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Trombofili ile seyreden Paget-von Schroetter sendromu

Paget-von Schroetter Syndrome associated with thrombophilia
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Paget-von Schroetter sendromu subklavyan venin spontan
trombozudur; tiim ven6z trombozlarin %0.5-1’ini olusturur.
Sag kolda ani baglayan siglik ve agr1 yakinmasiyla bagvu-
ran 22 yaginda erkek hastanin Doppler ultrasonografi ile
muayenesinde subklavyan ven trombozu saptandi. Erken
donemde yapilan trombolitik tedavi ile hastanin yakinma-
lar1 geriledi ve vendz akimin devamliligr saglandi.
Anahtar sozciikler: Ust ekstremite/patoloji; subklavyan ven; trom-
bolitik tedavi; tromboflebit; vendz tromboz/tedavi.

Ust ekstremite venlerindeki spontan tromboz ilk kez
1875 yilinda Sir James Paget tarafindan tanimlanmagtir.
Von Schroetter ise 1884 yilinda bu durumu aksiller
ven ve subklavyan venin trombotik okliizyonu ile ilis-
kilendirmistir."! Bu sendrom nadir olmakla birlikte,
genellikle geng saglikli bireylerde goriiliir ve tiim venoz
trombozlarin %0.5-1’ini olusturur. Ust ekstremitede ani
baglayan agri, sislik, 6dem ve siyanoz ile karakterize
semptomlar icerir.” Omuz etrafinda ve gogiise yakin
bolgede kollateral venlerin belirginlestigi dikkati ceker.
Agr1 egzersizle artarken, istirahat ve ekstremite elevas-
yonuyla geriler.

Bu sendrom daha sonra, aksiller-subklavyan venéz
kompresyon olusumunu provoke eden, yiiziiciilerde,
kiirek ¢ekenlerde, boyacilarda, giille atanlarda, halter
sporu ile ugrasanlarda; hiperabdiiksiyon ve ekstansiyona
yol acan, kol hareketleri ile iligkili olarak ‘efor trombo-
zu’ olarak adlandirilmigtir.”!

OLGU SUNUMU

Yirmi iki yasinda, geng¢ erkek hasta, sag kolda belir-
gin siglik, agr1 ve morarma yakinmasiyla kalp ve damar
cerrahisi acil poliklinigine basvurdu. Hastanin fizik
muayenesinde kan basinci 120/70 mmHg, nabiz 74/dk
idi. Sag tist ekstremitede 1.5 cm ¢evre farki ve cilt yiize-
yinde vendz kollateral dolasim artisi tespit edildi. Distal
nabizlari palpabl ve tiim sistem bulgular1 olagandi. Sag
tist ekstremite vendz Doppler ultrasonografide (USG)

Paget-von Schroetter syndrome is spontaneous thrombosis
of the subclavian vein, accounting for 0.5-1% of all vein
thromboses. A 22-year-old male patient presented with com-
plaints of pain and swelling in the right arm, of sudden onset.
Venous duplex ultrasound revealed subclavian vein throm-
bosis. With early thrombolytic therapy, the symptoms of the
patient improved and venous patency was maintained.

Key words: Upper extremity/pathology; subclavian vein; throm-
bolytic therapy; thrombophlebitis; venous thrombosis/therapy.

sag subklaviyan venin tamami, internal juguler venin
brakiosefalik venin izlenebildigi yere kadar olan kismin
liimeni trombozeydi ve yer yer rekanalize akimlar izlen-
di. Sag on kol venleri, brakiyal ve aksiller ven liimenleri
acik, augmentasyonlar1 tamdi (Sekil 1). Hasta cerrahi
yogun bakim iinitesine yatirildi, trombolitik tedavi ola-
rak, doku plazminojen aktivatorii (t-PA ile 2 mg/saat)
ve antikoagiilan tedavi baslandi (heparin 1000 U/saat).
Heparin tedavisine 24 saat devam edildikten sonra
diisiik molekil agirlikli heparin ile idameye gecildi (1
mg/kg 12 saatte bir) ve oral antikoagiilan tedaviye de
baglandi. Giinliik protrombin zamani takipleri ile INR
(International Normalized Ratio) degerinin 2-3 arasinda
olmasi saglandi. Sag st ekstremite venéz DSA (Digital
Substraction Anjiography) incelemesinde sag subklav-
yan venin tromboze oldugu izlendi. Vena kava siiperior
ve sag Ust ekstremite diger venoz yapilarinin dolum,
dagilim, limen ve kalibrasyonlari normaldi (Sekil 2).
Iki hafta sonra tedaviye evde devam edilmek iizere hasta
taburcu edildi. U¢ ay sonraki kontrol Doppler USG’de
rekanalize akim olmamasi tizerine hastaya ileri tetkikler
yapildi.

