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A RITKA TROMBOZISOKROL

A MELYVENA TROMBOZIS A VENAS RENDSZER BARMELY SZAKASZAN KIALAKULHAT, DE LEGGYAKRABBAN AZ ALSO VEGTAGOK MELY-
VENAIBAN FORDUL ELO, TUDOEMBOLIAVAL VAGY ANELKUL. TROMBOTIKUS ESEMENY KIALAKULHAT A FELS® VEGTAGON, A CEREB-
RALIS SZINUSZOKBAN ES A SPLANCHNIKUS VENAKBAN IS. BAR EZEK A TROMBOZISOK RITKAK, GYAKRAN SULYOS KLINIKAI ALLAPO-
TOT EREDMENYEZNEK, JELENTOS MORTALITASSAL JARNAK. UGYANOLYAN KEZELEST IGENYELNEK, MINT AZ ALSO VEGTAGI MELYVE-
NA TROMBOZIS. ELETHOSSZIG TARTO ANTIKOAGULANS KEZELES CSAK SULYOS TROMBOFILIA ES ISMETLODO TROMBOZISOK ESETEN
AJANLOTT.

Kulcsszavak: felsé végtag véna trombézis, cerebralis szinusz trombézis,
splachnikus véna trombézis

THE RARE THROMBOSES. THE VENOUS THROMBOSIS CAN INVOLVE ANY SECTION OF
THE VENOUS SYSTEM, BUT THE MOST COMMON MANIFESTATION IS DEEP VEIN
THROMBOSIS OF THE LOWER EXTREMITIES, WITH OR WITHOUT PULMONARY EMBOLISM.
THROMBOSIS CAN ALSO INVOLVE OTHER VENOUS SITES, SUCH AS THE UPPER LIMBS,
CEREBRAL SINUSES AND SPLACHNIC VEINS. ALTHOUGH RARE, THESE THROMBOTIC
EVENTS ARE OFTEN SEVERE, ACCOUNTING FOR IMPORTANT MORTALITY. THE RARE
THROMBOSES SHOULD NOT BE TREATED DIFFERENTLY FROM LOWER EXTREMITY DEEP
VEIN THROMBOSIS. LIFELONG ANTICOAGULANT THERAPY IS RECOMMENDED ONLY IN
CASES WITH SEVERE THROMBOPHILIA AND OF RECURRENT THROMBOSIS.
Keywords: upper extremity deep venous thrombosis,
cerebral sinus vein thrombosis, splanchnic venous
thrombosis

todéembolia ritkabban alakul ki, mint
alsé végtagi mélyvéna trombézis ese-
tén (3% vs. 12%), de ez ritkén fatdlis is

mélyvéna trombézis (MVT) gya-
kori és napjainkban is aluldiag-
nosztizélt kérkép. MVT barmely

1. TABLAZAT: A FELSO VEGTAGI MELYVE-
NA TROMBOZIS FORMAI

mélyvéndban eléfordulhat, de kialaku-  lehet. Késéi szévédménye, a poszt- thies: sl o

lasanak leggyakoribb helye az alsé  trombotikus szindréma, amely az érin- SYNDROME” (TOS) 1.
végtag (az ésszes MVT >90%-a azalsé  tett végtag funkcidkarosoddséhoz és = FELSO VEGTAGI EFFORT
végtag véndit érinti). Az egyéb helye- oz egyén munkaképességének csokke- TROMBOZIS

ken, mint a felsé végtagon, a cerebrdlis  néséhez vezet, az dsszes eset 15-25%- (PAGET - SCHROTTER-
szinuszokban vagy a splanchnikus vé-  &ban fordul el8. Ennek elkerilése ér- teola

ndkban kialakult mélyvéna trombézi-  dekében nagyon fontos a korai diag- e ;

sok ritkék, de lokalizaciojukbdl adédé-  nézis és a megfelels kezelés (2). Afelss S esnlaion iy

an sulyos klinikai éllapotot eredmé-  végtagi mélyvéna trombdzis primer és CIOS SZINDROMA

nyeznek és jelentés mortalitdssal jar-  szekunder formait kilonftik el, amit az = SZEKUNDER: e DIAGNOSZTIKUS V.

nak (1).

