ATUALIZACAO

Sindrome de veia cava superior’

SAMUEL ZUINGLIO DE BIASI CORDEIRO!, PAULO DE BIASI CORDEIRO?

A obstrucio ao fluxo sanguineo na VCS e suas manifestacées clinicas tém hoje como causa principal o
cancer de pulméao. A histéria relata que no século XVIII a sifilis e a tuberculose eram responsaveis por
40% dos casos conhecidos. O conhecimento das alteracbes hemodinamicas compreendidas nesta
sindrome assim como a apuracao das técnicas de diagnoéstico de imagem e de citopatologia permitem
hoje que o médico possa tratar de seu paciente com mais seguranca e conforto do que ha 10 anos. A
TC contrastada e a RM auxiliam no diagnéstico de localizacao da obstrucao e técnicas mais antigas
como a cavografia puderam ser abandonadas. O diagnostico de obstrucio da VCS e o estudo por
Doppler realizado a beira do leito em muito contribuem para a realizacdo de procedimentos de
desobstrucéo como a angioplastia transluminal percutanea nos casos de trombose ou estenose do
vaso. Também a utilizacdo de proteses como PTFE é de importancia fundamental na conducao de
casos de lesao traumatica da VCS durante cirurgias para cancer pulmonar ou mediastinal. No campo
da radioterapia, a técnica de fracionamento permite que altas doses de irradiacio sejam administradas
aos pacientes portadores de neoplasias malignas, com beneficios em 70% dos casos.

(J Pneumol 2002;28(5):288-93)

Superior vena cava syndrome

Lung cancer is now the main cause of blood flow obstruction in the superior vena cava and of its
clinical manifestations. History tells that in the 18 Century, syphilis and tuberculosis were
responsible for 40% of the known cases. The knowledge of hemodynamic changes seen in this
syndrome and the improvement of diagnostic and cytopathologic techniques allow for a safer and
more comfortable treatment of the patient than 10 years ago. Contrast CT and MR added to the
identification and location of the obstruction, and older techniques such as cavography could be
abandoned. SVC obstruction diagnosis and Doppler studies carried out at the bed of the patient
contribute to deobstruction procedures such as transluminal percutaneous angioplasty in cases of
thrombosis and venous stenosis. In addition, the use of prostheses is of great importance in the
management of cases utilization of traumatic lesion to the SVC during lung or mediastinal cancer
surgeries. In the realm of radiotherapy, the fractionating technique allows for the administration
of high doses of irradiation to cancer patients with benefits to 70% of the cases on the average.
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Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho
VCS - Veia cava superior

SVCS - Sindrome de veia cava superior

PTFE - Politetrafluoroetileno

TC - Tomografia computadorizada

RM - Ressonéancia magnética

HistorIiCco

A SVCS tem a sua descricao inicialmente relacionada a
uma época em que nao se conheciam os antibidticos. Em
1757, o primeiro registro de paciente com sindrome era
publicado por William Hunter e se referia a portador de
sifilis que desenvolvera aneurisma sifilitico da aorta tora-
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Figura 1 — Anatomia mostrando a VCS e suas relagées no mediastino

cica. Doencas infecciosas como a sifilis e a tuberculose
mediastinal foram as causas de 40% dos casos na série de
274 revistos e publicados por Schedter em 1954. Atual-
mente, o carcinoma de pulméao é responsavel por 70%
dos casos, as doencas malignas do mediastino e fibroses
mediastinais n&o malignas assim como tromboses rela-
cionadas a cateteres sdo a maioria das causas restantes.
Hoje se sabe que nao apenas 5% das causas sao de natu-
reza benigna, ha incidéncia maior, ainda n&do bem estabe-
lecida em percentuais@.

SINAIS E SINTOMAS

A sSVCS, por definicdo, é a expressao clinica da obstru-
¢éo ao fluxo sanguineo na VCS. A sindrome clinica tem
uma gradacao nas manifestacdes que & correlata ao grau
de obstrucao da veia no mediastino®. Detectar os sinais
iniciais da sindrome como o edema facial matutino é ta-
refa diaria do pneumologista ou cirurgi&o toracico; cons-
titui um dado importante na elaboracdo do diagnéstico
final que pode incluir as puncdes aspirativas, bidpsias lin-
fonodais e mediastinais (Figuras 1 e 2).

A dispnéia, a pletora facial e o edema cervicofacial sdo
os sintomas mais freqiientes e até 60% dos pacientes
chegam aos consultérios com estas queixas®®. Podem
aparecer tosse, edema dos membros superiores, dor to-
racica e disfagia. Os sinais e sintomas mais freqiiente-
mente encontrados e sua gradacéo evolutiva estao repre-
sentados no Quadro 1.

