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El sindrome de vena cava superior es para el clinico una sefial inequivoca de afectacién mediastinica por
procesos infiltrativos, generalmente neoplasias, en esta localizacién, y es indicador de un mal pronéstico.
Sin embargo, otras enfermedades de origen benigno pueden causar estas alteraciones. Presentamos el
caso de un paciente de 34 afios que empez6 con un cuadro de sindrome de vena cava superior debido a
fibrosis mediastinica de origen idiopatico y que present6 una evolucién térpida con escasas alternativas
terapéuticas.
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ABSTRACT
Keywords: Superior vena cava syndrome is a clear sign for clinicians of infiltrative mediastinal involvement, usually
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caused by neoplasms in this location, and it is an indicator of poor prognosis. However, other diseases of
benign origin can also cause these alterations. We present the case of a 34-year-old patient who debuted
with symptoms of superior vena cava syndrome due to idiopathic mediastinal fibrosis, which presented
a torpid evolution and few therapeutic alternatives.

© 2012 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de vena cava superior (SVCS) es una entidad nosolé-
gica con destacables signos y sintomas que no pasan desapercibidos
para los clinicos. Es una complicacién relativamente frecuente del
cancer de pulmén, y puede constituir las primeras manifestacio-
nes de esta enfermedad’. Sin embargo, en la patogenia del SVCS se
incluyen causas no neoplasicas que caben ser consideradas dentro
del diagnéstico diferencial de esta entidad. La fibrosis mediasti-
nica, tras la trombosis de dispositivos intravasculares (cables de
marcapasos), constituye la segunda causa mas frecuente de estas
entidades benignas que pueden afectar a los grandes vasos del
mediastino?.

Observacion clinica
Presentamos el caso de un varén de 34 afios con antece-

dentes de tabaquismo activo (15paquetes/afio) y sindrome de

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: launosan@hotmail.com (L. Novella Sanchez).

apnea-hipopnea del suefio en tratamiento con CPAP nocturna, sin
otros antecedentes médicos destacables. Trabaja en excavaciones.
Realiz6 un viaje a la Repiblica Dominicana 5 afios antes de la apa-
ricién de su sintomatologia.

El paciente consulté por aparicién de disnea de minimos esfuer-
zos de 5dias de evoluciéon que no se acompaiiaba de tos ni
expectoracion ni fiebre. Desde hace 2 afios relata edematizacién del
cuello y de la cara junto con dilatacién de las venas del cuello que,
de manera caracteristica, era mayor al despertar y disminuia a lo
largo del diay que se habia incrementado en las Gltimas 2 semanas.
No referia astenia, anorexia ni pérdida de peso.

En la exploracion fisica destacaba edema facial, dilatacién de las
venas del cuello e incremento del niimero de venas colaterales en
la parte anterior del térax, hombro y brazo derecho. En la radiogra-
fia de térax se observé ensanchamiento del mediastino y derrame
pleural subpulmonar bilateral. La tomografia computarizada (TC)
de térax mostré un mediastino ensanchado con trabeculacién de
la grasa y que ocasionaba un efecto masa que afectaba a la vena
cava superior (fig. 1). La reconstruccién angiografica en 3D mostré
la extensa red de circulacién colateral por obstruccién de la vena
cava superior que se extendia hacia la pared toracica, los miem-
bros superiores y el abdomen (fig. 2). No se evidenciaron trombos

0300-2896/$ - see front matter © 2012 SEPAR. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L. Todos los derechos reservados.

http://dx.doi.org/10.1016/j.arbres.2012.11.006


dx.doi.org/10.1016/j.arbres.2012.11.006
www.archbronconeumol.org
mailto:launosan@hotmail.com
dx.doi.org/10.1016/j.arbres.2012.11.006

L. Novella Sanchez et al / Arch Bronconeumol. 2013;49(8):340-342 341

Figura 1. Masa mediastinica que incluye y oblitera la vena cava superior y dismi-
nuye el paso de contraste yodado (flecha).

Figura 2. Reconstruccién angiografica en 3D en la que se muestra el patrén de
circulacién colateral por compresién de la vena cava superior.

en la vena cava. Ante estos hallazgos, se diagnosticé como SVCS. Se
realiz6 una flebografia para valorar la afectacién vascular y colo-
car un stent endovascular con el objetivo de repermeabilizar la
circulacién venosa. Sin embargo, este tratamiento fue infructuoso
debido a la existencia de una obstruccidn total de las venas subcla-
vias que dificultaba el acceso a la vena cava. Dada la obstruccién de
la vena cava superior por un proceso infiltrativo mediastinico, se
realiz6 mediastinotomia para filiar la causa responsable de dicho
proceso. La biopsia mostré un tejido adiposo con escasa celulari-
dad sin que se identificaran granulomas, calcificaciones ni células
malignas. La prueba de la tuberculina no mostré induracién, y el cul-
tivo para micobacterias y hongos del broncoaspirado y del material
de la biopsia fue negativo El paciente fue diagnosticado de SVCS por
fibrosis mediastinica de origen idiopatico.

