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PAGET VON SCHROETTER SENDROM’LU BIR KOAH OLGUSU
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OZET

Kronik obstriiktif akciger hastaligi (KOAH) ve infekte bronsiektazi tanilariyla klinigimizde izlenen 73 yagindaki erkek olgu son
bes yildiwr her iki iist ekstremitesinde tekrarlayan sislik ve agridan yakintyordu ve yakinmalar: dzellikle orta dereceli bir efordan
sonra artiyordu. Sol elini kullanan ve ¢ift¢ilik yapan hasta sikayetlerinin son bir yildir sol el ve kolunda daha belirgin oldugunu
ifade ediyordou. Fizik incelemede, sol on kol ve el surti belirgin odemli ve hafif siyanotikti. Avug ici 1s1 6l¢iimleri solda saga gore
0.1-0.4°C fazlaydi. Adson hiperadduksiyon testi ¢ift tarafli pozitifti. Torasik outlet sendromunun varligi elektronéromiyografiyle
dogruland:. Ancak radyolojik olarak buna neden olabilecek servikal kosta saptanmadi. Ust ekstremite venéz Doppler ultrasonografisinde,
sol subklavyan vende trombiis goriildii. Tromboza neden olacilecek diger nedenler dislandiktan sonra, olguya (Paget-Von Schroetter
Sendromu-PVSS) tanisi kondu. Oral antikoagiilan ve sol kolun elevasyonu ile semptomlar geriledi.
Daha dnce subklavyan venin eforla gelisen trombozu diger ismiyle PVSS, primer trombotik bir siire¢ olarak bilinmekteyken, son
calismalar bunun genellikle, tekrarlayan olasi mekanik basinin bir sonucu olabilecegini ileri siirmektedir.

Ust ekstremitede tekrarlayan ve eforla artan édem ve siyanoz varliginda, PVSS nun akilda tutulmast gerektigi kanisindayiz.

Anahtar Kelimeler: Paget-Van Schroetter Sendromu, subklavyan ven trombozu, efora bagl 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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GIRIS

Paget Von Schroetter sendromu (PVSS), ilk olarak
1875°de Sir James Paget ve 1884’de Von Schroetter
tarafindan tanimlanmistir. Aksiller ve subklavyan
venin efora bagli trombozu olarak tanimlanan
sendrom, daha c¢ok kolunu kullanarak calisan
kisilerde goriilmektedir. Olgularin hemen hepsinde
torasik cikimda basi bulundugundan arter ve sinir
basisina ait bulgular gézlenir. Hastalar asir1 efor
sonrasi kol, 6n kol ve el sirtinda sisme, siddetli agri
ve morarmadan yakinirlar (1-3).

OLGU

Klinigimizde kronik obstriiktif akciger hastaligi
(KOAH) ve infekte bronsektazi tanilariyla izlenen
73 yasindaki erkek hastanin, 10 yildir KOAH’la
uyumlu yakinmalar1 vardi. Yirmi paket-yil sigara
oykiisii olup 10 yildir igmiyordu. Hasta ayni
zamanda, son 5 yildir her iki iist ekstremitesinde
tekrarlayan siglik ve agridan yakinmaktaydi. Sol
elini kullanan ve ¢if¢ilik yapan hasta, sikayetlerinin
sol kolunda daha sik oldugunu ifade ediyordu.
Sikayetleri efor sonrasinda artryordu.

Fizik incelemede; genel durumu iyi, bilinci agik,
koopere-oryante, viicut 1s1s1 37°C, nabiz 74/dk ritmik,
solunum hiz1 22/dk, kan basinci 140/70 mmHg idi.
Bakislar parlak, tiroid diffiiz palpabl, ¢ift tarafli
boyun venlerinde dolgunluk saptandi. G6giis 6n
duvarinda yiizeyel venler belirginlesmisti (Resim
1). Her iki hemitoraks solunuma esit ancak geg
katiliyordu. Ekspiriyumda belirgin uzama, bazallerde
kaba raller ve yer yer sonor ronkiisler saptandi. Sol
on kol ve el sirt1 olduk¢a 6demli ve hafif siyanotikti
(Resim 2).

Resim 1: Gogiis on duvarinda yiizeyel venlerde belirginlegsme.
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Resim 2: Her iki iist ekstremitenin tedavi oncesi goriiniisii.

