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Abstract

We herein report a case of a male patient, who pre-

Resumo
Descreve-se o caso clinico de um doente do sexo
masculino com uma massa mediastinica de sented a mediastinal mass that had a slow growth over

crescimento lento. Apos terem-se efectuado varios  the years. After surgery, that made the diagnosis of

exames complementares, foi através de cirurgia que
se confirmou o diagnostico de fibrose idiopatica do
mediastino. A remogao parcial da massa permitiu uma
estabilizacio transitoria das suas dimensoes. Cerca de
quatro anos depois, verificou-se um crescimento
marcado com repercurssoes importantes, através da
inevitavel compressio de estruturas vitais, que
conduziram a hipertensiao pulmonar grave. A fibrose

idiopathic mediastinal fibrosis, the growth stabilized.
Four years latter it was observed a substantial increase
which lead to the inevitable compression of vital struc-
tures which, in turn, led to pulmonary hypertension.
Idiopathic mediastinal fibrosis is an extremely rare pa-
thology. There are same cases in which it is associated
with other pathologies but has always a fatal progno-
sis when surgery is not an option.
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rara, estando descritas associagoes a outras patologias,

mais frequentemente as auto-imunes, mas apresenta
sempre um curso fatal quando nao é possivel a cirurgia.
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A fibrose idiopatica
do mediastino é uma
entidade
extremamente rara
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Introducdo

A maioria das lesGes no mediastino tem
etiologia neoplasica e, geralmente, apre-
sentam um curso rapido e agressivo. As
benignas siao raras e costumam revelar
prognostico favoravel.

A fibrose idiopatica do mediastino, ou
mediastinite fibrosante, é uma entidade
extremamente rara, cuja incidéncia ¢
desconhecida. As primeiras descri¢oes desta
patologia que foram efectuadas em 1885 por
Ulmont'® atribufam uma frequéncia de
aproximadamente 10% de todas as massas
mediastinicas.

Caracteriza-se por uma proliferaciao exces-
siva de tecido fibrético ao nivel do medias-
tino. Em alguns casos, principalmente nos
EUA, onde o Histoplasma capsulatum é
endémico, é frequente a detecciao deste
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microrganismo nesses tecidos® . Noutros, a
mediastinite fibrosante surge como sequela
tardia de adenite e, menos frequentemente,
associada a actinomicose, aspergilose,
blastomicose ou criptococose. Igualmente
esta descrita a existéncia desta alteracio em
associa¢do a outras doencas idiopaticas
fibrosantes, como, por exemplo, a fibrose
retroperitoneal, pseudotumor orbital ou a
colangite esclerosante'’. Também ji foi
detectada em associacio a doencgas auto-
-imunes, como a febre reumatica, a doenca
de Behcet, pés-radioterapia, trauma ou
doenca de Hodgkin'. Contudo, mesmo
nestes casos, em que existe uma associagao
a outras patologias, a evoluc¢ao e apresentacao
sdo sobreponiveis as formas idiopaticas.
Recentemente, efectuou-se um estudo que
tentava comprovar a existéncia de um
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A fibrose do
mediastino é um
processo dindmico
com vdrias fases de
evolugéo