MELYVENA TROMBOZIS
A FELSO VEGTAGBAN

Az 6sszes mélyvéna trombézis 4%-a és
a felsé végtagi mélyvéna trombézisok
fele tinetmentesen zajlik. Erintheti a v.
subclaviét, a v. axillarist és a v. brachia-
list. Fontossagdt szévédményei hatd-
rozzék meg. Akut szévédménye a

1. tdblézatban foglaltunk dssze. Primer
MVT-t okozhat a felsé végtagon a
Jthoracic  outlet  syndrome”  (TOS)
kompressziés mechanizmussal. A nya-
ki borda helyi nyomds révén szintén v.
axillaris vagy v. subclavia trombézist
okozhat. Vallévi kompressziés szindré-
mdéban gyakori az ellenoldali v. axilla-
ris és v. subclavia trombézisa is, éppen
ezért azt célzottan keresni kell. A felsé
végtagi effort trombézis elterjedt neve
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a Paget-Schrétter-szindréma. Leggyak-
rabban fiatal, izmos férfiakban, fizikai
megerdltetést (favagds, testedzés, hati-
zsak cipelése) kovetéen hirtelen alakul
ki. Viszonylag gyakori a felsé végtagi
mélyvéna trombodzis azon n&k koré-
ben, akiknél mesterséges megtermé-
kenyitést alkalmaznak. A folyamat hét-
terében  ovarium  hiperstimulacios
szindréma d@ll, amelynek kovetkezté-
ben a peritonedlis folyadékban magas
dsztrogénszint alakul ki. Ez az &sztro-
génben gazdag peritonedlis folyadék
a nyirokkeringés segitségével a .
subclacia és a v. jugularisba kerdl, s
lokdlisan a véralvadas aktivélédasat
eredményezi, amelynek kévetkeztében
kialakul a frombézis (3). A felsé végta-
gi MVT héromnegyede szekunder for-
ma, amelynek hatterében valamilyen
kivalté ok all. A kivaltéd okok kazétt leg-
gyakrabban orvosi ténykedés kovet-
kezményei szerepelnek: diagnosztikus
és terdpids vénakanilélés, pacema-
ker-implantécié. Mindezek kévetkez-
tében nemcsak a direkt vénasérilés
provokdlia a tromboézis kialakuldsat,
hanem a beadott antibiotikumok, cito-
sztatikumok, hiperténids oldatok tartés
infunddldsa is trombézis kialakuldsé-
hoz vezethet (4). Minél nagyobb a be-
helyezett katéter atmérdie, illetve minél
hosszabb a benntartésénak idétarta-
ma, anndl nagyobb a trombézis kiala-
kulésanak veszélye. A pacemaker-
trombézis gyakorisaga 10% (5). A ve-
lesziletett és szerzett trombofilianak is
fontos szerepe van. Az antifoszfolipid
antitestek jelenléte kiemelkedd. A pro-
trombin G20210A-mutécié és a ter-
mészetes antikoagulansok deficiencia-
ja 5x-6s rizikbnovekedést eredményez,
mig az FV-Leiden mutdcié heterozigd-
ta formdiban éx nagyobb az MVT ki-
alakulésanak az esélye (3). Azon nék
kérében, akiknél kimutathaté a pro-
trombin G20210A-mutécié és ordlis
fogamzasgatlét szednek, 13x-osra né
az 6ssztrombozis riziké (6). A felsé
végtagi MVT-k egyharmada dagana-
tos megbetegedésekhez tarsul. A ve-
szélyt tovébb noéveli, ha centralis vénds
katétert is alkalmazunk (5). A felsé
végtagi MVT kialakulasdat elésegité té-
nyezd az érintett végtag fraumdija, md-
téte, illetve rendszeres intravénds drog
haszndlata is.

