Sindrome de vena cava superior e inferior

Superior and inferior vena cava syndrome
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ABSTRACT

Vena cava syndrome is a rare entity for which we have little evidence.
It is a life-threatening syndrome in which a high index of clinical sus-
picion is important for early diagnosis and treatment.

Clinical manifestations depend on, among other things, the area af-
fected and the speed of onset. Treatment will depend on the location
and the trigger, and is a controversial issue.

In this review, we discuss epidemiological factors, diagnostic meth-
ods, clinical management and treatment.

Keywords: Vena cava syndrome, Superior vena cava syndrome, Infe-
rior vena cava syndrome.

INTRODUCCION

El sindrome de vena cava (SVC) es una entidad infrecuente pero po-
tencialmente mortal. Se produce por la obstruccién del flujo sanguf-
neo en lavena cava, y las manifestaciones clinicas van en consecuen-
ciadela disminucion del retorno venoso en el tramo afectado.>'0.317%

METODO

Se realiza una revision de Ia literatura incluyendo los articulos publi-
cados en los Gltimos 20 afios en espafiol e inglés, mediante los térmi-
nos ‘sindrome de vena cava’, ‘sindrome de vena cava superior’y ‘sin-
drome de vena cava inferior’.

SINDROME DE VENA CAVA SUPERIOR

Definicion

El sindrome de vena cava superior (SVCS) es consecuencia de la obs-
truccion total o parcial al flujo de a vena cava superior en su trayecto
por el mediastino.!

La vena cava superior (VCS) se origina en la confluencia de las dos
venas braquiocefdlicas en el mediastino superior, a la altura del pri-
mer cartilago costal derecho. Tiene un trayecto vertical y oblicuo hacia
inferior y posterior, transcurriendo por delante del pediculo pulmo-
nar derecho, penetrando en pericardio y desembocando en la auri-
cula derecha’

Presenta venas tributarias superficiales (venas yugulares anteriores y
externas) y tributarias profundas (venas yugulares internas y poste-
riores, vertebrales, tiroideas inferiores y dcigos)."
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RESUMEN

El sindrome de vena cava es una entidad poco frecuente sobre la
que disponemos de escasa evidencia. Es un sindrome potencialmente
mortal, en el que es importante tener una alta sospecha clinica para
realizar un diagnéstico y tratamiento precoz.

Las manifestaciones clinicas dependeran del territorio afectado y de
la rapidez de instauracion entre otros. El tratamiento dependera de la
localizacion y el desencadenante, siendo un tema controvertido.

En esta revision, comentamos los factores epidemioldgicos, los méto-
dos diagnosticos, la clinica y el tratamiento.

Palabras clave: Sindrome vena cava, Sindrome vena cava superior,
Sindrome vena cava inferior.

También presenta sistemas de venas colaterales, siendo los princi-
pales:

» Acigos-hemidcigos: venas dcigos, hemiacigos, intercostales y lum-
bares.

« Mamario interno y externo: venas mamaria interna, epigastrica su-
perior e inferior y tordcicas superficiales.

« Tordcico lateral: venas tordcica lateral, toracoepigdstrica, circunfleja
superficial, safena mayor y femorales.

« Vertebral: venas innominada, vertebral, intercostales, lumbares,
5aCras, 4cigos y mamarias internas.

Fisiopatologia

Las manifestaciones clinicas son resultado de la disminucion del re-
torno venoso en el territorio de la VCS, produciendo un aumento re-
trégrado de la presion venosa en las regiones que drena (cabeza,
cuelloy extremidades superiores).

La repercusion clinica va de la mano de la rapidez de instauracion del
cuadro. En los procesos mds cronicos, la larga evolucion permite la
redistribucion circulatoria por el sistema colateral, lo que minimiza la
implicacion dinica; mientras que en los casos de instauracion subita
se puede poner en riesgo la vida del paciente 31013173

Es fundamental establecer si la compresion u obstruccion se localiza
caudal o distalmente a la vena dcigos. Si ocurre por debajo, el retor-
no venoso puede producirse mediante la vena dcigos a la vena cava.
Si-ocurre por encima, el retorno venoso sélo puede realizarse a tra-
vés de las venas colaterales, por lo que la sintomatologfa serd mds
severa.”



