Caso clinico: sindrome
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El sindrome de vena cava superior es un conjunto de sin-
tomas causado por el deterioro del flujo sanguineo a la auri-
cula derecha. Se describe el caso de una mujer que presento
edema facial y cervical e ingurgitacion yugular. En las horas
previas a ser asistida en el Servicio de Urgencias el cuadro se
acompano de circulacion colateral en region toracica antero-
superior y cianosis facial. Las pruebas complementarias ob-
jetivaron ensanchamiento mediastinico superior. Posterior-
mente la paciente ingreso para su estudio y diagnostico de
linfoma maligno no Hodgkin.

Palabras clave: sindrome de vena cava superior, masa medias-
tinica, linfoma maligno no Hodgkin.

de vena cava superior

The superior vena cava syndrome is a group of symptoms
caused by damage to the blood stream to the right auricle.
The case of a woman who had facial and neck inflammation
and jugular ingurgitation is described. In the hours prior to
being seen in the Emergency Service, she had collateral cir-
culation in the front upper thoracic region and facial cyano-
sis. The complementary tests showed upper mediastinal
mass. Later the patient required hospital admission to be
studied, and was diagnosed of non-Hodgkin’s lymphoma.

Key words: superior vena cava syndrome, mediastinal mass,
non-Hodgkin’s lymphoma.

AMBITO DEL CASO

La paciente acudié a su médico de Atencion Primaria en
tres ocasiones, la tercera de ellas su médico le realizo una
radiografia de térax urgente, donde no se observo el en-
sanchamiento de mediastino y le facilité un p-10 para asis-
tir al Servicio de Urgencias si los sintomas empeoraban.
Como la inflamacion de la cara y cervical aumento, apare-
ci6 circulacion periférica en la region antero-superior del
torax y cianosis facial, acudio al Servicio de Urgencias.

En dicho Servicio se le realizo hemograma, bioquimica
basica, bioquimica de orina y radiografia de térax, con cu-
yos resultados se decidio el ingreso hospitalario en el Ser-
vicio de Medicina Interna, y posteriormente se pauté tra-
tamiento por el Servicio de Hematologia.

PRESENTACION

Mujer de 27 afios, sin habitos toxicos y sin antecedentes
de interés. Acudio6 al Servicio de Urgencias por edema fa-
cial y cervical de dos semanas de evolucion. Las horas pre-
vias a acudir al hospital presento circulacion periférica en
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region antero-superior de térax y cianosis facial. En los ul-
timos tres meses presentaba dolor en la region toracica an-
terior, sin fiebre ni sindrome constitucional.

La exploracion fisica objetivo todo lo anterior. La aus-
cultacion pulmonar y cardiaca eran normales. La palpa-
cion del abdomen y la exploracion de las extremidades in-
feriores no mostraron ninguna patologia.

En resumen, el conjunto de sintomas que la paciente
presentaba describian un sindrome de la vena cava supe-
rior.

La bioquimica de sangre y orina y el hemograma esta-
ban dentro de la normalidad. La radiografia de térax
mostré ensanchamiento de mediastino superior con ocu-
pacion del espacio anterior, probablemente por conglome-
rados adenopaticos (figs. 1y 2).

Durante su ingreso se realizaron las siguientes pruebas
complementarias:

— Bioquimica: glucosa 109 mg/dl, creatinina 0,70
mg/dl, colesterol 185 mg/dl, proteinas totales 7 g/dl con
3,7 g/dl de albumina, ionograma, fosfatasa alcalina, gam-
ma glutamil transferasa (GGT), gammaoxalatotransamina-
sa (GOT), alanino aminotransferasa (GPT), lacticodeshi-
drogenasa (LDH) y hormonas tiroideas normales.

— Hemograma: leucocitos 7.400 con 84% de neutrofilos
y 10% de linfocitos, hemoglobina 12,6 g/dl, hematocrito
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36,1%, volumen corpuscular medio (VCM) 82,30 fL y
plaquetas 267.000.

— Velocidad de sedimentacion globular (VSG) 37. Cal-
cio i6nico normal.

— Coagulacion normal.

— Serologias yersinia, toxoplasma, hepatitis B, C, y vi-
rus de la inmunodeficiencia humana (VIH) negativos.
Epstein Barr positivo, citomegalovirus (CMV) positivo
(1/256,IgM-).

— Electrocardiograma: ritmo sinusal a 90 latidos por
minuto.

