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Resumen

Se describen dos casos de sindrome de vena cava superior (SVCS), cuya manifestacion inicial fue el edema facial. El caso 1 fue provocado por un
carcinoma neuroendocrino de origen timico. El caso 2 se debi6 a la colocacion de un catéter endovenoso central de un reservorio de quimioterapia
que indujo trombosis de la vena yugular derecha. Se revisan las causas de edema facial, entre las que se encuadra el SVCS y se destaca la importancia

de un diagnéstico y tratamiento precoz.

(Yuste Chaves M, Santos Duran JC, Sanchez Estella J, Alonso San PAblo MT. Edema facial en sindrome de vena cava superior. Descripcién de dos casos.
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Summary

We report two cases of superior vena cava syndrome (SVCS). The first symptom was facial edema. The etiology of the first case was a thymic
neuroendocrine carcinoma. The second case was caused by a central endovenous catheter for chemoterapy, inducing trombosis in the rigth jugular
vein. We reviewed the etiology of facial edema including the SVCS. We emphasize the importance of early diagnosis and treatment.

Key words: facial edema, superior vena cava syndrome.

El edema facial es un signo frecuente en dermatologia. En
su etiologia hay que destacar la urticaria y el angioedema,
eczemas, erupciones fotoluminicas, conectivopatias como
lupus eritematoso sistémico y dermatomiositis; sindrome
de Morbihan, condicién caracterizada por edema facial
eritematoso crénico que se ha relacionado con el acnéy la
rosacea con periodos parciales de regresion; sindrome de
Merkelson-Rosenthal, erisipelas, etc[1, 21.

Existen otras causas sistémicas que en dermatologia
se observan con menor frecuencia, pero es importante
considerarlas en el diagnéstico diferencial del edema facial.
Incluyen procesos tiroideos; infecciones tipo mononucleosis
infecciosa, triquinosis, filariasis; situaciones que conllevan
hipervolemia e hipoproteinemia como la insuficiencia car-
dfaca, insuficiencia hepatica y sindrome nefrético; farmacos
especificos: inhibidores de la ECA, nifedipino, rifampicina,
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manitol, etc y sindrome de vena cava superior (SVCS)[3,
4].

Describimos dos pacientes que fueron remitidos del
servicio de Urgencias por edema facial y cuya etiologia co-
rrespondié a un SVCS. Revisamos esta entidad, destacando
la importancia de su conocimiento para un diagnéstico y
tratamiento precoz.

Caso 1

Muijer de 40 afios de edad, fumadora de 20 cigarrillos dia-
rios, sin otros antecedentes de interés. Acudié repetidamente
al servicio de urgencias por sensacién de edema en cara
de un mes de evolucion. Recibi6 tratamiento con antihista-
minicos y corticoides sistémicos sin mejoria por lo que fue
remitida a Dermatologia.
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Figura 1. Edema en cara y cuello. Presencia tenue de la circu-
lacién colateral.

A la exploracién se apreciaba edema de cara y cuello
(Figura 1). Referia disnea en decubito supino y se objetivod
la presencia tenue de circulacién colateral en regién prees-
ternal y zonas claviculares.

Realizamos una radiografia de térax (Figura 2) que revel6
la presencia de una masa mediastinica de aproximadamente
9 cm de didmetro. La TAC toracica (Figura 3), localizé la
tumoracion en mediastino anterior y superior comprimiendo
la vena cava superior. Una PAAF de la masa, obtuvo citologia
positiva para carcinoma indiferenciado. Con mediastinos-
copia, se realizd biopsia que confirmé el diagnéstico de
carcinoma de células grandes de tipo neuroendocrino de
origen timico.

Con el diagnostico de SVCS por tumoracion mediastinica,
se inicia tratamiento con oxigenoterapia y radioterapia para
descompresion de la vena cava. Posteriormente, recibié un
ciclo de quimioterapia con cisplatino y etopésido (Vpl16).