|
Pode apresentar um

curso grave e fatal
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fenémeno auto-imune que, por sua vez, seria
o elemento etiologico desta patologia. Num
estudo verificou-se a possivel ligacio do
complexo HLA — A2 com a fibrose idio-
patica do mediastino®. Apesar de todos estes
estudos, o factor etiolégico e a fisiopatologia
desta entidade ainda estio por comprovar.
A fibrose do mediastino caracteriza-se por
excessiva proliferacio de tecido fibrotico
com subsequente invasao e compressao de
estruturas vitais. Num estudo que englobava
trinta doentes analisou-se a histologia em
bidpsias obtidas’. Estes doentes distribuiam-
-se por varios grupos etarios e por ambos
os sexos. Através desta analise pode concluir-
-se que a fibrose do mediastino ¢ um processo
dinamico com vatias fases de evolucdo. Foram
propostos varios estadios que correspondem
a evolucao morfoldgica e, consequentemente,
a evolugdo clinica. Este estudo propos trés
diferentes estadios. No estadio I detectou-se
a presenga de tecido fibromixéide edema-
toso, com numerosas células spindle, eosi-
nofilos, mastécitos, linfécitos, plasmocitos
e alguns vasos sanguineos de paredes finas.
No estadio II, observou-se, por sua vez, a
presenca de bandas de colagénio ja dispostas
de uma forma desorganizada, com presenca
de alguns (mas em menor nimero) plas-
mocitos e linfécitos. O estadio 11T carac-
terizou-se pela presenca de colagénio muito
mais denso, acelular com escassos foliculos
linfoides e, ocasionalmente, calcificacoes
distroficas. O estudo indicado veio de-
monstrar que esta patologia ¢ o resultado
final de um processo dinimico com
diferentes aspectos morfolégicos e com uma
evolucao gradual de alguma forma
semelhante a fendmenos de cicatrizacdo
anormal’.

O quadro clinico da fibrose do mediastino
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depende unicamente das estruturas com-
prometidas e do grau de envolvimento
destas. Hia um crescimento progressivo que
invariavelmente vai comprimir e invadir
estruturas vitais que estdo presentes no
mediastino. A apresentacao clinica inicial
pode ser, por exemplo, com sindroma de veia
cava superiot!’' ou por uma infecgio
respiratoria®. Contudo, a apresentagio
clinica inicial mais frequente desta doenga é
mais fruste e aparentemente “benigna”.
Pode apresentar-se através de um quadro de
tosse com expectora¢ao mucopurulenta e/

/ou hemoptoica'®

. As infecgbes respiratorias
de repeticio sao frequentes, assim como a
existéncia de dispneia progressiva para
esforgos. Estao descritos casos em que as
primeiras manifestacoes foram semelhantes
as de tromboembolismo pulmonar; outros,
em que se apresentaram por disfagia® e, in-
clusive, alguns foram achados acidentais em
cirurgias cardiacas'!. Em ultima anilise, esta
doenca, na sua fase mais tardia, ir-se-a
traduzir por insuficiéncia cardfaca direita e
insuficiéncia respiratéria graves que surgem
como consequéncia da invasao e compressao
de estruturas vitais por um tecido que é
indistensivel. Desta forma, apesar de ser
uma doenga considerada benigna, dadas as
suas caracteristicas morfologicas, pode
apresentar um curso grave e fatal.

E através de tomografia computotizada (TC)
do térax que se avalia a extensio da doenca
e o envolvimento das estruturas medias-
tinicas, mas é a ressonancia magnética
(RMN) do térax que fornece uma melhor
visdo das estruturas vasculares. Estio des-
critos dois padroes radiologicos: o primeiro
corresponde a uma forma localizada, enquanto
o segundo corresponde a uma forma difusa.
O envolvimento localizado é descrito como
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o mais frequente (80%) ¢ revela-se preferen-
cialmente na regido paratraqueal direita ou
subcarinal. Esta forma pode apresentar
calcificagdes. Por sua vez, o padrio difuso
vai-se apresentar como uma infiltracdo que
se estende por varios compartimentos do
mediastino'.

As opgoes de tratamento passam inevitavel-
mente pela cirurgia. Esta abordagem,
contudo, apenas apresenta sucesso quando
nao estao envolvidas demasiadas estruturas
vitais. Caso seja efectuada a excisao da massa
na sua totalidade, nao esta descrita recor-
réncia da patologia. Se niao for possivel
efectuar uma completa remogao do tecido
fibrético, a excisao parcial podera permitir
uma substancial melhoria do quadro clinico.
Desta forma, a cirurgia é a Gnica opg¢ao
curativa, mas deve igualmente ser considerada
com abordagem paliativa. Foram descritos
casos em que o uso de corticoterapia apos
cirurgia'? permitiu a estabiliza¢io das dimen-
soes da massa. O uso da corticoterapia parece
ser a Ginica op¢ao médica cujos resultados sao
benéficos'”. Contudo, a resposta ¢ imprevisivel
e, nalguns trabalhos, nio aparece como

16, A associacio da

hipétese a ser utilizada
corticoterapia a ciclofosfamida, azatioprina,
e, num artigo, ao tamoxifeno?, pode ser
considerada, mas nao existem dados que
substanciem estas opg¢oes. Recentemente,
descreveu-se a colocacio de sfent tanto na
artéria como na veia pulmonar para resolugao
da obstrugio vascular nesta patologia'®, sendo
os resultados desta intervencao bastante
satisfatorios e com poucas complicagdes.

