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Sindrome de vena cava superior
asociado a neoplasia. Consideraciones
multidisciplinarias y tfratamiento

Otoniel Lopez-Riverol,*** Christian Patricio Camacho-Limas,** Raquel Gerson-Cwilich**

RESUMEN

El sindrome de vena cava superior (SVCS) se presenta por una obstruccién de la vena cava superior que provoca un in-
cremento de la presion venosa en vasos sanguineos colaterales y conforme esta obstruccién avanza, se desarrolla un flujo
sanguineo colateral. Las neoplasias ocasionan cerca de 90% de los casos. Se recomienda realizar una historia clinica con
atencion en antecedentes de procedimientos invasivos, neoplasia y en la duracién de los sintomas. La presentacion clinica
va a depender de la evolucién de la neoplasia subyacente y por lo general encontramos edema de cara, cuello, térax,
extremidades superiores y red venosa colateral, seguido de disnea. El tratamiento y pronéstico depende de la histologia,
etapificacién y tratamientos previos. En esta revision nos enfocaremos en la etiologfa, fisiopatogenia, diagndstico y trata-
miento del SVCS asociado a neoplasia.
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ABSTRACT

Superior vena cava syndrome (SVCS) is due to an obstruction of the superior vena cava that causes an increase in venous
pressure in collateral blood vessels and as this obstruction progresses, collateral blood flow develops. Neoplasms cause
about 90% of cases. It is recommended to carry out a clinical history with attention in antecedents of invasive procedures,
neoplasia and in the duration of the symptoms. The clinical presentation will depend on the evolution of the underlying
neoplasia and usually found edema of the face, neck, thorax, upper extremities and vessel venous collateral, followed by
dyspnea. Treatment and prognosis depends on histology, staging and previous treatments. In this review, we will focus on

the etiology, pathophysiology, diagnosis and treatment of SVCS associated with neoplasia.
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INTRODUCCION

William Hunter describié por primera vez en 1757
el sindrome de vena cava superior (SVCS) asociado a un
aneurisma sacular aértico, posteriormente en diferentes
revisiones se documenté que las neoplasias ocasionan
hasta 90% de los casos. En 2007 se report6 en Estados
Unidos una incidencia de alrededor de 15,000 casos
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anuales; por esta razén se han realizado diferentes
estudios para determinar el manejo adecuado de esta
entidad, dentro de éstos se incluyen la radioterapia,
quimioterapia, uso de esteroides y colocacién de prétesis
endovascular; sin embargo, la evidencia recomienda la
toma de una biopsia que permita determinar el tumor
primario y se proceda a una intervencion terapéutica
especifica para el tratamiento oportuno de esta entidad
que se considera como una emergencia oncoldgica.

ANATOMIA Y FISIOLOGIA

La vena cava superior (VCS) se sitla Iigeramente a
la derecha de la linea media y atraviesa el mediastino
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superior y medio, es el mayor drenaje venoso de la
cabeza, brazos y tronco superior. La pared de la VCS es
delgada y se abre con una presion venosa relativamente
baja, ademas transporta un tercio del retorno venoso
al corazon. El sindrome de vena cava superior (SVCS) se
presenta cuando existe una compresién por una masa
adyacente en el mediastino medio y anterior, bronquio
superior derecho y conglomerado ganglionar precarinal
o paratraqueal derecho. La fisiopatologia se caracteriza
por obstrucciéon de la VCS que ocasiona un incremento
de la presién venosa en vasos colaterales y conforme
esta obstruccion avanza, se desarrolla un flujo sanguineo
colateral principalmente localizado en la vena 4cigos,
hemidcigos, intercostal, mediastinal, paravertebral, téraco-
epigastrica, mamaria interna, téraco-acromioclavicular
y venas de la pared anterior del térax.? Por lo regular se
requieren varias semanas para desarrollar una red venosa
colateral lo suficientemente grande para distribuir el flujo
sanguineo, lo que ocasiona que los pacientes se mantengan
asintomaticos; no obstante, conforme incrementa la
compresién pueden desarrollar diferentes signos y sintomas,
aunque la muerte por este sindrome es poco frecuente.

