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Imagen de mediastinitis fibrosante
asociada a I1gG4
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Imaging IgG4-related fibrosing mediastinitis
Sr. Director:

Presentamos el caso de una mujer de 64 ahnos que con-
sulta por dolor en el hipocondrio derecho irradiado a la
region dorsolumbar, hiporexia y pérdida de peso de 2 meses
de evolucion. Desde el punto de vista analitico presentaba
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Figura 1

leucocitosis con neutrofilia. La exploracion fisica era ano-
dina.

Se realizaron radiografias de columna dorsal y lumbar,
donde se observd un ensanchamiento de las lineas para- y
prevertebrales (fig. 1).

Se completo el estudio con una tomografia computari-
zada (TC) toraco-abdomino-pélvica con contraste en fase
arterial y portal, en la que se visualizé una masa de par-
tes blandas mediastinica posterior a la altura de D4 a
D10 con extension retrocrural y engrosamiento asociado
de la crura diafragmatica derecha (fig. 1). Mostraba un
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A) Radiografia anteroposterior de columna dorsal. B) Reconstruccion sagital de tomografia computarizada multidetector

(TCMD) con contraste intravenoso en fase portal. C-E) Imagen axial de TCMD con contraste intravenoso en fase arterial (C) y portal
(D y E). En la imagen A se observa un ensanchamiento de las lineas paravertebrales (flechas blancas). La imagen B revela una masa
de partes blandas en el mediastino posterior con extension al espacio retrocrural (estrellas blancas), en intimo contacto con la vena
cava inferior (punta de flecha). En las imagenes C-E se identifica la relacion de la masa (estrellas blancas) con la aorta toracica
descendente (estrella negra) y el engrosamiento de la crura diafragmatica derecha (asterisco negro). Muestra un realce levemente

progresivo.
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Figura 2 A-B) Secuencias T1 y T2 de resonancia magnética de columna dorsal en plano sagital. C) T1 FAT-SAT en plano axial.
D) Imagen axial de PET-TC con 18F-FDG. E-F) Imagenes histologicas con hematoxilina-eosina y tincion para IgG4. En las imagenes
A-C se muestra la masa de partes blandas mediastinica posterior y en el espacio retrocrural (estrellas blancas), heterogénea y
de intensidad intermedia, sin evidencia de infiltracion 6sea. En la imagen D se identifica una actividad hipermetabdlica en la
masa mediastinica (estrella negra) y en la crura diafragmatica derecha (asterisco negro), compatible con infiltracion. Las imagenes
histoldgicas demuestran focos de plasmocitosis policlonal (flechas negras) y positividad de las células para IgG4 (puntas de flecha).

‘el lector puede ver la figura a color en la version online’’.

realce levemente progresivo con el contraste (fig. 1). Ante
estos hallazgos se sospechd un origen linfoproliferativo o
neoplasico mesenquimatoso. No se demostré enfermedad
extratoracica.

La resonancia magnética (RM) de columna dorsal y lumbar
confirmo una masa heterogénea, de intensidad intermedia
en secuencias potenciadas en T1 y T2, sin infiltracion osea
(fig. 2). La tomografia por emision de positrones y tomo-
grafia computarizada (PET-TC) con 18F-fluorodesoxiglucosa
(18F-FDG) demostré una actividad hipermetabolica (SUV s
de 12,6) en la masa y en la crura diafragmatica derecha, lo
que confirmaba su invasion (fig. 2).

Tras varias biopsias inconcluyentes guiadas por TC y bron-
coscopia por obtener material insuficiente, se recurrié a la
biopsia con videotoracoscopia, con la que se obtuvo el diag-
nostico de mediastinitis crénica fibrosante con proporcion
de 1gG4/1gG > 40% (fig. 2). Actualmente, nuestra paciente
esta en tratamiento con glucocorticoides y rituximab, con
regresion parcial de la masa.

La mediastinitis fibrosante (MF) o esclerosante asociada
a IgG4 es un subtipo de MF difusa que, a su vez, perte-
nece a las MF idiopaticas’?. Se encuentra incluida en el
espectro de enfermedades por IgG4, caracterizadas por una
infiltracion linfoplasmocitaria con predominancia de células
plasmaticas 1gG4 positivas, acompanada de cierto grado de
fibrosis®.

Afecta predominantemente a hombres de mediana y
avanzada edad'. Tiene un caracter multisistémico, y puede
afectar potencialmente a cualquier 6rgano; los mas afecta-
dos son el pancreas, la via biliar y la aorta’2*.

Su manifestacion toracica mas frecuente son las adeno-
patias; la MF es menos comin“. Se puede acompafar de
nodulos o masas pulmonares, opacidades en vidrio deslus-
trado, afectacion intersticial o broncovascular, atelectasias
pulmonares o engrosamiento pleural>*>. Otra manifesta-
cién seria la tiroiditis de Riedel o una variante fibrosa de
la tiroiditis de Hashimoto®. Asocia en un 50% enfermedad
extratoracica®>.

Los sintomas de la MF, de existir, serian compresivos (tos,
disnea, hemoptisis, disfagia)’?“.

Su reconocimiento por imagen es complejo dada su
poca especificidad. En radiografias simples se suele obser-
var un ensanchamiento de las lineas mediastinicas?. En la
TC con contraste, técnica de eleccion, hay una infiltracion
mediastinica difusa por tejido de partes blandas con realce
variable y frecuente extension peribroncovascular. Pueden
asociarse alteraciones pulmonares o pleurales®. Si asocia
tiroiditis, se visualizarian areas hipodensas glandulares foca-
les o difusas®.

La RM es equivalente a la TC para identificar la extension
de la enfermedad, pero inferior para evaluar la via aérea.
El tejido muestra intensidad intermedia en T1, y variable
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en T2 y tras el contraste?. Estas enfermedades suelen ser
hiperintensas en difusion y mostrar un bajo CDA por su carac-
ter fibrotico?. La PET-TC no esta indicada sistematicamente,
dada su variable avidez por la FDG.

El diagnostico diferencial comprende la MF difusa
no asociada a IgG4, metastasis ganglionares de cance-
res esclerosantes, procesos linfoproliferativos, sarcomas y
hematopoyesis extramedular?.

Su diagnostico definitivo es un desafio; habitualmente
requiere biopsia’?. Se comenzara por biopsia guiada por
imagen, si la lesion es accesible, por su reconocida
eficacia’?. En ocasiones puede requerirse videotoracosco-
pia, mediastinoscopia o, incluso, toracotomia abierta?.

Esta entidad muestra una historia natural variable e
incierta’?. Es importante obtener un diagnostico precoz,
pues un retraso en su tratamiento se asocia con un pro-
nostico significativamente peor’“. Su tratamiento se basa
en glucocorticoides, aunque se esta investigando el papel
potencial del rituximab'?%>. El resto de procedimientos
quirdrgicos y no quirtrgicos se reserva para pacientes con
sintomas compresivos.

Elinterés del caso radica en el caracter inusual de la enti-
dad, en el mecanismo alin desconocido de este espectro de
enfermedades mediadas por 1gG4 y en lo extremadamente
complejo que resulta su diagndstico por imagen.
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