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SINDROME DE PAGET-SCHROTTER: PRESENTACION DE CUATRO CASOS
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Resumen La trombosis venosa profunda (TVP) del miembro superior es una entidad poco frecuente, se estima
que representa el 10% de todos los casos de TVP. Clasicamente se clasifican en primarias (idio-
paticas, por compresion de la vena subclavia o relacionadas con el ejercicio) y secundarias (cancer, trombofilia,
traumatismo, cirugia del hombro, asociadas a catéteres venosos o de causa hormonal). El sindrome de Paget-
Schrétter es una trombosis primaria de la vena subclavia en la unién subclavio-axilar, ya sea por movimientos
repetitivos o relacionada al ejercicio; llevando a microtrauma en el endotelio con la consiguiente activacion de la
cascada de coagulacion. Clinicamente se presenta de forma brusca con dolor, edema y sensacion de pesadez
en el miembro afectado. El tratamiento varia desde tromboliticos y anticoagulacién a la intervencioén quirurgica,
dependiendo del tiempo de evolucion. Presentamos cuatro casos de trombosis de vena subclavia relacionada
con el ejercicio.
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Abstract = Paget-Schrétter syndrome: description of four cases. Deep vein thrombosis (DVT) of the
upper limb is a rare entity, estimated to account for 10% of all cases of DVT. Classically, they
are classified into primary (idiopathic, due to subclavian vein compression or exercise related) and secondary
(cancer, thrombophilia, trauma, shoulder surgery, associated to venous catheters or due to hormonal causes).
The Paget- Schrotter syndrome is a primary thrombosis of the subclavian vein in the subclavian-axillary junction,
related either to repetitive movements or to exercise; leading to microtrauma in the endothelium with consequent
activation of the coagulation cascade. Clinically, it presents abruptly with pain, edema and feeling of heavi-
ness in the affected limb. The treatment varies from thrombolytics and anticoagulation to surgical intervention,
depending on the time of evolution. We present four cases of exercise-related subclavian vein thrombosis.
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La trombosis espontanea de las venas que drenan
los miembros superiores fue originariamente descripta
por Jean Cruveilhier (1791-1874) en 1816, y luego en
Inglaterra por Sir James Paget (1814-1899) en 1875,
como causa de dolor agudo y edema de los miembros
superiores. Pero Leopold Schrétter Ritter von Kristelli
(1837-1908) en 1884, en Alemania, fue el primero en
relacionar la signo sintomatologia con la trombosis de la
vena subclavia'. En 1948 Hughes acufié el término sin-
drome de Paget-Schrétter (SPS)2. También se menciona
en la literatura como trombosis de esfuerzo o trombosis
espontanea de la vena subclavia® 4. Existen menos de
2000 casos comunicados en la literatura mundial®'2. Se
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presentan aqui cuatro casos atendidos en nuestra insti-
tucidn, a lo largo de 15 afios.

Caso 1

Mujer de 33 afios de edad con antecedentes de tabaquismo.
Niega ingesta de anticonceptivos orales, antecedentes de
discrasias sanguineas, de traumatismos, o antecedentes
propios y familiares de trombofilia y procedimientos quirur-
gicos o catéteres. Consulté por haber presentado luego de
una carrera de 8 km, dolor punzante intenso en el hombro.
Ante la persistencia de los sintomas consulté al servicio de
emergencias, donde se observé edema en miembro superior
izquierdo con temperatura conservada, exacerbacion del do-
lor a la aduccién, abduccidn, rotacion interna, y a la rotacién
externa. Se realizé ecografia Doppler del miembro superior
izquierdo que mostré una trombosis de la vena subclavia
izquierda. Por resonancia magnética nuclear (RMN) se
descarté alteracion anatémica y se confirmé la trombosis.
Los estudios de trombofilia fueron negativos. Se realizé
anticoagulacién oral (ACO) por seis meses. En el control
a los 6 meses de su suspension el Doppler fue negativo, y
presento resolucion completa de los sintomas.
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Caso 2

Varén de 35 anos, trabajador rural, que realiza esfuerzo fi-
sico reiterado, a predominio de brazo derecho. Consulté por
edema en miembro superior derecho de 15 dias de evolucion.
Se observo circulacion colateral en hombro y brazo (signo
de Urschel). Neg6 dolor, fiebre u otros sintomas. Se realiz6
ecografia Doppler que mostré trombosis de la vena subclavia
derecha. Por RMN se descartd alteracion anatémica y se
confirmod la trombosis. Los estudios de trombofilia fueron ne-
gativos. Se realiz6 ACO por seis meses, luego de los cuales,
un Doppler de control resulté negativo y hubo desaparicién
de los sintomas.

