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Superior Vena Cava Syndrome as the presenting form of
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Resumo
Os autores apresentam o caso de um doente com sindrome da
veia cava superior (SVCS) de evolugdo rapida, resultante de massa
mediastinica com estudo histoldgico compativel com tumor de
células germinativas. Na primeira abordagem optou-se pelo alivio
sintomatico do doente, com colocacdo de stents endovascula-
res, sem comprometimento de qualquer atitude diagnéstica ou
terapéutica posteriores. Apds diagnostico anatomo-patoldgico
instituiu-se esquema de quimioterapia BEP (Bleomicina, Etopo-
sido, Cisplatina) dirigido a este tipo raro de tumores.

Palavras chave: sindrome da veia cava superior, tumor de
células germinativas.

Introducao

Os tumores de células germinativas de localizacao
extragonadal sao raros, particularmente em adultos,
com localizacdo frequente no eixo médio, como
mediastino anterior, regido retroperitoneal ou regiao
supra-selar ou pineal. O prognostico é variavel de
acordo com a idade, a localizacao e o tipo histolo-
gico. Os tumores nao seminomatosos de localizacao
mediastinica tém um mau progndstico, pelo que a
sua abordagem toma particular importancia. Tém
comportamento agressivo, apresentando, por ve-
zes, sindrome da veia cava superior como uma das
manifestacdes iniciais. Este fendmeno condiciona a
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Abstract

The authors present a patient with superior vena cava Syndrome,
of sudden evolution, as the presenting form of a histologically
proven germ-cell tumour. The first therapeutic attitude was
endovascular stenting of the SVC to improve symptoms without
compromising further strategies. After obtaining the definitive
diagnosis, therapeutic approach was chemotherapy with BEP

Key words: Superior vena cava syndrome, germ-cell tumour,

abordagem terapéutica destes casos antes do inicio
da quimioterapia recomendada.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, de 42 anos, enviado ao
Servico de Urgéncia por emagrecimento (5 kg em 6
meses), anorexia, astenia, dispneia de esforco, tosse
seca e sudorese nocturna. O estudo complementar
revelava elevacdo da Proteina-C-Reactiva (12,2 mg/
dL) e leucocitose (22,8 G/L) com neutrofilia (86,5%) e
linfopenia (5,4%), pesquisa negativa de micobactérias
na expectoracio e auséncia de alteracdes relevantes na
radiografia do torax. O doente foi transferido para o
hospital da area de residéncia, onde continuou o estu-
do complementar. Por apresentar agravamento clinico
foi enviado ao nosso hospital, trazendo ecocardiogra-
ma revelando massa com cerca de 2cm com protusao
para a auricula direita na diastole e com pediculo em
contacto com a veia cava superior (VCS).

Nessa altura apresentava intensa dispneia, ortop-
neia e ma tolerancia aos esforcos, com polipneia,
tiragem e adejo nasal, cianose labial, diminuicao
do murmtrio vesicular a direita e sibilos dispersos
bilateralmente, francos edemas da face e membros
superiores (com maior atingimento a direita) e cir-
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Circulagdo colateral na regido dorsal do doente.

culacao colateral no tronco, mais evidente na regiao
dorsal (Fig. 1). Dos antecedentes destacavam-se
tuberculose pulmonar (TP) aos 20 anos, alcoolismo
cronico e tabagismo (2 macos/dia).

O estudo complementar inicial revelou elevacao
da Proteina-C-Reactiva (7,9 mg/dL) e velocidade de
sedimentacao (VS) (63 mm1° min), elevacdo da AST
(56 UI/L), ligeira anemia normocrémica normocitica
(Hb 11,2g/dL) e leucocitose (19,6 G/L) e trombocitose
(545 G/L) A radiografia do torax (Fig. 2) mostrou
elevacao da hemicupula diafragmatica direita com
apagamento do seio costo-frénico, imagem nodular
do lobo superior direito e hipertransparéncia do
campo pulmonar esquerdo. Na ecografia abdominal
encontrou-se volumoso derrame pleural direito com
colapso do lobo inferior, derrame peritoneal, retro-
peritoneal e pericardico, sem alteracoes das visceras
solidas. A ecocardiografia mostrava massa pediculada
na emergéncia da VCS, com cerca de 3 cm, e ligeiro
derrame pericardico.

Na TC-toracica, com contraste, (Fig. 3) detecta-
ram-se massa no mediastino médio (12 cm x 10 cm
x 8 cm) com extensiao para o mediastino anterior,
envolvendo as estruturas anexas (artéria pulmonar
direita, carina), sem plano de clivagem com traqueia,
crossa da aorta e aorta ascendente; trombose da veia
cava superior até a auricula direita, com exuberante
circulacao colateral na parede anterior do torax e,
no vértice pulmonar direito, nodulo hipodenso, com
26mm (possivel derrame enquistado), bem como
volumoso derrame pleural direito.

O doente foi medicado com heparina de baixo peso

Rapida evolugdo mas alteragtes toracicas na radiografia convencional de Junho 2006 (esquerda) a Julho 2006 (direita)

FIG. 2
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TC-toracica.

