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Sindrome de la vena cava superior: diagndstico y

tratamiento

Superior vena cava syndrome: Diagnosis and treatment.

Baltazar Pech-Alonso,*? Pedro Arredondo-Ruiz,® Luis Mario Gonzéalez-Galvan,? Cruzilet Fermin-Hernandez*

Resumen

El sindrome de la vena cava superior es un conjunto de signos y sintomas desen-
cadenados por la obstruccién de la vena cava superior. Los tumores intratoracicos
malignos son la principal causa. Sin embargo, en las dltimas décadas se han descrito
causas benignas, como la trombosis asociada con la colocacién de accesos venosos.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de la vena cava superior; obstruccién de la vena cava
superior; tumores malignos; trombosis.

Abstract

Superior vena cava syndrome is a set of signs and symptoms due to superior vena
cava obstruction. Intratoracic malignant tumors are the main cause. However, in last
decades benign causes such as thrombosis related to venous access colocation have
been described.

KEYWORDS: Superior vena cava syndrome; Superior vena cava obstruction; Malignant
tumors; Thrombosis.
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ANTECEDENTES

El sindrome de la vena cava superior es una
entidad poco frecuente que se caracteriza clini-
camente por edema en pelerina, distensién de
las venas del cuello y facies abotagadas debido
a la disminucién del retorno venoso proveniente
de la cabeza, el cuello y los miembros superiores
hacia la auricula derecha del corazén, a conse-
cuencia de la obstruccion total o parcial de la
vena cava superior.’

Anatomia y circulacion colateral

El sistema de drenaje venoso central es un
conjunto simple de venas que se desarrolla em-
briolégicamente en las primeras ocho semanas
de gestacion. Su principal funcién es mantener
en equilibrio el volumen sanguineo procedente
de la circulacién sistémica hacia las cavidades
derechas del corazon (Figura 1).2

La auricula derecha recibe la sangre proveniente
de la mitad inferior de la economia a través de
la vena cava inferior y de la vena cava superior
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Figura 1. Sistema venoso toracoabdominal y sus venas
colaterales.
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recibe la sangre de las estructuras anatémicas
superiores al diafragma. La vena cava superior
se forma por la unién de las venas braquiocefa-
licas (derecha e izquierda), en el borde inferior
del primer cartilago costal derecho. Su longitud
aproximada es de 7 cm hasta desembocar en la
auricula derecha, en el borde superior del tercer
cartilago costal derecho. La vena cava superior se
encuentra a la derecha de la porcién superior del
mediastino; en su cara lateral se relaciona con el
nervio frénico y en la cara medial con el tronco
braquiocefélico arterial y la aorta ascendente
(Figuras 2y 3).2

El sistema venoso toracico se forma a partir de
una red de venas principales y sus colaterales.
Una de las principales es la vena acigos, que
desemboca en la pared posterolateral derecha de
la vena cava superior, inmediatamente después
de rodear al bronquio principal derecho y justo
antes de la fusién de la vena cava superior a la
auricula derecha. La funcién de la vena 4cigos
es drenar la sangre proveniente de las venas
intercostales derechas y la hemiacigos hacia la
vena cava superior (Figuras 1y 3).>?

La gravedad del sindrome de la vena cava supe-
rior depende de la evolucién, grado y nivel de la
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Figura 2. Vena cava superior y sus principales rela-
ciones anatémicas.
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Figura 3. Vista lateral de las principales relaciones
anatémicas de la vena cava superior.

obstruccion, asi como de la cantidad de venas
colaterales implicadas. Estas Gltimas permiten
aumentar su capacidad por redistribucion del
flujo logrando disminuir la intensidad de los
sintomas. El deterioro neurolégico por edema
cerebral y de la via aérea sobrevienen cuando
este mecanismo compensador resulta insuficien-
te (Figura 4).*

Epidemiologia

El sindrome de la vena cava superior es una
urgencia oncolégica que requiere diagnésti-
co y tratamiento oportunos para disminuir la
mortalidad y mejorar la calidad de vida a corto
plazo.> Sus principales causas son oncolégicas,
afecta aproximadamente a 4% de los pacientes
con cancer pulmonar y de éstos ocurre con mas
frecuencia en el subtipo histolégico de células
pequenas en hasta 10% de los casos.®” En Mé-
xico, en un estudio descriptivo realizado por
Ibarra y colaboradores® en 458 pacientes con
tumores de mediastino, 84 (18.3%) pacientes
tuvieron sindrome de la vena cava superior y en
80 de éstos la causa del sindrome fue un tumor
maligno. Un estudio por publicar realizado por
el autor reporté que los tumores intratoracicos

C
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malignos siguen siendo la principal causa del
sindrome de la vena cava superior y que su
presencia se traduce en mayor gravedad y mor-
talidad a corto plazo.

