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Resumen. Las urgencias oncoldgicas son un reto para el clinico. El sindrome de
vena cava superior es una emergencia hemato-oncolégica en pediatria, el cual
se define como la obstruccidn intrinseca o extrinseca de la vena cava superior. La
clinica mas frecuente en pediatria es la aparicién de circulacién colateral, edema
en esclavina y cianosis facial. El diagnéstico es clinico y debe hacerse lo menos
invasivamente posible y de una manera répida, para iniciar cuanto antes su ma-
nejo. Los linfomas, el uso prolongado de catéter venoso central y la cirugia car-
diovascular en cardiopatias congénitas, son las principales etiologias. En algunas
ocasiones, puede ser necesario un tratamiento empirico para salvar la vida del
paciente, mediante el uso de esteroides y radioterapia. El objetivo del presente
articulo es revisar y actualizar los aspectos mas importantes sobre la etiologia, las
manifestaciones clinicas, el diagndstico y el tratamiento del sindrome de vena cava
superior en pediatria.

Palabras clave: sindrome de la vena cava superior, pediatria, oncologia clinica,
neoplasia, linfoma, cuidado intensivo.

Abstract. Oncological emergencies are a challenge for the clinician. The superior
vena cava syndrome is a hemato-oncological emergency in pediatrics; it is defined
as an intrinsic or extrinsic obstruction of the superior vena cava. The most frequent
clinical manifestations in children are the appearance of collateral circulation, ede-
ma in the body and facial cyanosis. The diagnosis is clinical and should been done
as little invasively as possible and without delay to start its management as soon
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as possible. Lymphomas, prolonged use of a central venous catheter, and cardio-
vascular surgery in congenital heart disease are the main etiologies. In some cases,
empirical treatment may be necessary to save the patient's life, through the use of
steroids and radiotherapy. The aim of this article is to review and update the most
important aspects of the etiology, clinical manifestations, diagnosis and treatment
of the superior vena cava syndrome in pediatrics.

Keywords: superior vena cava syndrome, pediatrics, clinical oncology, neoplasms,

lymphoma, intensive care.

Introduccién

Las urgencias oncoldgicas representan
un reto en la préactica clinica diaria. El
sindrome de vena cava superior (SVCS)
es una de ellas, debido a la obstruccion
del flujo sanguineo, y a los sintomas
respiratorios y neurolégicos que se
pueden presentar [1-4].

Su historia se remonta al afio de 1757,
tiempo en el cual William Hunter des-
cribié el SVCS en un paciente con un
aneurisma sacular de la aorta ascen-
dente, reportado en una autopsia de
un paciente [5-8]. Posteriormente, en
1837, Stokes reporté un caso de SVCS
secundario a céncer en pulmén dere-
cho, describiendo una serie de hallaz-
gos clinicos debidos a la compresiéon
de la lesién tumoral sobre la vena cava
superior (VCS) [9]. En 1949, Mclntyre
y Sykes mencionaron su relacién con
tumoraciones malignas [7], y en 1954,
Schechter encontré que los aneuris-
mas sifiliticos eran una de las principa-
les causas de la época [6]. Mas recien-
temente, el cdncer de pulmdn se ha
descrito como la causa en aproximada-
mente el 70% de los casos presentados
en la poblacién general [6,8]. En la po-
blacién pediatrica, los linfomas, el uso
prolongado de catéter venoso central
y la cirugia cardiovascular en cardio-
patias congénitas, son las principales
etiologias [8,10,11].
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El SVCS se define como la obstruccion
intrinseca o extrinseca de la VCS por
diversas causas [1]; generalmente una
gran masa en el mediastino anterior
que no permite el desarrollo de una
circulacién colateral efectiva. Cuando
se suma la compresién traqueal, se de-
nomina sindrome mediastinal superior
[4,12], pero en la poblacién pediétrica,
ambos términos suelen ser usados de
manera indistinta [12].

El objetivo de este articulo es revisar
los aspectos mas importantes sobre su
etiologia, asi como la presentacion cli-
nica, el diagndstico y el tratamiento del
SVCS en la poblaciéon pediatrica.

