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Pagetlv-SchrotterGv syndrom je oznaceni pro idiopatickou trombézu horni koncetiny. Toto vzacné onemocnéni nejcas-
t&ji postihuje mladé muze, typicky po praci ¢i sportu s hornimi kon¢etinami nad hlavou. Anatomicky rozliSujeme nékolik
prostord, kde mlze dojit k Utlaku nervové cévniho svazku v oblasti regio cervicalis lateralis.

Kombinace pfitomnosti Pagetova-Schrotterova syndromu a ndsledné vzniklé chronické tromboembolické plicni hyperten-
ze je vzacna. Obé diagndzy vyzaduji specifickou terapii, at uz chirurgickou a nasledné rehabilita¢ni v pfipadé Pagetova-
-Schrotterova syndromu, ¢i chirurgickou u chronické tromboembolické plicni hypertenze, pfipadné farmakologickou l1é¢bu
v kombinaci s intervenéni balonkovou angioplastikou. V kazuistice prezentujeme pfipad mladé pacientky, u které jsme
koincidenci a ndsledny management lé¢by téchto nemoci resili.

Klicova slova: Pagetiv-Schrotter(iv syndrom, hluboka Zilni trombdza horni koncetiny, chronicka tromboembolické plicni
hypertenze (CTEPH).

Case-report: Paget-Schrotter syndrome as a cause of chronic thromboembolic pulmonary
hypertension

Paget-Schrétter syndrome is a rare syndrome of idiopathic thrombosis of the upper extremity. This syndrome most often
occurs in young men. The provocative factor can be work or sport with elevation of upper extremities above the head. There
are several spaces in the cervical lateral region where compression of nerve vascular bundle can occur.

The combination of the coincidence of Paget-Schrétter syndrome as a cause of chronic thromboembolic pulmonary hyper-
tension is rare. Both diagnoses require specific therapy. For Paget-Schrétter syndrome it is a surgical approach or rehabilitation
together with pharmacological treatment. However, for chronic thromboembolic hypertension, it is a surgical approach or
the combination of pharmacotherapy and balloon angioplasty. We present a case report of a young female patient in whom
we dealt with the coincidence of these ilinesses as well as the proper therapeutic management of both conditions.

Key words: Paget-Schrotter syndrome, deep venous thrombosis of upper arm, chronic thromboembolic pulmonary hyper-
tension (CTEPH).

Pagetlv-Schrotterdv syndrom neboli idiopatickd trombdza
horni koncetiny je vzacna diagndza vyskytujici se pfedevsim u mla-
dych muz{, nejcastéji mezi 20. a 30. rokem. Jednd se o zilni formu
syndromu hornf hrudnf apertury (thoracic outlet syndrom = TOS)

s typicky dramatickym prlbéhem. Prostory, ve kterych dochazi

k dtlaku arteria subclavia, vena subclavia a plexus brachialis, jsou
vsak odlisné. K utlaku vena subclavia dochazi v anatomickém pro-
storu tvofeném musculus subclavius kranidlné, musculus scalenus
anterior anterolaterdlng, ligamentum costoclaviculare medidlné

a prvnim Zebrem kaudalné. K Utlaku arteria subclavia a plexus bra-
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chialis dochazi mezi musculus scalenus anterior, musculus scalenus
medius a prvnim zebrem. Zdkladem terapie Pagetova-Schrétterova
syndromu je antikoagula¢nilé¢ba, u vhodnych pacientl doplnéna
lokalni trombolyzou. Chirurgické feseni pak spociva spise v pre-
venci rekurenci hluboké Zilni trombdzy pomoci dekomprese horni
hrudnf apertury. Méné invazivni pfistup nabizi rehabilitace, kterd je
zamérena na uvolnéni mekkych tkani, mobilizaci 1. Zebra a zlepSeni
kloubni mobility s cilem zvétSeni kostoklavikuldrniho a thorako-
-korako-pektoralniho prostoru (1, 2, 3).

Chronické tromboembolickd plicni hypertenze (CTEPH) je vzacné
a zdvazné progresivni plicni vaskuldrni onemocnéni vznikajici jako
chronickd komplikace akutni plicni embolie. Plicni embolie vznika
nejcastéji jako komplikace hluboké Zilnf trombdzy dolnich koncetin,
jeji koincidence s Pagetovym-Schrotterovym syndromem je vzacna.

Terapie CTEPH se opird o dozivotni antikoagulacnf 1é¢bu. Zlatym
standardem 1é¢by CTEPH je endarterektomie plicnice u operabilnich pa-
cientll. Nicméné zhruba polovina pacientt je inoperabilnich, pfedevsim
pro periferni postizeni vétvi plicnice (technicky nedosazitelné), velké
operacnf riziko ¢i vlastni pfani. Pro tyto pacienty je vhodnym fesenim
balonkové angioplastika plicnice, ¢asto v kombinaci se specifickou
farmakoterapif (4, 5).

V nasi kazuistice prezentujeme management Ié¢by pacientky se
vzacnou koincidenci Pagetova-Schrétterova syndromu a CTEPH.

