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MEDIASTINITE ESCLEROSANTE MIMETIZANDO
TUMOR DE MEDIASTINO ANTERIOR

SCLEROSING MEDIASTINITIS MIMICKING PREVIOUS MEDIASTINAL TUMOR

Vangelis Basilio Rebelo,* Raquel Magalhaes Pereira,** Luiz Carlos de Lima,*** José Corréa Lima Netto,****Fernando Luiz Westphal***

Resumo

Mediastinite Esclerosante (ME) € uma doenca rara, caracterizada por proliferacao anormal de
tecido fibrético no mediastino, o que mimetiza uma neoplasia devido a compressao ou invasao
das estruturas mediastinais. Apresentamos o caso de um homem, 61 anos, com queixa de disfonia
e tosse, associadas a historico de tabagismo, por 20 anos. Nao apresentava alteracoes ao exame
fisico. Videolaringoscopia evidenciou paralisia de corda vocal direita. Tomografia
computadorizada e ressonancia magnética da regiao cervical e téorax mostraram tumor de 5 cm
de diametro em regiao paratraqueal direita, no mediastino anterior, com envolvimento da
carétida direita, subclavia direita e tronco braquiocefalico, bem como compressao traqueal.
Paciente foi submetido a cervicotomia, sendo ressecada parte do tumor que envolvia a carotida
direita e tronco braquiocefalico. Evoluiu sem intercorréncias no pos-operatério, apresentando
regressao da sintomatologia. A histopatologia nao definiu o tipo de tumor, sendo este confirmado
pela imunohistoquimica como mediastinite esclerosante. Fibrobroncoscopia apés a cirurgia
evidenciou cordas vocais normais, sem lesao traqueobrbénquica. A citologia do lavado
broncoalveolar foi negativa para neoplasia, fungos e tuberculose. Tomografia de controle sete
meses apoOs a cirurgia mostrou regressao da lesdao. O paciente segue em acompanhamento
ambulatorial sem queixas até o momento. A ME € uma doenca rara e deve entrar no diagnostico
diferencial de tumores do mediastino. Em funcao dos poucos casos encontrados na literatura,
ainda nao se pode definir um padrao adequado de tratamento.
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Palavras-chave: Doencas do Mediastino, Mediastinite e Colageno.

Abstract

Sclerosing Mediastinitis (SM) is a rare disease characterized by abnormal proliferation of fibrous
tissue in the mediastinum, which mimics a neoplasia due to compression or invasion of mediastinal
structures. We present a case of a 61 years old man with complaints of dysphonia and cough,
associated with history of tabagism, for 20 years. Physical examination was unremarkable.
Laryngoscopy showed right vocal cord paralysis. CT and MRI of the neck and chest showed a 5cm
tumor in right tracheal region, in the anterior mediastinum, involving right carotid artery, right
subclavian and innominate artery, with tracheal compression. Patient underwent surgery by neck
incision, and had part of the tumor involving the right carotid and innominate artery resected. He
had and uneventful postoperative, with regression of the symptoms. Histopathology did not define
the type of tumor, which was confirmed by immunohistochemistry as sclerosing mediastinitis.
Fibrobronchoscopy five months after surgery showed normal vocal cords, without
tracheobronchial injury. Bronchoalveolar lavage cytology was negative for neoplasia, fungi and
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tuberculosis. Control CT performed seven months after surgery showed regression of the lesion.
The patient remains without complaints. Sclerosing mediastinitis is a rare disease and must be
considerate in the differential diagnosis of mediastinal tumors. Due to the few cases in the
literature, we cannot define an appropriate standard of treatment yet.

Keywords: Mediastinal Diseases, Mediastinitis, Collagen.

idade, com pico de incidéncia entre 30 - 60
anos'?

Introducao

Mediastinite Esclerosante (ME) é uma doenca
rara, caracterizada por proliferacao anormal de
tecido fibrotico no mediastino, o que mimetiza
neoplasias devido a compressao ou invasao de
estruturas mediastinais.'® Sao sin6nimos
utilizados na literatura: fibrose mediastinal,
granulomatose mediastinal, adenite
mediastinal, = colagenose = mediastinal e
mediastinite fibrosante.?’

