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Vena Kava Superior Sendromu

R. Serdar Evman, E. Ezgi Cesur

adlari ile kisaca VKSS, superior kaval venin obstruksiyonu sonucu, kan akiminda
bozulma ve ortaya cikan klinik tabloyu tanimlar. llk kez 1757 yilinda William
Hunter tarafindan sifilitik aort averizmali bir hastada tanimlanmustir.

\/ena kava superior sendromu ya da superior vena kava sendromu olarak bilinen

Anatomi

Vena kava superior (VKS); orta mediyastende seyreder, sag ve sol brakiosefalik venler
sag sternoklavikuler eklem arkasinda birlesir ve vena azygosun da katilimi ile sag atri-
uma dokalir. Bas, boyun, Ust ekstremite ve toraksin vendz dondsind saglar. VKS'un
sa@ atriuma giris yerinde kapak olmadigindan, sag atrium ve ventrikl kontraksiyonlari
internal juguler vene kadar yayilir. Komsulugunda sag akciger, asendan aort, pulmo-
ner arter ve dallari, trakea, sag ana brons, lenf dtgumleri ve timus bulunur. Ortalama
cap! 2 cm ve toplam uzunlugu 6-8 cm’dir. Son 1.5 cm’lik kismi intraperikardiyaldir.

Etyoloji

VKS kan akimi, ekstrensik ya da intrensik sebeplerle bozulabilir. En sik akciger kanseri
olmak Uzere, 6n ve orta mediyastendeki malign ve benign yer kaplayan olusumlar,
dis basi yolu ile akimi engelleyebilir. En cok karsimiza cikan; Hodgkin ve Non-Hodg-
kin lenfoma, timik glandin benign ve malign patolojileri, germ htcreli timérler olup,
cerrahi endikasyon konulursa girisim yapilabilir. Benzer sekilde cevre dokularin malign
timorleri tarafindan, invazyon yolu ile ya da mediyastinal fibrozis gibi konstriktif bir
nedenle akimi engellenebilir. intrensik sebeplerden en sik karsimiza ventz kateteri-
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zasyon ve buna bagli tromboz olusumu gézlenmekte olup, ginimizde kateterizas-
yon, pacemaker (1,2), endokardial defibrilator, diyaliz kateteri (3,4), Ust ekstremite
arteriovendz greft (3) gibi uygulamalarin sikliginda artis géz 6ntinde bulundurulur-
sa, tromboza bagli sebeplerin artis gésterme nedeni anlasilabilir. Bazi VKSS vakalari,
aortik psddoanevrizma (5,6) ve mediyastinal hematom vakalari sonrasi bildirilmistir.
Cesitli kaynaklar incelendiginde etiyolojik siklik acisindan; akciger kanseri (%60-75),
lenfoma veya metastatik diger maligniteler (% 15-25) ve benign sebepler (%5) olarak
siralanabilir (Tablo 1).

Patofizyoloji

Venodz kan akimi blokaji, VKS’a dékilen venler icin geriye dogru staz olusturmaya
baslar. Valf icermeyen yapida olmasi VKS icin kompresyona hassasiyet olusturur.
Staz, VKS'da basinci 20-50 cm H,O seviyelerine ve servikal venlerde normalde olan
2-8 mmHg basinci 20-40 mmHg’ya yukseltebilir (7). Obstriksiyonun gelisme hizi
ve buyuklugd, klinik tablonun ciddiyetini belirler. Yavas gelisen staz, bir kac hafta
icinde kollateraller olusmasina olanak saglar (Resim 1). Bu durumda erken dénem-
lerde belirgin bulgu vermezken, ani gelistigi takdirde ise tablo oldukca agirdir (8,9).
Azygos venin Gzerindeki tikanikhklarda bulgular daha silik iken, altindaki tikanikhk-
larda inferior vena kava yonindeki basinc artisi nedeni ile daha belirgin klinik bulgu
gorilebilir.

Tablo 1. VKSS etyolojisindeki nedenler.