— Tomografia axial computarizada (TAC) toracoabdo-
minal: masa compatible con conglomerado adenopatico
prevascular. Adenopatias individualizadas en las regiones
paratraqueales derechas y en el repliegue pleuroacigoesofa-
gico. Infiltracion y trombosis de la vena cava superior; la
trombosis se extiende a los troncos venosos braquicefalicos
y a la vena yugular interna derecha. No se visualizan ade-
nopatias cervicales ni supraclaviculares. Higado, bazo, pan-
creas, rifiones y suprarrenales sin alteraciones. La impresion
diagnostica radiologica fue de masa mediastinica y adeno-
patias aisladas que sugieren como primera posibilidad lin-
foma, especialmente enfermedad de Hodgkin (fig. 3).

— Mediastinoscopia mas biopsia: linfoma maligno no
Hodgkin de alto grado con las caracteristicas morfologicas
e inmunohistoquimicas de linfoma de células grandes B
subtipo esclerosante de mediastino.

La paciente preciso tratamiento con dexametasona 4 mg
cada 6 horas, omeprazol 20 mg cada 24 horas y heparina
de bajo peso molecular subcutanea, persistiendo el edema
y el empastamiento facial, sin clinica respiratoria.

Fue valorada por el Servicio de Hematologia, donde se
le realiz6 una puncién esternal, cuyo resultado citologico
fue precursores hematopoyéticos de caracteristicas cualita-
tiva y cuantitativamente normales.

Se inici¢ tratamiento quimioterapico el dia 12 de enero
de 2006 con ciclos de CHOP y rituximab.

DESARROLLO

Dentro de las causas que provocan sindrome de la vena ca-
va superior (SVCS), casi el 95% de los casos descritos en las
series publicadas modernas se debe a cancer; la causa mas
comun es el carcinoma broncogénico de las células peque-
fias, seguido por el carcinoma de células escamosas de pul-
mon, adenocarcinoma de pulmén, linfoma de Hodgkin y
carcinoma de células grandes de pulmon. Una causa no ma-
ligna de SVCS en pacientes con cancer es la trombosis que
esta asociada con catéteres intracavales o alambres de mar-
capasos. Una causa rara de SVCS es la mediastinitis fibrosa,
ya sea idiopatica o asociada con histoplasmosis. Otras cau-
sas raras de SVCS son las neoplasias mediastinicas de célu-
las germinales, cancer metastatico de seno, cancer de colon,
sarcoma de Kaposi, carcinoma del esofago, mesotelioma fi-
broso, sindrome de Bechet, timoma, bocio subesternal de ti-
roides, enfermedad de Hodgkin y sarcoidosis.

El conocimiento de la anatomia de la vena cava superior
y su relacion con los ganglios linfaticos circundantes es

Figura 1. Radiografia de térax anteroposterior: ensanchamiento de
mediastino superior con ocupacion del espacio anterior.

esencial para la comprension del desarrollo de sindrome.
La VCS esta formada por la confluencia de las venas bra-
quicefalicas izquierda y derecha en el tercio medio del me-
diastino. La VCS se extiende caudalmente de 6 a 8 cm,
terminando en la auricula derecha, y se extiende anterior-
mente hacia el bronquio principal derecho. La vena acigos
se une a la VCS posteriormente al doblar hacia el bronquio
derecho principal, y esta en posicion posterior de la aorta
ascendente y a su derecha. La pleura mediastinica parietal
es lateral a la VCS, creando un espacio limitado, y ésta se
encuentra adyacente a los ganglios linfaticos peritraquea-
les derechos, 4acigos, hiliares derechos y subcarinales. El
vaso sanguineo venoso es de paredes delgadas, y la sangre
que fluye por él esta a baja presion. Asi, cuando los gan-
glios o la aorta ascendente aumentan de tamario, la VCS se
comprime, el flujo de sangre se hace lento y puede ocurrir
una oclusion total. La gravedad del sindrome depende de
la rapidez con que comienza la obstruccion y de su locali-
zacion.

El mediastino anterior (por encima y delante del cora-
z6n) contiene las siguientes estructuras: timo, cualquier
extension intratoracica de tiroides y paratiroides, arco aor-
tico y sus ramas, venas innominadas, vasos y ganglios lin-
faticos (fig. 1).

Ante un SVCS y una masa mediastinica superior en una
mujer joven se pueden plantear los siguientes diagnosticos
diferenciales: timoma, extension intratoracica de tiroides,
teratoma y otros tumores de células germinales (a veces
asocian ginecomastia, hipoglucemia y tirotoxicosis) y el
linfoma (asocia a veces hipercalcemia).