REVISION

Sindrome de vena cava superior e inferior

Figura 1. Sindrome de vena cava superior con edema en esclavina
causado por catéter venoso central. Creado por los autores
con Biorender.com.

Epidemiologia
Se ha descrito una incidencia variable de un caso cada 650-3.100 pa-
cientes; aunque es probable que se infraestime la incidencia real.”

Etiologia
Las causas del SVCS se dividen en benignas y malignas, siendo las be-
nignas responsables del 15-30%? de los casos.

Dentro de ellas, los dispositivos intravasculares (desfibriladores auto-
maticos implantables, marcapasos y catéteres venosos) son los prin-
Cipales responsables de la incidencia en aumento del SVCS benigno,
dado su uso cada vez mds generalizado.?

Causas benignas:

- Trombasis asociada a dispositivos intravasculares:

La implantacion de un catéter intravascular central asocia un impor-
tante riesgo trombotico, en especial cuando se utiliza la vena subcla-
via como acceso. La incidencia de a obstruccion de vena cava debida
a este motivo oscila entre un 20-40%* de los portadores cronicos de
(atéter, pero Se cree que puede estar infraestimada ya que la mayo-
rfa son asintomaticos. Lokich et al* reportaron que un 14% de los
pacientes con catéter subclavio desarrollaban SVCS por progresion
trombotica (Figura 1).

Por otro lado, en catéteres centrales de insercion periférica, se cree
que hasta el 4% desarrollan algin tipo de obstruccion, siendo mds
probable cuanto mayor es el tamafio del catéter y mayor su nime-
ro de luces.

También se han reportado casos secundarios a los cables de marca-
pasost. Se ha descrito que la presencia de diabetes mellitus puede
ser un factor protector independiente, con un OR de 0,473. Se tra-
ta de una muestra pequefia, siendo necesaria mayor evidencia para
confirmar este hallazgo.”
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Figura 2. Sindrome de vena cava superior secundario a compresion
extrinseca de neoplasia pulmonar. Creado por los autores
con Biorender.com

- Mediastinitis fibrosante:

Hasta el 50% de los sindromes de vena cava no malignos se deben a
mediastinitis fibrosante*, en la que prolifera tejido coldgeno y fibroso
en el mediastino, generalmente afectando a varones jvenes.

La mayorfa son de etiologia desconocida, aunque se relaciona con
una respuesta inflamatoria anémala a Histoplasma capsulatum, pu-
diendo aparecer en otras infecciones como tuberculosis, actinomico-
sis y blastomicosis.

Puede desarrollarse como efecto secundario tras radioterapia, inclu-
50 afios después.

Existe una forma idiopatica asociada con procesos fibrosantes en
otras localizaciones como la fibrosis retroperitoneal, la enfermedad
relacionada con 1gG4, el pseudotumor orbitario y la tiroiditis fibro-
sa de Riedel.

La clinica es insidiosa, comprometiendo grandes vasos, via aérea, co-
razon 0 esofago. La complicacién mds frecuente es la obstruccion de
la VICS, que ocurre a lo largo de varios afios, dando oportunidad a la
formacion de una red colateral, por lo que la clinica es mds larvada.”

Causas malignas:

La etiologfa tumoral es a causa mds frecuente del SVCS, siendo res-
ponsable del 60-85% de los casos™. El cdncer puede causar SVCS por
sf mismo, pero también por infiltracion maligna del vaso y més fre-
cuentemente por la propia compresion del tumor sobre la vena (Fi-
gura2).”

El SVCS puede ser el primer sintoma de un tumor no conocido pre-
viamente hasta en un 60% de los casos. Las neoplasias que mds fre-
cuentemente se asocian a esta entidad son los tumores pulmonares
de célula no pequefia (50%), seguidos de los tumores de células pe-



quefias (25-35%) y el linfoma no Hodgkin (10-15%). También puede
desarrollarse SVCS por metdstasis, principalmente de mama.”

