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Resumen

Introduccidn: El sindrome de vena cava superior (SVCS) es una patologia poco frecuente, asociado en
la mayoria de los casos a neoplasias de origen maligno; la cual en estadios avanzados representa una
urgencia médico-oncoldgica que compromete la vida del paciente.

Propésito de la revision: El objetivo de la revision es delinear el rol de las diferentes alternativas quirlrgi-
cas y percutaneas para el tratamiento del SVCS. Buscamos reportes en donde se incluye los resultados
de mejor supervivencia para los distintos tratamientos actuales.

Recientes hallazgos: La literatura médica describe tratamientos como la radioterapia, la quimioterapia,
el bypass, la terapia endovascular y la reconstruccion vascular para el manejo del SVCS, sin embargo,
no todos responden con la misma eficacia al momento de presentarse una urgencia vital por SVCS; esto
producto de los factores intrinsecos y extrinsecos del paciente. Dentro de los factores extrinsecos des-
taca la condicion social la cual, se convierte en un reto al momento de realizar un manejo integral del
paciente en ciudades fronterizas, donde los datos que conoce el médico sobre el paciente son limitados
o el paciente no tiene un diagnéstico previo que permita orientar el manejo.

Conclusiones: El punto de partida del tratamiento del paciente con SVCS consiste en diferenciar la emer-
gencia y la estabilidad mediante la tabla de clasificacion de gravedad. En casos emergentes se tiene 2
alternativas: la terapia endovascular y la radioterapia. El abordaje quirdrgico con Baypass esta contrain-
dicado y el tratamiento definitivo con reconstruccion vascular con protesis tiene ventajas y desventajas
gue deben definirse en forma individual considerando la etiologia del cancer asociado.

Palabras claves:
DeCS: Venas cavas, Vena cava superior, Sindrome de la Vena Cava Superior, /etiologia, neo-
plasias, terapia.
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Abstract

Introduction: Superior vena cava syndrome (SVCS) is a rare pathology, associated in most
cases with neoplasms of malignant origin; which in advanced stages represents a medical-
oncological emergency that compromises the patient's life.

Purpose of the review: The objective of the review is to outline the role of the different surgical
and percutaneous alternatives for the treatment of SVCS. We look for reports that include the
best survival results for the different current treatments.

Recent findings: The medical literature describes treatments such as radiotherapy, chemo-
therapy, bypass, endovascular therapy and vascular reconstruction for the management of
SVCS, however, not all respond with the same efficacy at the time of a vital emergency. by
SVCS; this product of the intrinsic and extrinsic factors of the patient. Among the extrinsic
factors, the social condition stands out, which becomes a challenge when carrying out an in-
tegral management of the patient in border cities, where the data that the doctor knows about
the patient is limited or the patient does not have a previous diagnosis. to guide management.

Conclusions: The starting point of the treatment of the patient with SVCS consists in differen-
tiating the emergency and the stability by means of the severity classification table. In emer-
gent cases there are 2 alternatives: endovascular therapy and radiotherapy. The surgical ap-
proach with Baypass is contraindicated and the definitive treatment with vascular reconstruc-
tion with a prosthesis has advantages and disadvantages that must be defined individually
considering the etiology of the associated cancer.

Keywords:

MESH: Vena Cava; Vena Cava, superior; Superior Vena Cava Syndrome; /etiology; neoplasms;
/therapy.
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Introduccion

El sindrome de vena cava superior (SVCS) corresponde a un grupo de manifestaciones clini-
cas como la aparicion de circulacion colateral, edema facial, cervical y edema en esclavina.
Es ocasionado por la limitacion del drenaje venoso de la vena cava superior; que puede ser
tanto por compresion extrinseca como por el blogueo intraluminal de la vena cava superior.
[1, 2]. Esta compresion se encuentra asociada tanto a causas neopldsicas como no neoplési-
cas. La mayorfa de los casos responden a causas de origen neoplasico maligno [3].