Causa y fisiopatologia

La primera descripcién del sindrome de la vena
cava superior la realizé William Hunteren 1757.
Sin embargo, en 1837 William Stokes describio
de forma detallada las manifestaciones clinicas
en un paciente con cancer pulmonar que pade-
ci6 “parestesias en el lado derecho del térax y
en el hombro”, ademds de sintomas como: tos,
disnea, edema facial, disfonia, disfagia, disten-
sién de la vena yugular externa, etc.’

Para fines practicos, las causas que condicionan
obstruccién de la vena cava superior y por con-
siguiente el sindrome de la vena cava superior,
se clasifican en benignas y malignas (Cuadro 1).
Las causas se han modificado con el paso del
tiempo y las causas benignas tienden al incre-
mento. Hace algunas décadas, las infecciones
por sifilis, tuberculosis e histoplasmosis eran la
mayor causa de los casos del sindrome de la
vena cava superior. A inicios de la administra-
cién de los antimicrobianos estas enfermedades
dejaron de formar parte de las principales cau-
sas benignas.' La trombosis concomitante con
lesién vascular iatrégena durante la colocacion
de accesos vasculares se asocia, incluso, en
71% de las obstrucciones benignas de la vena
cava superior (Figura 5); en segundo lugar, se
encuentra la fibrosis de mediastino secundaria
a infecciones y radioterapia."

Hoy dia, los tumores malignos, como el cancer
pulmonary el linfoma, son la principal causa del
sindrome de la vena cava superior hasta en 90%
de los casos. El primero es responsable de mas
de 75% de las obstrucciones.®'" Esta condicién
agregada al diagnéstico oncolégico disminuye
considerablemente la expectativa de vida de
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Figura 4. Principales vias de derivacién del sistema venoso toracoabdominal. Las lineas continuas representan
vias que se abren cuando existe obstruccion de la vena cava superior.

Modificada de la referencia 9.

Cuadro 1. Principales causas malignas del sindrome de la
vena cava superior

. Proporcion,
Tipo de tumor % (intervalo)

Cancer pulmonar de células no pequefias 50 (43-59)
Cancer pulmonar de células pequefias 22 (7-39)
Linfoma 12 (1-25)
Cancer metastasico 9 (1-15)
Cancer de células germinales 3 (0-6)
Timoma 2 (0-4)
Mesotelioma 1(0-1)
Otros tipos de cancer 1(0-2)

Modificado de la referencia 1.

los pacientes y hace necesaria la intervencion
inmediata por personal capacitado en cuidados
paliativos, como se comentard posteriormente
en el apartado de tratamiento.”

El incremento en la presion de la vena cava
superior por la obstruccion es la principal expli-
cacion fisiopatolégica del sindrome. Esto genera
disminucién del retorno venoso proveniente de
la mitad superior del cuerpo hacia la auricula
derecha. La estasis generada por este mecanismo
promueve dilatacion venosa y extravasacion de
liquido al tercer espacio, lo que condiciona los
signos y sintomas caracteristicos del sindrome
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Figura 5. Paciente de 49 anos con sindrome de la
vena cava superior benigno por aneurisma de vena
subclavia derecha secundario a colocacién de catéter
(Mahurkar®) de hemodialisis. A. Radiografia de térax
con ensanchamiento de mediastino (chevrones) y bo-
rramiento de la linea paratraqueal derecha (asterisco).
B y D. Aneurisma contenido que comprime la via
aérea y las estructuras vasculares adyacentes. C. Com-
presion casi total de la vena cava superior (flecha).

de la vena cava superior, como el edema en las
extremidades superiores, la cara, el cuelloy la
cabeza.