A tosse-sincope chama a atencdo por ser algumas ve-
zes a primeira manifestacdo da sindrome. O relato do
paciente é de perda sibita da consciéncia durante uma
crise de tosse. Sua etiopatogenia é explicada pela equipa-
racao das pressdes nos capilares arterial e venoso junto a
substancia cerebral, a pressdo no sistema venoso esta ele-
vada (200 a 500cm de &gua) e se eleva ainda mais du-
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Figura 2 — llustracdo anatémica do mediastino com VCS e suas
relagoes apos remogao do coragao. (Retirado de Atlas de Anatomia
Humana, Pernkopf, 1980).

QUADRO 1
Sinais, sintomas e evolucao da sindrome da veia cava superior

Compressao/obstrugao — Inicial = Edema facial matutino
60% dos casos = Edema cervicofacial
Pletora facial

= Dispnéia

= Turgéncia venosa cervical

Edema peribronquico = Edema membros superiores
e periesofagiano = Dor toracica
= Disfagia

= Turgéncia venosa em
membros superiores

Edema cerebral — = Tosse-sincope
Sintomas neuroldgicos = Tonteira
= Obnubilacdo mental
= Coma
Obstrugao completa = Circulacdo colateral em

parede toracica

rante a tosse. Ocorrem isquemia transitéria e sincope.
Alguns pacientes, mesmo depois de tratados, podem apre-
sentar episddios semelhantes até que a circulacdo colate-
ral alivie a hipertensdo venosa.

O aparecimento de circulacdo colateral & dependente
do grau de obstrucdo da VCS, fica evidente na fase de
oclusdo completa do vaso quando as veias subcutaneas
se pronunciam e mostram aspecto varicoso a parede an-
terior do térax, as telangiectasias sio freqgiientemente vis-
tas também neste local. As veias azigos, torécicas inter-
nas ou mamarias, toracicas laterais, assim como as veias
paraespinhais e o plexo venoso periesofagiano também
se engurgitam na tentativa de encontrar um caminho de
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retorno do sangue das extremidades superiores para o
coracao. A pressao nestes vasos se eleva porque a drena-
gem venosa esta prejudicada. Ao estabelecer acesso ve-
noso para infusdo de solugdes, as veias escolhidas devem
ser as dos membros inferiores. As infusdes nas veias dos
membros superiores ou cervicais podem piorar o quadro
clinico. O edema peribrénquico e o edema cerebral séo
responsaveis por esta piora®.

Os sintomas neuroldgicos sao relacionados ao grau de
edema cerebral existente. Podem aparecer as sincopes
apos tosse, as tonteiras, a cefaléia e a sensacao de pleto-
ra facial. O estado de coma pode instalar-se e ser aliviado
pela mudanca da via de acesso venoso, pelo uso de diuré-
ticos e corticosterdides. A elevacao da cabeceira do leito
e o enriquecimento do ar inspirado por oxigénio imido
sao medidas que auxiliam no tratamento.

O edema intermitente das extremidades superiores e
inferiores e também o da parede abdominal podem ser
relatados, podem estar relacionados a uma estenose mem-
branosa das veias cava superior e inferior.

As tromboflebites de VCS podem resultar em oclusao
do vaso com SVCS; a candidiase através de cateter veno-
so implantado deve ser investigada'”. A retirada imediata
do cateter mediante heparinizacdo e a semeadura de sua
ponta para as culturas podem identificar o agente causal.

DIAGNOSTICO

O diagnostico de SVCS deve ser estabelecido mediante
a histéria e o exame fisico. E de importancia fundamental
valorizar queixas como “levantar de manha com o rosto
inchado”, e edemas ou hiperemias cervicofaciais sem
outras explicacdes, o encontro de ingurgitamento veno-
so cervical e a presenca de circulacdo colateral toracica,
o relato de perda da consciéncia relacionada ao esforco
de tosse ou esforco fisico maior®2).

Estabelecido o diagnéstico clinico, os exames comple-
mentares deveréo ser realizados incluindo as telerradio-
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Figura 3 — Principais causas da SVCS expressas em grupos de doen-
cas
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grafias de térax em PA e perfil, as tomografias computa-
dorizadas ou a ressonancia magnética. Os exames de
imagem podem apontar inicialmente o alargamento me-
diastinal devido a presenca de massa ou linfonodomega-
lia. O uso do contraste venoso deve mostrar claramente
o nivel da obstrucao. A localizacdo pode estar na juncio
dos troncos braquiocefalicos, nas veias subclavias, nas ju-
gulares ou na prépria VCS. A presenca de trombo intra-
atrial deve ser investigada. A cavografia (Figuras 4 e 5)
nao tem sido utilizada porque a tomografia contrastada a
substitui com vantagens (visdo em cortes transversos e
planos)19,

A presenca de linfonodos calcificados no mediastino
aponta para o diagnéstico de histoplasmose. Mediastino
aparentemente normal na radiografia de torax inicial nao

Figura 4 — Cavografia superior normal numa angiocardiografia fei-
ta em paciente com derrame pleural direito. (Retirado de Atlas de
Anatomia Humana, Pernkopf, 1980).

