PAGETUV-SCHROTTERUV SYNDROM — NAMAHOVA TROMBOZA HLUBOKYCH ZIL HORNI KONCETINY U ADOLESCENTA
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Sedmndctilety chlapec byl pfijat k hospitalizaci pro hlubokou zilni trombézu v ne-
obvyklé lokalizaci — pravé podkli¢ckové a podpazni zily. Pfi patréani po pficiné bylo
zjiSténo intenzivni posilovani a recentni cileny vahovy ubytek 20 kg, po némz pretrva-
vala stejnostranna gynekomastie. Diagnéza byla uzaviena jako Pagetlv-Schrotteriv
syndrom. Jde o malo znamou klinickou jednotku, avsak se vzrUstajici publicitou mj.
na socialnich sitich v souvislosti se sportem/posilovanim. Po Uspésné antikoagulacni
[é¢bé doslo k Ustupu obtizi a rekanalizaci trombdzy.

Klicova slova: gynekomastie, hluboka Zilni trombdéza, ndmahova trombdza, Page-
thv-Schrétterlv syndrom, syndrom horni hrudni apertury.

A 17-year-old male was admitted due to a deep vein thrombosis in a less common
location - in the right subclavian and axillary veins. Further investigation revealed an
extensive physical activity leading to a recent weight loss of 20 kgs with a persisting
ipsilateral gynecomastia. The diagnosis of Paget-Schroetter syndrome was established.
This little-known clinical condition becomes increasingly discussed including social
media with relation to sport and bodybuilding. A successful anticoagulant therapy
led to resolution of symptoms and recanalization at the site of thrombosis.

Key words: axillo-subclavian thrombosis, exertional thrombosis, gynecomastia,
Paget-Schroetter syndrome, thoracic outlet syndrome.

Pagetlv-Schroéttertv syndrom neboli idio-
patickd/ndmahova trombdza horni koncetiny
je raritni klinicka jednotka s mnohdy drama-
tickym pribéhem a zavaznymi nasledky pti
nespravné lécbé. Postihuje predevsim mladé
aktivnijedince, castéji muze, s maximem vysky-
tu kolem 20. az 30. roku véku. Spoustécem byva
sportovni Ci pracovni zatéz hornich koncetin
(kliky, zvedani). V klinickém obraze dominuje
bolestivost a asymetricky otok postizené kon-
Cetiny na podkladé trombozy podklickové Zily.

Sedmnactilety chlapec byl pfijat k hospita-
lizaci pro ultrazvukem potvrzenou trombdzu
hlubokych Zil pravé horni koncetiny (v. subc-
lavia, v. axillaris a proximalni usek brachidlnich
zil). Pét dni pred pfijetim pocitil ostrou bolest
Vv pravé pazi pri posilovani se zavazim, od té do-
by pozoruje jeji otok a zarudnuti. Jde o domi-
nantni koncetinu — je pravak. Rozdil v obvodu
pazi udavé az 7cm. Béhem nasledujicich dni
vymizelo zarudnuti, otok mirné ustoupil, ale

pretrvava bolest. PotiZe se zhorsuji po ndmaze.
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Navstivil praktického Iékare, ktery jej odeslal
do fakultni nemocnice k dosetteni. Pfi pfijeti
byla prava paze otekla o +3 cm na obvodu, bez
zarudnuti, na stejné strané zjistujeme zvétseni
prsniho dvorce (Obr. 1). Pacient je kardiopulmo-
nalné stabilni, bez kasle ¢i dusnosti.

Chlapec v poslednim roce cilené zhubnul
20kg Upravou zivotospravy a pravidelnou fy-
zickou aktivitou (posilovna min. 4-5x tydné).
Nyni ma atletickou az svalnatou postavu pfi-
méfené hmotnosti, pretrvava mirnd asymet-
rie prsou. Nemd klinické znaky Klinefelterova
syndromu (CAVE - asociace gynekomastie
azvyseného rizika trombozy). V minulosti ne-
byl vazné nemocen, pfed Sesti lety podstoupil
hernioplastiku tfiselné kyly. Nekoufi, uzivani
nepovolenych latek (steroidni hormony) ne-
guje. Jeho materndini dédecek je heterozygot
pro Leidenskou mutaci a opakované prodé-
lal hluboké Zilni trombdzy dolnich koncetin.
Matka podstoupila operaci varixd. Jiné trom-
bozy ¢i embolie se v rodiné nevyskytly.

AGETOV-SCHROTTERUV SYNDROM — NA

Laboratorni vysetieni prokdzalo mir-
nou elevaci D-dimerd (0,87 mg/l; norma
<0,50mg/l). Dopplerovska ultrasonogra-
fie potvrdila uzavér v. subclavia, v. axillaris
a proximalniho Useku brachialnich zil vpravo
(Obr. 2).

Byla zahajena antikoagula¢ni terapie niz-
komolekularnim heparinem (enoxaparin s.c.).
Vzhledem k netypické lokalizaci trombdzy
a pfitomnosti stejnostranné gynekomastie
byla doplnéna ultrasonografie prsu a pravé
axily a nasledné i CT angiografie, ktera po-
tvrdila rozsah trombdzy a vyloucila utlak cév
nitrohrudnim procesem ¢i Gtvarem (Obr. 3).