Cuadro clinico y diagnostico

La valoracién clinica minuciosa permite esta-
blecer el diagndstico con bastante precision.
Los exdmenes de laboratorio y gabinete estan
orientados a detectar la causa y clasificar el
grado de obstruccion (Cuadro 2). Sospechar la
existencia de un tumor toracico maligno debe
ser el punto de partida para iniciar el estudio del
paciente cuando el sindrome de la vena cava
superior es la primera manifestacién clinica.'
De particular importancia es la investigacion
del habito tabaquico y exposicién laboral a car-
cinégenos inhalados.® La triada clinica cldsica
incluye distensién de venas yugulares externas,
edema en pelerina y facies abotagada, que son

C
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Cuadro 2. Principales signos y sintomas en pacientes con
sindrome de la vena cava superior

Incidencia
estimada,
% (intervalo)

Escenario
critico

Signos y sintomas

Hemodinamico

Edema facial 82 (60-100) Afectacion
hemodindmica
Edema de brazos 46 (14-75)
Distension de las venas 63 (27-86)
del cuello
Distension de las venas 53 (38-67)
del térax
Plétora facial 20 (13-23)
Sintomas visuales 2 (SD)
Hipotension SD
Respiratorio
Disnea 54 (23-74) Edema larin-
geo (estridor
importante)
Tos 54 (38-70)
Disfonia 17 (SD)
Estridor 4 (SD)
Neurolégicos
Sincope 10 (8-13) Edema
cerebral
Cefalea 9 (6-11)
Mareo 6 (2-10)
Confusion, obnubila- 6 (SD)
cién y apoplejia
Otros
Disfagia SD
Cianosis SD

SD: sin datos disponibles.
Modificado de la referencia 1.

datos clinicos inequivocos de la existencia del
sindrome de la vena cava superior en cerca del
100% de los casos.

Los examenes paraclinicos de rutina orientan
acerca de alteraciones en las lineas celulares
hematolégicas. Los marcadores tumorales y
genéticos' se solicitan como apoyo diagnostico
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cuando se sospechan causas especificas. Estos
examenes son la base para realizar otros proce-
dimientos necesarios como parte del protocolo.

La radiografia de térax (Figura 6) es el estudio
de imagen inicial y es primordial para decidir
el siguiente paso.™ La inyeccion de medio de
contraste para observar la vena cava (cavogra-
fia) es el patron de referencia para confirmar el
grado y nivel de la obstruccién.* A partir de los
estudios de tomografia con medio de contraste,
la cavografia practicamente no se realiza en
la actualidad; sin embargo, es indiscutible su
utilidad practica para valorar la colocacién de
endoprotesis.’

La tomografia de térax convencional con con-
traste o multicorte*'® es hoy dia el estudio de

2018 mayo-junio;34(3)

eleccion y el mas utilizado, porque ademas de
confirmar el diagndstico, permite valorar el nivel
y la gravedad de la obstruccion. El patron de ve-
nas colaterales por tomografia axial computada
contrastada de térax (Figura 7) es un referente
importante para el diagnéstico de sindrome de
la vena cava superior con sensibilidad y especi-
ficidad de 96 y 92%, respectivamente.'”'® Otras
ventajas de la tomografia son determinar el sitio
mas seguro y adecuado para la toma de biopsia,
realizar el plan quirdrgico y el marcaje del area
para radioterapia.

La resonancia magnética debe considerarse en
pacientes alérgicos al medio de contraste, en-
fermedad renal y en quienes tengan restriccion
a la exposicion a radiacion ionizante. La prin-
cipal utilidad de la resonancia magnética en el

Figura 6. Radiografia simple de térax de un paciente
masculino de 81 afios de edad con diagnéstico de
cancer pulmonar de células pequenas en la que se
observa ensanchamiento del mediastino (cabezas
de flecha), compresién de la via aérea (chevrones) y
nédulo pulmonar metastasico derecho (flecha).

Figura 7. Tomografia de térax contrastada de una pa-
ciente de 62 afios de edad con timoma epitelioide. Ay
B. Compresion casi total de la vena cava superior por
arriba de la vena dcigos (flecha). C. Venas colaterales
dilatadas en térax. D. Reconstruccion tridimensional
con multiples venas toracicas colaterales.
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mediastino es que permite discriminar de mejor
manera las estructuras anatémicas afectadas por
el tumor.