Inicialmente mejord, pero tres semanas después reingre-
sa con edema en esclavina, tetraparesia flacida, debilidad
muscular y mialgias, que no respondieron al tratamiento,
falleciendo poco tiempo después.

Caso 2

Varén de 80 afios, con antecedentes de hipertension arterial
y neoplasia de colon intervenida hace seis afios para la que
recibié quimioterapia complementaria.

Fue remitido del servicio de Urgencias por presentar ede-
ma facial que no respondia a corticoides sistémicos. Referia
disnea con aumento progresivo y ortopnea.

A la exploracion fisica, apreciamos edema de cara,
cuello, tercio superior de térax y extremidades superiores,
donde dejaba févea. Cianosis en labios y orejas, circulacion

Figura 2. Radiografia de tdrax con ensanchamiento de me-
diastino superior.

Figura 3. TAC toracico con masa en mediastino anterior y su-
perior.

colateral muy evidente en tronco e ingurgitacion yugular
(Figuras 4 y 5).

En el examen radiolégico de térax (Figura 6), se objetivd
un ensanchamiento de mediastino superior, derrame pleural
bilateral discreto y un reservorio de quimioterapia en lateral
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Figura 4. Edema en extremidades superiores.

Figura 6. Radiografia de tdrax con catéter de reservorio de
quimioterapia.

derecho del que era portador desde hacia 6 afios. La analiti-
ca, fue normal y los marcadores tumorales negativos.

En la TAC toracica, fue destacable la presencia del re-
servorio de quimioterapia con el extremo distal del catéter
localizado en vena cava superior. La vena yugular derecha y
la vena cava superior, tenian el calibre aumentado.

Se realizd ecodoppler de vasos del cuello (Figura 7) que
confirmé la trombosis de la vena yugular derecha y vena
subclavia parcialmente trombosada. La vena yugular exter-
na, permanecia permeable al igual que el arbol vascular
izquierdo.

Con el diagnéstico de SVCS por trombosis de vena yu-
gular derecha por catéter de reservorio de quimioterapia, se
inici6 tratamiento con anticoagulantes orales (dicumarinicos),
diuréticos (furosemida) y corticoides sistémicos. No se pudo
retirar el reservorio de quimioterapia por fibrosis y riesgo de
movilizacion del trombo. Pocas semanas después, remitieron
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Figura 5. Detalle de circulacion colateral en tronco.
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Figura 7. Ecodoppler de vasos del cuello con contenido eco-
génico en vena yugular derecha que no tiene flujo con do-
ppler color.

los edemas y la disnea. El paciente mantiene trombosada la
vena yugular derecha y calcificada la vena cava superior y ha
desarrollado una importante circulacién colateral en tronco,
pero su situacion general es buena.

Comentario

El SVCS es el conjunto de signos y sintomas derivados de la
obstruccion parcial o completa del flujo sanguineo a través
de la vena cava superior hacia su desembocadura en la
auricula derecha. Puede producirse por obstruccién extrin-
seca, como ocurre en el primer caso, en que la tumoracién
comprime la vena cava superior, o por trombosis intrinseca
como sucede en el segundo caso. La vena cava superior es
un vaso de aproximadamente 7,5 cm de longitud, de calibre
ancho y pared muy flexible, localizada en un compartimento
estanco como es el mediastino y rodeada de estructuras que
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pueden comprimirla, lo que explica el cuadro clinico que
produce cuando se ve alterada[5-8].

Existe una triada caracteristica que define el SVCS:
edema en esclavina, porque afecta cara, cuello y tercio
superior de térax; cianosis de la cara, por éstasis venoso y
circulacion colateral toracobraquial. Si el proceso progresa
aparece ingurgitacion yugular, disnea, ortopnea, tos, dolor
toracico y signos consecutivos al edema cerebral (mareos,
nauseas, vision borrosa)[9, 101.