Malign Sebepler (%90-95) Benign Sebepler (%5)
o Akciger kanseri e Vaskuler nedenler
¢ Lenfoma — En sik Non-Hodgkin len- ¢ Aort psddoanevrizmalari

foma o Brakiosefalik damar anevrizmalari
e Timoma .

e Pulmoner arter anevrizmalari

e Mediyastinal germ huicreli timorler (Behcet Hastaligi, Hughes-Stovin sendromu)
¢ Mediyastinal metastazli tumorler — o VaskuUler timorler (leiomyosarkom)

En stk meme kanseri « Sarkoidoz

« infeksiyonlar (Tb, histoplazmoz)

¢ Mediyastinal guatr

¢ Bag dokusuna ait nedenler

e Fibroz mediyastinit, Radyasyon fibrozisi
e Travma

o Eksternal/cerrahi sonrasi fibrozis
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Resim 1. Boyun alt kisminda kollateraller ve 6dematdz goériindm.

Vena kava superiorun dort kollateral yolu bulunmaktadir (10):

1. Azygos ven sistemi,

2. Internal torasik venéz sistem,

3. Vertebral vendz sistem,

4. Eksternal torasik vendz sistem.

Kollateral dolasimin siddeti ve yerine gore asagidaki siniflama bize daha iyi fikir verebilir.
Tip 1: VKS'da %90a kadar darlik, azygos/sag atrium yolu acik, anterograd akim var.
Tip 2: VKS'da %90'dan fazla darlik, azygos/ sag atrium yolu acik, anterograd akim var.
Tip 3: VKS'da %90'dan fazla darlik ve azygos tersi yonde akim.

Tip 4: VKS, azygos ve major vena kava yollarinin bir ya da fazlasinda tikaniklik.

Klinik

VKSS, gitgide artan kompresyona bagli olarak gelisebilecegi gibi, trombotik durum-
larda akut olarak da karsimiza cikabilir (11). Hastalar 6ksuruk, nefes darligr, yutma
gucligu, boyun, yuz ve Ust ekstremitelerde sisme ve/veya solukluk, boyun damarla-
rinda genisleme bulgulari ile karsimiza gelebilirler. Cogunlukla kollateral ven6z do-
lasim nedeni ile g6gus duvarindaki yizeyel venlerde distansiyon ve dilatasyon izlenir
(Resim 1) (11-14). Benzeri sekilde, seste kabalasma, konusma guclugu, hemoptizi,
gogus agrisi, cilt renginde kizariklik semptomlari da olusabilir (15). Bulgular, yatar
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pozisyonda arttigindan hastalar ortopne pozisyonunda bulunurlar. Vendz dénise
yercekimi yardim ettiginden dik oturur pozisyonda daha rahattirlar (16). Odem,
yercekimi kurallarinin aksine st ekstremite ve vicudun Ust yarisinda oldugundan
tanida degerlidir. Ust viicut yarisinda siyanoz ve hiperemi bulunabilir (17). Boyunda
venoz dolgunluk, muayenede dilate ve sert vendz yapilarin ele gelmesi, kollateralle-
rin gelisimi ile viicudun Ust yarisindaki venlerde dilatasyon ve belirginlesme meydana
gelir (16). Aksiller ve supraklavikuler muayenede lenf nodlari ile karisabilen sert ya-
pilar palpe edilebilir. Cogunlukla dilate venlerden kaynaklanmaktadir ve pulsasyon
vermezler.

Serebral 6deme bagl olarak goérilebilen nérolojik semptomlar, bas agrisi, bas don-
mesi, konflzyon, dikkat bozukluklar, bayilma seklinde karsimiza cikabilir. Fakat bu
bulgular ayni zamanda altta yatan malign hastaligin beyin metastazina da bagli ola-
bilir. VKSS'nin kendi basina beyin hasari olusturdugunu goésteren bir calisma yoktur.
Larenks 6demi sonucu stridor, dksurik olusabilir. VKSS'ye neden olan etken ayni za-
manda trakeobronsial agacin da basi ile ciddi sekilde daralmasina sebep olabilir, bu
durum “Superior mediyasten sendromu” olarak adlandirilir (18).