Caso 3

Mujer de 28 afnos sin antecedentes de relevancia, que consu-
me anticonceptivos orales y trabaja en alta costura. Consulté
luego de 48 horas de trabajo intenso por pesadez, impotencia
funcional y cambios en la coloracién del miembro superior
derecho. Al examen fisico se evidencid signo de Urschel,
edema y cianosis distal (Fig. 1, A). Se realizé ecografia
Doppler de ese miembro, que mostré trombosis de vena sub-
clavia derecha, y una tomografia axial computarizada (TAC)
de hombro y térax con contraste endovenoso, que evidencio
material hipodenso compatible con trombo en vena subclavia
derecha (Fig. 1, B, flecha). Con la reconstruccién ésea pudo
verse un pequefo espoldn a nivel clavicular antero poste-
rior, en contacto con la vena subclavia. Se observé ademas
tromboembolismo pulmonar (TEP) subsegmentario derecho
por lo que se comenzd anticoagulaciéon con heparina de bajo
peso molecular. Los estudios de trombofilia fueron negativos.
La paciente evolucioné favorablemente con disminucién de
pesadez, cianosis y edema. Se continué con ACO y des-
pués de seis meses se realizé reseccion de primera costilla
derecha por cirugia toracoscépica asistida por video (VATS).
Continu¢ al egreso con ACO por 3 meses, encontrandose sin
signo-sintomatologia 6 meses después de la suspension de
la misma y con Doppler de control negativo.
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Caso 4

Mujer de 17 afos sin antecedentes de relevancia. Realiza
actividad fisica aerdbica regular. Consulté luego de una ca-
rrera de 10 km por asimetria en miembro superior izquierdo
acompafado de dolor, que se acentuaba con rotacion activa
y abduccién, ademas de edema y cianosis de 4 dias de evo-
lucién e impotencia funcional. Se diagnosticé TVP de venas
axilar y subclavia por ecografia Doppler y posteriormente se
realizé venografia que confirmé la oclusion trombética de
venas axilar y subclavia (con alto riesgo emboligeno). Los
estudios de trombofilia fueron negativos. Se inicié tratamiento
fibrinolitico con alteplasa en dosis de 1 mg/hora, administrada
localmente a través de un catéter multiperforado que combi-
naba pulsos de la infusién con ondas ultrasénicas (Ekoso-
nic Endovascular System, BTG Interventional Medicine); se
administré una dosis total de 15 mg (Fig. 2). Los controles
angiogréficos realizados a las 6 y 15 horas del comienzo de
la infusidon mostraron recanalizacion parcial de la vena en el
primero y resolucién casi total de la trombosis en el segundo.
La paciente presenté mejoria clinica y sintomatica por lo que
egreso con tratamiento anticoagulante con rivaroxaban 20 mg/
dia. La RM confirmé hipertrofia del escaleno anterior. Tres
meses después se realizé reseccion de la primera costilla
izquierda por cirugia video asistida (VATS), con seccién de
escaleno medio y anterior, y se continud tres meses mas con
anticoagulacién. Seis meses después de terminar ese trata-
miento permanece sin signo-sintomatologia y con un Doppler
de control negativo.

Discusion

La TVP de miembro superior comprende el 10% de todos
los casos de TVP, con una incidencia anual de 0.4-1/10 000
personas®*. La vena subclavia y la axilar son las mas afec-
tadas, siendo las causas secundarias (asociadas a catéteres
venosos centrales, marcapasos y desfibriladores) un 80%

Fig. 1.— A) Edema del miembro superior derecho en comparacion con el izquierdo. B) TC donde se
hallé6 material hipodenso compatible con trombo en vena subclavia derecha, sefialado con flecha.
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Fig. 2.— Venografia: en imagen de la izquierda se observa oclusién trombodtica de venas axilar y
subclavia (fecha blanca). En imagen de la derecha, a las 12 horas de iniciado el fibrinolitico se
evidencia reperfusion casi total de vena axilar y subclavia y el catéter colocado con marcas radio-

opacas (fecha negra).

mas frecuentes que las primarias®. Estas ultimas se divi-
den en sindrome de la salida toracica (SST) venoso, el
SPS vy las idiopaticas que podrian estar asociadas o no
a trombofilias. A su vez la incidencia del SPS es de 2 por
100 000 habitantes y afecta a jovenes (edad media 32
anos) principalmente varones (2:1), dominando en la ex-
tremidad superior. Hasta el 80% de los pacientes refieren
actividad fisica intensa con movimientos de separacion y
rotacion externa®12.