S6lo el 2-4% de los pacientes con cancer de pulmaén desarrollardn un
SVCS, siendo éste mas comn si el tumor es de células pequefias, de-
bido a que suelen desarrollarse en la via aérea central. Sin embargo,
la incidencia absoluta es mayor en los tumores pulmonares de célu-
las no pequefias, debido a su mayor prevalencia.”

El SVCS asociado a neoplasia es un predictor de mala evolucion, ha-
biéndose descrito una expectativa de vida aproximada de 6 meses
desde su aparicion, dependiendo de la agresividad del tumor sub-
yacente."

Clinica

El diagnostico del SVCS es fundamentalmente clinico. La sintomatolo-
gla depende de la velocidad de instauracion y la redistribucion veno-
sa de las zonas de drenaje del territorio venoso.

El SVCS agudo presenta una triada tipica consistente en edema en
esclavina (cara, cuello y region supraclavicular), cianosis facial y de
miembros superiores y circulacion colateral toracobraquial. El sig-
no de Botermann consiste en el aumento de la cianosis, edema fa-
cial'y congestion cefalica con la elevacion de los miembros superio-
res por encima de la cabeza. La sintomatologfa puede empeorar al
inclinar el tronco hacia anterior y con el decdbito. En casos severos
puede producirse edema cerebral, dando lugar a cefalea, confusion
0 Coma_3,13,17,36

En el SVCS cronico pueden aparecer dolor tordcico, tos, disnea, mani-
festaciones neuroldgicas (desde cefalea y vision borrosa hasta edema
cerebral y coma), ingurgitacion de las venas yugulares, edema facial y
edema periorbitario.>%

En la mayoria de casos, el sindrome se desarrolla de forma gradual y
progresiva en un plazo de semanas. La aparicion de disnea y encefa-
lopatia indica mal prondstico a corto plazo.>'>"%

Yu et al. propone la utilizacion de una escala, no validada externa-
mente, para clasificar la gravedad del SVCS, que tiene en cuenta tanto
signos clinicos como radioldgicos (Tabla 1).

Huergo 0, et al

Diagndstico

Pruebas de laboratorio:

La analitica bdsica es Util para el diagnostico diferencial. No existen
alteraciones especificas que orienten al SVCS. La gasometria arterial
puede valorar el grado de hipoxemia.'>*

Pruebas de imagen
El uso de pruebas de imagen es fundamental para el diagndstico de
esta patologfa.

* Radiografia de térax: Aunque no es de gran utilidad para visualizar
los vasos, hasta en el 80% se pueden objetivar signos directos e in-
directos de procesos que desencadenen el SVCS, como ensancha-
miento mediastinico, masa hiliar derecha o en lobulo superior de-
recho pulmonar o derrame pleural.”*

* Ecograffa: Tiene un papel limitado, aunque puede servir para lo-
calizar enfermedad trombotica en miembros superiores. Al valorar
la vena cava, la ausencia de colapso o cambios en el didmetro del
vaso con los movimientos respiratorios junto con la menor veloci-
dad del flujo venoso pueden orientar al diagndstico.*>®

» Tomograffa computarizada (TC) con contraste venosa: Aporta mu-
cha informacion sobre el estado del sistema vascular, ademds de
posibles patologias subyacentes. También ayuda a planificar la téc-
nica de abordaje y estadificar la enfermedad en pacientes oncol6-
gicos 31013173

* Resonancia magnética (RM): De utilidad en pacientes alérgicos a

contrastes yodados o con enfermedad renal avanzada."”

