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Sindrome de vena cava superior
secundario a bocio intratoracico

Superior vena cava syndrome due to
intrathoracic goiter

El sindrome de vena cava superior (SVCS) es una patologia
infrecuente y se caracteriza por el conjunto de sintomas
y signos derivados de la obstruccion completa o parcial del
flujo sanguineo a través de la vena cava superior (VCS) hacia
la auricula derecha, produciendo disminucién del retorno
venoso de la cabeza, cuello y miembros superiores'.

Los tumores malignos son causantes de mas del 90% de
los casos del SVCS y dentro de ellos, el carcinoma de pulmén
es el mas frecuente'. Entre otras neoplasias, se encuen-
tran el linfoma no Hodgkiniano y los tumores metastasicos.
Las causas benignas que pueden causar SVCS son la fibro-
sis mediastinica, la trombosis, los aneurismas sifiliticos y la
mediastinitis tuberculosa. En los Gltimos afos, se ha obser-
vado un incremento de SVCS de causa iatrogénica debido al
mayor uso de catéteres centrales endovenosos para diver-
sos fines como son la administracion de quimioterapia o la
nutricién parenteral. El bocio intratoracico es una causa muy
infrecuente del SCVS?.

A continuacion se presenta un caso de SVCS secundario a
bocio intratoracico.

Mujer de 65 anos, con antecedentes de hipertension arte-
rial, diabetes mellitus tipo 2, fibrilacion auricular, obesidad
morbida y sindrome de apnea obstructiva del suefo, que
acudid a urgencias por presentar disnea progresiva de 4 dias
de evolucidn junto con disminucion del nivel de conciencia.

En la exploracion fisica destacaba una tension arterial
media de 60 mmHg ademas de anasarca. En aparato cardio-
pulmonar, ruidos cardiacos arritmicos y de baja intensidad,
murmullo vesicular disminuido en ambas bases pulmonares
y broncospasmo grave. La radiografia de torax mostraba el
mediastino superior ensanchado y signos compatibles con
edema agudo de pulmon. En el transcurso de la exploracion
la paciente present6 parada respiratoria por lo que se inicia-
ron maniobras de resucitacion cardiopulmonar tras lo cual
la paciente recuper6 un ritmo respiratorio irregular que hizo
necesaria la utilizacion de ventilacion mecanica no invasiva
(VMNI)

Se inicié tratamiento con furosemida intravenosa y dopa-
mina en perfusion continua tras lo cual mostro ligera mejoria

clinica pero continudé con hipotension, edemas en miem-
bros superiores y disnea por lo que no fue posible retirar
de manera completa la VMNI.

Se realizd ecocardiograma transtoracico que fue infor-
mado como ventriculo izquierdo de tamano, forma y
contractibilidad conservada (fraccion de eyeccion 65%) sin
alteraciones valvulares. Con estos resultados, se anadio
al tratamiento albUmina intravenosa y a pesar de conse-
guir balance negativo y disminuir los edemas en miembros
inferiores persistio la taquipnea, ortopnea y edemas asimé-
tricos en miembros superiores y en mama derecha. Ademas
se evidencio circulacion colateral en torax e ingurgitacion
yugular.

Se solicit6 tomografia computarizada (TC) cérvico-
toracica en la que se describia la presencia de una masa
voluminosa de densidad heterogénea de margenes relativa-
mente bien delimitados, hipervascularizada, de 10 x 8,5 x
13 cm que ocupaba el mediastino superior y anterior y que
ejercia compresion de estructuras vecinas (traquea, tron-
cos supraadrticos, tronco braquiocefalico venoso y cayado
aortico) (fig. 1). La VCS mostraba una disminucion de su
calibre, visualizandose circulacion colateral prominente en
region cervical distal y pared toracica anterior, todo ello en
probable relacion con dificultad del retorno venoso cronico.

La masa presentaba ademas, pérdida del plano graso de
separacion con el lobulo tiroideo izquierdo, por lo que suge-
ria un origen tiroideo como primera posibilidad. La paciente
presentaba también un derrame pleural bilateral.

La valores de hormonas tiroideas que se solicitaron mos-
traron tirotropina (TSH) <0,015 pUI/ml (rango de referencia
(RR): 0,465 — 4,68), tiroxina no unida a proteina (T4 libre)
6,35 ng/dl (RR: 0,78 — 2,19), triyodotironina no unida a
proteina (T3 libre) 6,61pg/ml (RR: 2,77 — 5,27). No se solici-
taron anticuerpos antitiroideos. Se realizé puncion con aguja
fina guiada por ecografia de la glandula tiroidea. El resul-
tado anatomo-patoldgico fue informado como hiperplasia
tiroidea.

Ante estos resultados que confirmaron la presuncion diag-
nostica de SVCS, se coloco una endoprotesis vascular en
tronco braquio-cefalico derecho sin conseguir mejoria res-
piratoria por lo que se optdé por tratamiento quirdrgico
definitivo, realizandose tiroidectomia total.