El sindrome de vena cava superior aunque es una patologia poco frecuente puede con-
ducir a una emergencia en sus estadios mas avanzados; por lo que establecer un diagnostico
temprano clinico y radiolégico es importante para iniciar un adecuado manejo terapéutico [4].

El tratamiento del SVCS busca dar solucion a la compresion de la vena cava superior con
terapia endovascular, bypass y la reconstruccién vascular, sin embargo, en algunos casos
asociados a neoplasias se puede usar la radioterapia y quimioterapia ya sea como alternati-
vas 0 concomitante con un manejo quirtrgico [5, 6].
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El objetivo de la presente revision narrativa fue realizar una revision de los Ultimos avan-
ces del tema sobre la literatura mas relevante y actualizada.

Sindrome de vena cava superior

El sindrome de vena cava superior (SVCS), es una emergencia médica y oncoldgica. Se debe
a la obstruccion del flujo sanguineo a través de la vena cava superior como consecuencia de
un proceso externo o interno que disminuye la luz del vaso. Los signos y sintomas son locali-
zados en las areas de drenaje sanguineo de la vena cava superior, tales como cabeza, cuello,
torso y miembros superiores; a su vez se afecta el sistema nervioso, la laringe, faringe, la cara,
el torax y los miembros superiores [5-11].

Epidemiologia y etiologia

El 5-10% de los pacientes que tienen una lesion maligna intratordacica desarrollan el SVCS. Por
la ubicacion de la vena cava superior en el lado derecho, cualquier masa en el hemitorax de-
recho podria afectar la cava. Se observa que entre los 30-40 afios la etiologia con mayor fre-
cuencia a una causa benigna, entre los 41-60 se debe a una etiologia maligna; en los nifios es
usualmente secundaria a estenosis congénita. El SVCS afecta con mas frecuencia a los hom-
bres, debido a su mayor tasa de cancer de pulmon, y la distribucion en cuanto a las razas,
depende de la susceptibilidad de cada una de ellas por el cancer de pulmoén y linforas [9]. En
Estados Unidos afecta a cerca de 15.000 personas. Antes de la era de los antibioticos, las dos
causas mas comunes para el SVCS eran la aortitis sifilitica, y las adenopatias voluminosas en
el mediastino debidas a la tuberculosis [12]. En Colombia no se dispone de un seguimiento
epidemioldgico sobre el SVCS (tabla 1).

Tabla 1. Etiologia del sindrome de la vena cava superior

Etiologia del sindrome de vena cava superior

Maligna (60-85%) Benigna (15-40%)

Cancer de pulmén - Trombosis

e  Células grandes (més frecuente)

< . Fibrosis Mediastinica
e  Células pequeiias

Linfomas Enfermedad vascular
e Linfoma no Hodgkin
> L. mediastinico primario de células B Infecciones
> L. difuso

Otros tumores malignos y benignos que se encuentren en cavi- Causas cardiacas

dad tordcica fibrosis post radiacién
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Fisiopatologia

El drenaje de la vena cava superior (VCS) es un sistema de baja presion y paredes delgadas
que puede ser afectada en su anatomia, flujo venoso anémalo y dafio en la integridad de la
pared del vaso (figura 1) [6]. La caracteristica fisiopatoldgica mas representativa de este sin-
drome corresponde a la formacion de redes colaterales formadas en varias semanas, en es-
pecial si la obstruccion ocurre por encima de la insercion de la vena acigos. Los pacientes
pueden no cursar con sintomatologia mientras exista un sistema de drenaje venoso colateral
0 si existe una obstruccioén parcial [9, 13].

#-

VENACAVASUPERIOR

Se afectsu Flujo obstruide Mo hayretomao
integridsd R WENDST

7la presion

WENDSEN
WEE0S

colatersles

Reddevasos
colatersles

para
COMPENsar

Figura 1. Fisiopatologia del sindrome de la vena cava superior.