Anatomia patoldgica:
Es de utilidad para el tratamiento del SVCS maligno. En el SVCS de
etiologia benigna puede ayudar en los casos inciertos.>""”

Tratamiento

SVCS de etiologia benigna:

En el SVCS de origen benigno relacionado con dispositivos intravas-
culares, la primera linea de tratamiento solia ser la reconstruccion
mediante cirugfa abierta, siendo la terapia endovascular mds utiliza-
da en casos de malignidad. Este paradigma estd cambiando, ya que
en el SVC de origen benigno la terapia endovascular presenta menor

PULSE PARA VOLVER AL INDICE

0 INCIDENCIA <
GRADO | CATEGORIA ESTIMADA % DEFINICION
0 Asintomatica 10 Hallazgos radioldgicos de obstruccion de vena cava superior sin sintomas.
1 Leve 25 Edema de cabeza y cuello, cianosis y plétora.
Edema de cabeza y cuello con deterioro funcional (disfagia leve, tos, deterioro leve/mode-
2 Moderada 50 rado de la consciencia, movimientos de parpados y mandibula, alteraciones visuales por
edema ocular).
Edema cerebral leve 0 moderado (cefalea, mareo), edema laringeo leve-moderado o dismi-
3 Grave 10 ! o .
nucion de la reserva cardiaca (sincope con la flexion del tronco).
Edema cerebral significativo (confusion, obnubilacién), edema laringeo significativo (estri-
4 Afectacion vital 5 dor) o afectacién hemodindmica significativa (sincope sin factores precipitantes, hipotension
e insuficiencia renal).
5 Fatal <1 Muerte.

Tabla 1. Clasificacion del grado de gravedad del sindrome de vena cava superior basada en caracteristicas clinicas y radioldgicas.

Adaptada de Yu et al.®

Galicia Clin 2024, 85-2: 19-26
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STENT

Figura 3. Tratamiento endovascular del sindrome de vena
cava superior maligno. Creado por los autores
con Biorender.com.

morbilidad a pesar de tender més a la reestenosis, y su uso estd cada
vez mds extendido.'

Sila trombosis asociada a catéter se produce dentro de la primera
semana, se puede realizar fibrinolisis. Se recomienda la retirada del
catéter en los casos de SVCS, pudiendo reemplazarse tras el trata-
miento endovascular en caso de que el paciente lo siga precisando.
Lo Optimo es realizar la fibrinolisis dentro de los primeros 5 dias, ya
que, pasado este tiempo, la tasa de éxito disminuye del 88% al 25%."

Existe mucha controversia sobre el uso de la anticoagulacion profildc-
tica con heparina de bajo peso molecular (HBPM) en pacientes por-
tadores de catéteres venosos centrales con reservorio. Se recomienda
anticoagular a dosis terapéuticas en caso de trombosis, siempre que
el riesgo hemorrdgico lo permita.

Para la fibrosis mediastinica no se conoce un tratamiento curativo.
En los casos relacionados con infecciones por Histoplasma spp, la te-
rapia antiftngica no ha aportado beneficio. Los corticoides pueden
resultar dtiles en caso de que la patologfa sea secundaria a una en-
fermedad autoinmune. En general se enfoca el tratamiento a la me-
jorfa sintomatica, pudiendo emplearse stents o cirugia by-pass®. En
caso de no ser posible, |a literatura recomienda valorar la posibilidad
de mantener anticoagulacion indefinida con controles periddicos.'**

SCVS de etiologia maligna:
El tratamiento se enfocard segln la naturaleza del tumor, pudiendo
emplear:

Tratamiento de soporte:

La obstruccion sdbita de Ia vena cava es una urgencia oncoldgica. Se
recomienda administrar oxigenoterapia segln las necesidades del
paciente, reducir la precarga mediante diuréticos de asa y corticote-
rapia en caso de sospecha de edema cerebral y/o de via aérea.

