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Se expone el caso de una paciente con mediastinitis fibro-
sante criptogenética, en la que destaca la afectacion de la
arteria pulmonar derecha como rara complicacion de esta
enfermedad. La realizacién de una angiografia digital pulmo-
nar permitio demostrar con gran precision la afectacion vascu-
lar y evité la realizacion de otras técnicas mds invasivas y de
mayor morbilidad.
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Cryptogenic fibrous mediastinitis with right
pulmonary artery involvement.

The unusual involvement of the right pulmonary artery in a
case of cryptogenic fibrous mediastinitis in a woman is repor-
ted. The digital pulmonary angiography allowed to demons-
trate with a high accuracy the vascular involvement and avoi-
ded to perform other invasive techniques with higher morbi-

dity.

Introduccion

La mediastinitis fibrosante criptogenética (MFC) es
una enfermedad de etiologia y patogenia desconoci-
das, aunque se ha relacionado con patologia infeccio-
sa (histoplasmosis, aspergilosis, tuberculosis, etc.) y
no infecciosa (enfermedades autoinmunes, sarcoido-
sis, fiebre reumadtica, toxicidad por farmacos, etc.)..
La mayoria de los casos descritos van precedidos de
una infeccion por histoplasma, lo que explica que en
nuestro pais se vea con poca frecuencia, dada la escasa
incidencia de esta micosis.

La MFC puede afectar a diversas estructuras me-
diastinicas, incluyendo la vena cava superior, traquea,
arbol bronquial, es6fago, arterias y venas pulmonares,
etc, con diferente significado pronostico segun la es-
tructura afectal.

Se expone el caso de una paciente con MFC en la
que una angiografia digital demostrd la afectacion de
la arteria pulmonar derecha.

Caso clinico

Mujer de 18 afios, previamente sana, que desde tres afios antes
referia de manera progresiva tos irritativa, dolor esporadico en
costado derecho de cardcter pleuritico, sensacion de opresion re-
troesternal mas marcada en el lado derecho, ligera astenia y, en los
ultimos meses, disnea de grandes esfuerzos.
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En la auscultacion pulmonar presentaba roncus en la base dere-
cha, siendo el resto de la exploraciéon normal. En la analitica de
rutina Unicamente se aprecié anemia leve. Se descartdé mediante
estudios serolégicos y microbioldgicos la patologia infecciosa en
general y concretamente la histoplasmosis y otras micosis.

La Rx de térax mostraba un infiltrado difuso en LM y LID. con
moderada pérdida de volumen del primero (fig. 1). La TAC tordcica

Fig. 1. Radiografia PA de torax en la que se observa un infiltrado basal derecho
con pérdida de vol de dicho pul
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Fig. 2. Tomografia computarizada sagital de térax con el corte a nivel del
bronquio intermediario, ligeramente por encima de la salida del bronquio del
I6bulo medio (LM). Muestra una masa que rodea al bronquio intermediario y
zonas de colapso en el LM.

dejaba ver una masa que rodeaba a bronquio intermediario y bron-
quio de LM, con consolidacién de este ultimo y probable afectacion
de la arteria pulmonar del mismo lado (fig. 2).

Se realizd una broncofibroscopia visualizandose una mucosa del
arbol bronquial derecho hipervascularizada y edematosa, con facil
sangrado, siendo imposible avanzar mads alld del bronquio interme-
diario.

Una angiografia digital de las arterias pulmonares, realizada cate-
terizando la vena femoral derecha hasta la auricula derecha, donde
se inyecto el contraste, mostraba una arteria pulmonar derecha de
aspecto infiltrativo con sensible pérdida de calibre ya desde el seg-
mento intrapericardico, englobando y amputando la rama interlobar
inferior y conservandose unicamente el tronco superior, aunque muy
angostado y filiforme. La arteria pulmonar izquierda se encontraba
pletorica, con un calibre aumentado (fig. 3). En la fase de recircula-
cion no se apreciaron alteraciones en los grandes vasos, objetivando-
se un aumento de la vascularizacidn sistémica probablemente a
expensas de la arteria bronquial derecha (fig. 4).

Se realizé toracotomia diagnostica, observandose una masa de
consistencia pétrea que englobaba todas las estructuras del hilio
derecho, protuyendo pericardio. El diagndstico anatomopatoldgico
fue de mediastinitis fibrosante criptrogenética sin observarse forma-
cion de granulomas ni datos que sugirieran un origen infeccioso.

Comentarios

Una de las teorias que mayor aceptacién tiene para
explicar el desarrollo de la MFC, la relaciona con una
inflamacion, la mayoria de las veces granulomatosa,
de uno o varios ganglios linfaticos del mediastino,
desencadendandose posteriormente y por causas desco-
nocidas una reaccion fibrosa que puede extenderse a
cualquier estructura mediastinica?.

Esta enfermedad es de evolucién lenta y general-
mente benigna, pudiendo regresar espontaneamente.
Un 40 % de los pacientes se encuentran asintomaticos
en el momento del diagnédstico, aunque la mayoria se
queja de sintomas inspecificos como tos seca, disnea,
sensacién de opresién toracica, disfagia, etc.’

Segiin la zona de afectacion predominante, los pa-
cientes con MFC se pueden dividir en dos grupos:
aquellos en los que se presenta como una masa para-
traqueal y los que tienen comprometidas las dreas
hiliar y subcarinal®. Los primeros suelen cursar con

61

Fig. 3. Angiografia digital pulmonar (fase de circulacion pulmonar), en la que se
observa estenosis importante de la arteria pulmonar derecha (flecha) con amputa-
cién de la rama interlobar inferior. La arteria pul izquierda se a
pletorica y aumentada de calibre.

Fig. 4. Angiografia digital pulmonar (fase de recirculacion o sistémica). Se
observa la aorta y troncos supraadrticos que no presentan alteraciones. Hay una
zona de hipervascularizacion sistémica en la parte superior del pulmén derecho

que corresp pr te a la arteria bronquial derecha.

sindrome de vena cava superior (SVCS), que es la
manifestacién mas frecuente de la enfermedad y la de
mejor prondstico® 4. Mientras, los del segundo grupo,
muestran atelectasias lobares y afectacién de las arte-
rias y venas pulmonares, lo que conlleva un prondsti-
co peor!',

El diagndstico de la MFC es anatomopatoldgico,
requiriendo la mayoria de las veces la realizacion de
toracotomia. El tratamiento con corticoides no altera
el curso de la enfermedad. En algunos casos puede
estar indicado el tratamiento quirirgico para alivio de
la sintomatologia® y hay autores que defienden que la
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excision de granulomas localizados (descartando pre-
viamente linfoma, sarcoidosis y tuberculosis) puede
prevenir el desarrollo de la enfermedad?.

La estenosis de una arteria pulmonar (generalmente
la derecha) es una complicacién poco frecuente de la
MFC3. Cuando se produce es un signo de mal pronds-
tico?.

La sintomatologia clinica junto con los hallazgos
radioldgicos en la paciente referida eran sugerentes de
estenosis de la arteria pulmonar derecha, siendo la
angiografia digital la que confirmé dicha estenosis.
Esta técnica proporciond una iconografia excelente y
permitié, con una sola inyeccién de contraste por via
venosa, la visualizacién de la arteria pulmonar, la
aorta y los troncos supra-aorticos, lo que evitd la
realizacion de otras técnicas mads laboriosas y con
mayor morbilidad.

La angiografia digital, por lo tanto, puede resultar
un método adecuado para la valoracion y seguimiento
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a largo plazo de pacientes como la anteriormente des-
crita.
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