La confirmacion de la estirpe histolégica es
muy necesaria para el tratamiento definitivo
del sindrome de la vena cava superior de causa
neoplasica. Se han descrito varias técnicas qui-
rirgicas para obtener una biopsia y asi agilizar
el diagnostico.?*?? La mediastinoscopia con toma
de biopsia es el estudio de eleccién porque per-
mite el abordaje de estructuras paratraqueales;
sin embargo, la puncién transbronquial guiada
por ultrasonido es un procedimiento seguro y
efectivo para establecer el diagnéstico de sindro-
me de la vena cava superior. Ademas, la puncién
de ganglios en mediastino permite estadificar al
cancer pulmonar sin necesidad de realizar otros
procedimientos invasivos.? Desafortunadamen-
te, muy pocos centros en nuestro pais cuentan
con el equipo y personal necesarios para realizar
este procedimiento.

Clasificacion

Segln su causa el sindrome de la vena cava
superior puede ser benigno o maligno, aun-
que hasta ahora no contamos con alguna
clasificacién validada para quienes padecen
el sindrome de la vena cava superior. Se han
establecido cuatro grados de obstruccién por
cavografia,* seglin el patron de imagen de la
vena cava superior y sus colaterales. Pero hace
algunos afos Yu y su grupo* propusieron la
primera clasificacién de sindrome de la vena
cava superior que consta de seis grados y que
se basa en la gravedad de los sintomas de ma-
nifestacién (Cuadro 3).

Tratamiento
El manejo médico debe iniciarse sin demora

ante la mas minima sospecha de sindrome de
la vena cava superior. Este consiste en mantener

C
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la posicién de la cabecera a 45°, administrar
oxigeno (O,) de acuerdo con las necesidades
del paciente y disminuir la precarga cardiaca
con la administracion de diuréticos de asa, como
la furosemida. La administracion de esteroide
intravenoso es Gtil cuando se sospecha edema
cerebral, de la via aérea o ambos.

No existe tratamiento definitivo contra el sindro-
me de la vena cava superior cuando es de origen
maligno. En estos casos el manejo paliativo de
los sintomas es la mejor opcién. En presencia de
tumores quimio y radiosensibles, al igual que en
las causas benignas, los resultados terapéuticos
son alentadores. La quimioterapia y radioterapia
de urgencia han demostrado alivio rdpido de
los sintomas. La administracién intravenosa de
esteroides se limita a tumores que responden a
este tratamiento (timoma y linfoma).?

La cirugia permite realizar procedimientos como
el bypass y reseccion quirdrgica tumoral con
reconstruccion y colocacion de proétesis en la
vena cava superior. Estos son relativamente se-
guros y de baja mortalidad en manos expertas,
ademds de requerir manejo multidisciplinario
para obtener mejores resultados.?

La colocacién de endoprétesis para el alivio
de los sintomas en pacientes con sindrome de
la vena cava superior resulta ser una estrategia
terapéutica efectiva en casos bien selecciona-
dos.?” En un inicio, la colocacién de este tipo
de dispositivos intravasculares fue controverti-
da, en la actualidad han demostrado utilidad
en el alivio sintomatico hasta en 78 a 100%
después de su colocacién. Sin embargo, con el
uso de estos dispositivos como monoterapia se
ha observado recurrencia de la estenosis hasta
41% de las veces posterior al seguimiento de 35
meses. Pero si se combinan con quimioterapia
el porcentaje de mejoria clinica se incrementa
(87-100%) al tiempo que disminuye el riesgo de
estenosis (0-18%,).28
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Cuadro 3. Sistema de estatificacién de gravedad de Yale del sindrome de la vena cava superior

Asintomatica

1 Leve 25
2 Moderada 50
3 Grave 10
4 Afectacion vital 5

5 Fatal <1

Tomado de la referencia 24.

CONCLUSION

El sindrome de la vena cava superior es una o
enfermedad poco frecuente que representa un
reto diagndstico para el médico. Las principales

Hallazgos radiogréficos de obstruccién de la vena cava superior en
ausencia de sintomas

Edema de cabeza y cuello (distension vascular), cianosis y plétora

Edema de cabeza y cuello con deterioro funcional (disfagia leve, tos,
deterioro leve o moderado de la conciencia, movimientos de pérpa-
dos y mandibula, alteraciones visuales causadas por edema ocular)

Edema cerebral leve o moderado (cefalea, mareo) o edema laringeo
leve-moderado o disminucién de la reserva cardiaca (sincope con la
flexion del tronco)

Edema cerebral significativo (confusién, obnubilacién) o edema la-
ringeo significativo (estridor) o afectacién hemodinamica significativa
(sincope sin factores precipitantes, hipotensién e insuficiencia renal)
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