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INTRODUCCION

El sindrome de vena cava superior (SVCS) es un cuadro
clinico que se produce por la obstruccion de dicha vena.
Los sintomas y signos se manifiestan cuando hay una
disminucion importante del retorno venoso de la cabe-
za, el cuello y las extremidades superiores. Los signos
mas caracteristicos son la distension de las venas del
cuello y la aparicién de edema facial, especialmente al-
rededor de los ojos*?.

En 1749 William Hunter describi6é este sindrome en un
paciente con un aneurisma de la aorta sifilitico y du-
rante muchos anos las infecciones fueron la principal
causa del SVCS. Posteriormente observamos como la
etiologia infecciosa fue desplazada por los procesos
tumorales y recientemente emerge como una nueva
causa la obstruccion de la VCS secundaria al uso cada
dia mas frecuente de catéteres endovenosos para qui-
mioterapia, hemodialisis o catéteres de marcapasos o
desfibriladores?345,

El avance mas importante para abordar el SVCS lo apor-
taron las técnicas de imagen, que ademas de confirmar
el lugar exacto de la obstruccién, permiten conocer la
causa®’. Actualmente la introduccion de la tomografia
computada multicorte con reconstruccion en tres di-
mensiones permite realizar un estudio vascular que ha
sustituido practicamente a la venografia.

En el aspecto terapéutico, ademas de los antibiodticos
que practicamente han eliminado las infecciones como
causa de este sindrome, la quimioterapia supuso un
gran avance para el tratamiento de tumores quimiosen-
sibles®®. En tumores refractarios a la quimioterapia y
radioterapia o en otra patologia con persistencia de sin-
tomas la implantacién transcutanea de protesis autoex-

pandibles también fue un avance importante y ademas
€s un campo con grandes expectativas de desarrollo en
el futuro®it,

FISIOPATOLOGIA

La vena cava superior (VCS) transporta la sangre de la
cabeza, tronco y brazos al corazon (auricula derecha).
Se localiza a la derecha del mediastino superior, ante-
rolateral a la traquea y posterolateral a la aorta ascen-
dente. La obstruccion del flujo puede producirse por
compresion extrinseca, invasion directa de la vena o
trombosis. No es infrecuente que la trombosis coexista
con la compresion o la infiltracion de la pared vascular
de la VCS. Los procesos patolégicos que producen la
obstruccion de la VCS pueden localizarse en el medias-
tino, pulmon, ganglios linfaticos del mediastino o en el
interior de la vena cava como ocurre si la obstruccion es
secundaria a un catéter endovascular.

Cuando se produce una obstruccién en la VCS la san-
gre busca vias alternativas de retorno venoso que son
fundamentalmente la vena acigos, la mamaria interna,
las venas toracicas laterales, las paraespinosas y el sis-
tema venoso esofagico (Figura 1). En general se necesi-
tan varias semanas para el desarrollo de vasos colatera-
les. Por ello cuando la obstruccion se produce de forma
rapida los sintomas son mas graves. Normalmente los
casos secundarios a procesos malignos desarrollan de
forma mas rapida los sintomas y signos de SVCS, mien-
tras que los casos secundarios a procesos benignos, a
excepcion de los debidos a catéteres, desarrollan sinto-
matologia de forma mucho mas lenta. También es im-
portante el lugar de la obstruccion. La vena acigos es
la via de drenaje colateral principal en el SVCS 'y por
ello, si la obstruccion es por debajo de la vena acigos,
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. vena braquiocefalica derecha

. vena cava superior

. vena intercostal superior derecha
. vena acigos

. vena subclavia

. vena vertebral

. vena braquiocefalica izquierda

. vena intercostal superior izquierda
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. venas del plexo esofagico

Figura 1. Vena cava superior y venas de drenaje de la cabeza y cuello en
a parte superior y vena acigos en la parte inferior (tomado del Néter).

los sintomas son mas importantes. En experimentacion
animal se ha demostrado que la obstruccion aguda de
la VCS por debajo de la vena acigos no podia tolerarse.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los sintomas y signos mas frecuentemente asociados
al SVCS son el edema facial, fundamentalmente alrede-
dor de los ojos, disnea y dilatacion de venas de cuello y
torax (Figura 2) . Otros menos frecuentes son tos, dolor
toracico, disfonia, cefalea, cianosis, hemoptisis, epis-
taxis, sincope, estridor, disfagia o confusion?35,

