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RESUMO

Introducdo: A sindrome da veia cava superior (SVCS) consiste nos sinais e sintomas decorrentes da obstrucéo da veia
cava superior, seja por trombose, compressao extrinseca, invasao direta da veia por processos patoldgicos adjacentes ou
combinacdo destes fatores. Das causas mais frequentes, 60-85% sao malignas.

Descricdo do caso: Paciente do sexo feminino, 32 anos, sem antecedentes pessoais de relevo e sem medicacdo habitual.
Em setembro de 2021, inicia quadro de edema facial e cervical, associado a sensacdo de tensao cervical, em agravamento
nas ultimas duas semanas. Foi observada em dois episodios no servico de urgéncia (SU) e medicada com hidrocortisona
e clemastina, com melhoria da sintomatologia. Foi considerado o diagnostico de urticaria. Um més depois, em consulta
presencial com o médico de familia, a utente apresentava edema e rubor exuberante da face, pescoco e torax anterior com
turgescéncia venosa associada. Considerando as hipdteses diagndsticas de urticaria, sindrome de Cushing, SVCS e patolo-
gia tiroideia, foi pedido estudo analitico, ecografia cervical, abdominal e radiografia do torax. Apds realizacdo da ecografia
cervical com doppler, foi aconselhada a dirigir-se ao SU, por esta ter revelado uma massa central no mediastino anterior de
cerca de 17 cm, associada a trombose da veia jugular externa e interna a esquerda. Foi internada e, para estudo da massa
mediastinica, realizou bidpsia transtoracica, cujo resultado foi compativel com linfoma ndo-Hodgkin. Realizou seis sessdes
de quimioterapia (EPOCH-R). Em junho de 2024, mantinha-se assintomatica.

Comentario: A SVCS trata-se de uma entidade rara, no entanto, dada a importancia de atuacdo, os médicos de familia
deverdo estar sensibilizados para a sua existéncia. Neste caso clinico, 0 médico de familia teve um papel importante no
desfecho, pois, para além de conhecer a utente, concordando que aguela nao era a sua facies habitual, integrou a informa-
cao clinica, direcionando a marcha diagnostica para as hipoteses mais provaveis.

Palavras-chave: sindrome da veia cava superior; cuidados de saude primarios; continuidade de cuidados; casos clinicos.
ABSTRACT

Introduction. Superior vena cava syndrome (SVCS) consists of the signs and symptoms resulting from obstruction of the
superior vena cava, whether due to thrombosis, extrinsic compression, direct invasion of the vein by adjacent pathological
processes, or a combination of these factors. Among the most frequent causes, 60-85% are malignant.

Case description: A 32-year-old female patient, with no significant personal medical history and not on regular medica-
tion, presented in september 2021 with facial and neck swelling, associated with a sensation of neck tightness, which had
worsened over the past two weeks. She was seen twice in the emergency department (ER) and, considering urticaria, she
was treated with hydrocortisone and clemastine, with clinical improvement. About a month later, during a consultation
with her family doctor, the patient presented with significant swelling and redness of the face, neck, and anterior chest,
along with venous distention. Considering the diagnostic possibilities of urticaria, Cushing's syndrome, SVCS, and thyroid
pathology, analytical studies, cervical and abdominal ultrasound, and chest X-ray were requested. After undergoing a cer-
vical ultrasound, she was advised to go to the ER, as it had revealed a central mass in the anterior mediastinum measuring
approximately 17 cm, associated with thrombosis of the left internal and external jugular veins. She was admitted in the
hospital, and for further investigation of the mediastinal mass, a transthoracic biopsy was performed, which was consistent
with non-Hodgkin lymphoma. She underwent six chemotherapy sessions (EPOCH-R). In June 2024, she remained asymjp-
tomatic.

Comment: SVCS is a rare condition, however, given its clinical significance, family doctors should be aware of its existence.
In this case, the family doctor played an important role in the outcome because he recognized that her appearance was not
her usual one and he integrated the clinical information available, guiding the diagnostic process towards the most likely
hypotheses.

Keywords: superior vena cava syndrome, primary health care; continuity of patient care; case reports.
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INTRODUCAO

sindrome da veia cava superior (SVCS)

