SDELENI Z PRAXE (

PAGETOV-SCHROTTERTV SYNDROM — NAMAHOVA TROMBOZA HORNTKONCETINY V KLINICKE PRAXI

Pagetuv-Schrotteruv syndrom - namahova
trombodza horni koncetiny v klinické praxi
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Pagetliv-Schroétter(iv syndrom (idiopaticka trombdéza horni koncetiny, namahova trombéza ) je v povédomi lékait méné znamou
klinickou jednotkou, postihujici zpravidla mladé jedince s dramatickym pribéhem a vyznamnymi dlouhodobymi nasledky pfi
nespravném zaléceni. Cilem této prace je Ctenafe sezndmit s danou problematikou, diagnostickym a terapeutickym postupem.
Soudasti textu je kazuistika pacienta dokumentujici vyskyt tohoto syndromu v klinické praxi.

Klicova slova: Paget-Schrétertv syndrom, idiopatickd trombéza horni koncetiny, namahova trombdza, syndrom horni hrudni
apertury.

Paget Schroetter syndrome - clinical case of effort thrombosis

Paget Schroetter syndrome (idiopatic thrombosis of upper extremity, exertional thrombosis) is generally rare clinical condi-
tion with progressively worsening symptoms, which affects mainly young patients. In cases with delayed diagnostic process
and inappropriate treatment, it tends to have long term impact on patients health status. This article is mainly concerned with
recomended diagnostic and treatment approaches to Paget Schroertter syndrome. There is a case report included in order to
prove a manifestation of the syndrome in clinical practice.

Key words: Paget-Schroetter syndrome, idiopatic thrombosis of upper extremity, exertional thrombosis, thoracic outlet syndrome.

Uvod

Pagetlv-Schrétterlv syndrom (idiopatickd
trombdza horni koncetiny, ndmahovd trombd-
za) je pomeérné vzacnou klinickou jednotkou,
postihujici zpravidla mladé jedince s dramatic-
kym prabéhem, v kterém dominuje bolestivy,
asymetricky otok hornf koncetiny vzniknuvs{
na podkladé trombdzy podklickové Zily. Jeho
vyskyt v Ceské republice neni zndmy. V USA se
incidence pohybuje mezi 3000 az 6000 pfipady
ro¢né (1, 2). Tento udaj vsak mUZe byt do znac-
né miry zkreslen nedostate¢nym povédomim
o dané problematice mezi lékafi, a tedy jejim
poddiagnostikovanim. K maximalnimu vyskytu
dochdazi mezi 20. a 30. rokem véku, ¢astéji jsou
postizeni muzi (2). Jedna se o diagndzu, u které

pfi sprdvném a casném zaléceni mdzeme do-

sahnout pIné reparace. Na druhou stranu pozdnf
rozpoznanfa nespravné zaléceni je spojeno s vy-
znamnymi dlouhodobymi nasledky (1-4, 10, 11).

Patogeneze

Idiopatickd trombdza je Zilni formou syn-
dromu hornf hrudni apertury (2, 3). K pochope-
ni patogeneze je nutné pfipomenout zakladni
anatomické struktury a topografické souvislosti,
na zékladé kterych rozliSujeme neurogenni, ar-
teridIni a vendzni syndrom horni hrudni aper-
tury (Obr. 1). Existuji dva odliSné anatomické
prostory, které je tfeba rozlisovat. Tim prvnim
je trojuhelnikovity Utvar tvofeny m. scalenus
anterior, m. scalenus medius a prvnim Zebrem,
kudy prochazi plexus brachialis, arteria subcla-
via, a ktery pfedstavuje anatomicky prostor pro

Obr. 1. Urschel et al, Ann Thorac Surg 2008; 86:
254-60 12Copyright Elsevier Inc, 2008.
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vznik neurogenniho a arteridlnfho syndromu
horni hrudni apertury. Vena subclavia probi-
hé vice medidlné pri kostoklavikuldrni junkci,
kterd je anatomicky ohrani¢ena m. subclavius
kranidlné, m. scalenus anterior anterolateralnég,
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Obr. 2. Archivautora

