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Sindrome de vena cava superior:
Una emergencia oncoldgica en nifhos con linfoma.
Revision de 5 casos

Miriam Davis G.'", Paola Zolezzi R."?, Nilda Zumelzu D.®

Resumen

Introduccidon: Un nifio con cancer puede presentar durante su enfermedad una emergencia, ya sea
como manifestacion inicial, en la fase de diagndstico, durante la evolucién o en el periodo terminal.
Objetivo: Presentar nuestra experiencia en el manejo del sindrome de Vena Cava Superior en nifios con
linfoma. Pacientes y Método: Revisidon retrospectiva de 44 fichas clinicas de menores de 15 afos con
linfoma tratados entre enero de 1989 y diciembre de 1999 en la Unidad de Hematologia/Oncologia Infantil
del Hospital Clinico Regional de Valdivia. Resultados: 5 casos presentaron sindrome de Vena Cava
Superior: Linfoma de Hodgkin 2. Linfoma no Hodgkin 3. El sindrome de Vena Cava Superior fue la
manifestacién inicial en 4. En la emergencia todos los pacientes recibieron corticoides y radioterapia.
Tres pacientes se encuentran vivos y en remisién completa. Conclusiones: El sindrome de Vena Cava
Superior, es poco frecuente en nifios con patologia tumoral, sin embargo, por constituir una emergencia
médica requiere tratamiento inmediato, necesitandose claras pautas de manejo.

(Palabras clave: emergencia oncoldgica, sindrome de vena cava superior, linfoma en nifios).
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Superior Vena Cava Syndrome: an oncologic emergency in children with lymphoma

Introduction: A child with cancer may have an oncologic emergency during one of the following
situations: A) Primary manifestation of the disease. B) Diagnostic phase. C) During clinical evolution of
the disease. D) Terminal stage. Objective: To review our experience in the management of patients
with lymphoma presenting with Superior Vena Cava Syndrome (SVCS). Method: Retrospective analysis
of clinical data of 44 patients younger than 15 years-old affected with lymphoma and treated at the
Hemathology/Oncology Unit of the Clinical Hospital from Valdivia, between 1989 and 1999. Results: 5
patients presented SVCS; 2 of them had Hodgkin lymphoma and 3 had no-Hodgkin lymphoma. The
SVCS was the first clinical manifestation in 4 of them. During the emergency, all patients were treated
with steroids and radiotherapy, observing 3 of them still alive and free of disease. Conclusions: The
SVCS is a rare complication in pediatric tumoral disease. It constitutes an oncologic emergency that we
ought to know in terms of diagnosis and treatment.

(Key words: oncologic emergency, superior vena cava syndrome, lymphoma).
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GLOSARIO