é causada pela compressado, invasao e/

ou trombose da veia cava superior e/ou

das veias braquiocefalicas.” Das causas

mais frequentes, 60-85% sdo malignas, sendo a neo-
plasia do pulmdo e o linfoma nao-Hodgkin (LNH) res-
ponsaveis por cerca de 95% dos casos.?2 Em até 60%
das situacoes, a SVCS ¢é a primeira manifestacdo de
uma neoplasia previamente nao diagnosticada, uma
vez que o crescimento acelerado do tumor pode ndo
permitir o desenvolvimento adeguado de circulacdo
colateral, acentuando a elevacao da pressao venosa
central por auséncia de vias alternativas que permi-
tam o retorno venoso a auricula direita.®* Apesar das
causas malignas serem indiscutivelmente mais preva-
lentes, observa-se uma tendéncia crescente de etio-
logias benignas, secundarias a trombose, devido ao
uso de cateteres venosos centrais e pacemakers ou a
fibrose mediastinica.* A SVCS compreende um amplo
espectro clinico que vai desde a auséncia de sinto-
Mas a raros casos de emergéncia com risco de vida,
com obstrucao da via aérea e aumento da pressao in-
tracraniana. A sintomatologia correlaciona-se direta-
mente com a extensao da obstrucdo e inversamente
ao desenvolvimento de circulacdo colateral prévia.’
Os sinais mais comuns da obstrucdo venosa sao o
edema da face e pescoco, que podem ser exacerba-
dos pela elevacao de ambos os membros superiores
(sinal de Pemberton).?> Pode também haver disten-
sdo das veias do pescoco e da parede tordcica.?®
Sintomas como dispneia, tosse, estridor, rouquidao
e disfagia podem indicar comprometimento da via
aérea.>® Sintomas neuroldgicos como cefaleias, alte-
racdes auditivas ou visuais e confusdo indiciam au-
mento da pressao intracraniana por edema cerebral.
O diagnostico da SVCS pode ser presumido com
base nos sinais e sintomas, no entanto a confirma-
cao do diagnostico requer exames de imagem, sendo
a tomografia computorizada (TC) com contraste o
gold standard, permitindo, assim, o esclarecimento
da etiologia da obstrucéo e a orientacao em inter-
vencdes posteriores Caso a SVCS esteja associada
a malignidade, o diagndstico histoldgico e o esta-
diamento tornam-se necessarios.® O tratamento é
individualizado e tem como objetivos aliviar a sinto-
matologia e tratar a causa subjacente da obstrucao.
Se sinais de comprometimento da via aérea e/ou de
hipertensdo intracraniana, a atuacao deve ser o mais
célere possivel e com base no algoritmo de avaliacéo
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ABCDE, assegurando a permeabilidade da via aérea
e o suporte ventilatorio e circulatorio adequados. Em
seguida, pode ser necessaria uma intervencao en-
dovenosa imediata (exemplo: trombdlise e/ou colo-
cacao de stent).” Na auséncia de sintomas que indi-
guem risco de vida e caso se trate de uma causa ma-
ligna, a abordagem depende do resultado histologico
e da gravidade dos sintomas, sendo a quimioterapia a
abordagem inicial mais utilizada.® A resposta clinica é
rapida nos tumores sensiveis a quimioterapia, como &
0 caso do carcinoma do pulmdao de peqguenas células
e do LNH, podendo ser alcancada a remissdo a longo
prazo e a sobrevida livre de recidiva.® Em doentes sin-
tomaticos, na auséncia de resposta a quimioterapia e
de forma paliativa, pode ser necessaria a colocacao
de um stent endovenoso.”

DESCRICAO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 32 anos, sem antece-
dentes pessoais de relevo e sem medicacao habitual.
Em setembro de 2021, iniciou quadro de edema fa-
cial e cervical, associado a sensacao de tensao cer-
vical, em agravamento nas ultimas duas semanas.
Foi observada em dois episodios no servico de ur-
géncia (SU) com cinco dias de diferenca, sendo que
no exame fisico foi descrito edema e rubor facial e
cervical, sem prurido associado. A utente desconhe-
cia fator causal, negando o contacto com possiveis
alergénios ambientais e alimentares ou 0 uso de qual-
quer produto diferente do habitual. Analiticamente, o
hemograma n&o apresentava leucocitose ou eosino-
filia e a proteina c reativa, funcao hepatica e renal e
0 ionograma encontravam-se dentro dos valores de
referéncia. Foi medicada no SU com hidrocortisona e
clemastina, com melhoria sintomatologica, mas sem
resolucao completa do quadro. Foi considerado o
diagnostico de provavel urticaria, tendo tido alta com
corticoide e anti-histaminico que cumpriu. Cerca de
um més depois do infcio da sintomatologia, contacta
a sua unidade de saude familiar (USF) para marcacéo
de consulta presencial por agravamento do quadro.
Em outubro de 2021, em consulta presencial com o
meédico de familia (MF), a utente apresentava edema
e rubor exuberante da face, pescoco e térax anterior
com turgescéncia venosa associada (Figuras 1 e 2).
Negava febre, suores noturnos, perda ponderal ou
dispneia. Encontrava-se hemodinamicamente esta-
vel, sem alteracdes a auscultacao cardiopulmonar e
sem edemas dos membros inferiores.



Figura 1. Utente sauddvel, previamente ao desenvolvimento de
SVCS.

Figura 3. TC do térax, em corte coronal, a demonstrar massa
mediastinica infiltrativa (setas vermelhas).

Figura 2. Utente apods ter desenvolvido SVCS (retrato e perfil).