Obr. 3. Archivautora

| .
ligamentum costoclaviculare medidlné a prv-
nim Zebrem kaudalné. Jako kli¢covy moment
pro vznik Pagetova-Schrétterova syndromu je
obecné brana zevni komprese vena subclavia
s traumatizaci endotelu, aktivaci koagula¢ni
kaskady a rozvojem trombdzy (2, 3). Neni jasné,
kterd z prilehlych anatomickych struktur se na
této kompresi podill. Dokumentovana je oviem
skutec¢nost, ze i pfi norméalnich anatomickych
pomérech maze byt pfi abdukci horni koncetiny
v. subclavia snadno komprimovana. Dalsf otaz-
kou zUstavd, zda je vznik trombdzy vysledkem
jednordzového inzultu nebo je spojen s chro-
nickou iritaci, pfi které dochazi k fibrotizaci
subklavialni zily a fixaci k okolnim anatomic-
kym strukturdm. Klinickou zkusenostf ale je, ze
bezprostfedni vznik idiopatické trombdzy je
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spojen s recentni usilovnou fyzickou aktivitou,
pfi které dochdzi k hyperabdukci a zevni rotaci
horni koncetiny (2, 3).

Symptomatologie

V klinickém obraze dominuje nacervenalé
promodrani s asymetrickym, bolestivym oto-
kem a pocitem tézkosti postizené koncetiny
(Obr. 2). Ve vétsiné piipadU se jedna o koncetinu
dominantni. Bolest byvé popisovana jako tupa,
zhorsujici se pfi pohybu.

Diagnostika

Pokud na tuto klinickou jednotku pomysli-
me, je diagndza Pagetova-Schrétterova syndro-
mu zpravidla pfimocard. Algoritmus se sklada
z anamnézy, fyzikdlniho ndlezu a paraklinickych
vysetfeni.V anamnéze patrdme po recentni ex-
cesivni ndmaze horni koncetiny spojené s hy-
perabdukci a zevni rotaci ramene. Rizikovymi
¢innostmi maze byt posilovani, plavani, badmin-
ton, ale naptiklad i sekani dieva, malovani stropu
atd. U vétsiny pacientl k rozvoji symptom
dochézi do 24 hodin od provokacniho momentu
(2, 3). FyzikéIni vysetieni by mélo byt zaméfeno
na objasnéni rozsahu zdvaznosti otoku hornf
koncetiny a na patrani po zndmkach koexistu-
jictho neurogenniho ¢i arteridiniho syndromu
horni hrudni apertury. Pohledem pfi fyzikalnim
vysetfeni diferencujeme asymetricky otok se
zarudnutim zpravidla vznikly na dominantni
koncetiné. Patrny mohou byt dilatované subku-
tanni kolateralni zily jdouci pres rameno a regio
pectoralis (Urschulovo znamenti, Obr. 3). Soucastf
fyzikdIniho vysetrenf je i zhodnoceni kvality
cirkulace (palpace a. radialis, kapilarni navrat)
a neurologické vysetfeni, pfi kterém patrame
po pfitomnosti parestezie ¢i ztraté senzitivity.
Soucasti krevnich odbérd je zékladni bioche-
mické vysetfeni, krevnf obraz se stanovenim
koagula¢nich parametrd. Uzite¢nym maze byt
stanoveni hladiny D-dimerd, jejichz normalini
hladina pfftomnost trombdzy, a tedy i Pagetova-
Schrotterova syndromu vylucuje. Pfi podezrenti
na trombofilni stav by mélo byt laboratornf vy-
Setfeni doplnéno o vysetfeni Leydenské mutace,
proteinu C, proteinu S, deficienci antitrombinullll.
Tyto testy by mély byt idedlné provedeny pred
zahajenim antikoagulacni terapie. Duplexni so-
nografie zil horni koncetiny je obecné brana jako
nejlepsi paraklinickd diagnostickd metoda pro
pfimé hodnocenf Zil horni koncetiny, kterd ma
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vysokou specifitu i senzitivitu (4, 6). CT venogra-
fie je povazovdna za zlaty standard v diagnostice
namahové trombdzy, kterd, ackoliv nenf pro jejf
diagnostiku nezbytna, je zpravidla provadéna
jako soucast multimodalniho terapeutického
postupu s navazujici lokaIni trombolyzou (6).
PausdInf axidInf snimkovan( (CT/MR) k hodno-
ceni syndromu hornf apertury pfi ndmahové
trombodze je dle zahrani¢nf literatury zbytecné,
protoZe hrubd anatomickéd odchylka zpravidla
neni pfitomna (2, 6).