Tradicionalmente el SVCS se consideraba una emer-
gencia vital y se aconsejaba iniciar tratamiento con
radioterapia, incluso antes de obtener un diagnéstico
histolégico. Actualmente este sindrome sigue conside-
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Figura 2. Importante circulacion colateral y distension de la vena yugu-
lar derecha en un paciente con SVCS secundario a mediastinitis fibrosa.

randose una urgencia oncolégica pero sabemos que
solo en raras ocasiones es una emergencia y por ello
se recomienda realizar el diagnostico histologico y ha-
cer un tratamiento especifico en base a los resultados
anatomopatologicos®.

Los sintomas respiratorios en reposo o con el cambio
de postura sugieren obstruccion grave de la via aérea
y vasos sanguineos. Los signos y sintomas de edema
de laringe y de encéfalo son infrecuentes pero indican
gravedad. Las convulsiones pueden ser un sintoma de
edema cerebral pero es mas frecuente que sean secun-
darias a metastasis en el encéfalo que a edema cere-
bral. Los pacientes con SVCS y cancer de pulmén de
célula pequena tienen mayor incidencia de metastasis
cerebrales que los pacientes sin SVCS2.

ETIOLOGIA

La etiologia del SVCS ha cambiado desde su primera
descripcion en 1749. Hace 50 anos aproximadamente
la mitad de los casos de SVCS eran de etiologia benigna:
sifilis, tuberculosis y mediastinitis fibrosa. Actualmente
el 65-85% de los casos son secundarios a neoplasias,
fundamentalmente cancer de pulmén, linfoma y metas-
tasis de otros tumores®?3,
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El cancer de pulmén es la causa mas frecuente del
SVCS, siendo cuatro veces mas frecuente este sindro-
me en tumores localizados en el pulmén derecho que
en el izquierdo. En cuanto a la variedad histologica se
observa que aproximadamente el 50% corresponden a
carcinoma de célula pequena y el otro 50% a carcinoma
de célula no pequeia (CPCP)3’. Sin embargo el carcino-
ma de célula pequena desarrolla con mas frecuencia
SVCS que el carcinoma de célula no pequena (CPCNP).
Ademas en el CPCP el SVC se observa como una mani-
festacion inicial del tumor en el 2-10% de los pacientes,
mientras que en el CPCNP es menos frecuente que este
sindrome sea la primera manifestacion del tumor. Esta
diferencia se debe a la tendencia que tiene el CPCP a
su localizacién central y a metastatizar en los ganglios
linfaticos del mediastino por su rapido crecimiento®®?.

El linfoma es la segunda causa de SVCS?37. Se observa
en un 2-4% de los casos de Linfoma No Hodgking, sien-
do mas frecuente en el subtipo difuso de células gran-
des y en el linfoma linfoblastico. En estos dos tipos de
linfoma el SVCS es relativamente comdn (21y 7% res-
pectivamente) pero incluso es mas frecuente en el sub-
tipo de linfoma difuso de células B de tipo esclerosarte,
gue se presenta como una masa mediastinica anterior
de rapido crecimiento. El linfoma es la primera entidad
que debe considerarse en un paciente joven con SVCSy
una masa mediastinica.

Otras neoplasias mucho menos frecuentes que pueden
producir SVCS son los timomas, los tumores primarios
mediastinicos de células germinales y las metastasis
mediastinicas de otros tumores sélidos como el cancer
de mama?37,

La etiologia benigna es responsable del 15-35% de los
casos de SVCS. Puede observarse un SVCS por compre-
sion de un aneurisma de aorta, crecimiento de tiroides
0 mediastinitis fibrosa secundaria a radioterapia. La in-
cidencia de SVCS por tuberculosis e histoplasmosis ha
descendido en los Ultimos anos pero se ha producido
un aumento de los casos secundarios a la utilizacion
de catéteres endovasculares, que se ha convertido en
una practica médica habitual en los pacientes con can-
cer?3,

DIAGNOSTICO

El diagnostico de SVCS es clinico. El signo radiolégico
mas relevante es el ensanchamiento del mediastino,
con mayor frecuencia del lado derecho (Figura 3) y en
el 25% de los casos puede observarse derrame pleu-
ral, generalmente del lado derecho. En una serie de 86
pacientes con SVCS de diferentes causas, el 84% pre-
sentaba alteraciones radiologicas y los hallazgos mas
frecuentes’ fueron ensanchamiento mediastinico (64%)
y derrame pleural (26%).