Kardiologicky nélez byl normalni. V dob-
rém klinickém stavu byl pacient 6. den hospi-
talizace preveden na peroralni antikoagulans
(rivaroxaban) a 7. den propustén. Nasledné
hematologické kontroly byly s pfiznivym kli-
nickym nalezem, otok témér vymizel (obvod
paze +1cm). Po 8 mésicich chlapec zvldda leh-

ce posilovat, vyhyba se cviklim se vzpazenim.

ZA HLUBOKYCH ZIL HORNI KONCETINY U ADOLESCENTA

Rezidudlni gynekomastie, zejména v ob-
lasti areoly, u adolescenta po vyznamném vdho-
vém ubytku

Kontrolni sonografie prokazala rekanalizaci zil
s prouzkovitym pfisedlym reziduem trombu
ve v. subclavia Site 2mm, které se postupné
zmensuje. Invazivni vykony (trombolyza, re-
sekce prvniho zebra) nebyly indikovany pro
svou rizikovost a dobry klinicky stav pacienta,
ktery t.C. netrpi posttrombotickym syndro-
mem ani syndromem horni hrudni apertury

(viz oddily Diagnostika a Lécba).

Dopplerometrické zobrazeni trombdzy ve v. subclavia dx. o Sifce 10mm, kterd je Sirsi, nekompresibilni, zEdsti s echogennim obsahem v lumen a bez
detekce toku (A). Obdobny obraz prechdzi na v. axillaris a proximdlni Gsek brachidlinich Zil, z nichZ jedna je jiz uZsi s detekci nesouvislého toku (B)
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CT angiografie hrudniku: trombdza v. axillaris a v. subclavia dx. s cetnymi kolaterdlami (A), bez patologickych loZiskovych zmén, lymfadenopatie ¢i
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expanzi. Je ptitomno asymetrické zvétseni prsni Zldzy vpravo (B). Oznaceno Sipkou
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PAGETUV-SCHROTTERUV SYNDROM — NAMAHOVA TROMBOZA HLUBOKYCH ZIL HORNI KONCETINY U ADOLESCENTA

Primarni trombofilie nebyla prokazana
(mutacef.V Leiden af. Il protrombin negativni;
antitrombin 11l 98 %; protein C 110%, protein
S 104,2 %; homocystein 7,7 umol/I; antifosfoli-
pidové protilatky: ACA IgG 4,6 U/ml, ACA IgM
1,8 U/ml; anti-B2GPI 1gG < 6,4 U/ml, anti-B2GPI
19G < 1,1 U/ml; lupus antikoagulans negativni).
V planu je endokrinologické vysetieni.

Diskuze

Pagettv-Schrottertv syndrom je ndma-
hou indukovana trombdza hlubokych Zil horni
koncetiny (podklickové a axilarni). Vyskytuje
se prevazné u mladych jedincl bez dalsich vy-
znamnych komorbidit, nej¢astéji mezi 20.az 30.
rokem véku. Incidence je 1-2 pfipady na 100000
obyvatel/rok s pfrevahou muzl v poméru 2:1.
Korelace s intenzivnim cvi¢enim se potvrdila
u 60-80% pfipadu (1, 2). Zajimavosti je, Ze na
rozdil od ostatnich hlubokych Zilnich trombéz
(viscerdlnich a dolnich koncetin) je vyskyt ndma-
hové trombdzy u pacientl s dédi¢nou trombofi-
lii srovnatelny s béznou populaci (3).

Etiopatogeneze

Podstatou vzniku syndromu je zevni kom-
prese v. subclavia v misté jejiho prachodu
hornim otvorem hrudni dutiny, jedna se tedy
o zZilni formu syndromu horni hrudni apertury
(4). V. subclavia probihd v oblasti kostoklavi-
kuldrni junkce, ktera je kranidlné vymezena
m. subclavius, medialné lig. costoclaviculare,
anterolaterdlné m. scalenus anterior a kaudal-
né prvnim zebrem (Obr. 4).

Dosud neni zcela jasné, kterd z uvedenych
struktur se na kompresi podili. Mechanicky
utlak vede k traumatizaci endotelu a k aktivaci
koagula¢ni kaskady. Etiopatogeneze zejmé-

na u recidiv syndromu hraje roli také zanét

Obr. 4. llustrace anatomickych pomérd v thora-
ko-korako-pektordini oblasti. Prevzato a upraveno
z YouTube (5)
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vznikly chronickou iritaci zily, ktery zpGsobuje
jeji fibrotizaci a fixaci k okolnim strukturam.
Vétsina pacientl udava vznik potizi v priibéhu
i bezprostiedné po ukonceni fyzické aktivi-
ty, béhem které se horni koncetina dostava
do retroverze a hyperabdukce. Nej¢asté&jsim
spoustécem byva posilovani, plavéni, gymnas-
tika nebo hazeni mi¢em, ale mize se jednat
i 0 bézné Cinnosti jako sekani drivi (6).
Klinickému obrazu dominuje tupd bolest
a otok postizené, prevazné dominantni, kon-
Cetiny. Mezi dalsi zndmky miZze patfit pocit ti-
hy, zména barvy kize (zacervenani ¢i promod-
rani) nebo viditelné dilatované cévy ramene
a paze - tzv. Urschelovo znameni (7) (Obr. 5).
Obtize se zhor3uji pfi dalsich pokusech
o fyzickou zatéz. Nejcastéjsi komplikaci je
post-tromboticky syndrom charakterizovany
chronickou bolesti, otoky a pocity tézkosti,
ktery snizuje kvalitu zivota (10). Dalsi zavaz-
nou, ale mnohem vzacnéjsi komplikaci je

plicni embolie.