A fibrose idiopatica do mediastino, indepen-
dentemente do mecanismo fisiopatologico
subjacente, apresenta um curso lento mas
progressivo. A compresssao das estruturas
vitais vai ser o factor determinante desta pa-
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tologia. Desta forma, apesar de aparente-
mente “benigna”, pode apresentar um des-
fecho grave.

O caso clinico apresentado retrata a historia
natural desta entidade. Revela, contudo, um
curso pouco comum com petrfodos em que
ha estabilizacao da massa e outros com cres-
cimento marcado. Consegue-se igualmente
observar que, independentemente das
opeoes terapéuticas, o curso ¢ habitualmente
progressivo e de dificil controlo.

Caso clinico

JMCM, doente do sexo masculino, 54 anos,
natural de Vila Real de Santo Anténio e
residente em Lisboa, nao fumador, serra-
lheiro. Foi referenciado para a Consulta de
Pneumologia do Hospital de Santa Maria em
finais de 1996, para investigacao de massa
mediastinica detectada em telerradiografia
do térax. Apresentava um quadro clinico
com dois meses de evolucdo que se
caracterizava por tosse e expectora¢io
mucopurulenta, febre (ndo quantificada) e
dispneia. Sem antecedentes pessoais e
familiares relevantes. No exame objectivo
apresentava-se eupneico em repouso € na
auscultacao pulmonar revelava fervores
subcrepitantes na base do hemitérax direito.
Analiticamente nao existiam alteracoes a
destacar tanto no hemograma, como no
leucograma, tendo parametros de fase aguda
dentro dos valores de referéncia. Na
gasimetria arterial (FiO2 — 21%) apresentava
pH- 7,46; PO2- 74,8; PCO2- 35,3; HCO3-
-25; SatO2- 95%. Os marcadores tumorais
(SCC; CEA, Ca19.9; CA 125;NSE, CYFRA
21-1) e imunoglobulinas estavam dentro dos
valores de referéncia. Os exames microbio-
logicos e citologicos para células neoplasicas
da expectora¢io foram negativos. Nas
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provas de fungdo respiratoria descrevia-se
uma obstrucao moderada, sobretudo
atribufvel as vias aéreas de pequeno calibre.
Na telerradiografia do térax efectuada (Fig, 1),
destacava-se um alargamento do mediastino.
Na TC do térax entdo efectuada (Fig. 2),
verificava-se a existéncia de uma massa solida
de contornos bem definidos preenchendo o
espago paratraqueal direito condicionando
rectificacdo da traqueia e medindo 2,8x5 cm.
Destacava-se outra massa a envolver o bron-
quio intermediario e emergéncia dos bron-
quios lobares médios e inferior direito, com
extensdao superior a parede posterior do
bronquio principal e lobar superior direito
com extensdo subcarinal e com diametro
aproximado de 4 cm. Sem outras alteragcoes
nomeadamente a nivel abdominal.

Na sequéncia das alteragdes referidas, efectuou-
-se broncofibroscopia que relatava “existéncia
de compressao extrinseca ao nivel da por¢io
distal do bronquio intermediario com redugio
a uma fenda do lobo médio”. Os resultados
citologicos, microbioldgicos e histolégicos dos
produtos obtidos foram inconclusivos.

Foi efectuada toracotomia para bidpsia
cirargica e remoc¢ao da massa descrita. O re-
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sultado anatomopatologico foi de “abun-
dante tecido fibrético, compativel com
mediastinite fibrosante” (Fig. 3).

