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PAGET VON SCHROETTER SENDROM’LU B‹R KOAH OLGUSU

Demet KARNAK, Deniz KÖKSAL, Oya KAYACAN, Sumru BEDER.

Ankara Üniversitesi T›p Fakültesi Gö¤üs Hastal›klar› ve Tüberküloz Anabilim Dal›, ANKARA.

ÖZET

Kronik obstrüktif akci¤er hastal›¤› (KOAH) ve infekte bronfliektazi tan›lar›yla klini¤imizde izlenen 73 yafl›ndaki erkek olgu son
befl y›ld›r her iki üst ekstremitesinde tekrarlayan flifllik ve a¤r›dan yak›n›yordu ve yak›nmalar› özellikle orta dereceli bir efordan
sonra art›yordu. Sol elini kullanan ve çiftçilik yapan hasta flikayetlerinin son bir y›ld›r sol el ve kolunda daha belirgin oldu¤unu
ifade ediyordou. Fizik incelemede, sol ön kol ve el s›rt› belirgin ödemli ve hafif siyanotikti. Avuç içi ›s› ölçümleri solda sa¤a göre
0.1-0.4°C fazlayd›. Adson hiperadduksiyon testi çift tarafl› pozitifti. Torasik outlet sendromunun varl›¤› elektronöromiyografiyle
do¤ruland›. Ancak radyolojik olarak buna neden olabilecek servikal kosta saptanmad›. Üst ekstremite venöz Doppler ultrasonografisinde,
sol subklavyan vende trombüs görüldü. Tromboza neden olacilecek di¤er nedenler d›flland›ktan sonra, olguya (Paget-Von Schroetter
Sendromu-PVSS) tan›s›  kondu. Oral antikoagülan ve sol kolun elevasyonu ile semptomlar geriledi.
Daha önce subklavyan venin eforla geliflen trombozu di¤er ismiyle PVSS, primer trombotik bir süreç olarak bilinmekteyken, son
çal›flmalar bunun genellikle, tekrarlayan olas› mekanik bas›n›n bir sonucu olabilece¤ini ileri sürmektedir.
Üst ekstremitede tekrarlayan ve eforla artan ödem ve siyanoz varl›¤›nda, PVSS’nun ak›lda tutulmas› gerekti¤i kan›s›nday›z.

Anahtar Kelimeler: Paget-Van Schroetter Sendromu, subklavyan ven trombozu, efora ba¤l› tromboz.                  (Solunum 2002;4:413-417)

SUMMARY

A COPD CASE WITH PAGET VON SCHROETTER SYNDROME

73 year-old male with COPD and infected bronchiectasis had suffered from swelling and pain in the upper limbs, aggreviating
after moderate exertion, for five years. The symptoms of the left handed farmer was prominent in his left limb and had detoriated
during the last year. On physical examination; the left arm, forearm and the dorsum of the hand was severely edematous and mildly
cyanotic. The left palm temperature was 0.1-0.4°C higher than the right. Adson-hyperadduction test was positive, bilaterally.
Thoracic outlet syndome was ascertained by electroneuromyography but cervical rib was never detected on the chest x-ray. On
venous Doppler ultrasound, thrombus was fond in left subclavien vein. After teh exclusion of factors to cuase thrombosis, the
diagnosis of (Paget-Von Schroetter Syndrome-PVSS) was established. The symptoms resolved after oral anticoagulant therapy
and left limb elevation.
Effort trombosis of subclavian vein, PVSS, has been considered a primary thrombotic process, but recent experience suggest that
it may commonly result from repeated mechanical compressinon.
We suggest to keep PVSS in mind when recurrent and/or effort related edema and cyanosis in the upper limb is found.

Key words: Paget-Von Schroetter Syndrome, subclavian vein thrombosis, effort thrombosis.                                     (Solunum 2002;4:413-417)
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G‹R‹fi

Paget Von Schroetter sendromu (PVSS), ilk olarak
1875’de Sir James Paget ve 1884’de Von Schroetter
taraf›ndan tan›mlanm›flt›r. Aksiller ve subklavyan
venin efora ba¤l› trombozu olarak tan›mlanan
sendrom, daha çok kolunu kullanarak çal›flan
kiflilerde görülmektedir. Olgular›n hemen hepsinde
torasik ç›k›mda bas› bulundu¤undan arter ve sinir
bas›s›na ait bulgular gözlenir. Hastalar afl›r› efor
sonras› kol, ön kol ve el s›rt›nda fliflme, fliddetli a¤r›
ve morarmadan yak›n›rlar (1-3).