ETIOLOGIA

Las causas del SVCS se dividen en benignas y malignas,
asi tenemos entre las benignas la trombosis asociada
a dispositivos intravasculares que es la causa principal
y se presenta hasta en 28% de los casos,® otros menos
frecuentes son los procesos inflamatorios, derrame pleural,
tromboembolia pulmonar,* tuberculosis y aneurismas
adrticos asociados a sifilis terciaria (Cuadro 1). Actualmente
las neoplasias provocan cerca de 90% de todos los SVCS,>
entre las principales se encuentra el cancer de pulmén
de células no pequenas, seguido de céncer de pulmoén
de células pequenas,’ linfoma,® tumores germinales,?
timoma, sarcomas y cancer de eséfago alrededor de 2%

Cuadro 1. Etiologia benigna del sindrome de vena cava
superior.

Etiologia benigna Prevalencia (%)

Catéter Port-a-Cath 16
Catéter Mahurkar 5
Mediastinitis fibrosante 2-9
Tromboembolia pulmonar 1-5
Aneurismas aérticos asociados a 1

sifilis terciaria

(Cuadro 2); otros con menor frecuencia son el cancer
de mama, cancer de colon metastasico, cancer renal
o urotelial metastdsico,” cancer de péncreas, leucemia
mielomonocitica aguda, cancer de tiroides, mesotelioma
y tumores pediatricos.

CUADRO CLINICO

En cuanto a los signos y sintomas de presentacién
asociados a SVCS se encuentran la inflamacién del cuello
(100%), seguido de disnea (54-83%), edema del tronco
y extremidades superiores (38-75%),> edema de la cara
(48-82%),8 dolor toracico (15%), tos (22-58%), dilatacion
de venas colaterales del térax (38%),” pérdida de peso
(10-31%), ingurgitacién yugular (27%), paralisis del nervio
frénico (16.2%), plétora (13%), disfagia (10-13%); otros
menos frecuentes: disfonia, cefalea, confusion, mareo,
diaforesis nocturna, hipoxia, hiponatremia, sincope y
sindrome de Horner.10

Los sintomas asociados a edema cerebral son la
cefalea, confusién, mareo, aturdimiento y cambios en el
estado mental.!’

CLASIFICACION

La severidad de los sintomas es importante para
determinar el tipo de intervencion terapéutica, por lo
que existen diferentes escalas para graduar la gravedad
y tratar el SVCS; Lonardi y cols. propusieron en 2002
un esquema para determinar el riesgo de este sindrome
de acuerdo con la sintomatologia que incluye el grado
de edema cerebral, edema laringeo y compromiso he-
modindmico (grado 0-4);" Yuy cols. sugirieron en 2008
un algoritmo de tratamiento acorde a la presencia de
sintomas, estado funcional e histologia del tumor'?y otra

Cuadro 2. Etiologia maligna del sindrome de vena cava
superior.

Etiologia maligna Prevalencia (%)

Cancer de pulmén de células no 22-57
pequenas

Céncer de pulmén de células 10-39
pequenas

Linfoma 1-27
Tumores germinales 2-6
Timoma 1-3
Sarcomas 2
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opcion es la escala de Kishi que permite determinar qué
pacientes se benefician de la colocacién de una protesis
endovascular."3