Tani

VKSS, 6zellikle onkolojik aciller kategorisinde degerlendirilmis ve dncelikli olarak
bulgularin tedavisine yonelik bir klinik davranis kabul gérmustar. Fakat ginimuzde
anlasiimistir ki, tablo ne kadar dramatik gortintirse gériinsiin, dogru yaklasim, altta
yatan sebebin tanisi ve tedavisi olmalidir. VKSS k&tl prognoz goéstergesi dedgildir.
Yapilan calismalar géstermistir ki akut hava yolu yetmezligi s6z konusu degil ise,
dogru tani icin kaybedilen zaman hastanin prognozunda ciddi bir sorun olusturma-
maktadir (19-21).

Tani icin 6ncelikle hastanin 6yksu cok iyi alinmalidir. Varsa altta yatan malignite ve
yapilan tedaviler, &zellikle radyoterapi, anamnezde cok énemli ipucu saglar. Benign
sebepler acisindan da santral venoz girisimler, cerrahi girisimler, enfeksiyon ve trav-
malar ayrintili sorgulanmalidir. Fizik muayenede, VKSS bulgularinin yani sira hastanin
kollarini havaya kaldirmasi istenerek Pemberton manevrasi ile ylizde pletore olusmasi
ya da hastanin bas donmesi tarif etmesi taniy1 destekler. Etyolojide, 6nemli olabilecek
guatr atlanmamali, boyun muayenesinde lenfadenopatiler ile birlikte kitleler de de-
gerlendirilmelidir.

Doku tanisi 6nemlidir, fakat yapilacak tim girisimlerde palpe edilen sert yapilarin ge-
nislemis vendz yapilar olabilecedi unutulmamali ve éncelikle gérintileme yéntemleri
ile teyit edilmelidirler:

1. Akciger grafisi: Mediyastinal yapilarda genisleme, timaoral goérinim izlenebilir
(Resim 2).
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Resim 2. Orta mediyastende genisleme. Resim 3. BT'de belirginlesen kollateraller.

2. Bilgisayarli tomografi (BT): Altta yatan patolojiyi gbstermede cok basarilidir. Bu-
nunla birlikte, kontrastli cekimlerde genisleyen yapinin superior vena kava ve damarsal
yapillarla iliskisini ve gelisen kollateralleri de gosterebilir (Resim 3) (22).

3. Manyetik rezonans gériintiileme (MRG): BT ile yeterince degerlendirilemeyen
intratorasik kitlelerin gorinttlenmesi ve yumusak doku invazyonu acisindan degerli
olabilmektedir.

4. Pozitron emisyon tomografi (PET)-BT: Ozellikle malignite kaynakl VKSS deger-
lendirmesi icin, hipermetabolik kitlelerin lokasyonu ve yayginligini degerlendirmek icin
kullanilabilmektedir (Resim 4).

5. Venéz sistem doppler ultrasonografi: Gerek supraklavikuler yapilarin deger-
lendirilmesi, gerek boyun venleri ve gdgus duvarindaki venlerin degerlendirilmesinde
yararlidir. Ozellikle tani amacli yapilacak girisimler éncesinde supraklavikuler alanda
kitlesel yapilarin, genislemis venlerden ayirt edilmesinde kullaniimalidir.

Tanisal Yontemler

1. Bronkoskopi: VKSS etiyolojisinde en sik malign sebepler karsimiza cikmakta ve yine
akciger kanserleri tanisinda énemli yeri bronkoskopi almaktadir. Endobronsial timér tani-
sinda tani degeri cok yiiksek invaziv bir ydntemdir. Ayrica, endobronsial ultrason esliginde
trans-bronsiyal biyopsi ile mediyastinal yapilar ve lenf nodlari tanisinda da kullaniimaktadir.

2. Trans torasik igne aspirasyon biyopsisi: Ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi
esliginde daha da yukselen basarisi ile intratorasik patolojilerde tani degeri %75-90
olarak kabul edilmektedir. Pnémotoraks (% 10-60) ve kanama gibi istenmeyen komp-
likasyonlara dikkat edilmeli ve negatif biyopsi sonucunun maligniteyi ekarte ettirmedi-
ginin hatirlanmasi gerekmektedir.
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Resim 4. Vena kava superior sendromuna neden olan malignitelerin PET gorinimd.