El resultado de la anatomia patologica fue el siguiente:
la pieza quirurgica pesaba 384¢g y media 12 x 9 x 6cm. La
descripcion microscopica confirmé que se trataba de una
hiperplasia nodular tiroidea de predominio macrofolicular
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Figura 1

Tomografia axial computarizada cérvico-toracica
con contraste (cortes de 3mm de espesor con reconstruccion
de 1,5mm) que muestra masa mediastinica de origen tiroideo
con efecto compresivo sobre estructuras vecinas (signos radiolo-
gicos de dificultad cronica de retorno venoso). Derrame pleural
bilateral.

sin datos de malignidad. Con estos resultados, se reafirmé
el diagndstico de SVCS secundario a bocio intratoracico.

Tras el acto quirtrgico, la paciente presentd dificultad
respiratoria grave secundaria a atelectasia pulmonar, y final-
mente fallecio.

El SVCS fue descrito por William Hunter en 1757 y el pri-
mer caso clinico del SVCS secundario a bocio intratoracico
benigno fue publicado por McArt en 1954. Los pacientes
con SVCS suelen presentar disnea y plétora facial a los
que pueden asociarse disfagia, cefalea, letargia y sincope.
Son indicadores de extrema gravedad la presencia de coma
secundario a edema cerebral y estridor por edema laringeo®.
En el SVCS secundario a patologia tiroidea, la clinica suele
ser de inicio insidioso salvo que existan factores precipitan-
tes como hemorragia intratumoral®. La posicion en declbito
supino puede agravar estos sintomas, lo que sugiere cam-
bios significativos en la luz de la via aérea. Los hallazgos
clinicos caracteristicos incluyen dilatacion de las venas del
cuello, aumento en el niUmero de venas colaterales de la
pared anterior del torax, cianosis y edema de cara, bra-
Zos y torax, sintomas que presentaba la paciente de nuestro
caso. La parada respiratoria o cardiaca puede llegar a ocurrir
especialmente en pacientes que reciben sedantes o bajo
anestesia general.

El diagnodstico del SVCS es fundamentalmente clinico. Asi
mismo, se pueden utilizar varias técnicas de imagen, de
las cuales, la mas importante es la radiografia de térax. En
ésta, el hallazgo mas significativo es el ensanchamiento del
mediastino superior y en un porcentaje menor de pacientes
se evidencia también derrame pleural (como mostraba la
radiografia de la paciente descrita). La TC aporta una mejor

vision de la anatomia del mediastino, define de manera ade-
cuada el nivel y la extension del bloqueo del retorno venoso
e identifica las vias de circulacion colateral, y demuestra
la causa del SVCS con una sensibilidad del 92% y espe-
cificidad del 96%°. La resonancia magnética no muestra
ventajas frente a la TC en cuanto al diagnodstico, pero es
una opcion diagndstica en pacientes con alergia a contras-
tes yodados o en los que no es posible obtener un acceso
venoso.

El tratamiento del SVCS depende de la etiologia. Los
sintomas condicionan el manejo inicial adecuado de esta
patologia. Asi, el SVCS secundario a neoplasias requiere
radioterapia o quimioterapia como parte del tratamiento.
La colocacion de ‘‘stents’’ o endoprotesis intravasculares
es otra opcion paliativa de intervencion médica a la espera
del tratamiento definitivo. La colocacion de estos disposi-
tivos permite una mejoria hemodinamica de la compresion
venosa por lo que es una opcion terapéutica en pacientes con
sintomas graves como distrés respiratorio, estridor o dismi-
nucion del nivel de conciencia. Esta opcion también puede
ser considerada en pacientes con cancer que no responden
a la quimioterapia o a radioterapia y es particularmente Gtil
en casos de SVCS secundarios a trombosis®. Las complica-
ciones de este procedimiento, entre las que se encuentran
hemorragias graves, embolias pulmonares, hematomas en el
sitio de insercion, migracion del ‘‘stent’’ y muy raramente
perforacion, se han descrito en un 3-7% de pacientes con
SVCSe7.

En cuanto al tratamiento definitivo, es infrecuente
que se considere la cirugia debido a la alta tasa de
morbimortalidad® y a la limitada esperanza de vida, sobre
todo en pacientes con SVCS secundario a neoplasias. El bocio
intratoracico que causa el SVCS es una de las pocas pato-
logias en las que estd indicada la cirugia®. El prondstico
del SVCS esta en relacion con la etiologia, y la mortalidad
durante la cirugia por bocio intratoracico se encuentra entre
el 3-4%°.

En el caso presentado, se coloco el ‘‘stent’’ a la espera de
la decision del equipo de cirugia para el tratamiento defi-
nitivo, la decision final fue la tiroidectomia pero, dado el
alto riesgo quirdrgico, el éxito terapéutico no fue el espe-
rado.
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Sindrome de DiGeorge con hipocalcemia
transitoria leve

DiGeorge syndrome with mild episodic
hypocalcemia

El sindrome de DiGeorge afecta a uno de cada 4.000
a 9.700 nacidos vivos'2. La alteracidn genética responsa-
ble se ha hallado en la delecion de la region 22q11.2,
por lo que actualmente se engloba dentro del grupo de
trastornos del sindrome de delecion 22q11. Principalmente
se describen malformaciones cardiacas, inmunodeficiencia,
hipocalcemia, malformaciones en paladar con insuficien-
cia velofaringea, dificultad para el aprendizaje y retraso
del desarrollo. Otras asociaciones menos frecuentes son las
malformaciones genitourinarias, enfermedad psiquiatrica y
alteraciones osteoarticulares®. Como acrénimo se utiliza
CATCH 22 (Cardiac defects, Abnormal facial features, Thy-
mic hypoplasia, Cleft palate and Hypocalcemia).

