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Tanim

Vena kava superior sendromu (VKSS)

e Vena
engel
toplu

kava superiordaki (VKS) kan akiminin kismen veya tamamen
enmesinden kaynaklanan klinik belirti ve semptomlar

ugudur



Tarihce

« Ik olarak William Hunter tarafindan 1757
vilinda VKS'a basi yapan buyuk bir sifilitik
aort anevrizmasi olan bir hastada

tanimlandi.




Anatomi

Sag ve sol brakiyosefalik venlerin
birlesmesinden olusur

Ince duvarl
Disuk basincli

7 cm uzunlugunda
2-2.2 cm capinda

Bas, boyun ve Ust ekstremitelerin
venoz direnajl

Right internal
jugular

Left
Right subclavian
subclavian
Right
brachiocephalic
SvC

Left
brachiocephalic

Azygous

Hemiazygous
vein




Kollateraller

4 olasi kollateral sistem mevcut

« 1949°da Mclintire ve Sykes
tarafindan tanimladi

1- Azigos ven sistemi
2- Internal torasik ven sistemi
3- Vertebral venoz sistem

4- Eksternal torasik venoz sistem

Brachiocephalic veins
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VKSS Etiyoloji

Malign nedenler (%70)

Kucguk hucreli digi akciger kanseri (%50)

Kucuk hucreli akciger kanseri (%25)

Lenfoma (%10)

Diger kanserler (Timoma, primer germ hucreli
timorler, mezotelyoma ve mediastinal lenf
nodu metastazi yapan solid timorler) (%15)

Benign nedenler (%30)

Santral venoz kateterizasyon, pacemaker,
hemodiyaliz katateri (%25-30)

Radyasyon fibrozu, enfeksiyon (sifiliz ve
tuberkuloz; 50-60 yil once en yaygin
nedenler), idiyopatik mediastinal fibroz,
retrosternal tiroid, aort anevrizmasi, iyi huylu
tumorler, mediastinal hematom, sarkoidoz ve
lyatrojenik nedenler (~%1-5)



Etiyolojl

* VKSS
* SCLC =%10

* NSCLC <%2



Klinik
Klinik tablo VKS'daki tikanikligin
o Ciddiyetine
. Yerine
« baslangic hizina ve
« kollateral damarlarin olusumuna bagli olarak degisir



Hemodinamik

Respiratuvar

Norolojik

Semptom ve bulgular

Yuz odemi

Ust ekstremite 6demi

Boyun venlerinde genisleme

Gogus on duvari venlerinde genisleme
Fasiyal pletore

Gorme sorunlari

Dispne
Oksrik
Ses kisikligi
Stridor
Senkop
Bas agrisi

Bas donmesi

Konfluzyon

Koma

%
82 (60—100)
46 (14-75)
63 (27-86)
53 (38-67)
20 (13-23)
2 (0-3)

54 (23-74)
54 (38-70)
17 (15-20)
4 (0-5)

10 (8-13)
9 (6-11)

6 (2—10)

4 (0-5)

2 (0-3)












VKS obstruksiyonununda Stanford’un
radyolojik siniflamasi

A: Stanford Ltip [: Parsiyel SVK t1kamk1'1g1, azigos vende patent antero g}ad akim

B: Stanford tip II: Tama yakin SVK tikaniklig1, azigos vende patent anterograd akim

C: Stanford tip III: Tam SVK tikaniklig1, azigos vende retrograd akim

D: Stanford tip IV: Tam SVK ve azigos ven tikanikligi, gogiis duvari ve iternal mammaryan ven
kollateral akim

Stanford ydntemi, cerrahi midahaleyi gerektiren hava yolu tikanikligi veya beyin hasari riski tagiyan hastalarin belirlenmesine yardimci olmak igin
gelistirildi, dolayisiyla daha az siddetli semptomlari olan hastalarda yaygin olarak uygulanabilir hale getirilmedi.