DIAGNOSTICO

La historia clinica y el examen fisico con atencién en
la duracién de los sintomas, los antecedentes de proce-
dimientos invasivos y la neoplasia permiten descartar
patologfas que simulan un SVCS como la insuficiencia car-
diaca congestiva y el sindrome de Cushing.™ Los estudios
de imagen nos orientan hacia el diagnéstico, alrededor
de 84% de los pacientes con este sindrome tienen una
radiografia de térax anormal, en 64% se observa ensan-
chamiento del mediastino superior y derrame pleural en
26%."> La imagen por tomografia axial computarizada
(TAC) y resonancia magnética nuclear (RMN) de térax
permiten determinar el tamano del tumor, sitio de obs-
truccién y la red venosa colateral previo al desarrollo de
sintomas, con una sensibilidad de 96% y especificidad de
92%,'® ademas permite diferenciar las caracteristicas de la
obstruccién en preparacion para la colocaciéon de proétesis.
Para los pacientes que no toleran la RMN, la venografia-
TAC puede ser (til, las complicaciones son raras, entre ellas
el sangrado del sitio de puncién (14%) y disnea transitoria
(0.5 %). La venografia con resonancia magnética nuclear
con contraste tiene una sensibilidad y especificidad de
100% para detectar anormalidades venosas centrales.'” La
cavografia de la vena superior se considera el estandarte
en la detecciéon de obstruccion trombatica en la VCS, este
estudio es superior a la TAC convencional para visualizar
la red venosa colateral, la extension del trombo dentro
del vaso y el grado de obstruccion;'® sin embargo, no
hay que descartar otras causas de obstruccién diferente
a la trombosis.

Diversos estudios revelaron que alrededor de 59% de
los pacientes con SVCS no tienen diagnéstico previo de
neoplasia, en consecuencia es necesario la toma de una
biopsia, ésta puede realizarse guiada por imagen o con
procedimientos invasivos como la broncoscopia, medias-
tinoscopia, toracoscopia y EBUS-TBNA (endobronchial
ultrasound-guided transbronchial needle aspiration)'8 para
determinar el tumor primario, extension y etapificacion,
debido a que el tratamiento de este sindrome esta deter-
minado por la enfermedad subyacente.

TRATAMIENTO

La meta del tratamiento es aliviar los sintomas y
manejar la causa subyacente que pone en riesgo la vida

2]
=
=
c
=
]
S
>

.

Lépez-Riverol O y cols. Sindrome de vena cava superior.

del paciente. El edema laringeo o cerebral se presenta
en menos de 5% de los pacientes y requiere un manejo
oportuno por el incremento en la morbilidad y mortali-
dad, por lo que el tratamiento empirico con radioterapia,
protesis o quimioterapia es fundamental, previo a contar
con resultado de la biopsia.

El tratamiento incluye medidas para reducir la pre-
sion hidrostatica en la mitad superior del cuerpo; existen
diferentes alternativas para la paliacion de los sintomas,
entre ellas la elevacién de la cabeza, la posicion de Fowler,
restriccion de liquidos, uso de diuréticos y oxigeno suple-
mentario.! La radioterapia, quimioterapia y esteroides son
una opcion rapida y eficaz para disminuir los sintomas a
largo plazo, esta mejoria se presenta de tres a nueve dias
posteriores al inicio del tratamiento,'® en comparacién con
la colocacién de una prétesis percutanea cuya mejoria se
presenta de cero a 72 horas posterior al procedimiento,?°
aun cuando la modalidad del tratamiento se basa en la
presentacion individual de cada caso.