Sin embargo, una radiografia de térax normal sigue
siendo compatible con el diagnostico de este proceso
si existen signos y sintomas caracteristicos de este sin-
drome.

La tomografia computada (TC) de térax con contraste
aporta mucha informacion. Permite confirmar la obs-
truccion de la vena cava superior y por otra parte iden-
tificar en muchos casos la causa (tumor, adenopatias,
aneurisma etc.). El diagnostico de SVCS mediante la TC
con contraste debe reunir dos criterios: disminucion o
reduccion de la opacificacion con contraste de la vena
cava por debajo de la obstruccién y relleno con contras-
te de las venas de drenaje colaterales®?.

Figura 3. Ensanchamiento del mediastino y pérdida de volimen del pulmon
derecho en un paciente con SVCS por un carcinoma de células pequenas.
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La venografia de miembros superiores es superior a la
TC convencional para localizar y ver la extension de la
estenosis-trombosis y para estudiar la circulacion co-
lateral. La clasificacion de Stanford et al en 4 patrones
para conocer la gravedad del SVCS segln el grado de
obstruccion de la VCS y la presencia de circulacion co-
lateral se basa en la venografia, pero esta tiene varios
inconvenientes: no identifica la causa de la obstruccion
y la superposicion de imagenes dificulta la interpreta-
cion. Actualmente la TC multicorte (Figura 4) permite
realizar un estudio con mas precisién anatémica y una
calidad de imagen vascular similar a la venografia y per-
mite estudiar también la circulacién colateral?.

La resonancia magnética no ofrece mas informacion
que la tomografia computada multicorte con recons-
truccion tridimensional y por ello debe reservarse para
pacientes con alergia al contraste. Por otra parte la RM
es una exploraciébn mas larga que la tomografia com-
putada multicorte y algunos pacientes con SVCS no po-
drian tolerar durante un tiempo tan largo la posicion de
decubito supino requerida para esta exploracion.

Diagnéstico etiologico

Las causas mas frecuentes de SVCS son el cancer de
pulmén y el linfoma y por ello el diagnéstico histoldgico
es fundamental para decidir el tratamiento. Los méto-
dos para obtener el diagnostico dependen de los hallaz-
gos de las pruebas de imagen. En pacientes con cancer
de pulmén la citologia de esputo puede confirmar el
diagnostico, fundamentalmente si el tumor es central
y el carcinoma es de tipo epidermoide. Otras muestras
poco invasivas como la toracocentesis o la puncién de
adenopatias supraclaviculares también son de gran uti-
lidad en pacientes con cancer de pulmén. En pacientes
con linfoma la biopsia de adenopatias o la biopsia de
médula ésea también son procedimientos poco invasi-
vos para el diagnostico histologico?3#.

Otras técnicas de gran utilidad para obtener el diagnos-
tico cuando la etiologia es tumoral son la broncofibros-
copia, la puncion transtoracica o la mediastinoscopia
o mediastinotomia. Estas técnicas se consideraba que
tenian mas riesgo de sangrado en pacientes con SVCS

Figura 3. Tomografia computada multicorte con reconstruccion 3D en un paciente con SVCS secundario a mediastinitis fibrosa.

A: Circulacion colateral con imagenes de reconstruccion en 3D.

B: Obstruccion de la vena cava superior tras la inyeccion de con-
traste con relleno de la vena braquiocefalica izquierda
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por la presion hidrostatica tan elevada en los tejidos a
biopsiar. Estudios mas recientes no confirman un ries-
go importante de sangrado y deben indicarse cuando
el diagnéstico no puede establecerse por otros méto-
dos. La mediastinoscopia 0 mediastinotomia son espe-
cialmente importantes en pacientes con linfoma para
obtener buenas muestras y poder realizar estudios de
inmunohistoquimica®.