3. Mediyastinoskopi ve mediyastinotomi: Mediyastinal lenf nodlari ve kitleleri ta-
nisinda kullanilan daha invaziv yontemlerdir. Basari orani %90-100"dir (23-25). Me-
diyastinal timorler ve lenfomada, igne biyopsisi ile basarisiz olunan durumlarda tercih
edilmektedir. istanbul Streyyapasa Gogus Cerrahisi Klinigi'nden, Alpay L ve ark.'nin
VKSS’'lu olup, tanisal mediyastinoskopi yapilan ve 26 olgudan olusan calismalarinda;
butln olgularda (% 100); doku tanisi konmustur. Hastalarin 11'inde kiclk hucreli
akciger kanseri, 6'sinda yassi hlcreli akciger kanseri, 3'tnde akciger adenokarsino-
mu, 2'sinde lenfoma ve birer olguda da timoma, tlberkiloz, seminoma ve kronik
fibréz mediyastinit vardi. Bir vakada ilave girisim gerektirmeyen minér kanama disinda
komplikasyon gorilmezken, mediyastinoskopinin hizli, gtivenli ve efektif oldugu bildi-
rilmistir (26). Nadiren tani amacli olarak torakotomi de kullanilabilir (15).

4. Timér belirtecleri: Ozellikle alfa feto protein (aFP) ve p-HCG, mediyastinal kit-
lelerde germ hucreli timor tanisinda anlamli olup, tim belirteclerin taranmasi tani
acisindan faydalidir.

5. Supraklavikuler lenf nodu biyopsisi: Lenfoma, akciger ya da diger organ kan-
serlerinin metastazlarinin tanisinda morbiditesi distk ve daha az invaziv bir tani yon-
temidir (25,27).
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TEDAVI

VKSS tedavisi, dncelikle altta yatan patolojinin tedavisine baglidir. Hastanin basvurusunda-
ki genel durumu ve aciliyeti gdz éntinde bulundurularak, bulgularin geriletiimesine yonelik
islemler yapilir. VKSS saptandiginda, hastanin ortalama yasam beklentisi alti aydir (28).

Obstriiksiyonun derecesi, hastadaki semptomlarin ciddiyetini belirlediginden sempto-
matik tedavi dncelikli secenektir. Uygun hastalarda isin tedavisi ve stent kullanimi g6z
ondnde bulundurulmalidir. Kemoterapi de secenekler arasinda yer alirken, genellikle
VKSS gelismis malignite hastalarinda, hastaligin ilerlemis olmasi sebebi ile cerrahi te-
davi oncelikle distntlmez. Kuctk hicre disi akciger kanserli uygun hastalarda ise
neoadjuvan tedavi sonrasi rezeksiyon ddstnulebilir (15).

i. Semptomatik Tedavi

Hastanin yasamini tehdit eden, hava yolu obstruksiyonu yaratan unsurlarin ortadan
kaldinimasi temeline dayanir. Oncelikle hastanin dik pozisyonda olmasi, bas boyun
bolgesindeki ve varsa laringeal ve serebral 6demi azaltmaya ydnelik didretik, mannitol
ve steroid kullanimi ise yarayabilir (29). Steroidlerin tedavideki faydasi, yalnizca yapilan
klinik calismalarda gosterilebilmis olup, timoma, lenfoma gibi hastaliklarin kctltul-
mesi ile vena kava Uzerindeki basinin azalmasina yardimci olmasi ile gerceklesir (30).
Altta yatan hastaligin malignite oldugu hastalarda tromboemboli riski arttigindan an-
tikoagulan tedavi uygulanabilir (31).

ii. Benign Hastaliklarda Tedavi

VKSS'da altta yatan sebepler arasinda %5-10 olarak bildirilmistir. Enfeksiy6z has-
talik s6z konusu ise, antibiyotik ile tedavi ve rezektable bir benign timor varliginda
cerrahi tedavi secenekler arasindadir. Basi yapan sebep her ne olursa olsun, trom-
boz olusturmaya yatkinlik olusacagindan, antikoagilan tedavi ve tromboz varliginda
trombolitik tedaviler uygulanmalidir. Ozellikle pacemaker nedenli tromboz sézkonu-
su ise pacemaker sonlandirilirken antikoagulasyon gereklidir. Bu sekilde emboli riski
azaltilabilir (32). Yine pacemaker nedenli VKSS'da perkutan transluminal anjioplasti
uygulanabilir (33).