El SST se debe a la compresion de estructuras neu-
rovasculares cuando estas pasan por la regiéon llamada
salida toracica u opérculo toracico'™ . De acuerdo a las
estructuras comprometidas se clasifica en tres subgrupos;
el primero o neurolégico, es responsable de casi el 95%
de los casos del sindrome y se produce por la compresion
del plexo braquial por estructuras 6seas o tejidos blandos;
el segundo subgrupo es el tipo venoso, que es el méas
comun de los vasculares representando el 4%52. El ter-
cer subgrupo es de causa arterial, representando el 1 a
2% de los casos, siendo el mas serio de los tres porque
puede ocasionar isquemia y ser causa de amputacion del
miembro superior'® 14,

Tanto las anormalidades anatémicas del SST (costilla
cervical, bandas fibrosas congénitas, hipertrofia de esca-
lenos e insercion anormal del ligamento costoclavicular,
entre muchas otras) como los movimientos repetitivos
de retroversion, hiperabduccion y extension del brazo,
provocan compresion y tension excesiva sobre el vaso
generando microtrauma del endotelio y estasis venosa,
con activacion de la cascada de coagulacion® '* 4. Esto
conlleva al ciclo de trauma endotelial, trombosis y reca-
nalizacion. El trauma repetitivo provoca hiperplasia de la

intima, inflamacién y fibrosis con formacion de circulacion
colateral y fibrosis perivenular'.

La presentacion clinica del SPS se caracteriza por
edema subito del miembro afectado acompanado de
malestar, pesadez y cianosis. Pese a que es comun en
ciertos deportes (baseball, badminton, natacién, remo,
lucha, pesas), y entre pintores y mecanicos, puede ocu-
rrir en no atletas que realizan actividad fisica intensa por
unica vez. A veces el SPS se asocia a anormalidades de
la unién costoclavicular o SST venoso como en nuestros
dos ultimos casos. El 6% de los pacientes con SPS
presentan TEP, y el 5% sindrome postrombdtico® # 1314,
Estos sujetos tienen la misma incidencia de trombofilias
que la poblacién general.

La ecografia Doppler es la primera técnica diagnéstica
a realizar, por su disponibilidad y accesibilidad, y que en
manos expertas es muy sensible (78-100%) y especifica
(82-100%); la venografia o flebografia se reserva para
casos potencialmente quirdrgicos y/o tratamiento con
tromboliticos (como en nuestro ultimo caso)® 4. Sien la
venografia no se observa trombosis, la presencia de cola-
terales implica cierto grado de estenosis. Las maniobras
de provocacion, como la separacion de la extremidad,
pueden ayudar al diagndstico® °.

La TC o RM contrastadas pueden evidenciar trom-
bosis, ademas de observar la anormalidad anatémica
que puede ayudar al diagndstico del SST si se realizan
dindmicamente con movimientos del brazo®2.

En la bibliografia reciente se pone énfasis en trata-
mientos mas agresivos (como en nuestros dos ultimos
casos) para evitar recidivas, sobre todo con causa
mecanica identificada, ya que en pacientes con ACO
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sola se observa al afio hasta un 5% de recidiva "4,
La trombolisis dirigida o0 no por catéter (como en nuestra
paciente) proporciona una reduccion mas rapida del coa-
gulo, aunque aun no existen trabajos aleatorizados que
permitan valorar los beneficios y riesgos de esta técnica.
Se indica actualmente en la trombosis temprana (inicio
antes de los 10 dias de la consulta) y edema extenso con
compromiso funcional del miembro®. La duracion éptima
de la ACO es desconocida, pero habitualmente se reco-
mienda continuar por un tiempo no menor de tres meses®
415 La anticoagulacién se inicia con heparinas de bajo
peso molecular, para pasar posteriormente a warfarina o
dabigatran. En la actualidad, en pacientes con sintomas
persistentes, a pesar de uso de tromboliticos y la ACO,
se puede intentar tratamiento a través de catéter (aspi-
racion, fragmentacién, trombectomia, angioplastia con
balén, o stent). La descompresion completa de salida
toracica se reserva para los casos en donde se observé
anormalidad anatémica. La técnica tradicional ha sido
el abordaje transaxilar, sin embargo hoy dia se prefiere,
como en nuestros dos casos, la via videotoracoscopica,
que permite una mejor visualizacién de las estructuras
anatémicas involucradas' 1216,

El SPS es una entidad que afecta individuos sanos
asociandose a veces al segundo grupo de SST, e interfie-
re significativamente con las actividades de la vida diaria.
El diagndstico temprano y un tratamiento oportuno es lo
recomendado para evitar sindromes post-trombdéticos.
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