Toraks tomografisinde klavikula altina basi olustu-
rabilecek herhangi bir anatomik patoloji tespit edilmedi.
Hastanin asker olmasi ve 6zel timde calismasi ve yakin-
malarinin agir bir efor sonrasi baglamis olmasi nedeniy-
le, hiperkoagulabilite sendromlar1 acgisindan da gerekli
olan testleri yapildi. Tibbi genetik laboratuvarinda PCR
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Sekil 1. Sag aksiller venin innominat venle birlestigi yerdeki
trombozu gosteren dijital substraksiyon anjiyografik goriinti
(sol), tist ekstremitede belirginlesen kollateral venler.

(polymerase chain reaction) amplifikasyonunu takiben
restriksiyon enzimi ile mutasyon aranmasi sonucu yapi-
lan DNA analizinde, faktor V R506-Q506 mutasyonunu
heterozigot olarak tasidigi (Leiden heterozigot) tespit
edildi. Protein C aktivitesi (% aktivite) 58 (59-119), pro-
tein S aktivitesi (% aktivite) 111 (55-160), antifosfolipid
antikorlar1 (IgA, IgG, IgM) negatif olarak tespit edildi.

TARTISMA

Ust ekstremite trombozu, derin vendz trombozlu
olgularin %4-5’i kadardir. Bu durum hastalarin ¢ogun-
da santral kateter yerlestirme sikliginin artmasina bagh
olarak gozlemlenir ve bunun da %0.5-1’ini Paget-von
Schroetter sendromuna bagli vendz trombozlar olustu-
rur.!"! Ust ekstremite trombozlar1 primer ve sekonder tip
olarak siniflandirilabilir. Primer olgular idiyopatik veya
Paget-von Schroetter sendromu ile iliskilidir. Heron

ve ark.™ geriye doniik bir ¢calismada faktor V Leiden
mutasyon prevalansini, Paget-von Schroetter sendromlu
hastalarda %5 olarak bildirmiglerdir.

Subklavyan ven, oOzellikle torasik outlet sendro-
munda kostoklavikuler yiizey veya interskalen ticgende
muskiiler, tendon ve kemik yapilardan kaynaklanan dig
bastya maruz kalmistir. Tekrarlayan aktiviteler, trombo-
za zemin hazirlayan venéz intimal hasar ve inflamasyon
olusumuna yol acar. Paget-von Schroetter sendromlu
olgularda, yaygin olarak tutulan subklavyan venin gev-
resinde, intimal fibrotik kalinlagmalar goriiliir.®! Efor
trombozlu olgular, genellikle geng, saglikli ve fiziksel
olarak aktiftir. Bir calismada hastalarin yas ortalama-
s1 28.8 olarak verilirken, erkeklerde kadinlara oranla
%60 fazla goriildiigi bildirilmigtir. Hastalarin yaklasik
%80’inin Oykiistinde tekrarlayan tist ekstremite aktivi-
tesi mevcuttur.!® Doppler USG, alt ekstremite tromboz-
larinin tanisinda hemen hemen kontrast venografinin
yerini almistir. Buna karg: (ist ekstremite trombozla-
rinin tanisinda venografi altin standarttir.”” Torasik
outlet anomalileri genellikle iki taraflidir. Boylece
her iki bolge degerlendirilmelidir. Eger 6demin dere-
cesi fazla ise bu uygulamada zorlukla karsilagilabi-
lir. Bu durumda DSA tetkikleri uygulanabilir. Ust
ekstremite trombozlarinda farkli tedavi segenekleri
vardir. (1) Trombolizis (kateter veya direkt olarak), (ii)
Antikoagiilasyon, (7i1) Anjiyoplasti ve stent uygulama,
(iv) Torasik outlet sendromunda da dekompresyon
(erken veya ge¢) uygulanabilir. Bu konuda tedavi
yaklagimlar1 farkli olmakla birlikte, etkili tedavi
yaklagimi, semptomlarin bagladig: ilk 10 giin icinde
uygulanan trombolitik tedavidir. Hastalarin semp-
tomlar1 geriler ve ven6éz akim devamliligi saglanir.
Etkili tedaviye ragmen, hastalarin %20’sinde venoz
akim devamliliginda bagar1 saglanamaz. Olugabilecek

Sekil 2. Doppler ultrasonografide sag tist ekstremite aksiller arter ve venin goriintiist.
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trombo-embolik komplikasyonlar1 ve yeniden tek-
rarlama sikligin1 6nlemek icin uzun siireli antikoa-
giilan tedavi uygulamak gerekir. Ayni zamanda bu
hastalarda rekiirens olustugunda, cerrahi tedavi ile
transaksiller birinci kot rezeksiyonu uygulanmasi 6ne-
rilmektedir.!”!
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