SU pel‘iOI‘ Vena Cava Syndrome @ FIGURE 3 Proposed Classification of SWC Obstruction Based on Location and Severity

Abdul Hussain Azizi, MD,* Irfan Shafi, MD,” Neal Shah, MD,* Kenneth Rosenfield, MD," Robert Schainfeld, DO,"
Akhilesh Sista, MD," Riyaz Bashir, MD®

ABSTRACT

Brachiocephalic veins

Type |

Superior vena cava (SVC) syndrome comprises a constellation of clinical signs and symptoms caused by obstruction of SUP\EﬂOf

blood flow through the SVC. The management of patients with life-threatening SVC syndrome is evolving from radiation Vena Cava T]fpe I
therapy to endovascular therapy as the first-line treatment. There is a paucity of data and societal guidelines with regard

to the management of SVC syndrome. This paper aims to update the practicing interventionalists with the contemporary F\Z"jg a5 vein T‘.I"pe i

and the evolving therapeutic approach to SVC syndrome. In addition, the review will focus on endovascular techniques,
including catheter-directed thrombolysis, angioplasty, and stenting, and their associated complications.

Type IV

e g mEEER

(J Am Coll Cardiol Intv 2020;13:2896-910) © 2020 by the American College of Cardiology Foundation. s .
. I..

Lesion location Grade A Severity Grade B severity Grade C severity
Type | — Bilateral Moderate to severe Pre-occlusive (=90%) Totally cccluded
brachiocephalic vein (50-90%) {1005%)
occlusion with or

without supra-azygos

SVC
Type Il -Supra-Azygos | Moderate tosevere | Pre-occlusive (>30%) | Totally occluded
SVIC without (50-90%) (100%)
brachiceephalic

invalverment

Type Il = Azygos SVC Moderate to severe Pre-occlusive (=90%) Totally occluded
{50-90%) (100%)

Type IV - Infra-Azygos | Moderate to severe Pre-occlusive (=90%) Totally occluded
SVC (50-90%:) {1005%)

Proposed classification system that considers anatomic location and severity of SWC abstruction. When used in conjunction with clinical
symptoms, it may be used to guide management and facilitate communication amang cliniclans. SVC = superior vena cava.



Yu siniflamasi (Klinik Siniflama)

Derece Kategori
o Asemptomatik
1 Hafif
2 Orta
3 Ciddi

Hayat tehdit
a4

edici

5 Fatal

insidans

10

25

50

10

<1

Tanim

Herhangi bir semptom olmaksizin
radyolojik olarak VKS obstruksiyonu

Bas veya boyunda ddem, siyaniz,

pletore

Bas ve boyundaki 6demin fonksiyonel
bozuklugu yol acmasi ( disfaji,
Oksuruk,bas ve boyun hareket kisithhg,
gorsel bozukluk)

Hafif veya orta serebral ddem
(konfuzyon), hafif/orta laaringeal 6dem,

senkop

Belirgin serebral édem veya laringeal

odem, hemodinamik kollaps

Olum



Kishi skoru

Bulgu ve Semptomlar

Norolojik Semptomlar

-Stupor, koma

—Bulanik gérme, bas agrisi, bas dénmesi
—Amnezi, hafiza degisiklikleri
—Huzursuzluk

Laringeal veya torasik semptomlar
—Ortopne veya laringeal 6dem
—-Stridor, seste bogukluk, disfaji, dispne

—-Oksuruk veya plevral effizyon

Nazal veya fasyal semptomlar
—Dudak 6demi, nazal hassasiyet,epistaksis

-Yiuzde 6dem

Venoz dilatasyon

—-Boyun veya kol venlerinde genisleme, Gst ekstremitede sislik, Gst

vicutta pletore

Pua

- N W b



Fizik muay




K muayene

1Z

-




Pemberton’s sign in SVC syndrome from metastatic
renal cell carcinoma

Neil Keshvani, Christina Yek, David H Johnson

_|spoday ase) g

e TR F J Figure 2 CT angiogram of the chest revealing a
\ X e | AU NNl L ... mediastinal mass causing compression of the superior
1946'da Dr. Hugh Pemberton uana Fava
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Akciger radyografisi

Radyoloji

P

i

%16'sinin direk grafisinde normal bulgular

Superior mediastiel kitle
Mediastinel genisleme
Hiler kitle

Plevral efuzyon










Kontrasth BT ve MR

BT

Altin standart (sensitivite %96 / spesifite %92)

VKS'daki tikanikligin seviyesini,

Altta yatan patolojiyi belirler (kitle, trombus, basi, infiltrasyon)
Stenozun uzunlugu

Kollateral venlerin olusumu

MR: BTnin ¢ekilemedigi durumlarda



Sag paratrakeal alanda VKS'u invaze
olan ve sag atriyuma uzanan yumusak
doku kitlesi gorulda.