En la etiologia del SVCSI[b, 8, 11-13] destacan, como
mas frecuentes (85-90%) las causas malignas, encabeza-
das por el cancer de pulmdn, sobre todo el microcitico (oat
cell) si es derecho. Le siguen en frecuencia los linfomas no
Hodgkin[14]; tumores de células germinales; tumores me-
tastéasicos, el mas frecuente el cancer de mamal6, 7, 111;
timomas, como en el primer caso, en que un tumor neuroen-
docrino de origen timico comprime la vena cava superior.

Los carcinomas neuroendocrinos timicos primarios, son
neoplasias relativamente raras, suponen un 2-4% de todas
las neoplasias de mediastino anterior. Afectan a varones en
una proporcion de 3 a 1 respecto a mujeres. Su hallazgo
suele ser casual en examennes rutinarios, pero a veces de-
butan con SVCS. Tienen mal pronéstico con fallecimiento en
1-4 afios después de su diagnéstico[15].

Antiguamente, las causas benignas eran las mas fre-
cuentes, de hecho la primera descripcion de este sindrome
fue por aneurisma aoértico sifilitico. También hay que con-
siderar las adenopatias mediastinicas por tuberculosis, sar-
coidosis y lupus eritematoso sistémico; bocio multinodular;
fibrosis mediastinica; enfermedad de Behcet por trombosis
intravascular, vasculitis y fibrosis; cardiopatias congénitas
en nifios[9, 16-18].

La iatrogenia, mas recientemente, es un factor destaca-
ble, por el uso frecuente de catéteres endovenosos centrales,
cables de marcapasos[19-211, shunt peritoneoyugulares de
Leveen[9] y desfibriladores ventriculares[11, 22]. En cuanto
a los catéteres, influye su composicién, calibre, posicion y
medicacion que se infunde a través de ellos. Suelen dar lugar
al SVCS largo tiempo después de su colocacién como ocurrié
en nuestro segundo caso. Los dermato6logos, debemos estar

atentos ante esta etiologia, porque el primer signo puede
aparecer en la piel y es el edema facial[21].

El diagnéstico de SVCS se basa en la sospecha clinica
y radiografia de térax. Las exploraciones complementarias
posteriores, tienen dos indicaciones: determinar la situacion
funcional de la vena cava superior y conocer la causa del
sindrome, especialmente en los de etiologia maligna, por lo
que son Utiles el scaner toracico, la ecografia transesofagica,
flebografias y ecodoppler, broncoscopia y mediastinosco-
pial8, 111.

El tratamiento de estos pacientes, conlleva una serie
de medidas generales encaminadas a disminuir el edema 'y
retencién de liquidos, por lo que es Util mantener la cabeza
elevada, dieta pobre en sal y el uso de diuréticos, la oxige-
noterapia disminuye el gasto cardiaco y la presién venosa.
Los corticoides sistémicos mejoran la inflamacién y el ede-
ma cerebral. La radioterapia es eficaz para descomprimir la
vena cava, cuando se trata de un proceso tumoral. En caso
de trombosis intravascular, se recurre a anticoagulantes y/o
tromboliticos y en ocasiones es necesario realizar bypass,
angioplastias o colocar stents intravasculares[6-8, 10].

Conclusiones

Diremos que el SVCS es una entidad infrecuente, producida
en la mayoria de los casos por enfermedades neoplasicas,
fundamentalmente carcinomas broncopulmonares de célula
pequefia. Las causas iatrogénicas se describen cada vez con
mayor frecuencia por el uso de catéteres endovenosos cen-
trales, cables de marcapasos y otros dispositivos. Asi pues
hemos presentado dos nuevos casos de SVCS, de etiologia
maligna en el primero de ellos(carcinoma neuroendocrino
de origen timico) y benigna en el segundo (trombosis yu-
gular derecha inducida por un reservorio de quimioterapia).
Ambos pacientes fueron remitidos del servicio de urgencias
por edema facial, siendo este signo frecuente en nuestro
ambito dermatolégico; no es atribuible a un SVCS en la
mayoria de los casos, pero nos debemos familiarizar con
él para pensar en ese diagnostico y realizar un tratamiento
precoz adecuado.
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