Komplikace

Komplikace ndmahové trombdzy zahrnuji
plicni embolizaci, post-tromboticky syndrom
a recidivu trombdzy. Riziko plicni embolizace
je v porovnani s flebotrombdézou Zil dolnich
koncetin relativné nizké (7, 8). Na druhou stranu
se viak post-tromboticky syndrom vyskytuje
u ndmahové trombdzy mnohem castéji a je
hlavni traumatizaci u pacienta s Pagetovym-
Schroétterovym syndromem (2, 3, 7, 8). Dle né-
kterych zahrani¢nich studii dosahuje vyskyt
post-trombotického syndromu az 45% (2, 4).
S ohledem ke skutec¢nosti, Ze tato klinicka jed-
notka postihuje zejména mladé pacienty, je vy-
skyt téchto komplikacf velmi vyznamny.

Lécba

Lécbu mizeme délit na konzervativni, se-
mi-invazivni a invazivni (chirurgicka intervence).
Po fadu let byl preferovén zpUsob cisté kon-
zervativni spocivajici v rezimovych opatfenich
a antikoagulacnf Ié¢bé. Aviak dlouhodobé sle-
dovéni ukézalo nepfijatelné procento vyskytu
rekurentnitrombdzy ¢i vyskytu post-trombotic-
kého syndromu (2, 7, 8). U vech pacientl s na-
mahovou trombdzou je obecné doporucovan
semiinvazivni terapeuticky postup opirajici se
o ¢asnou lokalni trombolyzu. Uspésnost lokaln
trombolyzy se pohybuje mezi 62-100% v za-
vislosti na ¢asnosti jejiho provedeni. Néktefi
autofi doporucuji uziti trombolytické terapie
pouze do dvou tydnl od nastupu symptom.
Jinf autofi vsak dokumentuji benefit uziti trom-
bolyzy i v delsim ¢asovém intervalu (Ctyf az Sesti
tydnd) (2, 9). Chirurgickou intervenci pfedstavuji
zakroky vedouci k dekompresi v oblasti horni
hrudnf apertury, v anglické literatufe souhrnné
oznaceny pod nazvem TOD (Thoracic Outlet
Decompresion), zahrnujici moznost resekce prv-

niho Zebra, repozici m. scalenus anterior ¢i kosto-
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klavikuldrniho ligamenta s vyuzitim transaxildrni-
ho pfistupu. Toho ¢asu neexistuje jednoznacné
doporuceny postup stran indikace a nacasovani
chirurgické intervence. Dle nékterych zahranic-
nich autord by lé¢ba Pagetova-Schrotterova
syndromu méla byt radikdlni a dekompresnf
vykon by mél vzdy navazovat na lokalnf trom-
bolyzu (2, 6). Tento postup je podepfren tezi, ze
trombdza je pouze akutnim symptomem chro-
nického problému, ktery pfedstavuje zevni kom-
prese s poskozenim endotelu vena subclavia pfi
zUzeni kostoklavikuldrnf junkce a ve Spojenych
Statech je zpravidla preferovan. Doporuceny
terapeuticky algoritmus se subakutni chirurgic-
kou intervenci, kterou prezentuje lling a Doyle
(2), je shrnut na pfilozeném schématu (Obr. 4).
Konzervativnéjsi postup spociva v antikoagu-
lacnf [éCbé nasedajici na lokdlni trombolyzu
v délce 6 mésicl a TOD je potom indikovadna
pouze v pfipadé re-trombdzy anebo pfi prikazu
stenozujici struktury.