Venografi

« Venografi kesin tani
» Nadir
« Venografi nedene iligkin bilgi saglamaz

« Genellikle stent yerlestirilmesi veya cerrahinin planlandigi
durumlarla sinirlidir.



Histolojik tani

. Malign VKSS olan hastalarin yaklasik %60'inin bilinen tanisi
yoktur.

« Histolojik dogrulamanin yapilmasi gereklidir.



Tani

. Kesin bir tani olmadan tedavi
 yalnizca hizla ilerleyen semptomlari olan veya

« doku tanisi almak icin yapilan bircok girisimin basarisiz
oldugu

« multidisipliner konsey karari olan hastalarda
baslatiimalidir.



TEDAVI



Tedavi

Malign VKSS'da hedef
« semptomlari azaltmak ve
 altta yatan hastaligi tedavi etmektir.

Altta yatan nedenin tedavisi

« Kkanser turune,

« hastaligin yayginh@ina (evresine) ve

 histolojisine ve daha once tedavi uygulanip uygulanmadigina baghdir




Tedavi

Tedavinin aciliyeti

« Siddetli semptomatik hastalarda (santral hava yolu tikanikhgi,
siddetli laringeal odem, serebral cdem)

* ilk stabilizasyonun ardindan (hava yolunu, solunum ve dolagsimi
desteqi)

* acil stent-endovaskuler rekanalizasyon yapilmalidir.



Tedavi

» Destekleyici onlemler

» Konvansiyonel yontemler



Tedavi

Destekleyici onlemler

Yatak basi elevasyonu

Hidrostatik basinci ve bas-boyun odemini azaltmak igin
bas yuksekte tutulmalidir.

Tolere edilebildigi olcude bas ne kadar sure yuksekte
olursa o kadar Iyi.



Tedavi

Destekleyici onlemler
Steroid (2c¢)
Yararli olabileceqi iki durum vardir:

e Stente uygun olmayan ciddi hava yolu tikanikligi nedeniyle acil RT alan
hastalarda odemi azaltmak icin

el enfoma veya timoma gibi steroide yanit veren malignitlere bagh VKSS.

Ancak, lenfoma tanisi histolojik olarak dogrulanmamissa, lenfolitik olduklari ve
taniyi gizleyebilecekleri icin glukokortikoid kullanimi onerilmez.

« NSCLC gibi diger maligniteler nedeniyle VKSS olan hastalarda
glukokortikoidlerin etkinligi higcbir zaman arastiriimamistir ve bu durumlarda
endike degildir



Tedavi

Destekleyici onlemler
Ditretik
Ditretikler gerektiginde kullanilabilir.



Konvansiyonel yontemler

Cerrahi

. Maligniteye bagh VKS icin cerrahi segenekler nadiren
kullanilir cunku bu hastalarda genellikle ileri evre hastalik
vardir.



Cerrahi

cerrahi

Semptomlarin hafifletiime orani (%)  %79-93

Semptomlarin hafifletilmesi zamani 0-72 saat

Avantajlar VKS’un uzun sireli agikligini saglar

Benign etyolojiye sahip VKSS ve uzun yasam
beklentisi olan (erken evre) hastalarda ve RT/KT
direncli timorlerde dusunulebilir

Dezavantajlari Invaziv/agresif

Uzun sureli mekanik ventilasyon ve trakeostomi
gerekebilir.