SVCS: Sindrome Vena Cava Superior
VCS : Vena Cava Superior
RT  : Radioterapia

QMT : Quimioterapia

Gy : Gray

CGy : Cintigray

SCM : Sindrome de Compresion Mediastinal

INTRODUCCION

El prondstico de los nifios con cancer ha
mejorado dramaticamente en las Ultimas
décadas debido a protocolos de estudio y
tratamiento aplicados internacionalmente. Una
forma inicial de presentacion de un linfoma
en el nino es el sindrome de Vena Cava
Superior (SVCS), lo que constituye una emer-
gencia oncoldgica. Las emergencias onco-
I6gicas pueden clasificarse en: a) lesiones
ocupadoras de espacio: sindrome de vena
cava superior, obstruccion intestinal y com-
presién de la médula espinal; b) alteracio-
nes hematoldgicas: hiperleucocitosis, ane-
mia, coagulopatia y c) emergencias meta-
bélicas: sindrome de lisis tumoral'. El SVCS
es la expresion clinica de la obstruccion del
flujo sanguineo a través de la vena cava
superior (VCS). La VCS es el principal con-
ducto de drenaje del flujo sanguineo venoso
proveniente de la cabeza, cuello, extremi-
dades superiores y zona superior del torax.
Se localiza en el tercio medio del mediastino,
rodeada por estructuras relativamente rigi-
das, como esternoén, traquea, bronquio prin-
cipal derecho, aorta, arteria pulmonar y
ganglios perihiliares y paratraqueales. Se
extiende unos 6 a 8 cm desde la confluen-
cia de las venas braquiocefélicas izquierda
y derecha. Su extremo distal (2 cm) se en-
cuentra dentro del saco pericardico y en la
reflexion de éste se produce la fijacion de la
VCS. Su principal vaso auxiliar es la vena
acigos, que entra en la VCS posteriormen-
te, justo por encima de la reflexién
pericardica. El ancho de laVCS es de 1,56 a
2 cm y sus paredes son delgadas y facil-
mente vulnerables en procesos que ocupan
espacio, como son los aumentos de volu-
men de las cadenas ganglionares que drenan
la cavidad toracica derecha y parte inferior
del térax izquierdo y que rodean completa-
mente la VCS. A su vez, las venas acigos
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se obliteran frente al compromiso de los
ganglios paratraqueales.

Cuando la VCS se obstruye completa o
parcialmente, se desarrolla una extensa cir-
culacion venosa colateral que explica parte
de los signos y sintomas que se presen-
tan2s.

La obstruccion de la VCS debe sospecharse
frente a signos y sintomas de hipertension
venosa de cabeza, cuello y extremidades
superiores con edema facial, periorbitario,
cervical, sufusion conjuntival, plétora, cia-
nosis facial, dilatacién e ingurgitacion de las
venas del hemicuerpo, cefalea, alteraciones
visuales y de conciencia, estupor, convul-
siones y sincope. Tos, disfonia, disnea,
ortopnea, taquipnea, dificultad respiratoria,
estridor y dolor toracico, son manifestacio-
nes de compresion mediastinal®®. Estos sin-
tomas y signos pueden ser de comienzo
insidioso y gradual o de rapida instalacion.
La gravedad del SVCS depende de la rapi-
dez con que comenzd la obstruccion y de
su localizacion en relacion a la vena acigos.

El primer caso de SVCS fue reportado
en 1775 por William Hunter, en un paciente
con un aneurisma aortico sifilitico®*. Mien-
tras la causa mas frecuente en adultos es
el carcinoma broncogénico, en la edad
pediatrica el SVCS es raro y actualmente
las principales causas son iatrogenia secun-
daria a cirugia cardiovascular en cardiopatias
congénitas y cateterizacion de la VCS para
nutricién parenteral, siendo la causa malig-
na mas frecuente los linfomas?®.

Esta revisiéon tiene por objeto analizar
las caracteristicas clinicas del SVCS y co-
nocer el manejo efectuado en menores de
15 afos con Linfoma, tratados en la Unidad
de Hematologia/Oncologia Infantil del Hos-
pital Clinico Regional de Valdivia (HCRV),
en un periodo de once afnos.

PacienTes Y METoDo

Revision retrospectiva de 44 fichas clini-
cas de ninos menores de 15 afos con diag-
néstico confirmado de Linfoma atendidos en
la Unidad de Hemato-Oncologia Infantil del
HCRYV entre enero de 1989 y diciembre de
1999. Se seleccionaron aquellos nifios que
tuvieron sintomas y signos de SVCS, como
disnea, ortopnea, tos, disfagia, edema fa-
cial. En éstos se analizd el motivo de con-
sulta, los signos y sintomas de presenta-
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cién, relaciéon con la etapa de la enferme-
dad, el estudio imagenoldgico realizado (Rx
téorax y TAC pulmonar), la conducta en el
manejo de la emergencia incluyendo los pro-
cedimientos diagnodsticos y terapéuticos efec-
tuados, la evolucion posterior y la sobrevida
total de los pacientes. Los pacientes fueron
tratados segun Protocolo Nacional Enferme-
dad de Hodgkin en el Nifo,” y Protocolo
Linfoma no Hodgkin®, Minsal/Chile.