Hemoglobin 9.7 g/dl, hematokrit %32.9, MCV 77fl,
trombosit 475000/mm?3, 1okosit 11600/mm?3, eritrosit
sedimentasyon hizt 76mm/sa bulundu. Tam idrar analizi,
kan biyokimyasi ve EKG normaldi. Arteriyel kan
gazlarinda PaO2 47 mmHg, PaCO: 41.8mmHg, pH 7.46,
Sa0:2 %85.2, HCOs3 29.6 mEq/1t idi. Ttiimor belirleyicileri
(AFP, Ca 19-9,Ca 15-3, PAP, PSA, CEA) normal
siirlardaydi. Protein C, S ve antitrombin III diizeyleri
normaldi. Faktor V leiden mutasyonu saptanmadi.
Arka-6n akciger grafisinde, her iki kostofrenik siniis
kiintliigt, iist mediasten geniglemesi, hiluslarda dolgunluk
ve her iki alt zonda daginik pnomonik golge koyuldugu
artigt izlendi. Servikal kosta saptanmadi (Resim 3a).
Toraksin bilgisayarl tomografisinde (TBT), tiroid bezinde
boyut artis1 olup tiroidin mediyasten i¢ine uzanim
gosterdigi, ayrica her iki akcigerde alt loblarda ve sag
akciger orta lob medialinde inflamasyonla uyumlu
havalilik azalma alanlar goriildii (Resim 4a,b). Fiberoptik
bronkoskopide (FOB), sag ve sol brons sistemi acik,
mukoza ileri derecede kronik bronsit bulgulu olup,
yapiskan miikopiiriillan sekresyon mevcuttu.
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Resim 3a: Yatis ve kontrol PA akciger grafisi.




Resim 4a,b: Toraksin bilgisayarli tomografisinde mediasten genisligi

ve alt loblardaki havalilik azalma alanlart.

Olguya antibiyotik, bronkodilatér ve ekspektoran
verildi. Serum demiri, demir baglama kapasitesi ve
transferin satiirasyonu degerleri kronik hastalik
anemisiyle uyumlu bulundu. Tedaviye elementer demir
eklendi. Tiroid hormonlarinin yiiksek, TSH’nin ileri
derecede baskilanmig oldugu saptanan olguya antitiroid
tedavi baslandi. Tedavinin birinci ayinda akciger
grafisinde belirgin diizelme oldugu (Resim 3b) ve
hemoglobin 10.8 g’a yiikseldigi goriildii. Lokosit
7000/mm? diizeyine indi.

Resim 3b: Yatis ve kontrol PA akciger grafisi.
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Izlemde avug ici 1s1 6l¢iimleri solda, saga gore 0.1-0.4°C
fazla olup, adson hiperaddiiksiyon testi bilateral pozitifti.
Ust ekstremite venz Dopper ultrasonografisinde sol
subklavyen ven proksimalinde trombiis saptandi (Resim
5). Sol aksiller ven ve sag vendz sistem acik bulundu.
Elektronéromiyografi (ENMG) yaygin demiyelinizan
noropatiyi desteklemekteydi. Hastada bu bulgularla
torasik outlet sendromu diisiiniildii. Venoz tromboza
neden olabilecek sekonder sebep saptanmayan olguya
efora bagl primer venoz tromboz, PVSS tanisi1 kondu.
Operasyonu kabul etmeyen olguya fraksiyone heparin
tedavisi baglanarak daha sonra oral antikoagiilan tedaviye
gecildi ve kol elevasyonu yapildi. Semptomlar1 tamamen
gerileyen hasta oral antikoagiilan tedavi ile taburcu edildi
(Resim 6).

Resim 5: Ust ekstremite vendz dopler ultrasonografisinde sol

subklavyan ven proksimalinde trombiis.

Resim 6: Sol el ve koldaki ¢ap farkinda diizelme.

TARTISMA

Aksiler ve/veya subklavyan ven trombozu tiim
tromboembolik hastaliklarin yaklasik %2’sini
olusturmaktadir (4). Medikal tedavi amacli iist
ekstremite venlerinin sik olarak kullanilmaya
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baglanmastyla insidans: giderek artmaktadir (5). Genel
olarak, aksiller-subklavyan ven trombozu primer
(PVSS) ve sekonder olmak iizere iki grupta
incelenebilir. Sik gozlenen sekonder trombozun en sik
nedenleri; damar ici kateterleri veya tiimor bagh venoz
basidir. Primer tromboz ise, elleri bas iistiinde ¢alisan
saglikli geng eriskinlerde goriiliir. Tekrarlayan {ist
ekstremite egzersizleri sonrasinda klinik tablo ortaya
cikar. Boyaci, matkap kullanicisi, amigo, matbaa iscisi,
tenis¢i ve haltercilerde bu sendroma sik¢a rastlanir.
Torasik outlet ya da yakinindaki kas iskelet sistemine
ait, klavikula ve subklavius kasi, kosto-korakoid
ligament ve birinci kosta, pektoralis minor kasi ve
gogiis kafesi gibi yapilar venleri basiya ugratmaktadir.
Tekrarlayan venoz basi nedeniyle, damar duvarinda
olusan inflamasyon ve intima hasar1 sonucu venoz
tromboz gelistigi diisiiniilmektedir (2-6).
Primer tromboz genellikle egzersizi takiben ve siklikla
dominant olan kolda goriilmektedir. Olgularin yaklagik
%?25’1 tromboza neden olabilecek bir olay
hatirlamamaktadir. Vendz okliizyon sonrasinda tiim
kolda gode birakmayan 6dem, morarma ve siklikla kol
ve gogiis duvarindaki yiizeyel venlerde belirginlesme
goriiliir. Ayrica omuzdan baglayip tiim kola yayilan
agri, parestezi ve hareket kisitlilig1 olur (4,7,8).
Halen aktif olarak c¢alisan, sol kolunu kullanan ve
cift¢ilik yapan olgumuz, tarla isinden uzaklasinca
tanimlanan semptomlarinin azaldigini belirtmektedir.
Yapilan klinik, laboratuvar ve radyolojik incelemeler
sonunda hastada sekonder tromboza neden olabilecek
bir patoloji saptanmamuistir.