Endovaskuler tedaviye gore daha yuksek oranda
komplikasyon gorulme riski mevcut: mediastinal
hematom, pulmoner emboli

Daha yuksek morbidite



Kemoterapi

R

Semptomlarin hafifletiime orani (%)  %59-77

Semptomlarin hafifletilmesi zamani 1-2 hafta

Avantajlar Kemoterapiye duyarli malignitelerde birinci tercih
(6rn. SCLC, Non-Hodgkin lenfoma, germ hucreli
tumor)

Dezavantajlan Semptomlarin gecikmeli iyilesmesi

Kemoterapi toksisitesi: gastrointestinal
rahatsizliklar, anemi, notropeni, enfeksiyonlar ve
koagulopati gibi



Radyoterapl
Radyoterapi |

Semptomlarin hafifletiime orani (%) % >6-96

Semptomlarin hafifletiimesi zamani  3-30gun

Avantajlar TUmor yukinl azaltir

Evre Il NSCLC, dusuk dereceli lenfoma
hastalarinda kuratif tedavi

Dezavantajlari Histolojik taniyi degistirir
Semptomlarin gecikmeli rahatlamasi (3-30 gun)

Komplikasyonlar: VKS perforasyonu, venoz
kollateral gelisiminin engellenmesi ve radyasyona
bagli damarlarda fibrotik degisiklikler



Endovaskuler Stent
Stent |

Semptomlarin hafifletilme orani (%)
Semptomlarin hafifletilmesi zamani
Avantajlar

Dezavantajlari

%80-95
0-72 saat

Yuksek teknik basari oranina sahip minimal
invaziv

Semptomlarin aninda gerilemesi

Histolojik taniya olanak saglar
Histolojik tani olmadan yapilabilir

Cerrahi, RT ve KT ile kombine edilebilir.
Rekurren kanserlerde hizli semptom palyasyonu
saglar

Onemli komplikasyonlar cerrahiye gére daha az
yaygindir ancak stentin yer degistirmesi, stentin
tekrar tikanmasi ve perikardiyal tamponad gibi
komplikasyonlar gorulebilir.

Cerrahiye gore genel dayanikhhgi (durabilite)
daha dusuktdar.



National

comprehensive NCCN Guidelines Version 2.2025 NCCNngligf;ifngg r:PednEtL:
ooVl Cancer : _
Network® Small Cell Lung Cancer Discussion
STAGE PRIMARY TREATMENTY
* Good PS (0-2) Combination systemic therapy™ including
- Poor PS (3-4) | — |supportive care”
Without localized due to SCLC See NCCN Guidelines for Palliative Care

symptomatic sites
or brain metastases

* Poor PS (3-4) Individualized therapy including
not due to —— |supportive care’
SCLC See NCCN Guidelines for Palliative Care

- Systemic thera +RT"to
: E:f: ?;,;E?na symptomatic sites
svndrome If high risk of fracture due to osseous | __
_ y structural impairment, consider
Extensive stage ) . orthopedic stabilization and
(see ST-1 for TNM Localized Bone metastases | | ) iative external beam RT (EBRT)" Response
Classification)" sympfomatic sftes - |nitiate steroids” #:ﬁ::?rr::g:imaw
. = Systemic therapy™ + RT" (typically ¢
fﬂa: :sn:it; . sequential)¥ o Treatment (SCL-6)
P » See NCCN Guidelines for Central
Nervous System Cancers
. Administer systemic therapy before
o Asymptomatic initiating brain RTM:"S
2:;2:5':5 ‘ » Brain RT" before systemic therapy,"

unless immediate systemic therapy
is indicated
» Initiate steroids

Symptomatic ———




i g e e ne i+ 1 s s i =t o+ 2 @ waman & e e e

National
Comprehensiv
Iv(e{ei'll Cancer
Network®

Non-Small Cell Lung Cancer

NCCMN Guidelines Index
Table of Contents
Discussion

Endobronchial
obstruction

Resectable recurrence —»
Locoregional
recurrence or
symptomatic
local disease

No prior RT»
Prior RT—

Mediastinal lymph
node recurrence

Superior vena cava
(SVC) obstruction

L ]

Severe hemoptysis

Localized symptoms >

Diffuse brain metastases ———

Distant
metastases

Bone metastasis >

Limited metastasis -

Disseminated metastases ——»