Quimioterapia:

Esla primera linea de tratamiento en tumores que no producen com-
promiso vital, ya que tarda unas 2 semanas en aliviar la sintomato-
logfa.™"

Radioterapia:

Puede resultar beneficiosa en tumores radiosensibles. Se emplea
especialmente para el tumor pulmonar de células pequefias, consi-
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guiendo mejorfa sintomatica en aproximadamente el 80% de los ca-
505. Sin embargo, el edema secundario al uso de radioterapia puede
empeorar los sintomas a largo plazo, ademds de producir fibrosis se-
cundaria que desencadene un nuevo SVCS." 317

Quimiorradioterapia:

Es la mejor opcidn en tumores de estirpe epitelial. Sin embargo, pre-
senta gran cantidad de efectos secundarios y pobre respuesta en
otras estirpes tumorales, asi como tasas de recurrencia de hasta 20-
50% en neoplasias pulmonares.”

Corticoterapia:

Puede aliviar la sintomatologia en tumores corticosensibles, como ti-
momas o linfomas, sin evidencia suficiente en otros casos. Puede ser
de utilidad en el SVCS agudo con edema cerebral o de via aérea.’>"

Tratamiento endovascular:

El uso de stents es controvertido dada la escasa evidencia disponible.
En caso de colocacion exitosa, se produce alivio sintomatico en las
primeras 24-72 horas (Figura 3).

Tiene la ventaja de no ser necesario conocer la estirpe tumoral para
dirigir el tratamiento y de no interferir con la quimio o radioterapia®.
Como inconveniente principal, puede aparecer trombosis del stent
hasta en un 41% de los casos, aunque ello no implica recurrencia del
SVCS. Puede tratarse mediante mediante tromboaspiracion, trombg-
lisis 0 mediante la insercion de un stent adicional, con tasas de per-
meabilidad secundarias de hasta el 75%. En un 12% de casos puede
producirse recurrencia del SVCS™'®. También se ha descrito el desa-
rrollo de insuficiencia cardiaca secundaria al incremento brusco del
retorno venoso.®

Debe seleccionarse cuidadosamente el tipo de stent antes de la co-
locacion, ya que la mayoria de complicaciones suceden por un dis-
positivo inadecuado™. Existen stent recubiertos con materiales que
previenen la reestenosis, como el politetrafluoroetileno, y no recu-
biertos. Las tasas de supervivencia y mejorfa clinica no difieren; y aun-
que los dispositivos recubiertos se asocian a mayores tasas de per-
meabilidad y menores oclusiones, pueden obstruir venas colaterales,
empeorando asf la situacion clinica.’%

Dinkel et al?" describe mayores tasas de reestenosis y mds tempranas
al utilizar implante bilateral de stent en venas braquiocefdlicas frente
a aquellos con implante unilateral. Ademds, este ltimo es un proce-
dimiento mds sencillo y economico.

Por todo ello, la terapia endovascular como primera opcién queda
limitada a pacientes con distrés respiratorio secundario a edema la-
ringeo 0 compromiso de la via respiratoria, alteraciones mentales
secundarias al aumento de la presion intracraneal, sintomas persis-
tentes pese a tratamiento quimioterdpico o pacientes en los que la
quimioterapia y radioterapia estdn contraindicadas.>™

Tratamiento anticoagulante:

En el caso de trombosis secundaria se recomienda el uso de anticoa-
gulacion durante 3 meses a dosis terapéuticas. En casos en que Ia



Figura 4. Representacion de sindrome de vena cava inferior secun-
dario a quiste en paciente con poliquistosis renal severa.
Creado por los autores con Biorender.com

trombosis sea de causa primaria 0 el riesgo trombotico del paciente
sea alto, se sugiere mantener anticoagulacion de forma indefinida a
dosis terapéutica.

El tratamiento anticoagulante también es necesario al menos durante
las primeras 24 horas tras el implante del stent, pudiendo alargarse
posteriormente segln las circunstancias del paciente, aunque existe
controversia al respecto.”

SINDROME DE VENA CAVA INFERIOR

Definicion

El sindrome de vena cava inferior (SVCI) se origina por la alteracion
del flujo en la vena cava inferior, que aporta 2/3 del retorno venoso
al corazon.