O quadro clinico é bastante variavel. Seu
diagnostico é dificil de ser estabelecido através
de métodos pouco invasivos, necessitando
muitas vezes de exploracao cirlrgica.? O
tratamento envolve o uso de medicamentos e/
ou cirurgia.

Apresentamos um caso de mediastinite
esclerosante idiopatica que se apresentou com

Sua etiologia € incerta ou idiopatica, mas,
muitos casos, se apresentam como complicacao
cronica da infeccao por certos agentes. A
doenca acomete ambos os sexos, em qualquer

disfonia e edema facial, diagnosticado por
bidpsia e tratado cirurgicamente com sucesso.

Relato do Caso
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Homem, 61 anos, natural de Manaus (AM),
contramestre de embarcacao regional,
apresentava disfonia e tosse, ha um meés.
Negava outros sintomas, trauma ou associacao
com corpo estranho. Tabagista por 20 anos, no
momento abstémio; sem historia familiar
semelhante, bem como de quaisquer
neoplasias. Nao apresentava alteracoes ao
exame fisico.

Procurou assisténcia médica, onde realizou uma
videolaringoscopia; esta evidenciou paralisia de
a direita,

corda vocal sem outras lesoes

evidentes.

O paciente foi, entao, encaminhado para
realizar Tomografia Computadorizada (TC) da
regiao cervical, a qual mostrou tumor de 5 cm
em regiao paratraqueal direita.

Encaminhado para avaliacao pela Cirurgia
Toracica, realizou TC de torax, a qual descreveu
a lesao cervical supracitada, no mediastino
anterior, com envolvimento da caroétida direita,
subclavia direita e tronco braquiocefalico, bem
como compressao traqueal (Figura 1).

Figura 1: Tomografia Computadorizada de regiao cervical e térax com contraste, corte axial, evidenciando
envolvimento vascular (A e B) e compressao traqueal a direita (mais evidente em B).
MEDIASTINITE ESCLEROSANTE MIMETIZANDO TUMOR DE MEDIASTINO ANTERIOR

Durante a investigacao, paciente apresentou apenas alteracdes involutivas encefalicas e de
edema facial e cefaleia. Foi entao solicitada natureza isquémica/microangiopatica; o torax e
Ressonancia Magnética de encéfalo, regiao a regiao cervical mantiveram a imagem descrita
cervical e torax. O laudo do encéfalo evidenciou em TC de regiao cervical/torax (Figura 2).
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Figura 2. Ressonancia Magnética de Torax, cortes coronal (A) e sagital (B), evidenciando lesao em regiao retro-
clavicular direita com envolvimento vascular.

Optou-se entao pela abordagem cirurgica via
cervicotomia, sendo ressecada parte do tumor
que envolvia a carotida direita e o tronco
braquiocefalico.

O paciente evoluiu sem intercorréncias no
posoperatorio, com regressao da
sintomatologia. A histopatologia e a imuno-
histoquimica foram compativeis com ME.
Fibrobroncoscopia cinco meses apos a cirurgia
evidenciou cordas vocais normais, sem lesao
traqueobronquica. A citologia do lavado
broncoalveolar foi negativa para neoplasia,
fungos e tuberculose. A tomografia de controle
realizada sete meses apoOs a cirurgia mostrou
regressao da lesao. O paciente segue em
acompanhamento ambulatorial sem queixas até

micobactérias outros  antigenos

desconhecidos.’

ou a

Essa reacao faz parte do processo cicatricial
resultante da fase tardia de um processo
inflamatorio prévio, na qual a continua
liberacao de material inflamatdrio/antigénico
por elementos celulares do processo estimula a
atividade fibroblastica em zonas mais
periféricas, levando a formacao e deposicao
incontrolada de colageno.?’