Los timomas constituyen el 10% de las neoplasias me-
diastinicas primarias y una cuarta parte de ellos son ma-
lignos. La hipertrofia timica es propia de la primera infan-
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Figura 2. Radiografia de torax lateral: ensanchamiento de mediastino
superior con ocupacion del espacio anterior.

cia, habiéndose descrito masas en el mediastino anterior
en niflos menores de 3 afios. Ocasiona una imagen radio-
logica tipica en forma trapezoidal o triangular (en vela) y
sintomas de compresion con estridor y dificultad respira-
toria, disfagia e incluso obstruccion venosa. El timoma es
un tumor solido del que existen muchas variedades histo-
logicas. No suele metastatizar a distancia, pero si exten-
derse localmente; el 50% se acompana de miastenia y, a
veces, de aplasia pura de serie roja, agammaglobulinemia
o sindrome de Cushing por secrecion ectopica de hormo-
na adrenocorticotrépica (ACTH).

El bocio intratoracico puede ser primario por originar-
se de restos mediastinales tiroideos y sin tener relacion con
el tiroides cervical. Mas frecuente es el bocio intratoraci-
co secundario al crecimiento de la glandula cervical, sien-
do en realidad una extension de la misma. Suelen situarse
por delante del esofago y de la traquea. Permanecen asin-
tomaticos hasta que la desviacion o compresion del eso-
fago produce disfagia, o hasta que el desplazamiento de
la traquea provoca disnea, estridor y tos irritativa. A ve-
ces existe disfonia y compresion y obstruccion de las
venas.

Los teratomas son tumores frecuentes en adultos, jo-
venes y adolescentes, suelen situarse en el mediastino
anterior y medio. Suelen ser asintomaticos, excepto si
producen complicaciones (infeccion o degeneracion ma-
ligna); la infeccion da origen a un absceso que puede abrir-
se a pleura, bronquio o pericardio, y a veces el paciente
refiere expectoracion de materiales raros, como pelos o
dientes.

Los tumores de células germinales son neoplasias deri-
vadas de las células germinales primordiales que migran

anormalmente durante el desarrollo embrionario. Son mu-
cho mas frecuentes en hombres (90% del total). La locali-
zacion mediastinica es muy rara, del 2-5% de todos los tu-
mores germinales y del 50-70% de todos los tumores
células germinales extragonadales. Aparecen en la tercera
década de la vida, principalmente en el mediastino antero-
superior.

Los linfomas pueden desarrollarse en mediastino supe-
rior, medio (mas frecuente) y anterior. Tanto los linfomas
de Hodgkin como los no Hodgkin pueden manifestarse
por adenopatias mediastinicas.

El estudio de las masas mediastinicas anterosuperiores
generalmente se inicia con la radiografia simple, pero la
TAC es el examen que tiene mayor rendimiento para ca-
racterizar morfologicamente la lesion. Sin embargo, salvo
algunas excepciones en las que la TAC puede efectuar un
diagnostico de certeza (lipomatosis, tiroides, etc.), en la
mayoria de los casos es necesario obtener confirmacion
histologica de las masas tumorales para orientar la con-
ducta terapéutica.

Radiografia de térax

La radiografia simple es el examen con el cual se detecta
la mayoria de los trastornos mediastinicos, pero para co-
nocer su localizacion, naturaleza fisica y extension debe
complementarse con los examenes que se anotan mas
adelante.

Ecografia

Puede ser util para confirmar la naturaleza quistica de al-
gunas lesiones del mediastino superior, especialmente las
originadas en tiroides y paratiroides.

Tomografia axial computarizada

Es el método de eleccion, pues precisa con gran seguri-
dad las caracteristicas morfologicas de las lesiones. Por su
mayor sensibilidad puede detectar alteraciones inaparen-
tes en la radiografia simple, como puede suceder en tu-
mores del timo sospechados por la presencia de una
miastenia gravis. La medicion de la densidad de la lesion
permite determinar si ésta es quistica, solida o formada
por grasa. La utilizacion de un medio de contraste hace
posible una clara individualizacion de las estructuras
vasculares, permitiendo diagnosticar aneurismas aorti-
cos y sus complicaciones. También se pueden detec-
tar pequenas colecciones liquidas o gaseosas en la me-
diastinitis, facilitando su abordaje quirtrgico. La TAC
evita, en un considerable nimero de casos, procedi-
mientos invasivos, debido a que orienta hacia el diag-
nostico de lesiones benignas con un alto grado de segu-
ridad.

Resonancia magnética nuclear

Aunque su uso aun se encuentra limitado por su disponi-
bilidad restringida y su alto coste, la resonancia magnética
nuclear aparece como un examen 1til en la evaluacion del
mediastino ya que, ademas de evitar el uso de radiaciones
ionizantes, permite el estudio en un plano sagital y tiene
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Figura 3. Tomografia axial computarizada toracica. A: masa compatible con conglomerado adenopatico prevascular. Adenopatias individualizadas en las

regiones paratraqueales derechas y en el repliegue pleuroacigoesofagico. B: infiltracion y trombosis de la vena cava superior; la trombosis se extiende a los

troncos venosos braquicefalicos y a la vena yugular interna derecha.

buen rendimiento en el estudio de estructuras vasculares,
sin necesidad de medio de contraste.

