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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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idiopatica do mediastino é uma entidade extremamente
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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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