La vena cava inferior nace de la confluencia de las venas iliacas comu-
nes a nivel de L5. Asciende por la pared posterior del abdomen, a la
derecha de la arteria aorta abdominal, pasa por la cara posterior del
higado, penetra en el térax atravesando el diafragma y desemboca
en la auricula derecha.

Son venas tributarias de la cava inferior la vena frénica inferior, supra-
rrenal derecha, venas renales, vena gonadal derecha, venas lumba-
res, iliacas comunes y hepaticas.

Fisiopatologia

Las manifestaciones son resultado de la disminucion del retorno ve-
noso, incluyendo edemas bilaterales en miembros inferiores y geni-
tales externos, asitis, cianosis y dilatacion de la red venosa de la pa-
red abdominal.

Los edemas en miembros inferiores pueden no ser siempre simétri-
(0s por compresion incompleta, venas colaterales o dilatacion venosa
a otros niveles.

Huergo 0, et al

Epidemiologia

Dado que el SVCl no es un diagnostico primario, es dificil cuantificar
su incidencia por la heterogeneidad de las patologfas subyacentes.
Ademds, suele ser pauci- 0 asintomatico, pudiendo pasar inadverti-
do. Se ha reportado una asociacion a la trombosis venosa profunda
del 4-15%. Se sabe que su incidencia es menor que la del SVCS.*

Las malformaciones de la vena cava estdn presentes en un 0,5-1% de
la poblacion general®. La agenesia de vena cava tiene una prevalen-
(ia estimada del 0,00005-1%.7"%

Etiologia

Causas benignas:
La mayorfa de casos de SVCI se producen por un proceso trombotico
en lavena iliaca.”

Malformaciones de la vena cava inferior:
La vena cava inferior se divide en varios segmentos:

* Hepatico: originada de la parte proximal de la vena vitelina derecha
y los sinusoides hepaticos.

* Suprarrenal: deriva de la vena subcardinal derecha y vena vitelina.

* Renal: proviene de la anastomosis de las venas subcardinales y su-
pracardinales.

* Infrarrenal: deriva de la vena supracardinal derecha.

Las venas supracardinales originan las venas dcigos y hemidcigos en
la region tordcica, mientras que las venas cardinales posteriores dan
lugar a las venas iliacas. La malformacion mds importante es la au-
sencia de union entre el segmento hepatico y suprarrenal, que trae
omo consecuencia la falta de comunicacion entre la cava inferior y la
vena dcigos. El segmento infrarrenal de la cava se mantiene intacto,
pero la parte suprarrenal se halla ausente, produciéndose el retorno
através de la vena dcigos retrocrural, que sufre dilatacion progresiva.
La prevalencia de esta malformacion es del 0,6%.%

Agenesia de vena cava inferior:

Sibien esinfrecuente, es responsable del 5-9,5% de las trombosis ve-
nosas profundas idiopaticas en menores de 30 afios”%, Suele apare-
cer en varones antes de los 40 afios tras un factor precipitante como
un esfuerzo fisico, pudiendo debutar como lumbalgia aguda.

Existe controversia en cuanto a su etiologfa. Se postula que se debe
a una malformacion embrionaria, lo que produce la formacion pau-
latina de una red venosa colateral. Esta no siempre puede manejar
la gran cantidad de volumen sanguineo durante los esfuerzos, pro-

duciendo estasis venosa, que favorece el desarrollo de trombosis.**

Puede ser diffcil distinguir entre agenesia e hipoplasia de la vena cava
inferior. En este dltimo caso se asume que la causa es una trombosis
intrauterina o perinatal de la vena cava inferior.