ResuLTADOS

Descripcion de casos

Caso 1

Preescolar de 2 afios 10 meses, mujer,
consulta por signologia bronquial obstructiva,
tos, disnea y rechazo alimentario. Rx y TAC
de térax bajo anestesia general: gran masa
solida ubicada en mediastino anterior que
ocupa 5/6 del hemitérax derecho. Cirugia:
reseccion de un 1/3 del tumor. Histologia:
Linfoma no Hodgkin Linfoblastico Estadio Ill.
Evolucion: al 3er dia presenta cianosis, edema
facial y de extremidades superiores esta-
bleciéndose un SVCS. Tratamiento: hidrocor-
tisona 100 mg/kg c/4 h x 48 h y radioterapia
(RT) de salvataje con 200 CGy dia, total
1 000 CGy. Protocolo Linfoma no Hodgkin®.
Fallece al mes del diagndstico.

Caso 2

Escolar 12 afos, mujer, con aumento de
volumen supraclavicular y cervical derecho,
tos disfénica y leve dificultad para deglutir.
Rx y TAC de térax: compromiso mediastinico
(figura 1). Biopsia: bajo anestesia general
de ganglio supraclavicular. Histologia: Linfoma
no Hodgkin de células grandes difuso. Eta-
pa lll B. Evolucion: a las 24 horas presenta
obstruccién de la via aérea alta por compre-
sion extrinseca e hipoxia transitoria, diag-
nosticandose un SVCS. Tratamiento:
betametasona 4 mg/ev x 1 y RT: 3 Gy con
regresion del SVCS. Protocolo Linfoma no
Hodgkin 92. Remite parcialmente y fallece
por progresion de la enfermedad de base un
ano después.

Caso 3

Escolar de 12 anos, hombre, con com-
promiso del estado general y baja de peso,
tos productiva, odinofagia, con posterior di-
ficultad para deglutir y aparicién de adeno-
patias cervicales importantes. TAC de to-
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rax: masa mediastinica que comprime tra-
quea, bronquios y tronco braquiocefdlico.
Biopsia: bajo anestesia general de ganglios
supraclavicular izquierdo. Histologia: Linfoma
no Hodgkin Linfoblastico. Estadio IV. Evolu-
cion: en forma brusca, siete dias después,
presenta dificultad respiratoria severa con
manifestaciones de SVCS. Tratamiento:
betametasona 4 mg/ev x 1 y RT: 3 Gy, total
9 Gy, con desaparicion del SVCS. Protoco-
lo de Linfoma no Hodgkin Linfoblastico no
B8; logrando remision completa. Vivo.

Caso 4

Escolar de 11 anos 8 meses, hombre,
con compromiso del estado general, baja de
peso, anorexia y tos. Rx térax: tumor medias-
tinico con adenopatias perihiliares. Evolu-
cion: seis dias después presenta en forma
brusca intensa dificultad respiratoria por
SVCS. Tratamiento: dexametasona 4 mg/ev
c/8 hx 1y RT: 3 Gy, total 9 Gy lograndose
desaparicion del SVCS. Posteriormente, se
realiza Biopsia: bajo anestesia general de
ganglio cervical. Histologia: Enfermedad de
Hodgkin tipo Celularidad Mixta. Estadio Il
Protocolo Enfermedad de Hodgkin 1993.
Remision completa. Vivo.

Caso 5

Escolar de 7 anos, hombre, con 1 afno
de decaimiento y baja de peso progresivo
con rapido crecimiento de adenopatia supra-
clavicular izquierda. Bruscamente inicia
polipnea y sindrome de dificultad respirato-
ria con SVCS. Rx térax: masa mediastinica
hiliar izquierda y derrame pleural izquierdo.