Diagnostika

Diagnostika Pagetova-Schrotterova syn-
dromu se fidi klasickym algoritmem zahrnuji-
cim anamnézu, fyzikélni vysetieni a paraklinic-
ké testy. V anamnéze patrame po nadmérné
zatézi hornich koncetin. Vysetfime celkovy
stav pacienta i lokdlni projevy (11), zamértuje-
me se na znamky arteridlniho ¢i neurogenni-
ho syndromu horni hrudni apertury (thoracic
outlet syndrome, TOS - otok, varixy, slabost
az atrofie svald horni koncetiny, porucha pro-
krveni ¢i citlivosti, porucha jemné motoriky
prstll, mravenceni prstd, bledé/chladné prsty).
Je tedy vhodné alesponi orientaéni neurolo-
gické vysetreni.

Laboratorné hodnotime krevni obraz,
zdkladni biochemicky screening, koagula¢ni

parametry. Hladiny D-dimeru jsou vysoce sen-
zitivni (negativni hodnota prakticky vylucuje
trombozu), avsak mélo specifické (zvysené
i pfi jinych infek¢nich, zanétlivych stavech,
malignitach, hepatopatiich, operacich, trau-
matech). Pfi potvrzeni trombozy dopliiujeme
laboratorni a genetické vysetieni k pfipad-
nému priikazu vrozeného trombofilniho sta-
vu - antitrombin llI, fibrinogen, protein Ca S,
homocystein, plazminogen, lupus antikoagu-
lans, antikardiolipinové protilatky, molekular-
né genetické vysetieni faktorG Il a V (mutace
Leiden, protrombin).

Zasadni pro urceni diagnézy jsou zobrazo-
vaci metody, prvni volbou je dopplerovska ul-
trasonografie (vymizely ev.zpomaleny pratok
krve, porucha kompresibility zily) (12). U paci-
entd obéznich nebo s deformitou hrudniku
je vyhodnéjsi pouzit vypocetni tomografii
(CT), magnetickou rezonanci (MR), ev. CT/MR
angiografii (2).

Lécba

PfestoZe zatim neexistuje oficialni po-
stup managementu ndamahové trombdzy,
zdkladem je dlouhodoba antikoagula¢ni
Ié¢ba, kterd by méla trvat 3-6 mésica (11).
Zahrani¢ni zdroje zmifuji zahdjeni [é¢by in-
fuzemi i. v. heparinu (2), ale obvyklejsi, po-
hodInéjsi a z dlivodu rizika krvaceni zfejmé
i bezpecnéjsi, je subkutdnni aplikace nizko-
molekularnich heparint v terapeutické davce
a nasledné prevedeni na peroralni medikaci
(jako v nasem pfipadé). Pokud pacient zahaji
Ié¢bu béhem prvnich dvou tydni od zac¢atku
obtizi, uvadi se moznost ¢asné lokalni trom-
bolyzy, jejiz uspésnost je asi 62-100 % (13).
U déti se ale k trombolyze pfistupuje pouze
vyjimecné v pfipadé kritického ohrozeni kon-
Cetiny. Rozhodnuti je individualni, pfihlizime

Obr. 5. Urschelovo znameni— povrchové Zilni kolaterdly — jsou vzdcnym, ale zdvaZnym projevem hluboké
Zilnf trombdzy v oblasti. Prevzato z Lawless et al. (8) a

fa)
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ke klinickému stavu pacienta, riziku komplikaci
a komorbidit (vétsinou nizké u mladych lidi
a adolescent(, kde je i bez trombolyzy dobra
Sance na plnou uzdravu).

Koncetinu elevujeme, po odeznéni akut-
nich obtizi zahajime rehabilitaci, cilenou na
uvolnéni mékkych tkdni, mobilizaci prvniho
Zebra a zlepseni kloubni pohyblivosti. Tim do-
jde k relativnimu zvétseni kostoklavikularniho
a torako-korako-pektoralniho prostoru (14).

Pti rekurenci potizi Ize jako definitivni fese-
ni zvazit chirurgickou dekompresi, zahrnujici
resekci prvniho Zebra a pfipadné doplnkové
postupy jako repozici m. scalenus anterior nebo
kosto-klavikularniho ligamenta. Néktefi autofi
se priklanéji k tomuto radikalnéjSimu piistupu
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slet pfi podezfenina trombdzu hlubokych
zil horni koncetiny. Vyskytuje se zejména
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v souvislosti se vzrustajici popularitou
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