Epidemiologia y etiologia

Se estima que aproximadamente
15.000 personas al afio en Estados Uni-
dos padecen SVCS [9]. En la poblacién
pediatrica, su prevalencia y su inciden-
cia no se conocen con exactitud [8,13-
15], debido a la escasa informacién que
se encuentra en la literatura nacional
e internacional, la cual se limita en su
mayoria a reportes de casos y algunas
series de pacientes [3,4,8,13,16-20].

Dentro de las causas mas frecuentes
en la poblacién adulta estd el cancer
broncogénico, responsable de casi el
70% de los casos [6]. En la poblacion
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pediatrica, los linfomas, el uso prolon-
gado de catéter venoso central y la
cirugia cardiovascular en cardiopatias
congénitas son las principales etiolo-
gias[3,4,8,10,11,15,21,22].

Las causas de SVCS pueden ser in-
trinsecas o extrinsecas. Las causas in-
trinsecas (en el interior de la vena), se
relacionan con eventos que originen
trombosis venosa, como ocurre con los
catéteres y los procedimientos cardio-
vasculares [4,14,18,23], en tanto que
las causas extrinsecas (por compre-
sidn), se relacionan con tumores me-
diastinales anteriores como el linfoma,
el timoma, el teratoma y el cancer de
tiroides [12,15,22].

En la poblacion pediatrica, se ha des-
crito que entre el 72% y el 82% de las
masas mediastinales son malignas, y
de estas, entre el 43% al 47% son de
origen hematoldgico [11]. Se ha repor-
tado que en los casos de linfoma de
Hodgkin, aproximadamente un 30%
presentan compromiso mediastinal, y
de estos, un 2% se manifiestan como
un SVCS [11]; por el contrario, en los
casos de linfoma no Hodgkin, hasta el
70% de ellos presentan una masa me-
diastinal, con el 3% a 4% presentando
signos y sintomas de un SVCS [11].

Aryay colaboradores en el 2002, lleva-
ron a cabo un estudio con 21 pacien-
tes pediatricos (20 de sexo masculino
y uno de sexo femenino), encontran-
do que la leucemia linfoblastica aguda
de células T fue la causa mas comun
(57%) en la etiologia del SVCS, segui-
da del linfoma no Hodgkin (linfoma
linfoblastico de células T) [24]; resulta-
dos similares han sido reportados en
otras series de casos en la literatura
mundial [25,26].

En un estudio realizado por Davis y co-
laboradores, publicado en la Revista
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Chilena de Pediatria en 2005, se rea-
lizd una revisidn retrospectiva de 44
“fichas clinicas” en pacientes menores
de 15 afios con linfoma. Se encontra-
ron 5 casos asociados a SVCS, 2 con
diagndstico de linfoma de Hodgkin y
3 con linfoma no Hodgkin [13]. Por su
parte, Gupta y colaboradores conduje-
ron un estudio entre 2004 y 2006, en el
que se incluyeron 18 pacientes pedia-
tricos, encontrando que la causa maés
frecuente del SVCS fue el linfoma no
Hodgkin [21].

El estudio realizado por Kashif y co-
laboradores en el 2018, incluyé 51
pacientes con sospecha de masa me-
diastinica maligna. Predominaron los
pacientes masculinos (70%) y el diag-
ndstico mas comun fue la leucemia
linfoblastica aguda (LLA) de células T
(35%), seguido por el linfoma linfoblas-
tico y el linfoma de Hodgkin, estos dos
ultimos encontrados en el 15,7% de los
casos [27]. Nossair y colaboradores en
el 2018, llevaron a cabo una revisidn
sistematica de la literatura, en la cual
se incluyeron 90 reportes de casos y
11 series de casos, para un total de 142
pacientes. Las tres etiologias principa-
les del SVCS fueron causas cardiacas
asociadas principalmente con cardio-
patia congénita, causas oncoldgicas
asociadas con leucemia, linfoma o tu-
mores sélidos, y causas hematolégicas
con evidencia de trombo en VCS [20].