Na auséncia de infeccao, a ME é tida como
idiopatica, podendo estar associada a fibrose
retroperitoneal, colangite esclerosante,
tireoidite de Riedel, pseudotumor de orbita,

Rebelo et al

0 momento.

Discussao

Por ser uma entidade rara, a patogénese da ME
permanece incerta; apesar disso, acredita-se
que a fibrose progressiva resulte de reacao de
hipersensibilidade tardia a fungos, a

queloides ou o uso de certos medicamentos
(como metisergida e metildopa). Desse modo,
também  acredita-se que haja uma
predisposicao genética associada ao sistema
HLA-A2, levando a uma resposta imune
alterada.'?>%8
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Os agentes infecciosos mais envolvidos na
patogénese da ME sao o Histoplasma capsulatum
e o bacilo da tuberculose.'?>%° Apenas cerca de
doze casos de ME idiopatica foram descritos em
todo o mundo.?

O quadro clinico ocorre devido a compressao,
encarceramento ou invasao das estruturas
mediastinais.”*>® Os locais mais acometidos
sao: regiao paratraqueal direita, linfonodos
subcarinais e o hilo pulmonar direito."**¢

Na obstrucdo esofagica pode ocorrer disfagia,
dor toracica, diverticulos de tracao, alteracoes
de motilidade e hemorragia digestiva alta por
varizes decorrentes de colaterais formadas pela
Sindrome da Veia Cava Superior (SVCS).2 O
acometimento das vias aéreas pode levar a
broncolitiase, hemoptise, atelectasias e
pneumonites obstrutivas. O acometimento do
nervo laringeo recorrente leva a disfonia por
paralisia de cordas vocais. Lesao do nervo
frénico gera paralisia diafragmatica e lesao do
ganglio estrelado leva a sindrome de Horner.?
Envolvimento do pericardio pode gerar
pericardite constritiva e morte sUbita. A triade
tosse, dispneia progressiva e hemoptise
caracteriza a compressao de veias pulmonares,
quadro que pode progredir com edema
pulmonar recorrente e 6bito.>’

A principal complicacao da ME € a SVCS,
decorrente da compressao da veia cava superior
e caracterizada por combinacdes variaveis dos
seguintes sinais e sintomas: sensacao de
“preenchimento” da cabeca ou do pescoco,
ortopneia, lipotimia, problemas visuais,
cefaleias intensas, edema facial e cervical,
circulacao colateral no térax, cianose facial e
edema do membro superior.>’ Devido a riqueza
de sinais e sintomas, a SVCS é facilmente
diagnosticada, o que provavelmente explica ser
esta a obstrucao vascular mais comumente
encontrada.’

O diagnédstico da ME é dificil, e deve envolver
exames laboratoriais e de imagem para excluir
doencas que causam efeito de massa
mediastinal semelhante (tuberculose ou

histoplasmose ativas, sarcoidose, sifilis, linfoma
ou carcinoma metastatico, silicose,
paracoccidioidomicose e outras micoses).'?

A cultura de escarro raramente é positiva.
Testes cutaneos sao inespecificos, e quando
positivos sao apenas sugestivos. A sorologia para
histoplasmose é positiva em menos de um terco
dos casos.'

A radiografia de térax mostra alargamento do
mediastino com obliteracao ou distorcao da
interface entre o pulmao e o mediastino,
associados a areas de atelectasia ou
consolidacao pulmonar.>>® Também, pode
haver aumento da trama vasculobronquica hilar
direita ou aumento da area paratraqueal
direita.?

Os achados da TC incluem tumoracao
mediastinal ou hilar com densidade de tecidos
moles, calcificacoes intralesionais,
estreitamentos traqueobronquicos e vasculares,
obstrucao da veia cava superior e infiltrados
pulmonares.?>® Em um estudo dos achados

tomograficos de 12 pacientes com ME,
constataram que 92% dos pacientes
apresentavam alteracées obstrutivas e/ou

compressao envolvendo as vias aéreas e/ou
grandes vasos, e 67% tinham alteracoes
pulmonares adicionais ou doenca pleural.
Apenas um paciente nao apresentava outras
anormalidades, além de uma massa mediastinal
de tecidos moles.?