THERAPY FOR RECURRENCE AND METASTASIS

Any combination of the following:

» Laser/stent/other surgery'

« External-beam RT or brachytherapy™
* Photodynamic therapy

» Reresection {preferred}'
« External-beam RT or SABR™:"

Concurrent chemoradiation™s —

Systemic therapy (NSCL-19)

= Concurrent chemoradiation™:®
if not previously given) *

= External-beam RT™ + SVC stent

* SVC stent

Any combination of the following:

« External-beam RT or brachytherapy™

» Laser or photodynamic therapy or
embolization

= Surgery

Observation
No evidence or
of Systemic
disseminated therapy
disease (NSCL-19)
(category 2B)

Chest CT with

Palliative external-beam RT™

Palliative external-beam RT™:hh

= If risk of fracture, orthopedic stabilization +

palliative external-beam RT™

« Consider bisphosphonate therapy or denosumabl!

Stage IV, M1b (NSCL-15)
Systemic therapy (NSCL-19)

contrast
Brain MRI with
tent |contrastd
€0 FDG-PET/CT
Evidence of Systemic
disseminated therapy
disease (NSCL-19)
-
> Systemic
» therapy
(NSCL-19)




Prognoz
» VKSS'lu hastalarda sagkalim altta yatan hastaliga baghdir.

 Larenks ve serebral odem belirtileri ve semptomlari olan hastalar
VKSS'un yasami en cok tehdit eden belirtilerine sahiptir ve ani olum
riski vardir.

- Malign VKSS'lu hastalarda ortalama sagkalim yaklasik 6 aydir,
ancak altta yatan maligniteye bagli olarak genis bir degiskenlik

vardir

 Tedavi edilmemis maligniteye baglh VKSS'lu hastalarin sagkalimi
yaklasik 30 giundiir.

» Tedaviye yanit vermeyenler icin sag kalim benzerdir.



VKSS’da belirsizlikler

« VKSS'da semptomlarin siddetini derecelendirmek icin standardize
edilmis kriterler eksiktir.

* VKSS icin kisa sureli veya uzun sureli antikoagulasyon tedavisinin
faydasi belirsizdir.



VKSS’da belirsizlikler

* Beyin metastazinin varliginin VKSS’nun yonetimini
etkileyip etkilemeyecegi belirsizdir.

* Beyin metastazi olan hastalara, VKSS'nun beyin
odemini siddetlendirme potansiyeli nedeniyle stent
yerlestirilebilir, gecici antikoagulasyona ihtiyacg vardir
ve iligkili beyin kanamasi bildiriimigtir.



VKSS’da belirsizlikler

 Tekrarlayan VKSS’nun optimal yonetimi de tartismalidir.

» Tekrarlayan KT veya RT'den kaynaklanan sinirli fayda
veya asiri toksik etki riski nedeniyle genellikle stent
yerlestiriimesi dusunulur, ancak karar almak veriler
sinirhdir.



Surgically mahaged tumor
(e.g Thymoma, residual
Germ cell mass)

1

Preop chemo —» Surgery
(Resection/reconstruction)

FIGURE 1.

CXR, chest CT (with

Clinical Evaluation
History and physical examination

contrast)

v

Malignant SVC Syndrome

Investigate: Brain metastases?
Airway or Cardiac compression?

Grade ). 2,
sympjoms

\

3 Grade 4 symptoms

Venogram, Urgent Stent, direct
thrombolytics if thrombus

Tissue biopsy, staging evaluation
Multidisciplinary discussion

Develop stage- & tumor-specific
definitive treatment plan

Chemo-radib sensitive Interm
tumor (e.g. SCLC,

lymphoma, germ Cell)

(e.2. NSCLC)

ade 1

Definitive Treatment
(same as w/o SVC syndrome)

Proposed management algorithm.

iate tumor

Poor Tmt options (e.g.
malignant pleural mesothelioma)
Poor performance status,
Persistent/recurrent
"""" 5T 23 }ymptoms
1

A 4
Consider Stent, RT, supportive Stent (rarely
early RT care surgical bypass)




Sabriniz icin tesekkurler
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