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Diagnosis of superior vena
cava syndrome by the
Dermatology team: the
importance of a clinical
approach in the evaluation of
cutaneous manifestation

ABSTRACT| Introduction:
Superior vena cava syndrome (SVCS)
is uncommon and results from any
condition that leads to relevant
obstruction of blood flow through the
superior vena cava (SVC). Neoplastic
origin stands out as the main cause.
Malignant obstruction can occur

due to direct tumor invasion into

the SVC or by external compression,
usually of pulmonary origin, which
accounts for abour 78 - 85% of related
neoplasms. Case report: We report

a case of SVCS mistakenly being
treated as angioedema, the crucial role
of dermatological evaluation for the
correct diagnosis. Conclusion: As the
most common etiology is neoplastic,
investigation with laboratory and
radiological tests is recommended in
order to identify the possible underlying
tumor. Treatment is variable according
to the causative factor as well as

the patient life expectancy. As for
neoplasms, as in the reported case,
oncological follow-up is chosen, with
chemotherapy, radiotherapy and/

or endovascular intervention. In the
present report, the dermatological
evaluation played a crucial role in
elucidating the diagnosis of the patient,
who was incorrectly being treated for
angioedema.
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| Diagndstico de sindrome da veia
cava superior pela equipe de
Dermatologia: a importdncia do
olhar dinico na avaliacdo das
manifestacoes cutdneas

RESUMO)| Introdugio: A sindrome da veia cava superior (SVCS) é incomum e
resulta de qualquer condigio que leve A obstrugio relevante do fluxo sanguineo
pela veia cava superior (VCS). Destaca-se origem neopldsica como principal causa.
A obstrucio maligna pode ser causada pela invasio direta do tumor na VCS ou
por compressdo externa por um processo patolégico adjacente, em geral de origem
pulmonar, responsével por cerca de 78 - 85% das neoplasias relacionadas. Relato
de caso: Relata-se caso de SVCS erroneamente em tratamento para angioedema,
destacando-se o papel crucial da avaliagio dermatoldgica para o diagndstico
correto. Conclusdo: Como a etiologia mais comum ¢ a neopldsica, recomenda-
se a investigagio com exames laboratoriais e radioldgicos a fim de identificar
o possivel tumor subjacente. O tratamento ¢é varidvel de acordo com o fator
causador, bem como a expectativa de vida do paciente. Quanto as neoplasias, como
no caso relatado, opta-se por acompanhamento oncoldgico, com realizacio de
quimioterapia, radioterapia e/ou interven¢io endovascular. No presente relato, a
avaliagio dermatoldgica desempenhou papel crucial para a elucidacio do diagnéstico

da paciente, que estava incorretamente em tratamento para angioedema.

Palavras-chave: Sindrome da veia cava superior; Neoplasias pulmonares;

Angioedema.
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INTRODUCAO|

A sindrome da veia cava superior (SVCS) é incomum e
representa um conjunto de sinais e sintomas decorrentes da
obstrugio relevante ou interrup¢ao completa do fluxo venoso
pela veia cava superior, podendo ser fatal'. Geralmente ¢
secunddria a neoplasias (70% dos casos), sendo o cAncer de
pulmio responsdvel por 78 — 85% das malignidades®.

A manifestagio clinica pode ser o primeiro sintoma
antes do diagnéstico do tumor em até 60% dos casos’. A
sindrome pode ser confundida com angioedema, com atraso
diagnéstico e impacto na sobrevida. Descreve-se caso de
SVCS suspeitada apés avaliagio dermatolégica de paciente
que estava incorretamente em tratamento para angioedema.

RELATO DO CASO)|

Mulher, 60 anos, hipertensa, tabagista e dislipidémica,
internada no pronto-socorro do Hospital devido aangioedema
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a esclarecer. Paciente com histérico de angioplastia eletiva hd
3 meses, e inicio de AAS e clopidogrel na ocasiao. Cerca de
45 dias apds o procedimento, comegou a apresentar edema
progressivo da face, pescoco, tronco superior e membros
superiores, associado a mdculas purpdricas no térax, dispneia
e rouquidio. Procurou atendimento médico em diversas
ocasides, sendo tratada com corticoterapia oral e anti-
histaminicos, sem melhora do quadro.

Devido a suspeita de reagio medicamentosa ao clopidogrel,
foi indicada internagio pelo cardiologista assistente, com
uso de prednisona 0,5 mg/kg/dia e anti-histaminicos, além
da substituicio do clopidogrel por ticagrelor. Solicitada
avaliagio  dermatolégica no  pronto-socorro, sendo
observada pletora facial, veias proeminentes e dilatadas
na parede tordcica e edema de tronco superior e membros

superiores (Figuras 1 e 2).