Endovaskuler stent, gtinimuzde acil tedavi dahil olmak Gzere oldukca iyi sonuclarla
uygulanan bir yaklasim olmustur. Vendz donust dizelterek klinik iyilesmeyi hizli bir
sekilde saglamaktadir. Gerek malign gerek benign hastalikta, radyoterapi ve/veya ke-
moterapiye direncli hastalarda yine oldukca basarili olarak kullaniimaktadir (34-36).

Cerrahi tedavi ise cogunlukla basi yapan benign hastalik tedavisinde kullanilmaktadir.
Mediyastinal guatr ya da timoma varliginda rezeksiyon, hastada hemen klinik diizelme
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sa@lar. Bunun disinda greft teknigi ile revaskdilarizasyon denenebilir (Resim 5). Cesitli
greftler kullanilmakla birlikte %90 oraninda acik kalma orani bildiriimistir (37). By-pass
yontemi ile VKS'den gecen kan akiminin baska venlere aktarilmasi saglanabilir.

iii. Malign Hastaliklarda Tedavi

Radyoterapi: Gerek acil tedavi semasinda gerek altta yatan hastaliklarin tedavi su-
recinde en énemli basamagi olusturan ve VKSS tedavisinde en cok kullanilan tedavi
seklidir. VKSS nedenleri icinde en blytk payi alan malign hastaliklarin blydk cogun-
lugunda ortak tedavi seklidir (16,19). Akciger kanserlerinde, lenfoma, germ hcreli
timorler, timik timorlerde ve mediyastinal alanda olusan metastazlarda oldukca etkili
olarak kullaniimaktadir (38).

Sikca kullanilan dozlar, ilk G¢ gin 300-400 Gy duzeyinde ylksek doz sonrasinda kon-
vansiyonel dozda 150-200 Gy olarak devam edilmesi seklinde uygulanirken toplam
doz 3000-5000 Gy olarak bildirilmektedir. Radyasyon dozu, timaortn buydklagu ve
Isin tedavisi yaniti géz 6ninde bulundurularak ayarlanmalidir. Yanit ortalama 72 sa-
atte baslayarak ortalama 7-15 glinde palyasyon saglanir (39). Akciger kanserlerinde
tedaviye yanit ortalama %70 oraninda izlenirken bu oran lenfomada %95 duzeyin-
dedir.

Resim 5. Vena kava superiorun greft ile replasmani.
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Kemoterapi: Kemoterapiye duyarli timérlerin tedavisinde kullaniimaktadir. Non-Ho-
dgkin lenfoma, germ hdicreli timorler ve kiictk hucreli akciger kanseri olgularinda
kemoterapi ve gereginde radyoterapi ile kombinasyonu basarili palyasyon saglamak-
tadir. Tedavi yaniti 7-15 glinde izlenir (15).

Endovaskiiler stent: Kemoterapi ya da i1sin tedavisi yaniti alinamayan hastalarda kul-
lanilabilecek %80-90 basarili oldugu gosterilen bir yéntem olup, bir yillik acik kalma
orani yapilan calismalarda %25 olarak bildirilmistir (40).

Cerrahi: Malign hastaliklarda cerrahi tedavi genelde hastalik opere edilemez evrede
oldugundan tercih edilmez. Fakat greft ve by-pass amacl cerrahi tedavi distnulebile-
ceqi icin hastaya uygun girisim planlanmalidir. Bu durumda hastanin beklenen yasam
suresi, 1sin tedavisi ya da kemoterapiye direncli olgularda rezeksiyon ile birlikte uygu-
lanabilecek VKS rekonstriksiyonu basarili olabilmektedir.

Vena kava stperior sendromu, acil olarak mtidahale gerektiren durumlar arasindadir
ve ven akimin rahatlatiimasi, hastanin ve hastaligin palyasyonu acisindan en énemli
basamag olusturmaktadir. Once tedavi, ardindan tanisinin konulup sebebi arastirila-
bilecek bu olagantstti durumun yénetilmesi tibbi gérintileme, cihaz ve tekniklerin
gelistirilip yaygin sekilde kullanilir hale gelmesi ile daha da kolaylasacaktir.
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