A felsé végtagi MVT tinetei [6l ismer-
tek: az érintett végtag duzzanata, féj-

dalma, feszilése, a bér cianotikus el-
szinezédése, a kollaterdlis véndk tagu-
lata, ami gyakran a nyakon és a mell-
kasfalon egyarant megfigyelheté.
Kezelése hasonlé az alsé végtagi
mélyvéna trombodzis kezeléséhez.
Trombolizis csak vdlogatott, silyos
esetekben ajénlott, pl. a munkaké-
pesség elvesztésének a veszélye ese-
tén. A kar felpolcoldsa, nyugalomba
helyezése, néhdny napig teljies dézist
kis molstlyd heparin (LMWH), majd
atfedéssel elkezdett (,6lelkezd keze-
lés”) ordlis antikoaguldns kezelés (cél
INR 2,0-3,0 k&zéth) javasolt, amely-
nek idétartama azonos az alsé végta-
gi mélyvéna trombéziséval. Elsé felsé
végtagi mélyvéna trombézist kdvets-
en, Gtmeneti rizikétényezd esetén,
3-6 hénapos antikoaguldns kezelés,
velesziletett és/vagy szerzett trombo-
filia esetén 12 hénapos kezelés ajén-
lott. Az alacsony ismétlédési réta és a
poszttrombotikus szindréma ritkasd-
ga miatt tartés antikoaguldns terépia
csak nagyon ritkén indokolt (7).
Thoracic outlet szindrémdban kimu-
tathaté szOkilet esetén, megkisérel-
hetd az |. borda transzaxilldris reszek-
ciéja a m. scalenus anterior, posterior
és subclavia tapaddsdnak atvégdsa-
val.

A CEREBRALIS VENAK
TROMBOZISA

A cerebrdlis véndk trombézisa (CVT)
valtozatos tinetekkel jelentkezhet: fej-
fajas, szédilés, letargia, fokdlis neuro-
|6giai tinetek, amelyek akér kémdéba
is torkollhatnak. Kordbban o CVT
mortalitésa lényegesen nagyobb volt.
Napjainkban azonban a korszery
diagnosztikus és terdpids lehetéségek-
nek k&sz&nhetéen a progndzis lénye-
gesen jobb. A CVT legjobb diagnoszti-
kus eszkéze az MR-angiografia. Egy
nagy 6sszefoglalé tanulmény eredmé-
nye szerint (amely 19 klinikai tanul-
mény eredményeit 6sszegzi), a CVT
mortalitdsa 5,6% (0-15,2%) a kérhéz-
ban toltétt idé alatt és 9,4% (0-39%)
az ezt koveté idészakban. Ez sokkal
kevesebb mint a kordbbi 30-50%-0s
mortalitds (8). A betegek tébbsége tel-
jesen vagy csekély maradandé kéro-
soddéssal gydgyul. A trombézis ismétls-
dése is csak 2,8%-ban figyelheté meg.
A javulé klinikai eredmények az érzé-

kenyebb diagnosztikus modszerek, a
korai diagndzis és az antikoagulans
terdpia szélesebb kérd alkalmazasd-
nak kovetkezménye (7).

A velesziletett trombofilianak és az
ordlis kontraceptiv szerek alkalmazd-
sGnak kiemelt szerepe van a cerebralis
vénds trombodzis kialakuldsdban. Az
FV-Leiden  mutdcié  bSx-ésre, a
G20210A protrombin polimorfizmus
10x-esre, az emelkedett homocisztein-
szint 4x-esre noveli a CVT rizikéjat,
amit tovabb novel az ordlis fogamzés-
gétlék haszndlata. A cerebrdlis véndk
tromboézisa gyakran az antifoszfolipid
szindréma egyik megijelenési formdija.
Kolondsen lupus antikoaguléns porziti-
vitds lehet veszélyes (?).

Kezelése nem tér el az egyéb mélyvéna
trombézis kezelésétsl. Telies doézist
heparin, atfedéssel bevezetett, majd
tartés ordlis antikoagulans alkalmazé-
sa indokolt (cél INR 2,0-3,0 kozotti).
Amennyiben nagy kiteriedés( cerebra-
lis vérzés van jelen a CVT akut szakd-
ban, a kordn inditott antikoaguléns
terdpia stlyosbithatja a beteg dllapotdat,
ezért varakozds szikséges a vérzés
stabilizéléddésaig, illetve a vérzéses terl-
let csokkenéséig. Csak ezt kdvetben
indulhat a heparin kezelés. Ha dtmene-
ti kivalto tényezd kovetkeztében alakult
ki CVT, akkor 6 hénapig, ha nem volt
kivalté tényezd azonosithato, illetve
enyhe trombofilia 4&ll fenn (PC, PS-
hidny, FV-Leiden- és Fll polimorfizmus
heterozigéta formai), akkor 12 hénapig
ajanlott az ordlis antikoaguldlés. Tar-
t6s, akdr a beteg élete végéig alkalma-
zott antikoaguléns kezelés javasolhatd,
ha stlyos trombofilia (antifoszfolipid
antitestek, kilonodsen LA esetén, an-
titrombin-lll deficit, FV-Leiden-, Fll poli-
morfizmus homozigéta formdi, illetve
kombindlt trombofilidk) és visszatérd
trombézisok igazolhaték (2). Minden
esetben azonban egyénre szabottan
kell donteni, mérlegelve a vérzésve-
szélyt, a pontos gyogyszerszedés és a
laboratériumi ellendrzés biztositottsd-
gdt. Mint minden antikoagulédns keze-
lés esetén, itt is idérél idére Gjra kell
értékelni a kezelés szikségességét (10).

