palmoplantar
o clésicamente descrita en el sindrome SAPHO (sinovitis, acné, pustulosis, hipe-
rostosis y osteftis). Sin embargo, se describe de manera aislada en el 50% de los
casos. El diagndstico se realiza mediante TC (clavicular, esternal y costillas supe-
riores), y el tratamiento es primordialmente sintomdtico, analgesia®®.

Con todos los datos disponibles, asi como el razonamiento clinico, se asume el
diagndstico de trombosis venosa profunda de miembros superiores secunda-
ria a compresion mecdnica generada por una fibrosis mediastinica focal, tal y
como se describe en la literatura®.
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