O doente ficou em vigilancia regular,
efectuando-se, semestralmente, avaliacdo
clinica e analitica e, anualmente, T'C do térax.
Manteve-se estavel até 2000. Na RMN
téracica efectuada em 2000, destacou-se um
discreto aumento das dimensdes da lesao
paratraqueal direita (Fig. 4). No ecocat-
diograma efectuado neste perfodo salientou-
-se: “cavidades direitas dilatadas com PSAP
—70 mmHg”, ou seja, a existéncia de hiper-
tensao pulmonar grave. Em 2001 constatou-
-se um agravamento do quadro clinico com
insuficiéncia respiratéria parcial (FiO, -21%;
pH- 7,44; PO,- 59,4; PCO,- 39,4; HCO,-
27,3; SatO, -91,3), taquicardia sinusal e, em
TC toérax, verificou-se um aumento das di-
mensdes da massa. Procedeu-se a excisio
parcial da massa, dado o envolvimento de
varias estruturas vasculares. Apos a cirurgia,
adicionou-se corticoterapia durante periodos
de aproximadamente dois meses com doses
de 0,5 mg/kg/dia, com postetior tentativa
de desmame. Com a introducao de cortico-
terapia, a sintomatologia manteve-se sobre-
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Fig. 1 - Telerradiografia do
torax PA e perfil
|

159



160

FIBROSE IDIOPATICA DO MEDIASTINO: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
Maria Jodo Canotilho, Renato Sotto-Mayor, Encarnacéo Teixeira, Alda Manique, A. Bugalho de Almeida

Fig. 2 - Tomografia computorizada do térax
(trés cortes )
|

ponivel sem agravamento a registar.

Com as tentativas de desmame da cortico-
terapia a sintomatologia de dispneia para
esforcos aumentava, pelo que foi reintro-
duzida. Igualmente se instituiu terapcutica
com diuréticos e antiarritmicos pela taquicar-
dia sinusal, assim como oxigenoterapia de
longa duracao. Em 2002, verificou-se
melhoria dos valores da gasimetria arterial
(pH- 7,43; PCO,-36,2; PO,-72,8; HCO*-
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24,1; SatO,- 93%) e da sintomatologia
relacionada com a insuficiéncia cardiaca

direita. O que se deveu a terapéutica dirigida
a insuficiéncia cardiaca direita e a instituicao
da oxigenoterapia. Destacam-se varios
episodios de infeccao respiratoria com ne-
cessidade de internamento por agravamento
da insuficiéncia respiratéria. Manteve-se a
terapcutica referida e efectuou-se, anual-
mente, TC que ndo demonstra aumento
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substancial da lesio. O ecocardiograma

realizado em 2003 mostrava valores seme-
lhantes de PSAP. Em 2004 vetifica-se um
agravamento do quadro clinico com aumento
dos edemas dos membros inferiores e
dispneia para pequenos esfor¢os. Repete-se
RMN do térax que nio relata novas altera-
¢oes. Contudo, no ecocardiograma efectuado,
assiste-se a um aumento marcado da hiper-
tensao pulmonar com PSAP 106 mmHg.
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Fig.3 - Aspecto histoldgico da bidpsia da massa
mediastinica — “presenca abundante de bandas de
tecido fibrético, compativel com fibrose do
mediastino”

Optimizou-se a terapéutica para a insufi-
ciéncia cardfaca com aumento de diuréticos
e manteve-se corticoterapia. Assiste-se
apenas a uma discreta melhoria sintomatolo-
gica. Presentemente, € assistido em consulta
externa de Pneumologia e apresenta com
quadro clinico sobreponivel ao anteriormente
descrito com insuficiéncia cardfaca direita
moderada, insuficiéncia respiratoria parcial,
mantendo--se em ambulatério e autbnomo.
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Fig. 4 — Ressonancia

magnética do torax (2 cortes)
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Discussdo e consideracoes finais
A fibrose idiopatica do mediastino é uma
doenga de etiologia desconhecida, que se
caracteriza pela presenca de tecido fibrético
que cresce progressivamente, ao nivel do
mediastino, e pela compressio de estruturas
vitais, apresentando um prognéstico reser-
vado. O diagnéstico efectua-se através de
biépsia em que se observa abundante tecido
fibrético. A avaliacao é passivel de ser
efectuada através de TC do térax, mas, para
melhor caracterizacio das estruturas vascu-
lares, a ressonancia magnética ¢ uma boa
alternativa. Relativamente ao tratamento,
apenas a cirurgia permite uma abordagem mais
eficaz quando passivel de ser executada '°.