Secundario a compresion benigna:

Se produce compresion extrinseca de la vena cava inferior por distin-
tos motivos, incluyendo la hipertrofia del I0bulo caudado hepatico en
pacientes cirrgticos, quistes renales y hepdticos gigantes, enfermeda-

Galicia Clin 2024, 85-2: 19-26
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ETIOLOGIA

SVCS

SVCI

Dispositivos intravasculares

Trombosis sistema venoso
Agenesia/Atrofia vena cava
Hipertrofia I0bulo caudado
Quistes hepadticos/renales

Linfoma no Hodgkin

BENIGNA Fibrosis postradioterapia
B Enfermedades granulomatosas
Mediastinitis fibrosante
Enfermedad de Crohn
Fibrosis retroperitoneal
Traumatismo abdominal
Cancer pulmén células no pequefias Cancer hepatico, renal, adrenal, prostatico, uterino, cervical, feocromocitoma, sarcoma
MALIGNA Cancer pulmon células pequefias retroperitoneal

Tumores primarios de cava

Tabla 2. Clasificacion de las causas del sindrome de vena cava superior (SVCS) e inferior (SVCI)
en funcion de si es benigna o de etiologia tumoral.

des granulomatosas, la enfermedad de Crohn, los aneurismas aorti-
(0s, los hematomas retroperitoneales, o los traumatismos abdomi-
nales (Figura 4).%%

Fibrosis retroperitoneal:

Es una enfermedad poco conocida e infrecuente, de naturaleza be-
nigna pero comportamiento maligno al englobar uréteres y vasos
sanguineos. Se produce por una alteracion del tejido fibroso, desa-
rrolldndose un tejido fibroso denso en el promontorio sacro que in-
vade el retroperitoneo de forma difusa, rodeando la aorta abdominal
inferior y los uréteres.

Existen dos formas clinicas:

* Enfermedad de Ormond: variante idiopatica, 50% de los casos.*!

* Variante secundaria: Fundamentalmente secundaria a farmacos
como metisergida, metildopa, reserpina, fenacetina y anfetaminas.
También puede ser secundaria a traumatismos, aneurismas, pan-
(reatitis, endometriosis, periarteritis, etc.

Su principal manifestacion es el dolor abdominal leve de localiza-
(ion variable. Se acompafia de sintomatologfa sistémica como ano-
rexia, malestar general, astenia y disminucion de la diuresis en caso
de compresion de los uréteres. Pueden aparecer obstruccion de la via
urinaria, hidronefrosis y anuria como manifestaciones tardias. 23040

Sindrome de Budd-Chiari:

Se trata de una patologfa oclusiva poco frecuente que afecta a las ve-
nas hepaticas. Puede aparecer como sindrome primario o secunda-
riamente a otras situaciones como hormonoterapia, enfermedad de
Behcet, hemoglobinuria paroxistica nocturna, sindromes mielopro-
liferativos o por compresion o invasion por neoplasias hepaticas.*

Los sintomas son inespecificos: dolor abdominal, hepatomegalia, as-
(itis, ictericia y edema de miembros inferiores. Puede inducir cirrosis
hepatica, hipertension pulmonar y hepatocarcinoma.?*

Causas malignas:
Se han descrito casos asociados a carcinomas endometriales, cervi-
cales, renales y adrenales, feocromocitomas, sarcomas retroperito-
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neales, neoplasias de prostata y metdstasis. Liama la atencion la baja
frecuencia de tumores primarios en la vena cava como hemagioen-
doteliomas o leiomiosarcomas, existiendo en Ia literatura apenas 300
casos de este (ltimo.*#

A continuacién inclufmos un tabla con una clasificacién de las causas
de SVCen funcion de sila etiologfa es benigna o maligna (Tabla 2).

Clinica

El diagnostico es eminentemente clinico. Suele tener un curso larva-
do, por lo que se generan redes venosas colaterales, siendo la dinica
subaguda.?

Se pueden desarrollar congestion venosa de miembros inferiores,
anasarca, ascitis y edema genital o de miembros inferiores. En las
formas mds cronicas pueden aparecer dlceras, cambios tréficos de
la piel, datos de insuficiencia venosa cronica, redistribucion vascular
por la circulacion colateral e incluso sindrome de congestion pélvica.
En caso de afectacion de las venas renales, pueden aparecer dolor en
flancos, proteinuria o hematuria.