Signos y sintomas

La sintomatologia se caracteriza por tener un comienzo gradual, conforme avanza la obstruc-
cion aparece la disnea como uno los sintomas principales. Otros signos y sintomas incluyen:
edema facial, en cuello, tronco y extremidades superiores; ronquera, dolor, estridor, tos, venas
toracicas dilatadas, pérdida de peso, distension venosa yugular, paresia del nervio frénico, plé-
tora, disfagia, cianosis, estupor e incluso coma [1, 2]. Las complicaciones del SVCS pueden
ser: edema laringeo, edema cerebral, disminucion del gasto cardiaco e hipotension secunda-
ria, embolia pulmonar en presencia de un trombo, irritacién local o trombosis de las venas en

Quintero M, et al. Rev. Oncol. Ecu. 2022:32 (1)
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las extremidades superiores [9, 13]. Los signos y sintomas se pueden clasificar por sistemas
siendo los mas frecuentes: neuroldgicos, laringofaringeos y faciales [5].

Signos v sintom as del SVCS

Diagnistico previo de neoplasia
' NO
I
¥ L]
R Py lateral de tirax Hiztoria clinicay e<ploracion
r analitica R de torasy TC-
+ + toraco abdominal

Ersanchamiznto Otroz hallazgoes +

mediastininn

l— 1 hiaza en mediasting superior
v ¥

e TC detori:
Tratamiento l

Diagnistico histoligico

Tres citologias de esputo,
toracocentesis si hay derrame,

expedfizo segin
etiologia e
hiztalogia

Maza comprime WL 3 biopsias de adenopatias
estudio de venas
colaterales y otras ‘ +
estructuras oriticas
Posttiva (+) Negathvo ()
T ¥

Fibrobrancos copia con biopsia,
biopzia percutinea con aguja
fina bajo TC, mediastinos copia,
toracotomia

Figura 2. Diagnéstico sindrome de vena cava superior El sindrome de la vena cava superior (AMF
2013) A partir de un sintoma [Internet]. Amf-semfyc.com. 2013.

Patologias malignas asociadas al sindrome de vena cava superior

Las neoplasias malignas, explican entre el 60-85 % de los SVCS 'y la obstruccion de la VCS es
el sintoma que se presenta en el 60 % de los casos de un tumor aun no diagnosticado. En los
datos reunidos en el estudio de Armstrong y col., la presencia de SVCS en pacientes con can-
cer de pulmon de células grandes fue del 50 % de los casos, con una edad de aparicion por
encima de los 50 afios y con una historia de tabaquismo. En los pacientes con cancer de
pulmon de células pequefias el SVCS tiene una prevalencia del 22 % y tiene las mismas ca-
racteristicas clinicas sugestivas que el cancer de pulmoén de células grandes. Los linfomas
tienen una prevalencia de SVCS de 12 %, los pacientes tienen adenopatias extra toracicasy la
edad de aparicion es menor a los 65 afios. La prevalencia de SVCS en pacientes con cancer
de mama con metastasis es del 9 %. En pacientes con cancer de células germinales tiene una
prevalencia del 3% y se presenta con mayor frecuencia en hombres menores de 40 afios, que
suelen cursar con altos niveles de marcadores tumorales, como la gonadotropina coriénica
humana beta y la alfa fetoproteina. En pacientes con timoma la prevalencia del SVCS es 2%
en el que se evidencia hallazgos radiograficos en la base del timo y ademds asociados al
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sindrome paratimico. En pacientes con mesotelioma y otros canceres tiene una prevalencia
de 1%; llos pacientes con mesotelioma tiene una historia de exposicién al asbesto [14]. Se
estima que tanto el cancer de pulmon como el LNH son responsables de aproximadamente
el 95 % de los casos de sindrome de SVCS que son causados por malignidad [15].