Aunque el carcinoma broncogénico es la causa mas fre-
cuente de SVCS muchas lesiones no son directamente
accesibles a la BFC y la rentabilidad de esta técnica en
este grupo de pacientes es aproximadamente del 60-
67%. La TC con frecuencia muestra que las lesiones
que predominan son peritraqueobronquiales y por ello
no son directamente accesibles a la broncoscopia y
biopsia bronquial. La puncién aspiracion transbronquial
a ciegas 0, mas recientemente con control ecografico,
permite el acceso a estas lesiones y ha demostrado un
aumento de la rentabilidad diagnéstica de la BFC en
pacientes con SVCS secundario al carcinoma bronco-
génico™. La introduccion de esta técnica endoscopica
ha disminuido la necesidad de la mediastinoscopia en
pacientes con carcinoma broncogenico.

La mediastinoscopia/mediastinostomia son diagnésti-
cas en mas del 95% de los casos, pero existen algunas
dudas sobre la incidencia de complicaciones de estas
exploraciones en cuanto al riesgo de sangrado por au-
mento de la presion hidrostatica en dichos tejidos. Los
resultados de las literatura son contradictorios y mien-
tras en algunas series encontraron mas complicaciones
en otras observan que la indicencia es similar a los ca-
S0s que no presentan SVCS*1315 Aunque la necesidad
de recurrir a esta exploracion es cada dia menos fre-
cuente en pacientes con carcinoma, esta exploracion
sigue teniendo indicaciones cuando el diagnéstico no
es posible por otros métodos menos invasivos como la
broncoscopia o la puncién transtoracica.

TRATAMIENTO

El tratamiento del SVCS tiene dos objetivos fundamen-
tales: tratar la enfermedad que causa el SVCS vy tra-
tar los sintomas que produce la obstruccion de la vena
cava superior. Asi la eleccion terapéutica debe estable-

cerse segln la gravedad de los sintomas y la supuesta
respuesta terapéutica de la enfermedad que causa el
SVCSe18 También debemos tener en cuenta que la
obstruccion de la vena cava produce un enlentecimiento
del flujo en los tejidos y venas de los miembros superio-
res y ello puede retrasar la absorcion de la medicacion
intramuscular o por via intravenosa. La quimioterapia
debe evitarse o administrarse con cautela a través de
las venas de miembros superiores, asi como las inyec-
ciones intramusculares.

Corticoesteroides y Diuréticos

El SVCS se considerd una emergencia oncolégica. Ac-
tualmente lo consideramos una urgencia oncologica
porque produce sintomas que alarman al paciente y al
médico pero sabemos que raramente es urgencia vi-
tal.

El tratamiento recomendado para aliviar los sintomas
son los diuréticos y los corticoesteroides (dexametaso-
na 4 mg cada 6-8 horas), aunque no hay estudios que
demuestren su eficacia. Un estudio observacional en
107 pacientes con SVCS debido a varias causas no de-
mostr6 diferencias en el control de sintomas entre el
grupo tratado con esteroides, diuréticos y el grupo que
no recibiod corticoides ni diuréticos*®.

Algunas medidas como elevar la cabeza, la dieta sin sal,
y el tratamiento con diuréticos podrian disminuir la pre-
sion hidrostatica y el edema pero sabemos que el alivio
de los sintomas con estas medidas es muy transitorio.

Los corticoides son efectivos en algunos tumores como
los linfomas y los timomas porque disminuyen el volu-
men de la masa tumoral pero no se demostré que fue-
sen efectivos en otros tumores como el carcinoma bron-
cogénico?.

Radioterapia y Quimioterapia

El tratamiento del SVCS secundario a neoplasias debe
elegirse teniendo en cuenta la gravedad de los sintomas
y el tipo histologico de tumor.