Chen y colaboradores en el 2019, pu-
blicaron una serie de 40 pacientes me-
nores de 18 afios diagnosticados con
tumores mediastinales en el Hospital
Infantil de la Universidad Médica de
China, entre 2001 y 2016. La mayoria
de los pacientes eran de sexo mas-
culino (75%), con una edad media de
aparicion de 13 afios y una tasa de
mortalidad del 40%. Los tumores mas
frecuentes fueron el linfoma (47,5%),
seguido de los tumores de células
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germinales (12,5%), el neuroblastoma
(12,5%) y el timoma (7,5%) [19]. En ese
mismo afio, Gartrell y colaboradores
publicaron un estudio en el cual se rea-
lizé una revision retrospectiva de 330
historias clinicas de pacientes pedia-
tricos diagnosticados con linfomas de
Hodgkin (n=228) y linfomas no Hodgkin
(n=102) en el St. Jude Children's Re-
search Hospital. Una proporcién similar
de participantes con linfoma de Hodgkin
(8,7%) y linfoma no Hodgkin (7,8%) de-
sarrollaron tromboembolismo (TE). En
el 25,8% (85/233) de los participantes,
hubo compresién de la VCS mayor al
25%, y las probabilidades de desarro-
llar un TE cuando la VCS tenia este gra-
do de compresién fue de 2,2 (IC95%
1,01-4,93; p=0,048). El estudio conclu-
ye que los individuos con una masa me-
diastinica con un 25% o mas de grado
de compresién de la VCS, tenian mas
probabilidades de desarrollar eventos
trombéticos. Este hallazgo destaca un
grupo de nifios de alto riesgo que pue-
den beneficiarse de la anticoagulacion
profilactica [28].

Finalmente, Ozcan y colaboradores
en el 2020, incluyeron en su estudio a
41 pacientes pediatricos. Del total de
pacientes con tumores mediastinales,
46% tenian SVCS (12% eran de sexo fe-
menino). El diagndstico incluyd linfoma
de Hodgkin en el 37%, linfoma no Hod-
gkin en el 32%, leucemia linfoblastica
T aguda en el 21%, y neuroblastoma y
sarcoma anaplésico de células redon-
das en el 2,4% de los casos [3].

Manifestaciones clinicas

La fisiopatologia del SVCS es explicada
por el incremento en la presién de la
vena cava superior debido a la obstruc-
cién, lo cual genera disminucién del re-
torno venoso proveniente de la mitad
superior del cuerpo hacia la auricula
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derecha. La estasis generada por este
mecanismo promueve dilatacion veno-
sa y extravasacion de liquido al tercer
espacio, lo que condiciona los signos y
sintomas caracteristicos [29].

Dentro de las manifestaciones clinicas
mas frecuentes se encuentran la apa-
ricion de circulaciéon colateral, edema
en esclavina y cianosis facial [3,8,10].
El incremento de la presion venosa en
la region superior del cuerpo, espe-
cialmente en cabeza y cuello, causan
el edema en esclavina, pudiendo pro-
ducir a su vez edema cerebral, el cual
se puede manifestar como cefalea,
confusién y en estados avanzados, con
coma [8,10]. El edema de cuello y bra-
zos puede producir compromiso fun-
cional de algunas estructuras como la
faringe y la laringe, manifestandose cli-
nicamente como tos, ronquera, disnea
y disfagia [30,31].

Uno de los signos clasicos es la apa-
ricién de distensién de vasos subcu-
tdneos (circulacién colateral), como
resultado de una disminucién en el
retorno venoso, llevando a que exista
mayor compromiso hemodinédmico,
evidenciado ademas por cianosis facial
[8,10,32]. La obstruccién en la VCS pro-
duce un aumento del flujo sanguineo
por medio de colaterales hacia el he-
micuerpo inferior [8], generando una
sobrecarga de volumen al sistema ve-
noso acigosy a la vena cava inferior. La
presién cervical venosa se encuentra
por consiguiente incrementada, y pasa
de estar entre 2 mmHg a 8 mmHg, que
es lo normal, a 20 mmHg a 40 mmHg,
que es francamente patoldgica. El
compromiso hemodinédmico y la seve-
ridad de los sintomas dependen del
grado de obstruccién y de la velocidad
de instauracion del cuadro [10,33,34].