OLGU

Klini¤imizde kronik obstrüktif akci¤er hastal›¤›
(KOAH) ve infekte bronflektazi tan›lar›yla izlenen
73 yafl›ndaki erkek hastan›n, 10 y›ld›r KOAH’la
uyumlu yak›nmalar› vard›. Yirmi paket-y›l sigara
öyküsü olup 10 y›ld›r içmiyordu. Hasta ayn›
zamanda, son 5 y›ld›r her iki üst ekstremitesinde
tekrarlayan flifllik ve a¤r›dan yak›nmaktayd›. Sol
elini kullanan ve çifçilik yapan hasta, flikayetlerinin
sol kolunda daha s›k oldu¤unu ifade ediyordu.
fiikayetleri efor sonras›nda art›yordu.
Fizik incelemede; genel durumu iyi, bilinci aç›k,
koopere-oryante, vücut ›s›s› 37°C, nab›z 74/dk ritmik,
solunum h›z› 22/dk, kan bas›nc› 140/70 mmHg idi.
Bak›fllar parlak, tiroid diffüz palpabl, çift tarafl›
boyun venlerinde dolgunluk saptand›. Gö¤üs ön
duvar›nda yüzeyel venler belirginleflmiflti (Resim
1). Her iki hemitoraks solunuma eflit ancak geç
kat›l›yordu. Ekspiriyumda belirgin uzama, bazallerde
kaba raller ve yer yer sonor ronküsler saptand›. Sol
ön kol ve el s›rt› oldukça ödemli ve hafif siyanotikti
(Resim 2).

Resim 1: Gö¤üs ön duvar›nda yüzeyel venlerde belirginleflme.

Resim 2: Her iki üst ekstremitenin tedavi öncesi görünüflü.

Hemoglobin 9.7 g/dl, hematokrit %32.9, MCV 77fl,
trombosit 475000/mm3, lökosit 11600/mm3, eritrosit
sedimentasyon h›z› 76mm/sa bulundu. Tam idrar analizi,
kan biyokimyas› ve EKG normaldi. Arteriyel kan
gazlar›nda PaO2 47 mmHg, PaCO2 41.8mmHg, pH 7.46,
SaO2 %85.2, HCO3 29.6 mEq/lt idi. Tümör belirleyicileri
(AFP, Ca 19-9,Ca 15-3, PAP, PSA, CEA) normal
s›n›rlardayd›. Protein C, S ve antitrombin III düzeyleri
normaldi. Faktör V leiden mutasyonu saptanmad›.
Arka-ön akci¤er grafisinde, her iki kostofrenik sinüs
küntlü¤ü, üst mediasten genifllemesi, hiluslarda dolgunluk
ve her iki alt zonda da¤›n›k pnömonik gölge koyuldu¤u
art›fl› izlendi. Servikal kosta saptanmad› (Resim 3a).
Toraks›n bilgisayarl› tomografisinde (TBT), tiroid bezinde
boyut art›fl› olup tiroidin mediyasten içine uzan›m
gösterdi¤i, ayr›ca her iki akci¤erde alt loblarda ve sa¤
akci¤er orta lob medialinde inflamasyonla uyumlu
haval›l›k azalma alanlar› görüldü (Resim 4a,b). Fiberoptik
bronkoskopide (FOB), sa¤ ve sol bronfl sistemi aç›k,
mukoza ileri derecede kronik bronflit bulgulu olup,
yap›flkan mükopürülan sekresyon mevcuttu.

Resim 3a: Yat›fl ve kontrol PA akci¤er grafisi.
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Resim 4a,b: Toraks›n bilgisayarl› tomografisinde mediasten geniflli¤i

ve alt loblardaki haval›l›k azalma alanlar›.

Olguya antibiyotik, bronkodilatör ve ekspektoran
verildi. Serum demiri, demir ba¤lama kapasitesi ve
transferin satürasyonu de¤erleri kronik hastal›k
anemisiyle uyumlu bulundu. Tedaviye elementer demir
eklendi. Tiroid hormonlar›n›n yüksek, TSH’nin ileri
derecede bask›lanm›fl oldu¤u saptanan olguya antitiroid
tedavi baflland›. Tedavinin birinci ay›nda akci¤er
grafisinde belirgin düzelme oldu¤u (Resim 3b) ve
hemoglobin 10.8 g’a yükseldi¤i görüldü. Lökosit
7000/mm3 düzeyine indi.