Los tumores quimiosensibles, como son el cancer de
pulmén de células pequenas (CPCP), el linfoma o el tu-
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mor de células germinales, responden generalmente
de forma rapida al tratamiento quimioterapico. Por el
contrario otros tumores como el carcinoma de células
no pequenas (CPCNP), otros tumores metastéaticos o el
mesotelioma son poco quimiosensibles y la respuesta
al tratamiento quimioterapico es menor y requiere un
tiempo mas prolongado?®°. En pacientes con linfoma
no Hodgking y CPCP se observo remision total de los
sintomas con quimioterapia en el 80% de los casos,
mientras que en el CPCNP el control de sintomas sélo
se consiguid en el 40 %. En tumores poco quimiosensi-
bles y con sintomas graves debe contemplarse el trata-
miento con radioterapia o la colocacion de una protesis
endovascular. Sin embargo en los tumores quimiosensi-
bles la quimioterapia es el tratamiento 6ptimo del tumor
a largo plazo. La radioterapia en estos casos muestra
peores resultados a largo plazo y puede interferir con
el tratamiento posterior con quimioterapia. En tumo-
res quimiosensibles con poliquimioterapia se consigue
control de los sintomas a las dos semanas de iniciar el
tratamiento.

La radioterapia se consider6 el tratamiento de eleccion
en el manejo del SVCS secundario a tumores porque la
respuesta es rapida, generalmente a las 72 horas de
iniciar el tratamiento, y porque casi todos los tumores
que producen SVCS son radiosensibles?*?t, Durante
anos incluso se justificaba iniciar la radioterapia antes
de confirmar el tipo histolégico de tumor. Actualmente
sabemos que el SVCS raramente es una emergencia y
no se recomienda iniciar un tratamiento empirico, ya
que se ha demostrado que la demora del tratamiento
hasta confirmar el tipo de tumor no significa peor pro-
noéstico. Sin embargo la radioterapia antes de tomar las
muestras para biopsia demostro que puede dificultar el
diagnéstico histologico posterior®.

En un estudio de 19 pacientes con masas mediastini-
cas sintomaticas que se inicio radioterapia con caracter
urgente no se pudo confirmar el diagnéstico histolégico
correcto en 8 (42%).

La respuesta a la radioterapia es buena. Aproximada-
mente en el 70-90 % de los pacientes se ha descrito
la resolucién completa de los sintomas de obstruccién
de la vena cava durante las dos primeras semanas de
tratamiento?.

20

Sin embargo esta mejoria sintomatica que aportan los
pacientes no se confirma de forma objetiva al cuantifi-
car la disminucion de la obstruccion mediante venogra-
fia. En una serie de pacientes tratados con radioterapia
solo se observd resolucion completa de la obstruccion
de la vena cava en la venografia en el 31% de los casos
y parcial en el 23% de los casos. En estudios de autop-
sia también se observd que, aunque habia mejoria sin-
tomatica en el 85% de los casos, solo habia resolucién
completa de la obstruccion en el 14% y parcial en el
10%. Esto sugiere que probablemente una parte de la
mejoria de los sintomas que atribuimos al tratamiento
con radioterapia sean debidos al desarrollo de circula-
cién colateral®.

La dosis 6ptima de radioterapia y el régimen de fraccio-
namiento no esta bien definida. En general en el cancer
de pulmén se aconsejan fracciones diarias de 2-3 Gy
y no se observaron diferencias significativas en la res-
puesta con dosis superiores a 3 Gy. En los linfomas se
aconsejan dosis inferiores (1,8-2 Gy)?°.

Las pautas de tratamiento de tipo sincrono con quimio-
terapia y radioterapia no parece que tengan ventajas.
En una revision de la literatura que incluye 2 estudios
randomizados y 44 observacionales se encontré que en
el carcinoma de células pequenas tratado con una pau-
ta sincrona de radioterapia y quimioterapia se consiguio
control de los sintomas en el 83% de los casos y la res-
puesta fue del 77% en los pacientes tratados sélo con
radioterapia o con quimioterapia. En el carcinoma de
células no pequenas la tasa de respuesta completa fue
de un 60% y no se encontraron diferencias significativas
en la tasa de respuesta, en la supervivenciay en la recu-
rrencia del SVCS cuando se administraba quimioterapia
y radioterapia sincrona o de forma aislada®®.

