RELATO DE CASO

Sindrome da veia cava superior
idiopatica: relato de caso

Superior vena cava syndrome idiopathic: case report

Thais A. Nogueira', Luciana F. de Oliveira?

RESUMO

A Sindrome da Veia Cava Superior(SVCS) é um conjunto de sinais e sintomas decorrentes da estase
venosa gerada pela obstrugado da veia cava superior(VCS), seja por trombose, compresséo extrinseca
ou invasao direta da veia. As causas mais comuns de SVCS sao malignas, sendo o cancer de pulméao a
principal causa. Existem poucos relatos na literatura sobre SVCS de etiologia benigna. Descrevemos um
caso de SVCS de origem Idiopatica, onde o autor estudou e excluiu todas as etiologias benignas de
SVCS, até chegar ao diagndstico etioldgico.
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ABSTRACT

The Superior Vena Cava Syndrome(SVCS) is a set of signs and symptoms resulting from venous stasis
caused by the obstruction of the superior vena cava(VCS) due to thrombosis, extrinsic compression or
direct invasion of the vein. The most common causes of SVCS are malignant, lung cancer being the
leading cause. There are few reports in the literature on SVCS of benign etiology. We describe a case of
SVCS of idiopathic origin, where the author studied and excluded all benign etiologies of SVCS, until

arriving at etiological diagnosis.
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Introdugao

A Sindrome da Veia Cava Superior é o conjun-
to de sinais e sintomas decorrentes da estase venosa
no segmento braquiocefélico devido a obstrugdo da

1. Residente de Clinica Médica do Hospital Municipal Dr. Munir
Rafful — Volta Redonda, RJ

2. Professora do curso de Medicina da UNIFOA e Preceptora da
Residéncia de Clinica Médica do Hospital Municipal Dr. Munir
Rafful - Volta Redona, RJ.

Os autores declaram nao haver conflito de interesses.

veia cava superior, seja por trombose, compressao
extrinseca, invasao direta da veia por processos pato-
16gicos adjacentes ou combinac@o destes fatores.!

A clinica é composta por dispnéia progressi-
va, ortopnéia, tosse, edema progressivo da face, pes-
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coco e membros superiores, € cianose em dectibito.?
As causas mais comuns de SVCS sdo de origem ma-
ligna, correspondendo a 60-85% dos casos. O cancer
de pulmio € a etiologia mais comum.>*3

Doencgas benignas sdo causas menos comuns
de SVCS, representando de 15-22% dos casos.>%” A
etiologia idiopética € rara, sendo uma causa pouco
relatada na literatura.

O diagnéstico geralmente € alcancado através
da clinica e deve ser confirmado por exames de ima-
gem, que ajudam a identificar a etiologia.® O trata-
mento inicialmente deve ser clinico, com anticoagu-
lag@o plena de todos os pacientes, havendo indica-
¢Oes precisas para os procedimentos cirdrgicos, en-
dovenosos ou com enxertos.’

O objetivo do presente trabalho é relatar a abor-
dagem clinica e promover o conhecimento cientifico
de uma causa rara de SVCS.

Relato do caso

Paciente masculino, 46 anos, € admitido no ser-
vico com queixas de edema de face, tronco e mem-
bros superiores e dispnéia aos médios esforc¢os, inici-
ados ha 1 ano. Tabagista h mais de 20 anos. Ao exa-
me fisico, além do edema, apresentava circulacio
colateral exuberante no tronco e nos membros supe-
riores (Figura 1 e 2). Ndo relatava febre, emagreci-
mento ou contato com baciliferos.

A radiografia de térax era normal e a TC de
térax com contraste mostrou material ovalado sem
captacdo de contraste na unido da VCS com a 4zigos,
sugestivo de massa mediastinal.

O paciente foi internado e submetido a video-
pleuroscopia, que ndo evidenciou fibrose mediastinal,
massa mediastinal ou linfonodomegalia, sendo reali-
zado bidpsia de quatro formacgdes linfonodais. Du-
rante pleuroscopia evidenciou uma pleura azulada e
ingurgitada de vasos, com uma VCS trombosada. A
bidpsia ndo foi conclusiva para malignidade.