Diagndstico

Para el diagndstico del SVCS se utilizan las escalas de clasificacion: la CTCAE (Common Ter-
minology Criteria for Adverse Effects) del Instituto Nacional de Cancer NCl y la clasificacion
propuesta por Wilson y Detterbeck. (Tabla 2). La radiografia de térax puede ser Uutil, ya que
mas de la mitad de los pacientes con SVCS tienen imagenes anormales, en el estudio de Pa-
rish y col. el 84% de 86 pacientes con SVCS presentaron radiografias de térax con anormali-
dades: y las anormalidades mas frecuentes fueron el ensanchamiento del mediastino y de-
rrame pleural en el 64% vy el 26%, respectivamente [9]. En cuanto a los laboratorios se pueden
ordenar hemogramas completos y exdmenes de coagulacion (TP, aPTT), la evaluacion del
incremento o no, de marcadores tumorales para seguir la evolucion de las neoplasias puede
resultar beneficioso para aquellos pacientes que ya han sido diagnosticados con alguna neo-
plasia previamente (HCG, AFP) [1, 4]. El uso de imé&genes diagndsticas depende de la clasifi-
cacion de la severidad de los sintomas. Para aquellos pacientes con sintomas graves o po-
tencialmente mortales, es mejor usar la venografia con catéter ya que proporciona un diag-
nostico oportuno ademas de suministrar una via para proporcionar un tratamiento inmediato
que alivie la obstruccion de la VCS con recanalizacion endovenosa y colocacion de stents,
segun sea necesario [7, 9, 14]. Para pacientes que presentan sintomas leves o sintomas mo-
derados, el estudio de imagen inicial puede ser un estudio duplex venoso o imagenes como
el TAC o la RMN (Resonancia Magnética Nuclear) [7, 9, 14]. La TAC es el estudio inicial mas
apropiado para pacientes con caracteristicas clinicas leves a moderadas del SVCS. Puede
definir el nivel y la extension del bloqueo venoso, identificar y trazar un mapa de las vias cola-
terales de drenaje venoso y, a menudo, permite identificar la causa subyacente de la obstruc-
cion venosa. La presencia de vasos colaterales en la TC es un fuerte indicador del sindrome
de SVC, con una especificidad del 96% y una sensibilidad del 92% de acuerdo con los trabajos
de Bechtold y col; Kim, Kim y Chung; y Eren, Karaman y Okur [7, 9, 14].

El estudio histoldgico es un prerrequisito para escoger el tratamiento apropiado para el
paciente con sindrome de VCS asociado con malignidad, se puede hacer uso de exdmenes
minimamente invasivos como: la citologia del esputo, la citologia del liquido pleural y la biop-
sia guiada por TAC de los ganglios linfaticos periféricos agrandados (por ejemplo, supraclavi-
cular) pueden ser diagndsticas hasta en dos tercios de los casos. Por otra parte, estan los
examenes mas invasivos, como broncoscopia, mediastinoscopia, toracoscopia asistida por
video, toracotomia cuando no se puede establecer un diagndstico definitivo de otra manera
(7,9, 14].

La biopsia transtoracica percutédnea guiada por TAC o la biopsia dirigida por ecografia
endoscopica son alternativas a la mediastinoscopia o la toracotomia para establecer un diag-
nostico definitivo en pacientes de alto riesgo (figura 2) [1, 4].
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Figura 3. Algoritmo diagnéstico y tratamiento sindrome de vena cava superior. Navarro Expdsito F,
Lépez Gonzalez J, Molina Villaverde R, Lamarca Lete A. Protocolo diagndstico y terapéutico del sin-
drome de vena cava superior. Medicine - Programa de Formacion Médica Continuada Acreditado.
2013;11 (24):1500-1503.

Tabla 2. Clasificacion de la severidad del sindrome de vena cava superior (SVCS) de acuerdo con la NCI CTCAE

Grado Hallazgos Incidencia
estimada

(%)

0 Asintomatico - hallazgo radiolégico de obstruccién de la vena cava superior en ausen- 10

cia de sintomas
1 leve- edema en cabeza o cuello (distension vascular), cianosis, plétora facial 25
2 moderado - edema en cabeza o cuello con sintomas de deterioro funcional (disfagia 50

leve, tos, deterioro leve o moderado de los movimientos de la cabeza, mandibula, par-
pados y pérdida de la agudeza visual por edema ocular)

3 severo - edema cerebral leve o moderado, edema laringeo leve o moderado, disminu- 10
cién de la reserva cardiaca (sincope después de agacharse)