Arya y colaboradores encontraron la
fiebre y la tos, seguidas de disnea,
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como los sintomas principales [24],
lo cual concuerda con lo mostrado
por un estudio llevado a cabo por In-
gram y colaboradores, con 24 pacien-
tes pediatricos, en el departamento
de hemato-oncologia del St. Jude
Children’s Research Hospital [35]. En el
estudio llevado a cabo por Ozcan y co-
laboradores, el 100% de los pacientes
presentaron edema facial, circulacion
colateral y tos [3]. Por su parte, Gupta
y colaboradores, en el estudio previa-
mente mencionado, describieron el
edema en esclavina y la presencia de
circulacién colateral, como los princi-
pales sintomas en esta serie de pacien-
tes [21], en tanto que Kashif y colabo-
radores, en su serie de pacientes con
sospecha de masa mediastinica malig-
na, observaron fiebre en el 82% de los
casos, y el 58% cursé con sindrome de
dificultad respiratoria; el edema se pre-
sentd solo en el 6% de los casos [27].

Nossair y colaboradores, en su revision
sistemética de la literatura, encontraron
que los principales sintomas presenta-
dos fueron aquellos relacionados con
la obstruccion al flujo sanguineo (90%),
sintomas respiratorios (70%) y neu-
rolégicos (22%); el edema y la disnea
fueron los més frecuentes. Las principa-
les complicaciones para este estudio
fueron el sindrome de efusiéon pleural
y el quilotérax, los cuales ocurrieron
en el 55% de los casos, y se presentd
una mortalidad global del 18%. Las
complicaciones se relacionaron con
un incremento en la morbimortalidad
(p=0,005), en tanto que la presencia
de colaterales fue un factor protector
(p=0,007), segun lo reportado [20].

Por dltimo, Chen y colaboradores en-
contraron que las presentaciones ini-
ciales de los pacientes evaluados en su
estudio, incluyeron dificultad respirato-
ria (65%), tos (47,5%) y derrame pleural
(54,5%). El 35% de los pacientes tuvie-
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ron como presentacion inicial, un SVCS
[19].

La tabla 1 muestra el resumen de los
principales signos y sintomas encontra-
dos en la literatura.

Diagnéstico

El diagndstico debe ser realizado lo
mas pronto y lo menos invasivamente
posible [12]. El enfoque inicial es cli-
nico, teniendo en cuenta los antece-
dentes del paciente [10]. Dentro de
las principales ayudas diagndsticas
se encuentran la radiografia de térax
y la tomografia axial computarizada
(TAC) de tdérax, si son toleradas por
el paciente, debido a la posicién que
se debe adoptar en la toma de estos
paraclinicos, que puede aumentar la
compresiéon de estructuras del me-
diastino e incrementar la dificultad
respiratoria y la fatiga [34,36]. En los
casos en los que no hay evidencia de
masa en la radiografia de térax inicial,
pero los hallazgos clinicos sugieran el
SVCS, se debe considerar un ecocar-
diograma [12].

Adicionalmente, se recomienda la
realizacion de pruebas de laboratorio
como hemograma, deshidrogenasa
lactica, niveles de &cido Urico, electro-
litos y evaluacién de la funcién renal,
en busca de un sindrome de lisis tu-
moral que pueda orientar al diagnds-
tico y tratamiento, ademas de pruebas
especiales como la alfa-fetoproteina
y hormona gonadotropina coriénica
humana fraccion beta (BhCG), en bus-
ca de un teratoma y la exclusion de un
linfoma [12].

La sedacién en el SVCS debe evitarse,
pero de ser necesaria, se realizara con
extrema precaucién con el acompa-
fiamiento de personal experto en via
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Tabla 1. Principales signos y sintomas del sindrome de vena cava superior