FIG. 3

Flebografia reveladora da auséncia de circulacéo na veia cava
superior e ramos braquiocefalicos.

molecular (HBPM), corticoterapia e oxigenoterapia.
Optou-se por realizar venografia com colocacdo de
stents na VCS (Fig. 4), assistindo-se a transitoria
melhoria sintomadtica. A prova de Mantoux foi ne-
gativa.

Manteve alteracoes idénticas as iniciais na bioqui-
mica sérica e no hemograma. Nao havia alteracoes
da coagulacao e as hemoculturas e urocultura foram
negativas. O estudo serolégico nao mostrou qualquer

reaccao ou seroconversao recente. Os doseamentos de
marcadores tumorais (CEA, CA 19.9, alfa-fetoprote-
ina, CYFRA 21.1, PSA e beta-HCG) foram normais.
O ECG revelou ritmo sinusal e sinais de hipertrofia
ventricular direita. A repeticdo do ecocardiograma
mostrou ligeira retraccdao do trombo intra-auricular.
A ecografia escrotal nao evidenciou anomalias.

Realizou-se biopsia por mediastinotomia, cuja ana-
lise histologica mostrou células neoplasicas dispersas
em estroma mixoide, com atipia nuclear acentuada e
multinucleadas; a imunomarcacéao foi negativa para
linfoma (CD20, CD3 E CD30), sarcoma (proteina
S100, desmina, alfa-actina) e carcinoma (queratinas,
TTF1), e positiva para beta-HCG e acido de Schiff;
estas alteracdes sugeriam tratar-se de tumor de células
germinativas. Assim, concluiu-se estar em presenca
de tumor de células germinativas, nao seminomatoso,
de localizacao extragonadal (mediastinica).

Devido ao envolvimento de 6rgaos importantes no
mediastino nao se efectuou cirurgia, nem radioterapia,
optando-se por iniciar um ciclo de quimioterapia com
esquema BEP (Cisplatina 20 mg/m?2 dias 1 a 5, Etopo-
sido 100 mg/m2 dias 1 a 5, Bleomicina 30 mg dias 1, 8
e 15). O doente veio a falecer no final deste ciclo.

Discussao

Neste caso o que mais se destacou foi o rapido agra-
vamento clinico, com surgimento da sindrome da
veia cava superior (SVCS), num doente de 42 anos,
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grande fumador, com antecedentes de TP. A deteccao
de trombo na veia cava superior, nédulo pulmonar
a direita e extensa massa mediastinica, levantou a
suspeita de se tratar de um processo neopldsico.

As principais causas de SVCS sao neoplasias
malignas, principalmente pulmonares e linfomas.!
Cerca de 2 a 4% dos casos de neoplasia broncogénica
manifestam-se com SVCS, quer por compressao ex-
trinseca, quer por invasao da VCS pelo proprio tumor,
ou por compressao por adenopatias mediastinicas.
Destacam-se os tumores de pequenas células, que se
associam a SVCS em 20% dos casos.? Nos linfomas, a
SVCS ocorre maioritariamente com os nao-Hodgkin,
por compressdo extrinseca. Outras causas malignas
sao os timomas, as neoplasias germinativas e os tu-
mores solidos com metastases mediastinicas.

Das causas nao malignas, destacam-se as infeccio-
sas, com mediastinite fibrosante por H. capsulatum,
tuberculose, actinomicose, aspergilose, blastomicose
ou filariase, ou por invasao da VCS por nocardiose.
Devem ainda considerar-se a colangite esclerosante,
a sarcoidose e a fibrose radica. As causas de trombo-
se da VCS completam a lista de hipoteses colocadas
inicialmente.’

Varios sao os métodos que permitem determi-
nar as dimensoes, localizacdo, e forma da lesao
implicada em cada caso (radiografia convencional,
venografia, TC toracica helicoidal, RMN toracica),
mas nos casos de neoplasia ¢é essencial a biopsia para
caracterizacao histologica.* A terapéutica da SVCS
depende do diagnostico subjacente. A abordagem
de emergéncia apenas se justifica nas situacoes de
estridor, como sinal de obstrucdo das vias aéreas
superiores ou edema laringeo.* A melhor alternativa
é a terapeéutica endovascular com colocacao de stents
endoluminais.

Os tumores de células germinativas nao semino-
matosos resultam da deposicao de restos celulares
ao longo do trajecto gestacional. Sao mais frequen-
tes em criangas e tém um comportamento invasivo
agressivo. A apresentacao inicial com SVCS é rara.’
Os niveis de beta-HCG e de alfa-fetoproteina sao
geralmente elevados, mas em 10% dos casos sao
normais,® como aconteceu no deste doente. A lo-
calizacao extragonadal confere pior prognéstico. O
tratamento consiste na resseccdo cirurgica agressiva,
radioterapia e quimioterapia, optando-se por esque-
mas com cisplatina e bleomicina.”®? A resposta a
quimioterapia é geralmente boa, sendo monitorizada
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através da determinacao seriada de beta-HCG e alfa-
fetoproteina.'’® No entanto, a resposta é transitoria,
sendo o prognostico mau.!" M
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