4 compromiso de la vida- edema cerebral significativo (obnubilacién, confusién), edema 5
laringeo con estridor, compromiso hemodindmico significativo (sincope sin factores
precipitantes, hipotension, insuficiencia renal)

5 Muerte- desenlace fatal >1
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Tratamiento

La presencia de sintomas clinicos como hipotension, edema cerebral o edema laringeo en un
paciente oncoldgico con SVCS la radioterapia puede usarse como tratamiento emergente [5,
16]. Las medidas iniciales, incluyen la elevacion de la cabeza, la posicion de Fowler, restriccion
de liquidos, uso de diuréticos, terapia con esteroides y oxigeno suplementario [17, 18].

Quimioterapia y Radioterapia

La quimioterapia puede usarse en tumores sensibles como el CPCP, el linfoma no Hodgkin y
los tumores de células germinales [5, 19, 20]. La quimioterapia debe ser la primera linea de
tratamiento en pacientes que no presentan sintomas que pongan en peligro su vida. La efec-
tividad de la quimioterapia es mayor del 65% en los casos asociados a tumores quimiosensi-
bles. Inicialmente se emplea la poliquimioterapia como tratamiento especifico, valorando al
mismo tiempo asociar radioterapia segun la extension. La remision de los sintomas suele
ocurrir entre los 5y 10 dias desde el inicio del tratamiento [20, 21].

Radioterapia

La radioterapia es el tratamiento de eleccion en los tumores quimio resistentes ya que baja la
masa tumoral y educe los sintomas de forma importante en las primeras 72 horas, con una
desaparicion completa de los mismos a las dos semanas con efectividad del 80%. Se admi-
nistra una dosis de 50-60 Gy con distintos tipos de fraccionamiento. Se recomienda el manejo
junto a terapia endovascular debido a la estenosis post fibrosis que puede producir a largo
plazo. La radioterapia es parte fundamental del tratamiento definitivo o paliativo puesto que,
al disminuir el tamafio de la masa, disminuye también el tamafio de la obstruccion y por con-
siguiente se presenta un alivio de los sintomas; no obstante, no resuelve por completo la obs-
truccion [5, 17, 21]. Aunque las neoplasias malignas sensibles a quimioterapia y radioterapia
presentan altas tasas de resolucion de los sintomas también se registran altas tasas de com-
plicaciones; es por esto que el manejo conjunto con esteroides, actia como moderador en los
procesos fisiopatoldgicos que favorecen el desarrollo de estas complicaciones [5, 7). Los es-
teroides se administran por via intravenosa en tumores que responden a dicho tratamiento
como lo son el timoma y el linfoma [20].

Terapia endovascular

La terapia endovascular ofrece una alternativa de alivio sintomatico en menor intervalo de
tiempo, sin embargo, su abordaje como primera linea de tratamiento en SVCS asociado a
neoplasia maligna sigue siendo motivo de controversia [5, 16, 21,-23].

La indicacion del tratamiento endovascular es para 3 grupos de pacientes:

1) pacientes con sintomas agudos graves, como, dificultad respiratoria por edema larin-
geo u obstruccion de las vias respiratorias y la alteracion del estado mental por la
elevacion de la presion intracraneal.

2) pacientes con sintomas moderados, persistentes a pesar de la quimioterapia.

3) pacientes en los que la quimioterapia y la radiacién estan contraindicadas [5].

En el contexto quirdrgico los stents mas usados son Palmaz (Cordis), Wallstent (Boston Scien-
tific) y Gianturco-Z-Stent (Cook). No existen estudios que comparen los stents, sin embargo,
existe una tendencia a utilizar wallstent por sus caracteristicas de autoexpansiéon y no com-
presion por fuerza externas [21]. Dentro de las 24 a 72 horas posteriores a la colocacién del
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stent en el paciente se puede evidenciar la resolucion de sintomas tales como el edema facial,
el edema de las extremidades superiores y del tronco [5]. La terapia endovascular conlleva a
un aumento del retorno venoso central al corazén convirtiéndose en un factor predisponente
en pacientes con patologia cardiaca a Insuficiencia Cardiaca , edema agudo de pulmon; razén
por la cual se recomienda la monitorizacion hemodinamica periférica como estrategia de pre-
vencion en dicha complicacion [1, 6]. La recurrencia del SVCS con la presencia de stents es
del 20% y es causada por la progresién de la enfermedad o a veces por el desplazamiento del
stent, sin embargo, en el 90% de los pacientes estudiados se observa una mejora clinica evi-
dente en 24 a 48 horas [21].