Figura 1. Rx de tdérax de nifia de 12 afos que
demuestra extenso compromiso mediastinico.
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Tratamiento: metilprednisolona 250 mg/ev
c/12 h por 1, y RT 3 Gy, total 9 Gy. Poste-
rior Biopsia: bajo anestesia general de gan-
glio supraclavicular: Enfermedad de Hodgkin.
Esclerosis Nodular. Estadio IV. Protocolo
Enfermedad de Hodgkin 93. Remisién com-
pleta. Vivo.

En la revision de un total de 44 menores
de 15 anos con diagnodstico confirmado de
Linfoma: 32 Linfoma de Hodgkin y 12 Linfoma
no Hodgkin, el SVCS se presentd en 3 ni-
fnos con Linfoma no Hodgkin y en 2 con
Linfoma. De los cinco casos analizados 4
debutaron con signos y sintomas de SVCS
y 1 hizo el SVCS después de cirugia.

Edad de presentacién 2 a 12 afos, 3
varones. Los sintomas iniciales predominan-
tes fueron disnea y dificultad respiratoria.
En uno se agregé edema facial y de extre-
midades superiores. La Rx y el TAC de 16-
rax confirmaron en todos la presencia de
masa mediastinica y/o compromiso pulmonar,
agregandose en uno compresion traqueal y
en otro derrame pleural. En 2 pacientes se
realizd RT de salvataje previa a biopsia o
cirugia diagnoéstica, con dosis que variaron
de 200-300 cgy/dia. Se efectud biopsia
ganglionar bajo anestesia general previo a
RT en 3 casos, sin complicaciones descri-
tas secundaria a ésta. Después de la ciru-
gia, 1 present6é en el postoperatorio inme-
diato manifestaciones del SVCS (caso 1).

Los 5 pacientes recibieron terapia corti-
coidal con hidrocortisona, betametasona,
dexametasona o metilprednisolona sin dife-
rencia aparente en la respuesta.

Dos casos de Linfoma no Hodgkin fallecen,
uno durante la evolucion del SVCS (caso 1)
y el otro por progresiéon de su enfermedad
de base (caso 2) encontrandose vivo el ter-
cero. Los 2 pacientes con Linfoma de Hodgkin
estan vivos y en remision completa mante-
nida.

