} SDELENI Z PRAXE

PAGETUV-SCHROTTEROV 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
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Gargetal. (9)
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