Jednd se o mladou 19letou pacientku, kterd prodélala plicni embolii
pii hluboké Zilni trombdze vena subclavia dextra v prosinci 2021. Trombdza
pravostranné v. subclavia byla feSena lokalni trombolyzou s dobrym efek-
tem. V ramci sekundarnf prevence byla pacientce nasazena nasledné
antikoagulacnf terapie rivaroxabanem. Po Sesti mésicich antikoagulacni
lé¢by doslo k ndhlé progresi dusnosti do funkeni tiidy NYHA Ill, proto byla
provedena zména antikoagulacni terapie na LMWH v terapeutické davce,
s regresi dusnosti. Nasledné na podzim 2022 nastala opét progrese dusnosti
do tridy NYHA Il a také doslo k progresi otoku pravé horni koncetiny (PHK).
Pro tyto stavy byla pacientka pfijata na nasi kliniku k dovysetfeni s pode-
zfenim na chronickou tromboembolickou plicni hypertenzi.

Obr. 1. EKG

www.casopisvnitrnilekarstvi.cz

Pi prijeti byla pacientka symptomaticka dusnosti, ve funkeni tiidé
NYHA Il (posledni dva tydny pozorovala zhorseni dusnosti a zadychala
se jiz pfi minimalni zatéZi). Recentné doslo k dalsimu, tentokrat rychlému
zhorseni obtiZf: byla dusna pfi minimalni ndmaze, pozorovala cyandzu
rtQ, pfi zatézi méla i pocity na omdleni, synkopu ale neprodélala. Bolesti
na hrudi neméla, hemoptyzu negovala. Ani otoky dolnich koncetin
nebyly pfitomny, chronicky je ale mirné silnéjsi prava horni koncetina.
Z fyzikdIniho ndlezu vstupné dominoval otok PHK. Laboratorné byla
prokdzana elevace NT-proBNP na hodnotu 3 709 ng/I, iontogram, renainf
i jaterni funkce a krevni obraz byly v mezich normy. Vstupni EKG neslo
zndmky hypertrofie pravé komory se zatizenim (Obr. 1).

Béhem hospitalizace bylo déle provedeno CT angiografické vyset-
feni plicnice s prlkazem zndmek chronické tromboembolické plicnf
hypertenze manifestujici se amputaci segmentdlnich tepen bilaterdl-
né. Dale byla popsana mozaikovitd perfuze plicniho parenchymu. Pri
analyze Dual Energy CT byly rovnéZ patrny vypadky v distribuci jodu
v obou plicnich polich. Dale bylo dle CT AG vysloveno podezieni na
Zilnf thoracic outlet syndrom vpravo.

V Sestiminutovém testu chlize bylo dosaZeno vzdélenosti 311 m
tedy Slo o 1/2 hodnotu proti vysetfeni pfed mésicem (kdy nemocna
usla 600 m). Echokardiograficky byla prokdzana téZce zvysena tenze
v plicnici s odhadem PASP/PAMP 80/40 mm Hg pfi odhadu normotenze
v pravé sini 3 mm Hg.

Naslednym hemodynamickym vysetfenim byla prokdzana stfedné
tézké az tézka prekapildmi plicni hypertenze s angiograficky potvrzenym
postembolickym perifernim postizenim (Obr. 2).

Pacientce byla nasazena specifické terapie plicni hypertenze rio-
ciguatem. Dle zavéru kardiochirurgického seminafe byla pacientka
pro inoperabilni ndlez indikovéna k endovaskularni lé¢bé — balonkové
angioplastice a pokracovani ve farmakologické terapii riociguatem.

Dle USG vysetfeni byla prokdzana trombdza v. subclavia I. dx. v misté
kiizeni s kli¢ni kosti. Byly pfitomny starsi potrombotické septace, na
které nasedl mékei neobturujicl trombus. Taktéz byl pozitivni manévr
na zilni TOS. Nésledné bylo provedeno angiografické potvrzeni USG

/ Vnitf Lék. 2023:69(7):430-432 / VNITRNI LEKARSTVI



432 | HLAVNITEMA

Kazuistika - Pagetliv-Schrotter(v syndrom jako pricina chronické tromboembolické plicni hypertenze

Obr. 2. Plicni angiografie

Obr. 3. Flebografie

nélezu. Byla indikovéna lokéIni délend trombolyza v. subclavia I. dx.,
jejiz podavani vedlo k ¢aste¢né rekanalizaci trombodzy. Angiologicka
intervence byla ukoncena angioplastikou stendzy vena subclavia I. dx.
cutting balonkem s dobrym findInim vysledkem (Obr. 3).

Dale bylo v ramci vylouceni nadorového onemocnéni provedeno
CT trupu a USG prsou a $titné Zlazy. Tato vysetfeni byla bez patologic-
kého nélezu.

Nejpravdépodobnéjsi etiologif a zdrojem plicnich embolizac je
tedy opakovand trombdza v. subclavia |. dx., etiologicky pfi Pagetové-
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-Schrotterové syndromu. Stran terapie Pagetova-Schrotterova
syndromu zatim pacientka podstupuje rehabilita¢ni terapii. Stran
chronické tromboembolické plicni hypertenze je pacientka dlou-
hodobé antikoagulovdna warfarinem, stran specifické farmakote-
rapie je |é¢ena riociguatem a podstoupila prvni sezeni balonkové
angioplastiky plicnice se zlepSenim symptomU — t&. je dusna ve
funkeni tiidé NYHA 1.
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Vseobecné fakultni nemocnice v Praze.
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