Mediastinoscopia

Consiste en el examen del mediastino anterosuperior a tra-
vés de una incision supraesternal y en una exploracion de
todas las zonas hasta la region subcarinal mediante el uso
del mediastinoscopio. Tiene el propdsito de obtener mues-
tras de tejido para estudio histologico.

Mediastinotomia

Consiste en la obtencién de muestras para biopsia median-
te la exploracién instrumental del mediastino a través de
una incision paraesternal, generalmente a nivel de segundo
cartilago condroesternal. Tiene indicacion en aquellos ca-
sos en los cuales la mediastinoscopia no es suficiente y tie-
ne riesgos, como ocurre en lesiones situadas en la vecindad
de la aorta, arteria pulmonar y vena cava superior.

Por ello en esta paciente se decidi6 realizar una TAC pa-
ra filiar la naturaleza de la masa mediastinica, y en ella se
observo el origen, conglomerado adenopatico que ocupa-
ba el mediastino prevascular, compatible con linfoma de
Hodgkin radiolégicamente.

Posteriormente se practicé una biopsia de la masa me-
diastinica por mediastinoscopia para filiar anatomo-pato-
logicamente la clase de linfoma, especialmente importante
para iniciar un tratamiento y pronostico.

Los resultados finales de Anatomia Patologica fueron
linfoma maligno no Hodgkin de alto grado, con las ca-
racteristicas morfologicas e inmunofenotipicas de un lin-
foma de células grandes B, subtipo esclerosante de me-
diastino. El patréon de crecimiento fue difuso, y el
citolégico de célula grande con frecuente patrén claro y
ocasionalmente habito hodgkiano lacunar. Necrosis coa-
gulativa extensa (50%), fibrosis inmunofenotipo CD45

+++, CD30 + focal, CD15 -, CD3-. Se realizé puncion es-
ternal para citologia de médula ésea que descartd su
afectacion.

Los linfomas no hodgkianos son neoplasias de linfoci-
tos B habitualmente, ocasionalmente de linfocitos T y muy
excepcionalmente de histiocitos. Constituyen del 2-3% de
todas las neoplasias, siendo 4 veces mas frecuentes que la
enfermedad de Hodgkin. Afecta mas a varones. Las causas
especificas del linfoma de Hodgkin no se conocen con cer-
teza. Es posible que la genética y la exposicion a infeccio-
nes virales (virus de Epstein-Barr y VIH) puedan aumen-
tar el riesgo de desarrollar esta enfermedad.

En el linfoma no hodgkiniano es menos frecuente la si-
guiente clinica respecto al linfoma de Hodgkin: los sinto-
mas B (fiebre, sudoracion nocturna y pérdida de peso
inexplicada), tratarse de una enfermedad localizada, la
participacion del mediastino y la necesidad de laparotomia
para estadiaje y linfografia para su estudio. En este caso no
se advirtieron sintomas B, existiendo trombosis de la vena
cava (dejando de ser por tanto una enfermedad localizada)
y no fue necesaria la laparotomia y linfografia para el esta-
diaje. Sin embargo el linfoma se manifesto inicialmente co-
mo masa mediastinica, aun siendo mas frecuente esta ca-
racteristica del linfoma de Hodgkin.

En el caso estudiado se trataba de un linfoma no hodg-
kiano de alto grado, por lo que el tratamiento se basa en
poliquimioterapia agresiva. En esta paciente se estan reali-
zando en la actualidad varios ciclos de CHOP (doxorrubi-
cina, ciclofosfamida, vincristina, prednisona) + rituximab.

Los factores desfavorables en el indice pronostico inter-
nacional para linfomas agresivos son: edad mayor de 60
anos, estadios III y IV, mala situacion general, dos o mas
localizaciones extralinfaticas y elevacion de LDH sérica.
En la paciente estudiada no se da ninguno de estos su-
puestos.
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CONCLUSIONES

El sindrome de vena cava superior destaca clinicamente
por la dilatacion de venas de la porcion superior del torax
y del cuello, plétora, edema facial y conjuntival, cefalea, al-
teraciones visuales y en alguna ocasion disminucion del
nivel de conciencia.

Se debe recordar que casi siempre obedece a una en-
fermedad maligna: un 75% a carcinoma broncogénico y la
mayor parte de los restantes a linfoma.

Por ultimo se resalta el interés de la radiologia en Aten-
ci6én Primaria y la importancia que reviste la sintomatolo-
gia del sindrome de vena cava superior.
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