Kazuistika

V bfeznu roku 2016 pfichazi na pfijmovou
ambulanci naseho pracovisté dvacetisestilety
muz pro bolestivy otok pravé horni koncetiny.
Jednd o nad$ence pro kulturistiku, pacient denné
navstévuje posilovnu a vyskytu potizi pfedcha-
zela série cvikl zaméfend na procviceni svalstva
zad a ramen. Druhy den po této excesivni zatéZi
pocituje bolestivost pravé horni koncetiny, kterd
je nasledovana rozvojem otoku. Osobni anamné-
za je bez vyznamnych komorbidit ¢i uddvaného
traumatu. Vstupné pacient normotenzni, afebrilni,
fyzikdlni nalez, vyjma ndpadného otoku pravé
horni koncetiny, ktery je v rozsahu celé paze, bez
dalsich pozoruhodnosti. Diferenciace obvodu
bicepsu ¢inf Ctyfi centimetry, pulsace na a. ra-
dialis bilaterdlné symetrické, citlivost zachovana.
Laboratorni parametry v referen¢nich mezich,
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rentgenovy snimek hrudniku s normalnim né-
lezem. Vstupné provedena duplexni sonogra-
fie Zil horni koncetiny, kde popisovéna rozsahla
trombdza v. subclavia, v. axilaris a proximalnf ¢asti
v.brachalis vpravo. Zahajena antikoagula¢ni lé¢ba
nizkomolekuldrnim heparinem v terapeutické
dévce, pacientovi nasazena elastickad bandaz.
Sesty den od vzniku obtiZi pacient smérovan
na specializované oddéleni angiologie, kde
provedena endovaskularni intervence s lokalni
trombolyzou. Kontrolni flebografie s reziduainimi
obtékanymi defekty a ndlezem vyznamné rezi-
dudlIni stendzy na drovni kizeni klicku a prvniho
zebra. Doplnéné provokacni manévry s potvrze-
nim syndromu hornf hrudni apertury. Navrzenou
chirurgickou intervenci pacient odmitd, preferuje
konzervativni postup. Zahdjena antikoagulacni
terapie NOAC (nové peroralni antikoagulancia)
na Sest mésicl, doporucena rehabilitace stran
syndromu hrudnf apertury, pacient ponechan
v dispenzarizaci angiologa.
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Zaver

Pagetlv-Schrétterlv syndrom (idiopatickd
trombdza horni koncetiny, ndmahovd trombdza)
je méné casté klinickd jednotka, jejiz celkova
incidence vsak mUze byt do zna¢né miry zkres-
lena nedostate¢nym povédomim lékafd, a tedy
jejim poddiagnostikovanim. Ackoliv toho ¢asu
neexistuje jednoznacny terapeuticky algoritmus,
zékladnim prvnim krokem je na tuto chorobu
v rdmci diferencidlni diagnostiky asymetrické-
ho otoku horni koncetiny pomyslet s védomim
nutnosti aktivniho pfistupu a pacienta co nej-
dfive prezentovat na pracovisti disponujicim
moznosti trombolyzy. Nasledna chirurgicka
intervence by pak dle naseho nadzoru méla byt
pfisné individualini, respektujici pfani pacienta.
Pozdni rozpozndni a neadekvatni zalécenf je
spojeno s vyznamnymi dlouhodobymi nasledky.
PYi skute¢nosti, ze se jedna o chorobu mladych
pacientd, je ¢asnost diagndzy spolu s aktivnim
terapeutickym pfistupem o to naléhavejsi.

surgical managment of the competitive athlete with effot
thrombsis of the subclavian vein( Paget-Schrotter syndtom).
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