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CAS CLINIQUE 

SUMMARY 

Les principales étiologies du syndrome cave supérieur sont malignes en particulier le cancer broncho-pulmonaire. Cepend-
ant  La fibrose médiastinale reste  l’une  des principales causes bénignes de ce syndrome, elle peut être secondaire ou idi-
opathique.  

Les auteurs rapportent une nouvelle observation de fibrose médiastinale idiopathique  révélée par un syndrome cave supé-
rieur et associée à une fibrose rétropéritonéale.  
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The most common cause superior vena cava syndrome (SVCS) remains malignant disease, particularly lung cancer. How-
ever mediastinal fibrosis (MF) is one of the most common non-malignant causes of SVCS. MF disease may be secondary or 
idiopathic.  

The authors report the case of idiopathic mediastinal fibrosis revealing par superior vena cava syndrome, and associated 
with retroperitoneal fibrosis. 

RÉSUMÉ 

MOTS CLES:  Syndrome cave supérieur, fibrose médiastinale, idiopathique 
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INTRODUCTION 
 
La fibrose médiastinale ou médiastinite fibreuse est 
une affection rare, caractérisée par un développe-
ment chronique au niveau du tissu conjonctif mé-
diastinal d’une fibrose. Cette prolifération fibreuse 
aboutit lentement à la compression puis l’envahisse-
ment des organes médiastinaux. La fibrose médiasti-
nale  peut être d’origine secondaire en particulier 
post- infectieuse ; mais le plus souvent elle est idio-
pathique. Nous rapportons  une nouvelle observa-
tion de médiastinite fibreuse idiopathique révélée 
par un syndrome cave supérieur. 
 
 
OBSERVATION 
 
Patient âgée de 54 ans, tabagique à 25 paquets-année 
(PA), sans antécédents pathologiques notables, était 
hospitalisé au service pour une dyspnée d’effort évo-
luant depuis 6 mois évoluant dans un contexte de 
conservation de l’état général. L’examen physique 
révélait un syndrome cave supérieur avec  une circu-
lation veineuse collatérale abdominale (Figure 1).  
 
La gazométrie était normale et  le bilan biologique 
objectivait un syndrome inflammatoire (une CRP à 
75 mg/L) avec une créatinémie élevée à 180 µmol/L. 
La radiographie du thorax révélait un élargissement 
médiastinal supérieur.  
La tomodensitométrie (TDM) thoracique objectivait 
une masse tissulaire médiastinale engainant la tra-
chée  et les structures vasculaires médiastinales  no-
tamment, la veine cave supérieure (Figure 2). 
La fibroscopie bronchique visualisait un aspect de 
compression extrinsèque, la muqueuse bronchique 
était épaissie et hypervascularisée. L’étude anatomo-
pathologique des biopsies bronchiques avait conclu 
à une inflammation chronique non spécifique.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
FIGURE 1. L’image montrant une circulation collatérale  
veineuse thoracique et abdominale. 

 
 
 
 

 
 

FIGURE 2. TDM thoracique montrant une masse médias-
tinale engainant les structures médiastinales. 

FIGURE 3. TDM abdomino-pelvienne montrant  la dilata-
tion des cavités pyélocalicielles du rein  gauche  causée par  
fibrose rétro péritonéale. 

 
Une médiastinoscopie était pratiquée et révélait un 
processus fibreux engainant les différentes structures 
du médiastin. L’étude anatomopathologique  con-
cluait au diagnostic de fibrose médiastinale. L’      
examen des voies urinaires par échographie met en    
évidence une dilatation importante des cavités     
pyélocalicielles. La TDM abdomino-pelvienne avait 
confirmé  la dilatation des cavités pyélocalicielles  du 
rein  gauche et montrait une fibrose rétro péritonéale 
engainant aussi l’aorte et la veine cave inférieure. 
(Figure 3). L’enquête étiologique était négative: ab-
sence de cas similaire dans la famille, ni de prise mé-
dicamenteuse ou de radiothérapie.  
L’étude microbiologique des fragments de biopsie 
du processus était négative. Les bilans immunolo-
gique et thyroïdien étaient négatifs.  
Le diagnostic de médiastinite fibreuse idiopathique 
associé a une fibrose rétro péritonéale  a été retenu. 
Un traitement par prednisone (0,75 mg/kg avec dé-
gression progressive) et anticoagulant a été instauré. 
L’évolution était marquée par une  discrète améliora-
tion clinique et radiologique. 
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DISCUSSION 
 
La fibrose médiastinale décrite pour la première fois 
en 1855 par  Nathan Oulmont, est une affection rare 
résultant du dépôt et de la prolifération dense du 
tissu fibreux [1]. 
Ce processus fibrosant peut comprimer et envahir 
les structures médiastinales vitales telle la veine cave 
supérieur, l’œsophage, la trachée et les artères et 
veines pulmonaires.  
 
Le plus souvent elle est idiopathique comme c’est le 
cas de notre patient  idiopathique, après avoir élimi-
ner étiologies en particulier des infections chro-
niques d’origine mycosique,ou  tuberculeuse, et les 
causes non infectieuse non infectieuses notamment 
les maladies auto-immunes, la sarcoïdose, la silicose, 
la radiothérapie et certains médicaments 
(méthysergide, practolol) [2]. 
 
Chez notre patient, le caractère primitif de la fibrose 
médiastinale était retenu sur la négativité de l’en-
quête étiologique. Cette prolifération fibreuse n’était 
pas uniquement limitée au médiastin mais elle  était 
associée à une fibrose rétro péritonéale. La médiasti-
nite fibreuse idiopathique se caractérise sur le plan 
clinique, par une longue période de latence clinique, 
Les manifestations cliniques traduisent la compres-
sion des organes du médiastin.  
 
Le syndrome cave supérieur retrouvé dans 60 % des 
cas et il est souvent révélateur de la maladie [3] 
comme c’est le cas de notre patient.  
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L’imagerie permet une orientation diagnostique, 
Ainsi, la TDM thoracique visualise une masse plus 
ou moins volumineuse de densité hétérogène en pé-
riphérie associée parfois à des calcifications et per-
met de faire des ponctions biopsies scannoguidées. 
L’IRM permet également d’évaluer l’extension aux 
organes médiastinaux [4]. 
 
Le diagnostic de certitude est basé sur l’étude anato-
mopathologique du prélèvement biopsique, obtenu 
par soit  ponction sous scanner ou par biopsie chi-
rurgicale par médiastinoscopie. Elle montre une fi-
brose collagène sans nécrose ni anomalie vasculaire 
et éliminer les autres pathologies pouvant simuler 
une fibrose médiastinale notamment une hémopa-
thie, une amylose ou une pseudotumeur fibreuse [2]. 
 
Le traitement de la fibrose médiastinale idiopathique 
reste un challenge, est basé essentiellement  sur la 
prescription d’une  corticothérapie prolongée, qui  
semblerait apporter un bénéfice [5]. La chirurgie est 
souvent requise pour  le diagnostic de la fibrose mé-
diastinale, cependant elle  ne semble pas d’apporter 
de bénéfice réel dans  son  traitement en dehors de la 
pose de prothèse artérielle ou veineuse [1,6].  
 
 
CONCLUSION 
 
La médiastinite fibrosante idiopathique  est une 
cause bénigne du syndrome, malgré sa rareté elle  
doit être évoquée  devant toute masse médiastinale 
d’étiologie inconnue. 
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