Discusion

En pediatria, la incidencia del SVCS aso-
ciado a enfermedades malignas, no se co-
noce con exactitud, debido probablemente a
su baja incidencia. En el nifio, entre un 72%
y un 82,2% de las masas que ocupan el
mediastino son de origen maligno y de és-
tas, un 43,2% a 47,3% son de origen
hematoldgico®. El 70% de los pacientes con
Linfoma no Hodgkin presenta masa medias-
tinal, con manifestaciones de SVCS en el
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3-4% de los casos, mientras que en el Linfoma
de Hodgkin existe un 30% de compromiso
mediastinal, con un 2% de manifestaciones
de SVCS™. En el St. Jude Children’s Research
Hospital,* se registraron 24 casos de SVCS
en 15 anos, encontrandose en 16 de ellos,
como manifestacion inicial de la enferme-
dad masa mediastinal: Linfoma no Hodgkin
8, Leucemia aguda linfoblastica 4, Linfoma
de Hodgkin 2, Neuroblastoma 1y Tumor del
saco vitelino 1. Nuestra incidencia en 11 afos
de SVCS es de un 25% (3/12) en Linfoma
no Hodgkin y de 6,25% (2/32) en Linfoma
de Hodgkin. EI SVCS es una emergencia
en la que debe establecerse un diagndstico
etioldgico lo antes posible® siendo imperati-
vo realizar rapidamente una anamnesis com-
pleta, un detallado examen fisico, Rx de
térax, abdomen y esqueleto, un estudio com-
pleto de sangre periférica, una aspiracion
medular con biopsia de médula 6sea y una
biopsia del ganglio asequible con anestesia
local. La identificacién clinica del SVCS es
sencilla, porque los sintomas y signos son
inconfundibles, debido a la compresion, in-
vasién o trombosis de la VCS dada por la
posicion anatémica, las paredes delgadas y
la baja presion intravascular, lo cual facilita
la obstruccion, impidiendo el retorno veno-
so0?. La signologia respiratoria, alta y baja,
es mucho mas frecuente en nifios que en
adultos, de aqui que el SVCS y el sindrome
de Compresion Mediastinal (SCM), que se
produce cuando hay compresién traqueal,
han llegado a ser practicamente sinénimos
en la practica pediatrica. En mayor o menor
grado todos nuestros pacientes presentaron
disnea, ortopnea, polipnea y dificultad respi-
ratoria, agregandose en algunos casos
disfonia, disfagia, edema facial y cianosis.
La Rx de térax, en la mayoria de los casos
demuestra una masa mediastinica o ensan-
chamiento mediastinico con presencia de
derrame en el 30 a 50% de los casos?, sin
embargo, puede ser normal en un 16%?2. To-
dos nuestros pacientes presentaron en la
Rx de térax compromiso mediastinal y en
uno se agregé derrame pleural. Si las condi-
ciones del menor lo permiten, es preferible
realizar una TAC de térax ya que precisa
mejor la VCS, sus tributarias, las estructu-
ras intratoracicas y musculoesqueléticas,
identifica el grado y la causa de la obstruc-
cion, delimita mejor las masas, proporciona
una guia para la biopsia percutanea, ayuda
a planificar una RT y permite evaluar la res-
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puesta al tratamiento®. Este examen, reali-
zado en todos nuestros pacientes, orientd
nuestra conducta, especialmente en los 2
casos que presentaron el SVCS, previo a la
confirmacion histoldgica de Linfoma. La RNM
al no precisar de medio de contraste, debe-
ria ser de enorme ayuda en el SVCS, pero
su rol no ha sido suficientemente investiga-
do% En adultos, en manos expertas, la
ecografia, la flebografia con contraste y la
venografia isotdpica confieren una excelen-
te informacion sobre el sitio y extension de
la obstruccion y sobre el estado de las co-
laterales?®.

El manejo preciso en un niflo con un
SVCS por masa mediastinal o hiliar presen-
ta aspectos controversiales. Ocasionalmen-
te, los estudios iniciales realizados para
confirmar una enfermedad maligna no son
concluyentes, lo que hace perentorio obte-
ner una muestra de tejido para establecer el
diagndstico etioldgico previo al inicio del tra-
tamiento. La anestesia general es un proce-
dimiento de riesgo en un menor con SVCS,
ya que durante ésta los musculos abdomi-
nales aumentan el tono, los musculos respi-
ratorios lo disminuyen, el movimiento cau-
dal del diafragma desaparece, la musculatu-
ra bronquial se relaja y disminuye el volu-
men pulmonar agravandose los efectos del
SVCS'3. Frente a la decisién de intubar es
necesario medir la traquea en la TAC de
térax, siendo conveniente realizar una eco-
cardiografia vertical y supina para evaluar
el riesgo anestésico y evitar una muerte
durante la intubacion, especialmente si hay
reduccion del diametro de la traquea en un
50%, hecho descrito en adultos?®. La tora-
costomia o la mediastinoscopia permiten
establecer el diagndstico definitivo, pero la
manipulacién de los tejidos que rodean la
VCS puede llevar a un mayor compromiso
respiratorio pudiendo producirse una hemo-
rragia masiva como consecuencia de la in-
juria sobre las venas colaterales dilatadas®.
En tres casos se realizd bajo anestesia ge-
neral una biopsia ganglionar previa a la RT
pese a que en uno de ellos la TAC de térax
mostré compresion de la traquea. Frente al
posible riesgo de una anestesia general, es
preferible confirmar el diagnéstico con pro-
cedimientos poco invasivos, mediante biop-
sias de ganglios periféricos asequibles, es-
tudio de liquido pleural extraido por toraco-
centesis en casos de derrame, y aspiracion
medular para mielograma con biopsia de
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médula 6sea por la alta incidencia en Linfo-
mas del SVCS2#. En tres de nuestros casos
la biopsia del ganglio asequible confirmo el
diagndstico. Dentro de las medidas genera-
les de tratamiento se encuentran el reposo
con cabecera elevada, administracién de O,
y medicién de la presion venosa. La terapia
con diuréticos y la restriccion de sal en la
dieta pueden reducir el edema y tener un
efecto paliativo inmediato?®. Los esteroides
de uso comun en el SVCS, mejoran la obs-
truccion disminuyendo la inflamacion debida
al tumor o a la RT, pero no se ha evaluado
su efectividad. Se recomienda el uso de
metilprednisolona (1 mg/kg) seguida de
prednisona 40 mg/m?/dia/oral ¢/8 h®. Todos
nuestros pacientes recibieron corticoides en
esquemas disimiles, con una respuesta es-
timativa satisfactoria. La terapia empirica
tradicional en el SVCS es la RT, con la que
mejoran sintomas y signos, ya sea por au-
mento del flujo a través de la cava superior
o por desarrollo de colaterales’28.

