Mediastinalni fibroza

Mediastinalni fibréza (idiopatickd mediastinalni fibréza) je neznamé etiologie, jejim podkladem je sklerotizace mediastinalni vazivové tkané. Jedna se o vzacné onemocnéni, obvykle
postihuje dospélé stiedniho a vyssiho véku, objevit se ale mdze kdykoliv. Postizeni obou pohlavi je zhruba stejné ¢asté.

Plvod

Sama existence idiopatické mediastinaini fibrézy byla v minulosti sporna. Predpokladalo se, Ze jde o sekundarni stav, napr. pri tuberkuldzni mediastinaini lymfadenitidé, syfilickych zménach,
po iradiaci nebo pri podobnych stavech. Dalsim predpokladem bylo, ze se jedna o vzacnou komplikaci histiocytézy. Dnes se predpokladd, ze alespon v nékterych pripadech jde o organové
specifickou manifestaci IgG4 asociované nemoci. Onemocnéni je ¢asto spojeno s dalsimi chronickymi idiopatickymi sklerotizujicimi chorobami.

Klinické projevy

Typickym klinickym projevem je nahly vznik symptom& z pIného zdravi. Projevy byvaji zpo¢atku mirné a mohou byt i intermitentni. B&zné se prvné objevuji otoky hornich konéetin a tvare,
zejména po ranu. Pozdéji dochazi k manifestaci syndromu horni duté Zily. Napadnym projevem je popelava tvar, krk i paze nemocného, méze dochazet k sufuzim spojivek, zavratim, tinitu,
bolestem hlavy, epistaxi, hemoptyze, pocitdim tlaku v hlavé a k nesnasenlivosti pfeplnénych mist. Projevy se zhor3uji kaslem, ohyb&nim se, ndmahou nebo cvi¢enim. Po 6-9 mésicich se
obvykle dostavuje vyrazné zlepseni, ovéem nedochdzi k pInému Ustupu symptom{. Za toto zlepseni je nejspis alespon ¢aste¢né odpovédny vyvoj kolateralniho cévniho recisté. Onemocnéni
neni samo o sobé bolestivé.

Byla popséna i dalsi mozna postizeni mediastinalnich organ(, kterd se samoziejmé lisi spektrem projev(: komprese aorty, obstrukce plicnich tepen s rozvojem cor pulmonale, stenéza
plicnich Zil, perikarditida, obstrukce trachey s projevy pripominajicimi astma, stenéza jicnu a obstrukce koronérnich tepen.

Diagnéza

Biochemické a serologické vysetreni je obvykle bez patrnych abnormalit. Bronchoskopické a esofageoskopické vysetreni obvykle nezachycuje patologii. Na rentgenovém snimku hrudniku
nemusi byt zachycena zadna patologie, mlize v3ak byt patrné rozsifeni mediastina. Vlastni diagnéza je obvykle postavena na pfitomnosti syndromu horni duté Zily a absenci klinicky a
radiologicky prokazatelné priciny.

Makroskopicky vypada sklerotické postizeni jako tuhé, bilé aZ Sedobilé loZisko. Velikost a tvar kolisaji od ovoidniho Gtvaru s primérem jen nékolik centimetr(, nékdy dokonce zfetelné
ohrani¢eného, az po pomérné rozsahlou "livancovitou" strukturu. Mize zasahovat okolni organy, ale neprordsta.

Histologicky Ize zachytit akutni i chronické zanétlivé zmény se zretelnou fibroprodukci. Akutni zmény predstavuji hojné mnozstvi zanétlivych bunék rozptylenych mezi vazivovymi vlakny.

Chronické zmény predstavuji vazivové stroma relativné malo vaskularni a malo bunécnaté. Prozatim jen v jednotlivych case reportech je popisovana pritomnost vétsiho poctu IgG4
pozitivnich plazmatickych bunék v 1ézi.

Terapie
Terapie spociva predevsim ve vylouceni pfipadné vyvolavajici malignity nebo infekce, vysazeni 1ékd, které mohou mit mediastinalni fibrézu jako potencialni nezadouci ucinek, a
ale napr. Barrett (1958) k chirurgické terapii poznamenava, ze neprinasi nic nez perioperacni mortalitu.

Dlouhodobé sledovani pacientd je nezbytné, relaps byl pozorovan v intervalu od 3 mésic(l az po 10 let. Onemocnéni samo o sobé nepfedstavuje vyrazné riziko zkraceni Zivota. Zivot
ohrozujici komplikaci mize byt trombdza horni duté zily.
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