En cuanto al tratamiento con radioterapia, el linfoma
es una neoplasia considerada radiosensible, existen otras
como el cancer renal con menor grado de respuesta.
El cancer de pulmon es la principal causa de SVCS y la
radioterapia es parte fundamental del tratamiento defini-
tivo o paliativo; no obstante, no resuelve por completo
la obstruccién. En la revision de Ahmann la venografia
postradioterapia revel6 que el flujo normal de la VCS se
reestablecié en 11.1% de los pacientes y el analisis post
mortem demostré obstruccion parcial o completa del
SVCS en 24.2% de los pacientes, el indice de respuesta
clinica fue de 50 a 70%;'° Sin embargo, la disminucion
del tumor después del tratamiento resulta en un incre-
mento de circulacién colateral y existe una discrepancia
entre mejorfa de sintomas y la permeabilidad después
de radioterapia. La disfagia es la principal complicacion
y se presenta en 26% de los pacientes. Un meta-analisis
publicado en 2001 report6 que pacientes con cancer de
pulmén de células pequenas (CPCP) tuvieron un indice de
respuesta completa basado en la mejoria de los sintomas
de 77.6% con radioterapia, en comparacién con 83.3%
cuando se les administr6 concomitante con quimiotera-
pia.2" El empleo temprano de estos tratamientos a nivel
del mediastino es muy efectiva en la enfermedad inicial,
persistente o recurrente.?? En cancer de pulmén de célu-
las no pequefias (CPCNP) sucedi6 lo contrario, el indice
de respuesta fue 63% con radioterapia versus 31.3% con
tratamiento concomitante y 19% de los pacientes tratados
mostraron recurrencia del SVCS.2% No hay estudios alea-
torizados que comparen los distintos esquemas de frac-
cionamiento en radioterapia y la evidencia en los estudios
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retrospectivos es limitada. Algunos estudios sobre CPCP
han demostrado que el régimen de hipofraccionamiento
es similar en resultados y perfil de toxicidad al tratamiento
convencional fraccionado.?* La radioterapia estereotdxica
produce altos indices de control local del tumor en neo-
plasias de pulmén,?> aunque no hay estudios que avalen el
empleo de estas modalidades de radioterapia en pacientes
con SVCS. Cabe recordar que el SVCS es una emergencia
oncoldgica y recibir tratamiento diario por tres a cuatro
semanas puede ser molesto y poco practico, por lo que
debe estudiarse un esquema de fraccionamiento corto,
lo ideal es tener un diagnéstico histolégico confirmatorio
del origen de la neoplasia para determinar el mejor tra-
tamiento para la enfermedad de base.

El empleo de quimioterapia en el manejo del SVCS
estd determinado por el tipo de tumor primario, algunos
de éstos tienen mayor sensibilidad como CPCP linfoma
no Hodgkin y tumores germinales. Chan y cols. reportaron
76 pacientes con CPCP y SVCS manejados con quimiote-
rapia, 93% de los casos tuvieron mejoria significativa en
el alivio de sintomas al momento de la presentacién y en
la recurrencia o persistencia.??

En el meta-andlisis de Rowell and Gleeson en 2001
se observé que pacientes con SVCS tratados con quimio-
terapia el tiempo de alivio de sintomas oscila entre una
y dos semanas.?? Varios estudios han evaluado el uso de
quimioterapia para el tratamiento de SVCS con resulta-
dos diversos. No hay estudios que evalten la eficacia y
tolerabilidad de la terapia blanco sola o en combinacién
con quimioterapia o radioterapia.

Otra modalidad de tratamiento son los esteroides
que pueden ser efectivos en algunas neoplasias tales
como linfoma o timoma; no obstante, no existe ningtn
estudio aleatorizado que haya demostrado mejorar los
sintomas a largo plazo y su uso queda confinado como
tratamiento profilactico contra el edema que ocasiona
la radioterapia. No deben utilizarse como tratamiento
primario del SVCS.2

Una opcién mas de tratamiento es la colocacion de
una prétesis en la VCS, la primera colocacién fue en 1986,

Cuadro 3. Comparacién de modalidades de tratamiento.

a la fecha este tipo de procedimiento es seguro y efectivo
en el alivio de sintomas, entre 97 y 99% de pacientes
experimentan un alivio postoperatorio inmediato, en pa-
cientes con adenopatias mediastinales o tumor primario
pulmonar el indice de sobrevida global a seis meses fue de
40 a 54% y a 12 meses fue de 19 a 34% respectivamen-
te.2¢ El estudio de Gwon y cols. revel6 que la colocacion
de proétesis alivia los sintomas entre uno a cinco dias y
que la prétesis recubierta ofrece mayor permeabilidad
que la no recubierta, con un indice de permeabilidad a
12 meses de 94 vs. 48%.%” En un meta-andlisis publicado
en 2014 se observé que la colocacién de una protesis en
la VCS tiene un indice de permeabilidad de 64 a 95%,
indice de permeabilidad secundaria de 93 a 100%, indice
de recurrencia de 0 a 40%, indice de complicacién de
0 a 25% e indice de mortalidad de 3 a 4%.%% En México
existe un reporte de caso de un paciente con cancer
gastrico con SVCS que se manejé de forma exitosa con
la colocacion de un filtro de Greenfield en la vena cava
superior.2? En el cuadro 3 se presenta una comparacion
de las tres principales opciones terapéuticas utilizadas en
el manejo del SVCS.