Protesis endovasculares, angioplastia y trombolisis

Las prétesis endovasculares permiten una resolucion
rapida de los sintomas del SVCS sin interferir en el diag-
néstico histologico. Es el tratamiento de eleccién en
aquellos pacientes con sintomas graves de obstruccion
de la vena cava superior que requieren una actuacion
terapéutica rapida o para aquellos casos refractarios al
tratamiento con radio-quimioterapia. Las protesis en-
dovasculares permiten una resolucion de los sintomas
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mas rapida (en 24-72 horas) que el tratamiento con
radioterapia o quimioterapia??23. Tras la colocacion de
la endopréteisis desaparecen pronto los sintomas, asi
como la cianosis y los edemas. Sin embargo, un incre-
mento rapido del retorno venoso tras la colocacion de la
endoprotesis puede desencadenar insuficiencia cardia-
cay edema de pulmén.

La incidencia de complicaciones inmediatas es baja:
migracion de la protesis en el 3-7%, infeccion, tromboe-
mbolismo pulmonar, arritmias, hematoma en la zona
de insercion y muy raramente perforacion. Las compli-
caciones mas tardias se relacionan con el tratamiento
anticoagulante. La reestenosis de la protesis se observa
en el 11-17% de los casos.

La anticoagulacion en estos pacientes es un tema que
estéa en discusion. No existe consenso en cuanto a qué
pacientes hay que anticoagular, el tipo de agente an-
ticoagulante ni la duracién de la anticoagulacion. Se
necesitan estudios prospectivos y randomizados para
solventar este problema.

La angioplastia y el tratamiento fibrinolitico son trata-
mientos que deben complementarse con la colocacion
de una proétesis???3, La angioplastia es efectiva sélo de
forma transitoria pero facilita la colocacion de una proé-
tesis.

El tratamiento trombolitico hace posible la colocacion
de una protesis en aquellos pacientes con oclusion total
de la VCS.

Cirugia

El tratamiento quirdrgico se basa en la reseccion o en
la realizacion de by-pass para tratar la obstruccion de
la vena cava superior. El papel de la cirugia en el SVCS
secundario a tumores es muy limitado y tiene mas mor-
bilidad y mortalidad que otros tipos de tratamientos. Se
ha utilizado fundamentalmente en pacientes con tumo-
res resistentes a la quimioterapia y radioterapia como el
mesotelioma y el timoma?*.

En general la cirugia queda limitada para aquellos casos
de SVCS de etiologia benigna que presentan obstruc-
cién aguda o crénica con sintomas graves y refractarios

a otro tipo de medidas?>26:27:28,

SVCS de etiologia benigna

La obstruccion de la vena cava superior secundario a
patologia benigna se caracteriza por la aparicion de la
sintomatologia de forma lenta, excepto cuando la obs-
truccion es por un catéter endovenoso.

El SVCS secundario a catéteres centrales puede cursar
con sintomas agudos pero generalmente se resuelven
al retirar el catéter. En pacientes con obstruccién sinto-
matica de la vena cava una alternativa terapéutica es la
colocacion de una proétesis autoexpandible?®.

La mediastinitis fibrosa es la causa benigna mas fre-
cuente de SVCS y los sintomas se presentan de forma
tan lenta que generalmente se desarrolla una circula-
cién colateral efectiva que atenda la sintomatologia y no
es necesario otro tipo de tratamiento (Figura 2).

CONCLUSIONES

El SVCS produce sintomas muy llamativos que alarman
al paciente y al médico pero raramente requiere una in-
tervencion médica urgente.

La mayoria de los casos son secundarios a patologia
tumoral y el diagnéstico histologico es importante para
iniciar el tratamiento adecuado. Los procedimientos
diagnosticos son seguros si se realizan por médicos con
experiencia y el retraso diagnéstico que conlleva la con-
firmacién histolégica no empeora el pronodstico.

El abordaje terapéutico debe ser multidisplinario. En
pacientes con sintomas graves y tumores refractarios
a la radioterapia o quimioterapia debe valorarse la co-
locacion de una prétesis endovascular. La presencia de
SVCS no disminuye la probabilidad de curar la enferme-
dad de base y no debe condicionar la eleccion de la pau-
ta terapéutica adecuada de la enfermedad que causa
este sindrome.
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