Autor Total pacientes Signos y sintomas Porcentaje
Fiebre 90%
Tos 90%
n=21
Arya et al [24] Disnea 20%
Edema en esclavina 62%
Tos 68%
Disnea 68%
Ingram et al [35] n=24 Disfagia 63%
Ortopnea 63%
Sibilancias 31%
Edema en esclavina 46%
Circulacién colateral 46%
=41
Ozcan et al [3] n Tos 46%
Disnea 24%
Edema en esclavina 100%
Circulacién colateral 100%
n=18
Gupta et al [21] Tos 89%
Disnea 67%
Fiebre 82%
) Disnea 58%
n=51
Kashif et al [27] Linfadenopatia 51%
Tos 45%
Edema en esclavina 82%
) Circulacién colateral 54%
=142
Nossair et al [20] n Disnea 67%
Tos 15%
Disnea 65%
Chenetal [19] n=40 Derrame pleural 54,5%
Tos 47,5%

aérea, en una unidad de cuidado in-
tensivo pediétrico, teniendo en cuenta
3 aspectos importantes: 1) se puede
generar una exacerbacién de la obs-
truccién de la via aérea preexistente,
debido a la relajacién de la musculatu-
ra lisa a nivel de la trdquea y los bron-
quios, por el aumento en la compresi-
bilidad secundario al efecto ejercido
por la gravedad, a la hora de adoptar
el decubito supino; 2) la disminucién
en el volumen inspiratorio, debido a
la caida en el tono muscular abdomi-
nal; y, 3) el efecto inotrépico negativo
y la vasodilatacién, que llevan a que el
flujo sanguineo pulmonar disminuya,
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provocando un descenso en el retorno
venoso, empeorando el estado hemo-
dindmico ya deteriorado por la fisiopa-
tologia de esta enfermedad [37].

La dificultad en el uso de sedacién en
esta poblacién suele limitar las ayudas
diagnésticas, por lo tanto, siempre se
debe determinar el riesgo anestésico
de estos pacientes (riesgo de mayor
compresién por factor mecéanico), adn
mas si se estd pensando en realizar un
diagndstico histolégico. Ante un pa-
ciente con alto riesgo, se sugiere rea-
lizar los procedimientos (biopsia de
médula ésea, pleurocentesis, pericar-
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diocentesis, biopsia de ganglio linfati-
co) con anestesia local. Si el riesgo es
bajo, la sedacién en caso de ser nece-
saria, podria ser empleada bajo moni-
torizacién estricta, como se menciond
previamente, y con la supervisién de
un experto en via aérea [12].

En el estudio de Cheny colaboradores,
la obstruccién tumoral de las vias respi-
ratorias, el derrame pleural y el derra-
me pericardico fueron las principales
causas de inestabilidad cardiopulmo-
nar durante la sedacion para proce-
dimientos invasivos [19]. Lo contrario
se encontré en la revision sistemaética
de la literatura conducida por Ozcan
y colaboradores, en donde no hubo
asociacioén entre la anestesia y la mor-

bimortalidad [3].

Establecer el diagndstico etioldgico en
algunos pacientes no es tan sencillo.
Se debe tener en cuenta que algunas
situaciones en particular, pueden em-
peorar el estado clinico del paciente,
llevando a un paro respiratorio; por
ejemplo, la posicidn supina, la sedacién
y la extubacién que pueden convertirse
en un reto mayor si son fallidas [12].

Tratamiento

El tratamiento inicial en el servicio de
urgencias es principalmente de apo-
yo, con elevacion de la cabeza, oxige-
no, hiperhidratacién de ser necesaria,
y medidas de soporte [38]. Se debe
efectuar el traslado a la unidad de cui-
dado intensivo pediatrico cuanto antes
sea posible por los potenciales riesgos
mencionados. En algunas ocasiones,
puede ser necesario un tratamiento
inicial empirico con el objetivo de sal-
var la vida del paciente. Al respecto
hay dos opciones, a pesar de que ello
pueda confundir el diagnéstico: 1) el
uso de esteroides con el objetivo de
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lograr una disminucién considerable
en la masa tumoral (tumores hematolo-
gicos malignos), ademas de disminuir
el edema generado en la via aérea [21].
Se sugiere prednisolona 60 mg/m?/dia
(2 mg/kg/dia) o metilprednisolona 48
mg/m?/dia (1,6 mg/kg/dia) [12]. En el
estudio de Gupta y colaboradores,
al igual que en la serie mostrada por
Ozcan y colaboradores, se administrd
dexametasona logrando una reduc-
cién en la sintomatologia asociada al
sindrome [3,21]; y, 2) la otra opcién
ante la falla del anterior grupo tera-
péutico, es la radioterapia [8,21,39].
Algunos estudios sugieren combinar
radiacién y quimioterapia simultaneas
para asegurar una regresion rapida de
la lesién, sobre todo en los casos en
que el SVCS sea causado por tumores
altamente sensibles a la quimioterapia
como el linfoma y la leucemia, herra-
mientas propias del equipo de hema-
to-oncologia pediatrica [24,39].