Resim 3b: Yat›fl ve kontrol PA akci¤er grafisi.

‹zlemde avuç içi ›s› ölçümleri solda, sa¤a göre 0.1-0.4°C
fazla olup, adson hiperaddüksiyon testi bilateral pozitifti.
Üst ekstremite venöz Dopper ultrasonografisinde sol
subklavyen ven proksimalinde trombüs saptand› (Resim
5). Sol aksiller ven ve sa¤ venöz sistem aç›k bulundu.
Elektronöromiyografi (ENMG) yayg›n demiyelinizan
nöropatiyi desteklemekteydi. Hastada bu bulgularla
torasik outlet sendromu düflünüldü. Venöz tromboza
neden olabilecek sekonder sebep saptanmayan olguya
efora ba¤l› primer venöz tromboz, PVSS tan›s› kondu.
Operasyonu kabul etmeyen olguya fraksiyone heparin
tedavisi bafllanarak daha sonra oral antikoagülan tedaviye
geçildi ve kol elevasyonu yap›ld›. Semptomlar› tamamen
gerileyen hasta oral antikoagülan tedavi ile taburcu edildi
(Resim 6).

Resim 5: Üst ekstremite venöz dopler ultrasonografisinde sol

subklavyan ven proksimalinde trombüs.

Resim 6: Sol el ve koldaki çap fark›nda düzelme.

TARTIfiMA

Aksiler ve/veya subklavyan ven trombozu tüm
tromboembolik hastal›klar›n yaklafl›k %2’sini
oluflturmaktad›r (4). Medikal tedavi amaçl› üst
ekstremite venlerinin s›k olarak kullan›lmaya

a

b
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bafllanmas›yla insidans› giderek artmaktad›r (5). Genel
olarak, aksiller-subklavyan ven trombozu primer
(PVSS) ve sekonder olmak üzere iki grupta
incelenebilir. S›k gözlenen sekonder trombozun en s›k
nedenleri; damar içi kateterleri veya tümör ba¤l› venöz
bas›d›r. Primer tromboz ise, elleri bafl üstünde çal›flan
sa¤l›kl› genç eriflkinlerde görülür. Tekrarlayan üst
ekstremite egzersizleri sonras›nda klinik tablo ortaya
ç›kar. Boyac›, matkap kullan›c›s›, amigo, matbaa iflçisi,
tenisçi ve haltercilerde bu sendroma s›kça rastlan›r.
Torasik outlet ya da yak›n›ndaki kas iskelet sistemine
ait, klavikula ve subklavius kas›, kosto-korakoid
ligament ve birinci kosta, pektoralis minör kas› ve
gö¤üs kafesi gibi yap›lar venleri bas›ya u¤ratmaktad›r.
Tekrarlayan venöz bas› nedeniyle, damar duvar›nda
oluflan inflamasyon ve intima hasar› sonucu venöz
tromboz gel ifl t i¤i  düflünülmektedir  (2-6) .
Primer tromboz genellikle egzersizi takiben ve s›kl›kla
dominant olan kolda görülmektedir. Olgular›n yaklafl›k
%25’i tromboza neden olabilecek bir olay
hat›rlamamaktad›r. Venöz oklüzyon sonras›nda tüm
kolda gode b›rakmayan ödem, morarma ve s›kl›kla kol
ve gö¤üs duvar›ndaki yüzeyel venlerde belirginleflme
görülür. Ayr›ca omuzdan bafllay›p tüm kola yay›lan
a¤r›, parestezi ve hareket k›s›tl›l›¤› olur (4,7,8).
Halen aktif olarak çal›flan, sol kolunu kullanan ve
çiftçilik yapan olgumuz, tarla iflinden uzaklafl›nca
tan›mlanan semptomlar›n›n azald›¤›n› belirtmektedir.
Yap›lan klinik, laboratuvar ve radyolojik incelemeler
sonunda hastada sekonder tromboza neden olabilecek
bir patoloji saptanmam›flt›r.
Venografi, venöz dopler ultrasonografi, MRI,
pletismografi, ulnar ve median sinir ENMG’leri, avuç
içi ›s› ölçümleri tan› için kullan›labilir. Renkli Doppler
ultrasonografinin, üst ekstremite trombozunun tan›s›nda
önemli bir inceleme oldu¤u düflünülmekte ancak
venografi ve MRI ile karfl›laflt›rmal› çal›flmalar›n
gereklili¤ine inan›lmaktad›r. Bugüne dek yap›lan
çal›flmalar, Doppler ultrasonografinin akut venöz
trombozun tan›s›nda, trombolitik tedavinin takibinde
ve aral›kl› pozisyonel venöz obstrüksiyonun
saptanmas›nda de¤erli oldu¤unu göstermifltir (9).
Olgumuzda da tan›ya ENMG, venöz Doppler
ultrasonografi ve avuç içi ›s› ölçümleriyle ulafl›lm›flt›r.
Ay›r›c› tan›da brakial pleksus hasar›, allerjik reaksiyon,
intramusküler hematom, gazl› gangren, sellülit,
lenfödem ak›lda tutulmal›d›r (4). Olguda brakial pleksus
hasar›n› düflündüren ENMG bulgusu yoktu. Allerji ve
travma öyküsü tan›mlanmamaktayd›. Lokal infeksiyonu
düflündürecek bulgu yoktu. Lenfödemi d›fllamak için
ise, olgunun çal›flmad›¤› dönemlerde kollar›n›n normal
olmas› yeterliydi.