Presentamos el caso de una paciente de 30 anos remi-
tida a consulta de Endocrinologia por bajo peso. Como
antecedentes personales constan: ductus arterioso interve-
nido a los 5 meses de edad, temblor con rasgos atipicos
mioclonicos, paladar ojival, fractura de ambas rétulas, esco-
liosis lumbar, hipercifosis e hiperlordosis, condromalacia
rotuliana, fibromialgia reumatica, fenomeno de Raynaud
bifasico, anemia y trombopenia leve oscilante, endome-
triosis y adenoidectomia. Sin habitos tdxicos. Trabaja en
empresa para discapacitados. Como antecedentes familia-
res de interés existen casos de neoplasias malignas, no
de sordera o ceguera precoz ni enfermedades hereditarias
conocidas. En la anamnesis dirigida niega pérdidas rapidas
de peso, cambio reciente en la ingesta o habitos incorrec-
tos de alimentacion. Realizaba natacion que ha interrumpido
por debilidad. Niega sintomas gastrointestinales. Se encuen-
tra asintomatica desde el punto de vista tiroideo y de funcién
suprarrenal. Niega polidipsia. Oligomenorrea sin mejoria
tras la intervencion de endometriosis ni bajo anticonceptivo
oral. La paciente muestra su preocupacion por infecciones
respiratorias frecuentes, con unas tres neumonias al afo
objetivadas por su médico de Atencion Primaria, sin atra-
gantamientos previos. Meses antes se le indicd valproato
por parte de Neurologia. Toma diariamente ibuprofeno por
dolores osteoarticulares. Exploracion fisica: peso de 43,5kg
con talla de 163 cm, IMC de 16 kg/m?. Disminucion de masa
muscular con fuerza conservada. Tension arterial en decu-

bito supino 100/60 mmHg y en posicion sentada 105/60
mmHg. Pulso 84 lpm, ritmico. Facies alargada con microsto-
mia. Sin paresia de oculomotores. No se palpa bocio. Sin
hiperpigmentacion cutanea. Auscultacion cardiopulmonar
normal. No se palpan masas abdominales. Sin edemas. En el
estudio endocrinologico obtenemos resultados normales en
cuanto a funcion tiroidea, eje hipofisoadrenal, metabolismo
hidrocarbonado y catecolaminas-metanefrinas en orina, con
funcion renal y hepatica normales. La analitica no mues-
tra alteraciones en los parametros nutricionales habituales
y oligoelementos. Sin embargo, encontramos hipocalcemia
(8,0mg/dL, valores normales 8,6-10,2), sin hipoalbumine-
mia acompanante, fosforo normal y calcidiol disminuido (15
mcg/L, VN 19-57) sin elevacion compensatoria de parat-
hormona (28 ng/L, VN 12-72). El magnesio determinado
simultaneamente también es normal. La diuresis total en 24
horas es menor de 1.000 mL en varias ocasiones, por lo que
tomamos el cociente calcio/creatinina en orina reciente.
En los estudios analiticos practicados con anterioridad los
valores de calcemia estan casi siempre dentro del rango
de normalidad, con una determinacion de parathormona
(tabla 1), proteinas y albimina también normales. Se revisa
la historia pediatrica confirmando las neumonias de repeti-
cion desde los 15 meses de edad. Ademas consta resultado
de Mantoux positivo, cultivos positivos para Giardia lam-
blia, e infecciones viricas comunes de la infancia. En este
momento se emiten los diagnosticos de sospecha de bajo
peso sin causa endocrinologica evidenciada, déficit leve de
vitamina D y posible sindrome tipo CATCH 22. Mediante tra-
tamiento dietético personalizado se consigue una ganancia
de peso adecuada. En el servicio de Genética se confirma la
sospecha clinica, emitiendo el diagnostico de ‘‘sindrome de
delecion 22q11.2”’. En la ecografia abdominal no se detec-
tan malformaciones del sistema urinario. En la siguiente
revision presenta calcemia normal sin suplementacién oral
de calcio o vitamina D, y sin cambios en cuanto a su
sintomatologia. El estudio de inmunocompetencia queda
a cargo de Hematologia. Por nuestra parte programa-
mos el seguimiento analitico del metabolismo fosfocalcico
para instaurar tratamiento en funcion de sus niveles de
calcio, fdsforo, calcidiol, calcitriol y densidad mineral
oOsea.

Resulta infrecuente la edad a la que la paciente fue diag-
nosticada. Los pacientes con sindrome de DiGeorge suelen
diagnosticarse en edad pediatrica por cardiopatia congé-
nita, hipocalcemia sintomatica, infecciones recurrentes o
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