Bypass
Es una intervencion invasiva con una alta tasa de morbi-mortalidad, por lo que no esta acon-
sejada actualmente [18, 20, 24].

Reconstruccién vascular

La reconstruccion vascular con injertos esta indicada en casos especificos como una alter-
nativa para el tratamiento de SVCS de origen maligno producto de patologias como adenopa-
tias mediastinales o tumor primario pulmonar donde el indice de sobrevida de estos pacientes
con este tratamiento a seis meses se reporta de 40 a 54% y a 12 meses de 19 a 34% [1, 7].
Tiene una tasa de mortalidad postoperatoria del 4.5-14% [3, 24, 25]. Los injertos mas utilizados
en la reconstruccion de la VCS son las protesis sintéticas de politetrafluoroetileno (PTFE)
Gore-Tex®, las protesis de pericardio heterdlogas (bobinas) hechas a medida y los injertos de
pericardio autélogo [2, 4]. Las protesis sintéticas de PTFE al tener una composicion en anillos,
evitan el colapso del injerto con la presion venosa negativa, tiene mayor vida media que los
injertos bioldgicos y estan disponibles en forma comercial. Las desventajas son el rechazo
del injerto, las infecciones asociadas y la trombosis temprana del injerto [24, 25] y las compli-
caciones asociadas a la anticoagulacion requerida por 6 meses luego de la cirugia.

Las protesis de pericardio heterélogas o bobinas tienen menor riesgo de infeccion y trom-
bosis en comparacion con el PTFE. Sin embargo, esta prétesis no exime del uso de anticoa-
gulantes; esto se debe a que el pericardio bovino es heterogéneo y aun puede producirse un
rechazo que requiere terapia inmunosupresora, o que aumentaria el coste global del injerto
en comparacién con un injerto de pericardio autélogo [2, 4].

En los injertos de pericardio autélogo poco después de la implantacion, el injerto se ree-
piteliza con células epiteliales autdgenas y se asocia a un bajo riesgo de infeccién, una menor
deposicion de plaguetas y una menor trombogenicidad en la superficie de flujo. Se elimina por
completo el riesgo de antigenicidad y no requieren de una terapia a largo plazo con anticoa-
gulantes. Sin embargo, dentro de sus desventajas esta que es un método poco populary la
duracién de la doble intervencion quirdrgica para obtener el pericardio (figura 3) [24, 26).

Puntos importantes
Los pacientes con CPCNP y afectacién de los ganglios linfaticos mediastinicos suelen tener
un mal prondstico global, y en general debe evitarse la cirugia en estos pacientes [2, 5].
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Conclusiones

El punto de partida del tratamiento del paciente con SVCS consiste en diferenciar la emergen-
cia y la estabilidad mediante la tabla de clasificacion de gravedad. En casos emergentes se
tiene 2 alternativas: la terapia endovascular y la radioterapia. El abordaje quirdrgico con
Baypass esta contraindicado y el tratamiento definitivo con reconstruccion vascular con pro-
tesis tiene ventajas y desventajas que deben definirse en forma individual considerando la
etiologia del cancer asociado.

Abreviaturas

SVCS: Sindrome de vena cava superior. VCS: vena cava superior. LNH: linfoma no hodgkin. TP: tiempo de protrom-
bina. aPTT: tiempo de tromboplastina parcial activada. HCG: Gonadotropina coriénica humana. AFP: alfafetoproteina.
CPCNP: cancer de pulmon de células no pequefias. CPCP: Cancer pulmonar de células pequefias.
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