La mayoria de los autores recomienda
iniciar RT con fracciones mayores, para ob-
tener precozmente resultados, sin embargo,
en estudios no controlados, la tasa de res-
puesta es similar con fracciones iniciales
de 3 6 4 Gy o con fracciones estandar de 2
Gy'° seguidas por fraccionamiento conven-
cional de 30 a 50 CGy''. Se han reportado
mas del 90% de remisiones completas con
distintos tipos de fraccionamiento: 30 Gy
en 10 fracciones, 50 Gy en 25 fracciones, 8
Gy/semana x 3'2. Todos nuestros pacientes
fueron sometidos a RT de salvataje, con
dosis de 200 — 300 CGy/dia, hasta comple-
tar un total de 1 000 CGy, con buena res-
puesta. Enfrentados a la gravedad del SVCS,
algunos autores prefieren iniciar RT o QMT
sin confirmacion histoldgica previa de Linfo-
ma. En 9/19 casos de SVCS sometidos a
RT previa, fue imposible establecer poste-
riormente un diagndstico preciso*. Otros au-
tores, frente a la sospecha de SVCS por
Linfoma, prefieren iniciar QMT, por la rapi-
da citoreduccion tumoral que se produce y
por las menores secuelas en relacion al uso
de RT, observadas a largo plazo en el nifo.

CONCLUSIONES
La obstruccion de la vena cava superior

es una condicion rara e infrecuente en nifos,
sin embargo, constituye una emergencia
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médica real que requiere tratamiento inme-
diato. Si tenemos un paciente con historia
clinica y examen fisico sugerente de un SVCS
como dificultad respiratoria, disnea, ortopnea,
edema facial y de extremidades superiores
asociada la mayor parte de las veces a
adenopatias cervicales o supraclaviculares;
ademas de una Rx y TAC pulmonar que
nos demuestre la presencia de una masa
mediastinica, debemos primero intentar de-
terminar el diagndstico histoldgico del tumor
ya sea con biopsia glanglionar o estudio de
médula ésea; sin embargo, al estar frente a
un paciente es estado critico donde no nos
es posible determinar la histologia del tu-
mor, pero sabiendo que en nifos, la causa
tumoral mas frecuente son los Linfomas,
debemos realizar una cura corta con metil-
prednisolona seguida de prednisona mas ra-
dioterapia de emergencia para disminuir los
signos y sintomas, permitiendo posteriormen-
te realizar una toracotomia que conduzca a
determinar el diagndstico etioldgico y conti-
nuar el tratamiento segun el protocolo co-
rrespondiente.

El andlisis de nuestros pacientes y la
revision del tema nos ha permitido mejorar
el enfrentamiento de esta emergencia onco-
l6gica.
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