Realizado angioTC que evidenciou afilamento
e trombose da VCS, com importante circulagdo
colateral na parede anterior do térax, e auséncia de
massa (Figura 3).

Uma venografia por puncao bilateral do mem-
bro superior evidenciou oclusdo da VCS e abundante
circulacdo colateral.

Realizadas pesquisas para trombofilias, as quais
foram afastadas. Marcadores reumatololégicos foram
dosados, com valores dentro da normalidade. Doen-
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Figura 1: Térax e abdome do paciente evidenciando exuberante
circulacao colateral do tipo cava superior.

Figura 2: Circulagao colateral em térax anterior

cas fungicas, como Histoplasmose e Paracoccocdioi-
domicose, também foram analisadas através de soro-
logias, e excluidas posteriormente.

Houve estabilidade do quadro e dos sintomas,
sem exacerbacdo dos mesmos, optando-se por trata-
mento conservador com anticoagulacdo plena, e alta
hospitalar com acompanhamento ambulatorial.
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Figura 3: Angiotomografia de térax evidenciando importante circulagéo colateral, o afilamento e a trombose da VCS.

A nivel ambulatorial foi realizado PPD, o qual
veio forte reator. Como o paciente ndo apresentava
produgdo de escarro, foi realizado broncoscopia com
lavado broncoalveolar,. O lavado veio com pesquisa
de BAAR positivo.

Iniciado tratamento para Tuberculose Pulmo-
nar com esquema de Rifampicina, Isoniazida,
Pirimetamina e Etambutol, e acompanhamento no
Centro de Doengas Infecciosa de Volta Redonda.

Realizado TC de térax de alta resolucido que
evidenciou micronédulos centrolobulares no lobo in-
ferior esquerdo compativeis com tampdes mucosos
e/ou doenca de disseminacdo endobronquica, suge-
rindo tuberculose, vasos calibrosos na parede ante-
rior do térax compativel com circulacdo colateral e
linfonodos com diametros normais.

O paciente é acompanhado hd 1 ano por equi-
pe multidisciplinar, com os sinais de SVCS estabili-
zados e com melhora importante da dispnéia, nos le-
vando a crer que a tuberculose pulmonar foi um fator
agravante do quadro respiratdrio, nao sendo causa da
trombose de veia cava superior. O paciente recebeu o
diagnoéstico de SVCS Idiopética.

Discussao

O paciente apesar de ser tabagista , e portanto
ter um importante fator de risco, teve a principal cau-
sade SVCS, que € o cancer de pulmao, seja escamoso,
de pequenas células ou adenocarcinoma, afastada por
exames de imagem.
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Tal fato enfatiza a importancia do conhecimento
das etiologias benignas, e o valor de rastred-las na
rotina investigativa, a qual deve incluir exames de
imagem.

A radiografia de térax € um exame que em mais
de 90% dos casos ajudam a diagnosticar a SVCS por
estar anormal. Embora € sabido que uma radiografia
de térax normal ndo deve excluir o diagnéstico de
obstrugio de VCS 8. Assim, como no caso, deve-se
prosseguir com a investigacio diante de um exame
de raio-x normal.

A flebografia € o padrdo-ouro’, e deve ser rea-
lizada em todos os casos, como no caso relatado.

A TC de térax deve ser incluida no algoritmo
de diagndstico de todos os pacientes, pois as imagens
demonstram com precisdo os diversos tipos de doen-
cas benignas e malignas mediastinais’

Ap6s visualizagdo da trombose de veia cava
superior e a auséncia de massa que justificasse a SVCS
por compressao extrinseca da veia, foi realizado exa-
mes laboratoriais para avaliar estados de
hipercoagubilidade (trombofilias), marcadores
reumatolégicos para vasculites (Doenca de Behcet e
granulomatose de Wegener) e sorologias flngicas
(Histoplasmose e Paracoccocdioidomicose). Todos os
resultados vieram dentro dos valores de normalidade
e as sorologias foram todas negativas.