O presente caso clinico refere-se a um doente
que ¢ avaliado inicialmente por uma massa
mediastinica detectada em telerradiogarfia do
torax. Na maioria dos casos descritos na
literatura, a apresentacao inicial desta
patologia depende das estruturas afectadas
e do envolvimento destas. No nosso, a mani-
festacao inicial deveu-se a compressio
extrinseca de bronquios que deu origem a
infecgdo respiratoria que, por sua vez, con-
duziu a realizacdo de uma telerradiografia do
torax. Por biopsia cirargica, foi possivel
efectuar o exame anatomopatologico. Este
descreve a presenca de abundante tecido
fibrético e faz o diagnoéstico de fibrose do
mediastino. Nao ha qualquer sintomatologia
de outros 6rgiaos ou sistemas e 0s exames
complementares de diagnodstico efectuados
nao permitem detectar um factor etiologico.
Desta forma, ¢ efectuado o diagndstico de
fibrose idiopatica do mediastino.

As primeiras manifestacbes da doenca
foram de uma infeccdo respiratoria que é
compativel com varios outros casos de fi-
brose em que a lesio comprime os bron-
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quios. Toda esta descricio é compativel e
segue o curso mais frequente da fibrose do
mediastino. Contudo, a evolucdo deste caso
¢ particularmente incaracteristica. Apos o
diagnostico inicial a lesio manteve-se estavel
sem aumento das suas dimensées durante
quatro anos. Ha um perfodo temporal de
estabilidade da doenga sem agravamento do
quadro clinico. Apos este perfodo, observa-se
um crescimento rapido com aumento signi-
ficativo das dimensGes da massa que con-
duziu ao compromisso da funcao pulmonar,
com insuficiéncia respiratéria parcial. A fi-
brose idiopatica do mediastino geralmente
apresenta um curso lento mas progressivo
com crescimento estavel e sem grandes flu-
tuacoes'®. No caso descrito, toda a evolugio
temporal ¢ incaracteristica com periodos de
estabilidade e com perfodos em que se
observa uma acentuada proliferacao do
tecido fibrético e em que nao se verifica
introdu¢io ou reducio de farmacos.
Procedeu-se a Gnica opg¢ao terapéutica com
possibilidade de resultados comprovados'.
Efectuou-se cirurgia, onde foi possivel obser-
var a aderéncia desta massa a estruturas vas-
culares, sendo impossivel a sua total recessao.
Contudo, apesar de apenas ter sido efectuada
excisdao parcial, observou-se uma melhoria
substancial do quadro, nomeadamente com
melhoria da insuficiéncia respiratéria e da
tolerancia a esforcos.

A institui¢ao da corticoterapia fez-se com o
intuito de ser por periodos relativamente
curtos com posterior desmame. Verificou-se
que com doses baixas de corticdides havia
um agravamento da sintomatologia, sendo
dificil a remocao desta terapéutica. Contudo,
observaram-se respostas favoraveis a esta
opecao, com melhoria da insuficiéncia respira-
toria. Através de exames imagioldgicos
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observou-se estabilizacao das dimensoes da
massa, com apenas discreto aumento. Con-
tudo, dada a compressio mantida a nivel
vascular, observa-se um agravamento pro-
gressivo da funcio cardiaca, da hipertensao
pulmonar, taquicardia sinusal sintomatica e
aumento do grau de insuficiéncia cardiaca
direita.

Este quadro desenvolve-se progressivamente
com respostas parciais a terapéutica vasodila-
tadora e diurética instituidas. Assim, apesar
de imagiologicamente com dimensoes sobre-
poniveis as anteriores, observa-se um agrava-
mento clinico secundario a compressio fixa
e amovivel das estruturas do mediastino,
retratando o curso e gravidade de uma
patologia idiopatica pouco frequente e grave.
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