Discusion

La fibrosis mediastinica es una enfermedad rara caracterizada
por la proliferacién de tejido colageno y establecimiento de un
tejido fibroso en el mediastino?. En la mayoria de los casos la causa
de este proceso es desconocida, aunque en zonas endémicas se ha
relacionado con la infeccién por Histoplasma capsulatum, concreta-
mente con una reaccién inflamatoria anémala ante los antigenos

de este hongo y, menos frecuentemente, con otras enfermedades
granulomatosas como la tuberculosis?. Existe una forma idiopa-
tica con un posible componente autoinmune y que puede estar
asociada con procesos fibrosantes en otras localizaciones, como
la fibrosis retroperitoneal, el seudotumor orbitario y la tiroiditis
fibrosa de Riedel®®. Afecta a pacientes jévenes, con ligero predomi-
nio en varones, y su clinica es insidiosa, progresiva y con una histo-
ria natural variable®. Los signos y sintomas dependen de las estruc-
turas del mediastino afectadas; de este modo, las complicaciones
tipicas son el resultado del compromiso de las vias respiratorias,
el corazén y los grandes vasos, o el es6fago. La obstruccién de
la vena cava superior es la complicacion mas frecuente en esta
enfermedad: generalmente se desarrolla lentamente durante un
periodo de afios, lo que permite la formacién de una extensa red
de circulacién colateral que pretende prevenir la estasis sangui-
nea y la elevacién de la presién en los afluentes de la vena cava
superior3. Los estudios diagnésticos en pacientes con sospecha de
fibrosis mediastinica pueden incluir una radiografia de térax, TC
e imagenes de resonancia magnética. La angiografia por TC tiene
un papel fundamental en el diagnéstico de las complicaciones con
la valoracién del lecho vascular y permite planificar medidas qui-
rdrgicas y monitorizar la enfermedad’. La tomografia por emision
de positrones (PET) combinada con la TC permite el estudio ana-
témico de lesiones mediastinicas y pulmonares, y permite conocer
su actividad metabdlica, por lo que es de especial utilidad en el
cancer de pulméné. Sin embargo, los procesos benignos con un
destacado componente inflamatorio (tuberculosis, histoplasmosis,
aspergilosis, sarcoidosis) pueden mostrar intensa actividad meta-
bélica, lo que limita el valor de esta herramienta para el diagnéstico
diferencial de masas en el mediastino®. El estudio histolgico mues-
tra un tejido fibroso, paucicelular y adipocitos, con presencia de
células mononucleares, calcificaciones y granulomas en los casos
relacionados con infecciones (histoplasmosis, tuberculosis)®. Den-
tro del diagnéstico diferencial hay que considerar ciertas neoplasias
que producen fibrosis, como la forma esclerosante del linfoma no
Hodgkin y la variante esclerosa del linfoma de Hodgkin, los meso-
teliomas localizados, los sarcomas de bajo grado, los timomas y los
carcinoides timicos, que pueden mostrar una reaccién inflamatoria
fibrosal®,

No existe un tratamiento curativo para esta enfermedad. Se han
utilizado los antifngicos en los casos que pudieran tener relacién
con la histoplasmosis, aunque no han sido efectivos!!. El uso de
corticoides no aporta beneficio salvo en los casos de etiologia auto-
inmune, en los que puede existir respuesta®. Por tanto, las medidas
terapéuticas estaran encaminadas a paliar los sintomas obstruc-
tivos de la via aérea, de los grandes vasos y del es6fago. En la
afectaciéon de la vena cava la colocacién de stents endovascula-
res para permeabilizar el vaso es una opcién que produce mejoria
sintomadtica. Se han descrito otras técnicas, como la cirugia de deri-
vacién con injertos de vena safena o bioprétesis!213,

En el caso de nuestro paciente, el cuadro empezé con un SVCS,
y tras la realizacién de pruebas complementarias y de la biopsia
se lleg6 al diagnéstico de fibrosis mediastinica de causa idiopa-
tica al descartar otros posibles origenes. Se intenté la colocacién
de un stent en la vena cava superior como tratamiento palia-
tivo pero resulté infructuoso, por lo que se plante6 cirugia con
by-pass, pero esta posibilidad fue descartada por el mal lecho distal
que presentaba, optandose por anticoagulacién indefinida y con-
troles evolutivos.
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