O paciente foi também interrogado sobre o uso
prévio de cateter venoso central e de marcapasso
transvenoso, os quais representam atualmente as prin-
cipais causas benignas, sendo estas causas afastadas.
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Com os exames inalterados e diante do diag-
noéstico de Tuberculose Pulmonar, o qual ndo alterou
aarquitetura do parénquima pulmonar préximo a VCS
e portanto nao se fez causa da SVCS, o paciente rece-
beu o diagnéstico de SVCS Idiopética.

Foi proposto pela equipe de cirurgia vascular
tratamento conservador, visto a auséncia de progres-
sdo dos sintomas e os riscos de um procedimento
cirdrgico.Optou-se por anticoagulacdo plena com
Heparina de Baixo Peso Molecular, seguido de
warfarin.

Diante da possivel progressao dos sintomas com
os mesmos tornando-se debilitantes, o paciente pode-
ré ser abordado cirurgicamente por procedimento en-
dovascular ou cirtirgico com enxertos, este ltimo rea-
lizado principalmente em pacientes com risco iminente
de morte. Em geral, na literatura, é descrito que pa-
cientes com obstrugdo cronica e que apresentam cir-
culagdo colateral que € capaz de comprimir segmento
cefilico, como no caso do paciente, ¢ indicado trata-
mento endovascular, o qual apresenta menos riscos
em comparagdo ao tratamento cirdrgico.

O paciente vem sendo acompanhado hd apro-
ximadamente 2 anos, com estabiliza¢do do quadro.

Conclusao

Diante da etiologia incerta da SVCS e da difi-
culdade do seu diagnéstico, torna-se extremamente
necessario o conhecimento natural dessa afeccdo, e
de suas inimeras causas benignas, que devem ser to-
das investigadas, para que se possa chegar ao diag-
nostico de SVCS idiopatica.

Apesar do seu cardter raro, a SCVS idiopatica
deve ser considerada em casos como o relatado, onde
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realizou-se uma investigagdo extenuante com o intui-
to de excluir todas as causas descritas na literatura

Portanto, a investigacio deve incluir o estudo
de imagem, bidpsia (se massa sugestiva), sorologias
para doencas fungicas, marcadores reumatoldgicos,
pesquisa de trombofilias, cateterizacdo venosa pré-
via e principalmente um acompanhamento com equi-
pe multidisciplinar.

Um acompanhamento multidisciplinar regular
¢ importante e deve ser realizado para monitoracio
desses pacientes, com atencao as possiveis evolugdes
desfavordveis do quadro, que possam indicar inter-
vengdo cirurgica.

Bibliografia

1. Roswitt B, Kaplan G, Jacobson HG. The superior vena cava
obstruction syndrome in bronchogenic carcinoma. Radiology.
1953; 81:388.

2. Porth CM, Matfin G. A reassessment of the clinical implications
of the superior vena cava syndrome. J Clin Oncol. 1984; 2:
961-9.

3. Mcintire F, Sykes JR EM. Obstruction of the superior vena cava
syndrome. A review of the literature and report of two personal
cases. Ann Intern Med. 1949; 30: 925-60.

4. Parish JM, Marschke Jr RF, Dines DE, Lee RE. Etiologic
considerations in superior vena cava syndrome. Mayo Clin
Proc. 1981; 56: 407-13.

5. Klassen K, Andrews NC, Curtis GH. Diagnosis and treatment
of superior vena cava obstruction. Arch Surg. 1951; 63:311-25

6. Nieto AF, Doty DB. Superior vena cava obstruction: Clinical
syndrome, etiology, and treatment. Curr Cancer Probl. 1986;
10: 441-84.

7. Mehta PM, Kinsella TJ. Superior vena cava syndrome: clinical
features, diagnosis and treatment. General thoracic surgery.
2000; 5:1322-67.

8. Brito CJ, Murilo R, Duque A, Loureiro E et al. Cirurgia Vascu-
lar: Cirurgia Endovascular Angiologia. 3 ed. 2013. Vol. 2;
p. 1963-72.

411