A presenca de calcificacoes intralesionais na
tomografia é importante para distinguir a ME de
outras doencas infiltrativas mediastinais, como
carcinoma metastatico ou linfoma.>>® Os
achados da TC com contraste intravenoso sao
Uteis na indicacao de bidpsia: na presenca de
uma massa de tecidos moles com calcificacoes
e historia compativel, o diagnéstico de ME ja
pode ser feito com alto grau de acerto; ja na
presenca de uma massa sem calcificacoes e com
evolucao clinica e radiologica progressiva, a
biopsia deve ser feita para excluir outras
afeccoes.?’
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A ressonancia magnética pode oferecer
informacdes complementares na avaliacao da
paténcia vascular e da extensao da doenca. A
intensidade do sinal nas ponderacées T1 e T2
varia de acordo com a presenca de colageno

Alguns pacientes parecem nao responder bem a
corticoterapia, mas ha casos onde obtiveram
sucesso, com reducao significativa da lesao
mediastinal apos 3 meses de terapia isolada com
Prednisolona 20mg/dia.™

MEDIASTINITE ESCLEROSANTE MIMETIZANDO TUMOR DE MEDIASTINO ANTERIOR

nas lesoes: quanto mais colageno, menor a
intensidade do sinal."?

O PET-Scan (tomografia por emissao de
positrons) de corpo inteiro com flior-18
fluorodeoxiglicose correlaciona-se com a
agressividade da FM e mostra maior sinal quanto
mais ativa for a doenca, podendo ser usado para
controle quanto a efetividade da terapéutica
utilizada.? A broncoscopia pode ser util para o
diagnostico de lesdes endobronquicas, mas a
bidpsia endobrénquica com cultura raramente
permite o diagndstico, levando quase sempre a
que o paciente seja submetido a bidpsia
cirlrgica. Neste caso, os acessos podem ser via
mediastinoscopia, videotoracoscopia,
toracotomia ou, como neste caso,
cervicotomia.'?®

Quando obtida boa amostra, o aspecto
macroscopico da lesao € de uma massa lenhosa,
com tecido fibroso e espesso.”? Os cortes
evidenciam grande quantidade de colageno que
varia no grau de maturacao: focos de
proliferacao ativa de fibroblastos formando
colageno e areas de colageno antigo
completamente hialinizado, associado a
infiltrado linfocitico.”®'® Em casos associados
com tuberculose ou histoplasmose, pode haver
necrose caseosa e células gigantes do tipo corpo
estranho.’

Uma vez definido o diagndstico, o tratamento
pode ser clinico e/ou cirurgico. O tratamento
clinico é controverso. Antiflingicos
(cetoconazol, fluconazol e/ou anfotericina B)
devem ser considerados apenas quando é feito
o diagndstico microbiologico.?

O uso de corticoides e imunossupressores
(azatioprina) possuem resultados variados.

Outra opcao medicamentosa é o tamoxifeno,
que se mostrou ainda mais util que os
corticoides em diminuir a extensao das
lesdes.>®'2  Sendo assim, alguns autores
acreditam que, nos casos em que os sintomas
nao precisem de alivio imediato, a ME idiopatica
deva primeiro ser tratada clinicamente com
corticosteroides ou tamoxifeno.

A resseccao cirurgica total das lesdes raramente
é factivel, devido ao grau de invasao e
encarceramento das estruturas. As cirurgias,

portanto, consistem em  procedimentos
paliativos para aliviar as complicacoes
anatomicas (resseccao de segmentos

pulmonares, desvio do trato digestivo alto, uso
de proteses, angioplastia e implante de stents
vasculares, entre outros)."?*"> Em casos de
lesdbes menos extensas, a resseccao pode ser
feita com regressao significante dos sintomas,
como no caso aqui descrito.™

A ME, portanto, é uma doenca rara, mas, que
deve ser considerada no diagnostico diferencial
das tumoracdes mediastinais. O tratamento
deve ser definido caso a caso.
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