SPLANCHNIKUS VENAK
TROMBOZISAI

Klinikailag a legjelentésebbek: a v.
portae trombdzis, a v. hepatica trom-
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bozis vagy Budd-Chiari-szindréma és a
mezenteridlis véndk tromboézisa. A
helyes diagnézis feldllitésa nem kony-
nyG feladat, mivel a leggyakoribb klini-
kai tinet — az erés felhasi fajdalom —
nem specifikus. Hasi szines-doppler,
CT- és MR-vizsgdlatok segithetnek a
helyes diagnézis megdllapitéséban.
Erdekesség, hogy a v. portae trombézis
gyakoribb a nyugati tarsadalmakban,
mig a Budd—Chiari-szindréma Azsié-
ban (11). A splanchnikus véndk trom-
béziséra hajlamositanak a krénikus
myeloproliferativ betegségek, a kréni-
kus gyulladdsos bélbetegségek, malig-
nus alapbetegségek (hasnydlmirigyrék,
hepatocelluléris karcinéma), paroxiz-
mélis nokturndlis haemoglobinuria,
Behcet-kér, az 6roklstt és a szerzeft
trombofilias dllapotok, mint az anti-
foszfolipid szindréma, a terhesség, a
gyermekdgyi periédus, az ordlis fo-
gamzasgatldk szedése. A természetes
antikoagulénsok (antitrombin, protein-
C és protein-S) oroklstt deficiencigjét
sokszor nehéz megdllapitani, mivel
ezen antikoaguldnsok szerzett hidnya
gyakran megfigyelheté a splanchnikus
véndk trombézisa esetén a mdj szinteti-
2616 funkcisjanak csokkenése kovet-
keztében. A FV-Leiden mutdcié jelenlé-
te inkdbb v. hepatica, mig a protrom-
bin G20210A-mutécié jelenléte elss-
sorban v. portae trombézis kialakuld-
sara hajlamosit (13). A méjcitrhosis, a
gyulladdsos hasi folyamatok, mint a
pancreatitis, hasi talyogok, diverticuli-
tis, a porta-rendszer sebészi sérilései
szintén szerepet jGtszhatnak a betegség
kialakulasdban. A nyugati térsadal-
makban a Philadelphia negativ kréni-
kus myeloproliferativ betegségek a
vezeté okai a nem mdicirrhosishoz tér-
sulé  hasi vénds trombézisoknak.
Budd-Chiari-szindrémdéban 50%-ban,
extrahepatikus v. portae trombézisban
25%-ban fordulnak elé (7). A diagné-
zis feldllitasat sokszor neheziti, hogy a
portdlis hipertenzié és a hypersplenia
elfedhetik az emelkedett sejtszamokat.
Uj diagnosztikus lehetéség a JAK2-gén
V617F-mutacié  kimutatésa, amely
Budd-Chiari-szindréma 40-60%-
Gban, a v. portae trombézisok 30-
40%-dban igazolhaté (13-15). A
JAK2-gén egyéb mutacisinak (pl. 12.
exon mutdacid) eléforduldsa a splanch-
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w=  KRONIKUS MYELOPROLIFERATIV BETEGSEGEK,