En los casos de estenosis de VCI se ven afectados tanto la precarga
como el gasto cardiaco en el ejercicio intenso, mientras que en la
trombosis completa de VCl o colaterales en pacientes con insuficien-
(ia cardiaca cronica asociada puede verse comprometido el gasto car-
diaco en reposo.

Diagndstico

Pruebas de imagen:

* Ecograffa: Tiene un papel limitado. Es dtil en la fibrosis retroperi-
toneal con afectacion renal, pudiendo objetivarse hidronefrosis, o
en caso de edema escrotal. Pese a ello, es la primera prueba para
un Screening inicial.2*

« TC con contraste: Permite una buena visualizacion de la red venosa.
Esla prueba mas util.

* RM: Recomendada en caso de que el paciente tenga alergia a con-
trastes yodados o enfermedad renal

Anatomia patoldgica:
En casos de malignidad juega un papel importante para determinar
la estirpe tumoral y realizar un tratamiento dirigido.”



Tratamiento

SVCI de etiologia benigna:

El implante de stents produce mejoria clinica y hemodindmica. En ca-
s0s de SVCI desencadenados por trombosis, el riesgo de trombosis
del stent es mayor, aumentando cuanto mas joven es el paciente, con
pico mdximo en menores de 40 afios.

Se recomienda anticoagulacion a dosis plenas con HBPM, pudiendo
pasar posteriormente a anticoagulacion oral”. Existe mucha contro-
versia acerca de la duracion. Se recomienda valorar anticoagulacion
indefinida en casos debidos a agenesia o malformacion de vena cava
debido a la persistencia del factor provocador.”

En el SVCI de origen agudo, la anticoagulacion es la terapia principal.
Algunas series han descrito que la asociacion con trombolisis o trom-
bectomfa mecanica podria reducir la mortalidad frente a mantener

un tratamiento conservador, aunque no se dispone de ensayos clf-
ﬂiCOS.ZA’M’AZ‘B

SVCI de etiologia maligna:

Se recomienda tratamiento endovascular con implante de stenten pa-
(ientes con sintomas severos, en pacientes con persistencia de sinto-
mas a pesar de radio o quimioterapia y aquellos en los que éstas es-
tan contraindicadas o son poco efectivas.

Se desconoce mucho sobre el papel del stent en el SVCI de etiologfa
maligna. Las mayores tasas de fracaso se asocian a una mala eleccion
del dispositivo. A dia de hoy, su principal uso es paliativo, empledn-
dose en estos casos como primera opcion, debido al rapido alivio
sintomatico.**

En cuanto a la terapia anticoagulante, clasicamente se usaba una per-
fusion de heparina no fraccionada (HNF) durante una semana tras el
implante del stenty posteriormente antiagregantes al alta.”

En 2013 se propuso un nuevo protocolo por Cruz et al*', recomen-
dando HNF durante 24-48 horas tras el proceso intervencionista, ro-
tando posteriormente a HBPM a dosis terapéuticas durante un mes
y posteriormente tratamiento antiagregante con dcido acetilsalicilico
100 mg diarios de manera indefinida. Esto redujo la estancia hospi-
talaria; sin embargo, requerfa ajuste de dosis segtin funcion renal, y
revertir la anticoagulacion en caso de ser preciso era mas complejo.
Este es un ejemplo de la controversia que existe en cuanto a la anti-
coagulacion, ya que no hay protocolos oficiales establecidos debido a
la escasa evidencia disponible.

Ademas, se debe realizar un tratamiento dirigido a la neoplasia sub-
yacente.

CONCLUSION

La clinica del SVC depende de la velocidad de instauracion y la capa-
cidad de adaptacion del sistema venoso.

Para el diagndstico la angio-TC es la prueba de eleccion ya que per-
mite ver el estado del sistema vascular, detectar patologfa subyacente
y planificar el abordaje.

Huergo 0, et al

Es una patologia poco frecuente sobre la que se dispone de escasa
evidencia. Se desconoce el manejo 6ptimo de estos pacientes, por lo
que es necesario individualizar en cada caso y ampliar la evidencia
disponible.
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