Notada evidente piora da dispneia e da rouquidio ao
dectibito dorsal. A combinacio de todos os achados clinicos
sugeriu o diagnéstico de sindrome da veia cava superior.
Angiotomografia de térax evidenciou formacio expansiva

Figura 1 — a) Imagem frontal da paciente evidenciando edema periorbitdrio e facial, edema cervical e do térax superior, com

veias dilatadas proeminentes no torax anterossuperior & esquerda. (b) Imagem a 45 graus da paciente evidenciando a dilaracio

venosa superficial no térax anterossuperior i esquerda, com extensio para o brago esquerdo

=

Fonte: Os autores.
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hipodensa paratraqueal inferior direita, de contornos
irregulares e limites imprecisos, medindo cerca de 3,8 x 3,2
cm, promovendo estenose da veia cava superior e da artéria
pulmonar direita (Figuras 3 e 4).

Tomografias computadorizadas adicionais nao identificaram
focos metastdticos. Realizada bidpsia guiada por tomografia,
cujo histopatoldgico descreveu neoplasia pulmonar. Apesar
dos esfor¢os da equipe assistente, a paciente evoluiu a 6bito
antes do inicio do tratamento oncoldgico.

Figura 2 — Edema das mdos

Fonte: Os autores.

DISCUSSAO|

A SVCS ocorre por obstrugio relevante ou interrup¢io
completa do fluxo venoso pela veia cava superior, podendo
ser fatal"?. Geralmente é secunddria a neoplasias (70% dos
casos), sendo o cincer de pulmio responsdvel por 78 — 85%
das malignidades®. No relato apresentado, foi diagnosticada
neoplasia pulmonar no estudo histopatolégico. Outras

Figura 4 — Angiotomografia do térax. Corte axial evidenciando
Jormagdo expansiva hipodensa paratraqueal inferior direita
(circulo pontilhado vermelho), de contornos irregulares e limites
imprecisos, medindo cerca de 3,8 x 3,2 cm, promovendo estenose
da artéria pulmonar direita (seta verde). Artéria pulmonar

esquerda preservada (seta amarela)

Fonte: Os autores.

Figura 3 — (a, b): angiotomografia do térax. Cortes coronais evidenciando formagio expansiva hipodensa paratraqueal inferior direita

(circulo pontilhado vermelho), de contornos irregulares e limites imprecisos, medindo cerca de 3,8 x 3,2 cm, promovendo estenose da veia

cava superior (seta azul) e da artéria pulmonar direita (seta verde). Artéria pulmonar esquerda preservada (seta amarela)

Fonte: Os autores.
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possiveis etiologias incluem linfonodomegalias, fibrose
mediastinal, neoplasias benignas, infeccoes (tuberculose,
sifilis), aneurisma adrtico e trombose da veia cava superior
associada ao uso de cateter venoso central ou marcapasso'?.
A lentificagao do fluxo sanguineo decorrente da obstrugao
do fluxo venoso eleva o risco de trombose venosa profunda,
pode desencadear embolismo pulmonar,

que com

consequéncias hemodinimicas graves®.

Clinicamente, ¢ manifestada por edema facial, cervical e/ou
de membros superiores, dispneia, tosse, dilatagio de veias
colaterais no térax, dor tordcica, tontura, sincope, cefaleia e
rouquidio. E tipica a piora dos sintomas na posi¢io supina,

4,6

como apresentado pela paciente*®. A manifestacio clinica pode

preceder o diagndstico do tumor em até 60% dos casos’.

A SVCS pode ser confundida com angioedema. No
entanto, edema persistente da face, regido cervical e
membros superiores, que nao responde a corticoterapia
e anti-histaminicos, ¢ pouco sugestivo deste diagndstico.
Apesar de rara, a SVCS deve ser considerada nestes casos,
devido a alta morbidade e mortalidade associada a doenca.
Na literatura, hd descricoes da sindrome incorretamente
manejada como angioedema, com atraso diagndstico e
intervencdo inadequada®®, como no caso apresentado. O
exame detalhado das lesdes cutdneas, associado as outras
manifestagoes clinicas, é essencial para a identificacio
precoce da sindrome, conforme j4 evidenciado em outras

publicagées na literatura®’”.

Como a etiologia mais comum ¢é a neopldsica, recomenda-se
a investigagio com exames laboratoriais e radiolégicos a fim
de identificar o possivel tumor subjacente. O tratamento
¢ varidvel de acordo com o fator causador, bem como a
expectativa de vida do paciente’. Quanto as neoplasias,
como no caso relatado, opta-se por acompanhamento
oncoldgico, com realizagio de quimioterapia, radioterapia

e/ou intervencio endovascular®!’

. No presente relato,
a avaliagio dermatoldgica desempenhou papel crucial
para a elucidacdo do diagndstico da paciente, que estava

incorretamente em tratamento para angioedema.
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