Considerando as hipoteses diagnosticas de urtica-
ria, sindrome de Cushing, SVCS e patologia tiroideia,
foi pedido estudo analitico que inclufa imunoglobu-
lina E (IgE) total, Phadiatop, thyroid stimulating hor-
mone (TSH), tiroxina (T4) livre, cortisol livre na urina
e cortisol total sérico, adrenocorticotropic hormone
(ACTH), ecografia cervical, abdominal, renal e suprar-
renal com doppler e radiografia do térax. Dado o ca-
racter de urgéncia, foi contactada a clinica de imagio-
logia que, apos exposicao do caso, agendou exames
para o dia seguinte. Apds a realizacdo da ecografia
cervical e ainda na clinica de imagiologia, foi aconse-
Ihada a dirigir-se imediatamente ao SU, uma vez que
esta tinha revelado uma massa central no mediastino
anterior com cerca de 17 cm, associada a trombose
da veia jugular externa e de parte proximal da veia
jugular interna a esquerda, sugerindo tumor me-
diastinico com compressao das estruturas vizinhas,
designadamente dos grandes vasos, questionando-
-se a possibilidade de SVCS. No SU, realizou TC com
contraste que revelou, adicionalmente, oclusdo total
da veia cava superior, dos troncos venosos braquio-
cefdlicos, dos segmentos distais das veias jugulares
internas e porcdo proximal das veias subclavias (bi-
lateralmente), determinando SVCS, de que resulta a
circulacdo colateral na parede toracica e abdominal
anterior (Figuras 3 e 4). Descreveram ainda derrame
pleural bilateral e pericardico de pequeno volume,
nao abordaveis.

Figura 4. TC do térax, em corte axial, a demonstrar massa me-
diastinica infiltrativa (seta vermelha), veia cava superior colap-
sada (seta amarela) e derrame pleural a esquerda (seta azul).

Dado o agravamento da sintomatologia, caracte-
rizado por dispneia para pequenos esforcos, ortop-
neia que impossibilitava o decubito e palpitacdes, e
0s achados imagioldgicos, foi internada, tendo ini-
ciado enoxaparina 60 mg 12/12h e dexametasona 8
mg 12/12h, com alivio do edema e plétora facial e da
ortopneia. Para estudo da massa mediastinica, reali-
Zou biodpsia transtoracica, cujo resultado histologico
foi compativel com LNH primario, designadamente
linfoma difuso de grandes células B. O estadiamento
com Positron Emission Tomography (PET) revelou in-
tenso metabolismo em volumosa lesdo mediastinica
e em adenopatias supraclaviculares e retropeitorais.
De novembro de 2021 a marco de 2022, cumpriu seis
ciclos de quimioterapia (EPOCH-R). Como intercor-
réncia, apresentou bacteriémia a Klebsiella pneumo-
niae com ponto de partida no cateter venoso central,
tendo realizado 10 dias de meropenem dirigido. Em
junho de 2024 (data da ultima consulta hospitalar),
mantinha-se sem sinais clinicos de recidiva, no en-
tanto mantém vigilancia em consulta externa de
Oncologia. A titulo de curiosidade, 24 meses apos
a conclusdo dos tratamentos, encontrava-se no pri-
meiro trimestre de uma gravidez gemelar esponta-
nea que foi planeada e muita desejada.
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COMENTARIO

A manifestacao clinica da SVCS varia consoante o
tempo de evolucao da sintomatologia. Assim, se no
inicio, o edema e rubor facial isoladamente podiam
levar a pensar no diagnostico de urticaria, apesar da
auséncia de prurido e de exantema maculopapular
tipico, ao longo do tempo, com a recorréncia da sin-
tomatologia e 0 aparecimento de outros sinais, como
turgéncia venosa cervical e toracica anterior, torna-
ram este diagndstico menos provavel. A boa resposta
inicial a corticoterapia foi um fator confundidor entre
estas duas patologias. Outro diagnostico diferencial
considerado foi a sindrome de Cushing, uma vez que
0s edemas facial e cervical podiam sugerir “face em
lua cheia” e “pescoco de bufalo”, sinais tipicos desta
patologia. Por essa razao, foi pedido doseamento de
ACTH e cortisol sérico e urinario. A patologia tiroideia,
nomeadamente a tiroidite de Hashimoto, foi também
ponderado, tendo sido pedida a funcéo tiroideia. Os
achados da ecografia cervical, que motivaram uma
referenciacdo urgente ao SU, ndo permitiram a sua
realizacdo em tempo util.

A SVCS trata-se de uma entidade rara, no entanto,
0s médicos de familia deverdo estar sensibilizados
para esta entidade devido a necessidade de orienta-
cao, evitando a progressao da doenca e, consequen-
temente, o surgimento de sintomatologia emergente
com risco de vida associado. Neste caso clinico, o
meédico de familia teve um papel importante no des-
fecho, pois, conhecia a doente, concordando que
aquela n&o era a sua facies habitual, fez uma correta
anamnese, consultando também os registos clinicos
do SU, e formulou hipoteses diagndsticas que consi-
derou mais provaveis, pedindo e auxiliando a realiza-
¢do dos exames de acordo com as mesmas.
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