En casos de trombosis venosa sintoma-
tica sin evidencia de sangrado, se su-
giere el inicio de heparina no fraccio-
nada o de bajo peso molecular. Para el
uso de heparina no fraccionada, se re-
comienda iniciar con dosis de 75 U/kg
en bolo, seguidos de una dosis de 28
U/kg/h para nifios menores de 1 afio,
y de 18 U/kg/h para nifios mayores de
1 afio [12,40]. Se debe realizar monito-
reo con el tiempo de tromboplastina
parcial (TTP), el cual debe permanecer
entre 60 y 85 segundos, y factor anti-
Xa, con valores entre 0,3 y 0,7 U/mL.
Con heparina de bajo peso molecular,
la dosis es de 1 mg/kg cada 12 horas 'y
monitorizar con niveles de anti-Xa, con
valores entre 0,5y 1 U/mL[12].

Finalmente, el uso de stent se propo-
ne en la literatura como una opcién
terapéutica en pacientes refractarios
al manejo convencional, relacionados
con eventos trombédticos y posterior a
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procedimientos cardiovasculares que
generen estenosis de la VCS, con re-
sultados prometedores, inclusive supe-
riores a los obtenidos mediante angio-
plastia con balén [15,22,41].

Se ha tratado de establecer algunos
criterios clinicos para determinar el
prondsticoy el curso de la enfermedad,
dentro de los cuales se mencionan los
antecedentes de los pacientes, el tra-
tamiento instaurado y el tipo de masa
tumoral maligna que ocasiona el SVCS,
sin obtener hasta ahora asociaciones
significativas al respecto [42].

En la figura 1 se observa un algoritmo
para el abordaje del paciente con SVCS.

Conclusiones

El SVCS es una emergencia hemato-
oncolégica peditrica. Las principales
manifestaciones incluyen la presencia
de circulacion colateral, aparicion de
edema en esclavina y cianosis facial,
segun los datos encontrados en la lite-
ratura. El diagnéstico es clinico y debe
hacerse de una manera rapida y lo me-
nos invasivamente posible. Algunas
ayudas diagnésticas son Utiles a la hora
de evaluar a nuestros pacientes, como
la radiografia de térax, TAC de térax y
el ecocardiograma. Los estudios histo-
|6gicos deben realizarse bajo las con-
sideraciones mencionadas cuando la
sedacidn sea requerida.

Enfoque inicial: signos y sintomas/evaluar antecedentes y factores de riesgo

= Circulacién colateral
= Edema en esclavina
= Cianosis facial

Normal

\ Normal T

= Factores para trombosis
= Ecocardiograma

Y
Tolera procedimientos
invasivos

Alterado

= Toracocentesis

= Aspirado/biopsia de médula ésea
——> = Biopsia de ganglio periférico/mediastinal

|

= Radiografia de térax
= Quimica sanguinea

|

Tomografia axial computarizada —> Masa mediastinal

Riesgo anestésico l

v

Tolera procedimientos minimamente invasivos
l procedimiento
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Figura 1. Abordaje de pacientes con sindrome de vena cava superior.
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En el mundo, la incidencia y la preva-
lencia del SVCS en la poblacion pedia-
trica son desconocidas. En Colombia,
son pocos los estudios publicados al
respecto. Esta es una entidad clinica
que requiere de una mayor atencién
en el campo investigativo en el campo
investigativo en pediatria, dada su alta
complejidad. Por tal razén es necesa-
rio incrementar el reporte de los casos
identificados y tratados, de tal modo
que se pueda sumar evidencia que
permita direccionar las mejores estra-
tegias de diagndstico y tratamiento
oportuno, para evitar asi complicacio-
nes e incidir en su morbimortalidad.
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