Las complicaciones se presentan entre 4 y 28%, en-
tre las principales estan el hematoma, infeccién local en
el sitio de puncioén, reoclusion de la prétesis, sangrado,
edema pulmonar, incluso condiciones fatales como tam-
ponade cardiaco, tromboembolia pulmonar, migracién
de la prétesis hacia las camaras derechas del corazén o
vasculatura pulmonar. Debe tenerse cuidado en pacien-
tes con mala funcién cardiaca, ya que existe el riesgo de
edema pulmonar o insuficiencia cardiaca.

No hay estudios aleatorizados que comparen el bene-
ficio en alivio de sintomas entre la colocacién de prétesis,
radioterapia y quimioterapia.

PRONOSTICO

Los resultados dependen de la etiologia que condiciona
el SVCS; asi tenemos que en el CPCP la quimioterapia y/o
radioterapia mejoran en 77% el SVCS, aun cuando 17%

Tiempo para alivio
de sintomas

% Probabilidad de
alivio de sintomas

Opcién de combinacién Mortalidad asociada
terapéutica al tratamiento

Terapia de radiacién 3-30 dias
Quimioterapia 7-14 dias
Colocacién de protesis vascular 0-3 dias

56-96 Si Bajo
59-77 Si Bajo
80-95 Si 3-4%
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de estos pacientes presentan recurrencia del sindrome;23
en CPCNP la mejoria es cerca de 60% y la recurrencia del
sindrome en 19%. La colocacién de una prétesis vascular
alivia el SVCS en 95% con un indice de permeabilidad a
largo plazo de 92%, se asocia al incremento de la morbilidad
si se administra en conjunto con anticoagulantes.® La
mediana de sobrevida de los pacientes con SVCS oscila
entre 1.5 y 10 meses, la sobrevida global a un afio es de
24% vy a los cinco afos disminuye a 9%; sin embargo,
existen diversos reportes con sobrevida mayor de cinco
anos después del tratamiento del SVCS.213031 Parece no
existir diferencia en la sobrevida cuando se compara con
los pacientes que tienen el mismo tipo tumoral y etapa
clinica sin presentar SVCS.

CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

El sindrome de vena cava superior provoca un malestar
significativo en los pacientes, en general anuncia una
condicién subyacente grave y requiere una intervencion
adecuada y conveniente con el apoyo de un equipo
multidisciplinario.

La colocacion de una prétesis endovascular percutanea
puede proporcionar un rapido alivio de los sintomas, tiene
el beneficio adicional de no alterar el tejido local, permite
la toma de biopsia y un diagnéstico histolégico definitivo,
tanto la quimioterapia como la radioterapia pueden aliviar
los sintomas y a la vez abordar la enfermedad sistémica.

Las indicaciones para el tratamiento inmediato e incluso
el manejo médico en unidad de terapia intermedia o
intensiva incluyen edema laringeo y edema cerebral, en estos
casos la colocacion de una prétesis endovascular seguida
de la radioterapia tienen el papel terapéutico prioritario,
asi como la combinacién con esteroides para prevenir el
edema; no obstante, la realizacion de estos procedimientos
no debe contraindicar o retrasar la toma de biopsia, ya que
el diagnostico histolégico permite determinar con mayor
especificidad el tratamiento oncolégico y esto a su vez
impacta en la sobrevida de los pacientes.
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