Üst ekstremite trombozlar›na ba¤l› komplikasyonlar
üç grupta toplanabilir: Pulmoner emboli, posttrombotik
sendrom ve çok ender olarak venöz gangren. Üst
ekstremite trombozlar›na ba¤l› pulmoner embolinin
%10-12 oran›nda oldu¤unu bildiren yay›nlar vard›r
(10,11). Swinton ve arkadafllar› (8) sekonder trombozu
olan hastalarda pulmoner embolinin daha s›k ve daha
ciddi seyirli oldu¤unu bildirmifllerdir. Olgumuzda
pulmoner emboliyi düflündürecek laboratuvar ve klinik
bulgu yoktu.
Önceki y›llarda, antikoagülan ve konservatif egzersizle
tedavi edilen hastalar›n semptomlar› tekrarlay›nca
birinci kot rezeksiyonu yap›lmakta iken günümüzde
trombolitik tedavi ve erken cerrahi dekompresyon
ameliyatlar› ön plana ç›km›flt›r. Bu flekilde morbiditenin
daha az oldu¤u bildirilmektedir. (12). Olgumuzda
servikal kosta tespit edilememifl olmakla birlikte,
ENMG bas›y› do¤rulam›flt›r. TBT’de, normalden büyük
tiroid sol lobu mediasten içine uzan›m göstermektedir.
Bu, yak›n komfluluk nedeniyle bas›y› artt›ran
faktörlerden belki de biri olarak kabul edilebilir. Ayr›ca
kas ve tendon pakesi venöz bas›ya neden olmufl olabilir.
Ancak bu tür bas›da ay›r›c› tan› cerrahi ile mümkün
olabilmektedir. Olgumuz cerrahi tedaviyi kabul etmemifl
ve konservatif tedaviyle (antitiroid ve antikoagulan)
belirgin semptomatik düzelme sa¤lanm›flt›r.
Literatür incelemesinde; tromboz olas›l›¤›n› artt›rmayan
KOAH, brofliektazi, hipertiroidi, ve anemi tan›lar›
varl›¤› ile PVSS aras›nda herhangi bir iliflkiye
rastlanmam›flt›r. Bu nedenle bu tan›lar› ender bir
birliktelik olarak yorumlamaktay›z.
Sonuç olarak; efor sonras› omuz ve kolda fliflme,
morarma, a¤r›, parestezi ve hareket k›s›tl›l›¤› olan
hastalarda üst ekstremite trombozu olabilece¤i
düflünülmelidir. Sekonder tromboz nedenleri
d›flland›¤›nda, primer tromboza yönelik tedavi
seçenekleri, hastaya göre tercih edilmeli ve venöz
trombozlar›n pulmoner tromboemboliye zemin
haz›rlayabiylece¤i hat›rda tutulmal›d›r.
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