Figura 5
Cavografia
superior
mostrando
obstrucdo

do fluxo de
contraste venoso
ao nivel das veias
subclavias.

Caso de paciente
portador de
seminoma

e SVCS.
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Figura 6 — Radiografia de térax em PA, opacidade devida a massa
mediastinal. Compressao de VCS por teratoma.

QUADRO 2
Achados radiol6gicos na SVCS

Radiografia de térax = Aspecto normal
Mediastino/hilo do pulmao = Alargamento

= Calcificacoes

= Massa

= Linfonodomegalia

TC contrastada de térax = Obstrucdes venosas
RM = Compressdo extrinseca
= Invasao

= Envolvimento > 180°
da circunferéncia do vaso

exclui a fibrose mediastinal ou a estenose membranosa
como causa de SvVCS(11.12,

Os tumores e massas mediastinais deverdo ser estuda-
dos quanto a relacdo com a VCS, se had compressao ex-
trinseca (Figuras 6 e 7), invasdao minima, invasao parcial
ou total do vaso. Estes dados sao de importancia funda-
mental na decisdo da operabilidade e ressecabilidade. A
simples compressao do vaso nao contra-indica cirurgia
de resseccao no cancer de pulmao. O envolvimento da
circunferéncia do vaso maior que 180° pela massa mos-
tra um critério de exclusdo para resseccao radical?. Os
achados radiologicos mais freqiientemente encontrados
na SVCS estao representados no Quadro 2.

O uso do Doppler é de grande valor no pos-operatorio
de pacientes que receberam circulacao extracorporea
porque pode identificar tromboses e ser realizado a beira
do leito?.
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Teratoma operado, tendo sido aliviada a compressao apos ressec-
cdo da massa.

T TR TS

Figura 8 — TC de térax. Caso de linfoma em paciente com SVCS.

As pungdes aspirativas sdo realizadas sobre as massas
na SVCS, preferencialmente na regido paraesternal direi-
ta. As massas mediastinais que nao forem definidas pela
citopatologia podem requerer mediastinoscopia para biép-
sia (Figura 8).

O estabelecimento do diagnéstico histopatolégico das
massas mediastinais pode requerer o uso da mediastinos-
copia ou a mediastinotomia paraesternal mesmo na pre-
senca de svCS. O procedimento tem sido utilizado sem
que haja complicacées hemorragicas; a circulacdo colate-
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ral mais acentuada esta no subcutaneo e nao sob a fascia
pré-traqueal onde a disseccéo é realizada.

Os linfonodos localizados nas fossas supraclaviculares
assim como os nédulos subcutaneos de aparecimento re-
cente podem revelar o diagnéstico.

ETioLoGiA

O cancer do pulmao é responsavel por 70% dos casos
de svcs (Figura 3). De uma série de 4.100 casos de can-
cer do pulmao relatada na literatura, 2,4% dos pacientes
apresentavam a SVCS. O carcinoma indiferenciado de
pequenas células é o tipo histolégico mais comum, apa-
recendo em até 38% dos casos!®19. Os linfomas acres-
centam 8% dos casos de SVCS, sendo o tipo esclerético o
mais freqiiente. O linfoma de Hodgkin envolve freqiien-
temente o mediastino, mas raramente causa a sindrome7.
Timomas e tumores de células germinativas podem ser a
causa. A leucemia é uma causa rara desta sindrome. O
carcinoma metastatico de mama é o mais freqiiente entre
as causas neoplésicas secundarias. Entre as causas nao
malignas, a fibrose mediastinal secundaria a histoplasmo-
se parece ser a mais freqiiente. O bécio subesternal de
grandes proporc¢cdes pode manifestar-se por SVCS; a com-
pressao da veia no espaco mediastinal entre a traquéia e
o esterno leva a essa situacaol®19. Os cateteres implan-
tados no sistema cava superior assim como o Swan-Ganz
e também os marca-passos podem levar a trombose e
SVCS®0), Lesdes mais raras como o hemangioendotelio-
ma e a doenca de Behcet podem causar oclusao da VCS.