= KRONIKUS GYULLADASOS BELBETEGSEGEK,

"= MALIGNUS ALAPBETEGSEGEK (HASNYALMIRIGYRAK, HEPATOCELLULARIS KARCINOMA),

w= PAROXIZMALIS NOKTURNALIS HEMOGLOBULINURIA,

we  BEHCET-KOR,

w=  SZERZETT TROMBOFILIAS ALLAPOTOK (ANTIFOSZFOLIPID SZIDROMA, TERHESSEG,

GYERMEKAGYI PERIODUS, ORALIS FOGAMZASGATLOK SZEDESE),

e OROKLOTT TROMBOFILIAS ALLAPOTOK (ANTITHROMBIN-, PROTEIN C ES PROTEIN S DEFICIENCIA,

FV-LEIDEN £S PROTROMBIN G202 10A MUTACIO),

wmp  MAJCIRRHOSIS,

= GYULLADASOS HASI FOLYAMATV(PANCREATITIS, HASI TALYOG, CHOLECYSTITIS),,

e A PORTA-RENDSZER SEBESZI SERULESE.

nikus véndk trombézisa esetén nem jel-
lemzé (16).

A splanchnikus véna trombézis ritka-
sdga miatt a hosszU tévy prognézis, a
mortalitdsi adatok kevéssé ismertek.
Csak kisszdm¢  klinikai  tanulmany
adatai dlinak rendelkezésre a kezelés-
r8l. Altaldnossagban megdllapithaté,
hogy a Budd-Chiari-szindréma sulyo-
sabb dllapot mint a porta-rendszer
trombézisai. A Budd—Chiari-szindré-
ma mdjtranszplantéciét igényelhet, ha
a gybgyszeres kezelés vagy a transzju-
guldris portoszisztémds shunt ineffek-
tiv. A porta-rendszer trombézisdt gyak-
ran mellékleletként fedezik fel. Véna
portae és v. hepatica trombézis akut
szakdban lokélis vagy szisztémds
trombolizis megkisérelhets. Elsésor-
ban akkor érdemes térekedni trom-
bolizis végzésére, ha a trombdzis nem
madijcirrhosis talajan alakult ki (17).
Egy tanulményban 121 beteg 41
hénapos kdvetéses vizsgdlatat végez-
ték el azzal a céllal, hogy az antikoa-
guldns kezelés hatékonysagat értékel-
iék. A véralvaddasgétlé kezelésben ré-
szesUl& betegek 45%-aban észleltek
rekanalizaciét, recidivat egyet sem ta-
pasztaltak, mig a kontrollcsoport 54
betegébdl 10-ben recidiva fordult elé
(7). Ezen eredmények alapjan a szer-
28k tartés (a beteg élete végéig) anti-
koaguldans kezelést javasolnak a maj-
véndk tfrombézisaiban, kilénésen ak-
kor, ha trombofilia is igazolhaté.
Ugyanakkor az antikoaguléns kezelés
kételd lehet, mivel a portdlis hiperten-

zi6 kovetkeztében oesophagus va-
rixok alakulnak ki, a splenomegalia és
hypersplenia miatt gyakori a throm-
bocytopenia, és az alvaddsi faktorok
csokkent szintézise. Utdbbi kdvetkez-
ménye a prothrombinidé ,spontdn”
megnyUlésa. Mindezek a tényez8k a
fokozott vérzékenység irdnydban hat-
nak. Nagyszdm( beteget magdban
foglalé tanulmany hignydban csak
egyéni elbirdlés jghet széba. <50 G/I
trombocitaszdm eseteiben nem ajén-
lott antikoaguldns terépia alkalmazd-
sa. Itt is minden esetben egyénre sza-
bottan kell dénteni, mérlegelve a k-
rilményeket és idérél idére Gjraérté-
kelve az antikoaguldns kezelés szik-
ségességét (10).

A ritka  trombézisok alapvetéen
ugyanolyan kezelést igényelnek, mint
az alsé végtagi mélyvénds trombozi-
sok, a kivalté tényezék és a tombofilia
figyelembevételével. Nem tartjgk
megalapozottnak azt az 4lldspontot,
amit sokan képviselnek, hogy kritikus
helyeken (cerebralis vénds szinusz,
splanchnikus  véna) kialakult elsé
trombdzis esetén élethosszig tarté
antikoagulans  terdpidt javasolnak,
mivel nincs bizonyiték arra, hogy ezen
trombdzisok esetén az ismétlédés ard-
nya nagyobb lenne, mint az alsé vég-
tagi mélyvénds trombdzis esetén. Ezen
dllapotok ritkasédga miatt nemzetkézi
regiszterek feldllitédsa lenne szikséges
abbdl a célbél, hogy bizonyitékon ala-
pulé ajénlasokat lehessen megfogal-
mazni.
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