Venografi, venoz dopler ultrasonografi, MRI,
pletismografi, ulnar ve median sinir ENMG leri, avug
ici 1s1 dlcitimleri tan1 i¢in kullanilabilir. Renkli Doppler
ultrasonografinin, iist ekstremite trombozunun tanisinda
onemli bir inceleme oldugu diisiiniilmekte ancak
venografi ve MRI ile karsilagtirmali ¢aligmalarin
gerekliligine inanilmaktadir. Bugiine dek yapilan
caligsmalar, Doppler ultrasonografinin akut venoz
trombozun tanisinda, trombolitik tedavinin takibinde
ve araliklt pozisyonel venoz obstriiksiyonun
saptanmasinda degerli oldugunu gostermistir (9).
Olgumuzda da taniya ENMG, ven6z Doppler
ultrasonografi ve avug ici 1s1 6l¢limleriyle ulagilmistir.
Ayirict tanida brakial pleksus hasari, allerjik reaksiyon,
intramuskiiler hematom, gazli gangren, selliilit,
lenfodem akilda tutulmalidir (4). Olguda brakial pleksus
hasarini diisiindiiren ENMG bulgusu yoktu. Allerji ve
travma Oykiisii tanimlanmamaktaydi. Lokal infeksiyonu
diisiindiirecek bulgu yoktu. Lenfodemi diglamak icin
ise, olgunun calismadig1 donemlerde kollarinin normal
olmasi yeterliydi.
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Ust ekstremite trombozlarina bagli komplikasyonlar
ii¢ grupta toplanabilir: Pulmoner emboli, posttrombotik
sendrom ve ¢ok ender olarak venoz gangren. Ust
ekstremite trombozlaria bagli pulmoner embolinin
%10-12 oraninda oldugunu bildiren yayinlar vardir
(10,11). Swinton ve arkadaslari (8) sekonder trombozu
olan hastalarda pulmoner embolinin daha sik ve daha
ciddi seyirli oldugunu bildirmislerdir. Olgumuzda
pulmoner emboliyi diisiindiirecek laboratuvar ve klinik
bulgu yoktu.

Onceki yillarda, antikoagiilan ve konservatif egzersizle
tedavi edilen hastalarin semptomlar1 tekrarlayinca
birinci kot rezeksiyonu yapilmakta iken giiniimiizde
trombolitik tedavi ve erken cerrahi dekompresyon
ameliyatlar1 6n plana ¢ikmistir. Bu sekilde morbiditenin
daha az oldugu bildirilmektedir. (12). Olgumuzda
servikal kosta tespit edilememis olmakla birlikte,
ENMG basty1 dogrulamustir. TBT’de, normalden biiyiik
tiroid sol lobu mediasten icine uzanim gostermektedir.
Bu, yakin komsuluk nedeniyle basiy1 arttiran
faktorlerden belki de biri olarak kabul edilebilir. Ayrica
kas ve tendon pakesi venoz bastya neden olmus olabilir.
Ancak bu tiir basida ayirici tani cerrahi ile miimkiin
olabilmektedir. Olgumuz cerrahi tedaviyi kabul etmemis
ve konservatif tedaviyle (antitiroid ve antikoagulan)
belirgin semptomatik diizelme saglanmistir.
Literatiir incelemesinde; tromboz olasiligin arttirmayan
KOAH, brosiektazi, hipertiroidi, ve anemi tanilar1
varlig1 ile PVSS arasinda herhangi bir iliskiye
rastlanmamistir. Bu nedenle bu tanilar1 ender bir
birliktelik olarak yorumlamaktayiz.

Sonug¢ olarak; efor sonrast omuz ve kolda sisme,
morarma, agri, parestezi ve hareket kisitlilig1 olan
hastalarda iist ekstremite trombozu olabilecegi
diisiiniilmelidir. Sekonder tromboz nedenleri
dislandiginda, primer tromboza yonelik tedavi
secenekleri, hastaya gore tercih edilmeli ve venoz
trombozlarin pulmoner tromboemboliye zemin
hazirlayabiylecegi hatirda tutulmalidir.
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