As doencas granulomatosas do mediastino podem cau-
sar SVCS por aumento do tamanho dos linfonodos me-
diastinais e compressao da veia(?1:22,

TRATAMENTO

O tratamento classico da SVCS inclui o uso de medidas
clinicas como elevacao da cabeceira do leito, oxigénio,
diuréticos e corticosterdides, visa diminuir o edema no
territério drenado pela VCS e reduzir assim os sintomas
neurologicos e respiratorios presentes nessa sindrome. O
uso de via venosa apenas em membros inferiores serve
para evitar ndo sé a piora dos sintomas da hipertensao
venosa, mas, também, que drogas injetadas demorem mais
tempo do que o habitual para ser distribuidas na circula-
cdo sistémica®d.

O tratamento da sindrome requer o estabelecimento
do diagnostico etiolégico; nem sempre as condicdes cli-
nicas dos pacientes sdo as melhores e o tratamento medi-
camentoso inicial é necessério para obter condi¢des ra-
zoaveis.

Hoje sabemos que os avancos na area da citopatologia
e no diagnéstico histopatolégico dos linfomas e massas
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mediastinais, associados a melhora clinica com a aborda-
gem medicamentosa, evitam que se trate com irradiacdes
uma SVCS de origem nao maligna. Portanto, procedemos
ao estabelecimento do diagnéstico cito ou histopatologi-
co antes da terapéutica especifica no caso de tumores.

A indicacéo de cirurgia de enxerto na SVCS de etiologia
maligna tem suas limitacdes porque a sobrevida nao é
alargada apos este procedimento. Algumas situacoes es-
pecificas, como nos casos de timomas invasivos tratados
inicialmente por quimioterapia e/ou radioterapia, podem
ter na cirurgia do enxerto um recurso para a resseccao de
toda lesdo inicial. Ja tivemos pacientes em que o residuo
tumoral junto a VCS foi ressecado em bloco com o resqui-
cio tumoral sem que a VCS precisasse ser substituida. No
caso de N, do cancer de pulméao nao hé indicacdo para
cirurgia de enxerto. Nos casos de N, ou N, da doenca, a
extensdo do tumor com compressao da VCS permite que
se complete a resseccdo com substituicao da VC, se ne-
cessario. A mortalidade pés-operatoria & baixa e pode
significar a cura.

A ressec¢do dos tumores mediastinais e a substituicao
da VCS s6 estdo indicadas quando curativas. Cirurgia pa-
liativa nao deve ser realizada devido ao grande porte e
riscos inerentes?®. Na presenca de circulacdo colateral
extensa e desenvolvida, é contra-indicada a cirurgia de
enxerto pelo risco de tromboembolismo.

O enxerto de melhor aceitacdo é o realizado entre a
veia inominada ou jugular do lado esquerdo e a auriculeta
direita, utilizando uma prétese em anastomose término-
terminal. A prétese de uso mais comum é de PTFE (polite-
trafluoroetileno). A protese é suturada inicialmente junto
ao atrio e depois a veia superior escolhida, permitindo
que todo o ar do sistema seja extravasado por esta tltima
sutura antes que o clampeamento superior seja retirado.
O PTFE de niimero 18 ou 20, devidamente heparinizado,
assim como no pés-operatoério a anticoagulacio deve ser
mantida. Cuidados com a monitorizacdo e manutencao
da pressado venosa central evitam tromboses®@429),

Outras técnicas incluem auto-enxerto com pericardio e
enxerto em espiral utilizando a veia safena autéloga, me-
nos utilizados que o primeiro por requerer mais tempo
em sua elaboracao@0,

A angioplastia percutanea transluminal é utilizada para
as obstrucdes trombéticas induzidas por cateter; é reali-
zada através de insercédo de stent metalico expansivel ou
de baldes inflaveis e capazes de abrir a luz da VCS, man-
tendo assim sua permeabilidade. O Wallstent?? e o Gian-
turco Z stent s&o utilizados e podem oferecer até 93% de
respostas sintomaticas@®).

A heparina seguida pelos anticoagulantes orais pode
reduzir a extensdo do trombo e prevenir sua progresszo.
A remocéo do cateter combinada com anticoagulacao &
outra alternativa viavel®@,
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Nos pacientes com diagnéstico estabelecido de carci-
noma de pulmao nao pequenas células, o tratamento pelas
irradiacdes deve ser o indicado nos casos de SvCS. O ali-
vio sintomatico é freqiiente e alguns pacientes chegam a
dois anos de sobrevida (apenas 2%); a sobrevida de um
ano apos as irradiacdes pode chegar aos 17%. Portanto,
nao & um progndstico favoravel, mas a qualidade de vida
melhora com esse tratamento. O esquema fracionado de
irradiacdo é o mais utilizado. Inclui duas a quatro fracoes
iniciais de 300 a 400cGy, seguidos por um fracionamen-
to convencional até uma dose total de 3.000 a 5.000cGy.
Ha melhora clinica de 70% dos pacientes com esse tipo
de esquema®0-31),
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