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RESUMEN

La enfermedad tromboembélica venosa (ETEV) en
extremidades superiores es una entidad poco frecuen-
te, si bien su incidencia ha aumentado en relacion con
el empleo de catéteres venosos centrales. La etiologia
puede ser primaria (idiopatica, espontanea, de esfuer-
zo o traumatica) o secundaria (relacionada con tumo-
res, catéteres venosos centrales, etc.). Presentamos un
caso de trombosis venosa primaria de extremidad
superior derecha, también llamada sindrome de Paget-
Schroetter. Este cuadro suele asociarse a ejercicios o
esfuerzos intensos y/o repetitivos de la extremidad
afecta, alteraciones anatomicas en la zona, o bien
puede ser la primera manifestacion de un estado trom-
bofilico desconocido hasta ese momento, como en el
caso que nos ocupa. La clinica suele consistir en dolor
en extremidad afecta, acompanado frecuentemente de
edema y circulacion colateral. La ecografia-doppler
presenta con frecuencia falsos negativos, recomendan-
do la realizacion de TAC por su mayor especificidad y
para valoracion de las estructuras vecinas, aunque la
flebografia contintia siendo la prueba oro para el diag-
nostico de este cuadro. No existe unanimidad acerca
del tratamiento, recomendandose individualizar de
acuerdo con las caracteristicas propias de cada caso.

Palabras clave. Trombosis venosa de extremida-

ABSTRACT

Venous thromboembolic disease (VTED) in the
upper extremities is an infrequent entity, although its
incidence has increased in relation to the use of
central venous catheters. Its etiology can be primary
(idiopathic, spontaneous, due to effort or traumatic)
or secondary (related to tumours, central venous
catheters, etc.). We present a case of primary venous
thrombosis of the upper right extremity, also called the
Paget-Schroetter syndrome. This clinical picture is
usually associated with intensive and/or repetitive
exercise or effort of the affected extremity, anatomical
alterations in the zone, or it can be the first
manifestation of a previously unknown thrombophilic
state, as in the case that concerns us. The clinical
picture usually consists of pain in the affected
extremity, frequently accompanied by edema and
collateral circulation. Echography-Doppler frequently
presents false negatives, and it is recommendable to
carry out CAT, due to its greater specificity and for
evaluating the neighbouring structures, although
flebography continues to be the cardinal test for
diagnosing this picture. There is no unanimity of
opinion  concerning treatment, and it is
recommendable that this should be individualised in
accordance with the characteristics of each case.
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INTRODUCCION

La enfermedad tromboembélica veno-
sa (ETEV) en extremidades superiores es
una entidad poco frecuente, si bien su
incidencia se ha visto aumentada en rela-
cién con el empleo de catéteres venosos
centrales. La clinica comprende dolor en el
miembro afecto, dilatacion venosa, edema
y otros signos de insuficiencia venosa. La
etiologia puede ser primaria (idiopatica,
espontanea, trauméatica o de esfuerzo),
también denominada sindrome de Paget-
Schroetter, o secundaria (relacionada con
estados de hipercoagulabilidad, empleo de
catéteres venosos centrales) En ocasiones
se detecta trombofilia subyacente. Entre
las técnicas diagnésticas de imagen, se
han objetivado numerosos falsos negati-
vos en la ecografia-doppler, recomendan-
dose la realizacién de TAC por su mayor
especificidad y porque permite el estudio
de zonas adyacentes, siendo la flebografia

la técnica oro para el diagndstico definiti-
vo de este cuadro. En cuanto al tratamien-
to, aunque controvertido, se recomienda
realizar trombolisis local, para después
individualizar segln las caracteristicas
propias de cada proceso. Presentamos el
caso de un paciente ingresado en nuestro
servicio y diagnosticado de trombosis
venosa primaria en vena subclavia dere-
cha en el contexto de hiperhomocisteine-
mia no conocida.

CASO

Varén de 31 ainos de edad que es ingresado
en el servicio de Medicina Interna por presentar,
en el Gltimo mes aumento del volumen en la
extremidad superior derecha que no habia remi-
tido tras tratamiento analgésico y fisioterapia.
Entre sus antecedentes personales figuran ser
fumador de 15-20 cigarrillos diarios, trabajar
como obrero de la construccién y haber sido
intervenido del tunel carpiano derecho afos
antes, sin secuelas posteriores. No refiere otros

Figura 1. TAC. Imagen de trombosis de la vena subclavia derecha, con circulacién colateral asociada.
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antecedentes personales ni familiares relevantes
y negaba consumo de sustancias toxicas. En la
exploracion fisica se objetivd aumento del dia-
metro de la extremidad superior derecha (4 cm.
mayor que la izquierda) y presencia de circula-
cién colateral, manteniéndose los pulsos presen-
tes y simétricos. La analitica general (bioquimica,
hemograma) fue normal, salvo DD: 116 mcg/ L,
Antitrombina III: 86,6%, Fibrinégeno: 294 mg/ dL,
APTT: 23,9 segundos. En la ecografia doppler no
se observaron signos de trombosis venosa pro-
funday en el TAC cervicotoracico (Fig. 1) se apre-
ci6 ausencia de replecion de la vena subclavia,
detectandose una hipodensidad central irregular
compatible con trombosis de vena subclavia
derecha, asociado a una importante circulacion
colateral e infiltracion edematosa de la zona; el
resto de la exploraciéon resultdé normal (no se
apreciaron masas, adenomegalias ni otros tras-
tornos anatémicos). Ante estos hallazgos se ini-
ci6 tratamiento con heparina de bajo peso mole-
cular (HBPM) a dosis terapéuticas (enoxaparina
120 mg/dia) y se solicit6 flebogammagrafia (Fig.
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2), en la que se objetivd una dificultad de transi-
to en el trayecto de la subclavia derecha, esteno-
sis y presencia de circulacién colateral junto con
un flujo lento y estenosado a corazén, compati-
ble todo ello con trombosis en vena subclavia
derecha. El estudio linfogammagrafico resulto
normal (Fig. 3). Ademaés de las pruebas de ima-
gen, se inicid6 estudio genético de trombofilia
(homocisteinemia, proteinas C y S, mutacion del
alelo G20210A del gen de la protrombina, muta-
cion Factor V de Leiden, mutacion en la enzima
metilen-tetrahidrofolato-reductasa -MTHFR-)
detectandose hiperhomocisteinemia y mutacion
en homozigosis 677C-T de la MTHFR. Se continta
tratamiento con anticoagulante oral (mantenien-
do INR entre 2,5-3,5), acido folico y complejo vita-
minico B, hasta normalizacién de los niveles de
homocisteina, no existiendo incidencias clinicas
ni secuelas o complicaciones relacionadas con
este episodio a lo largo del seguimiento en nues-
tras consultas (2 anos), por lo que fue dado de
alta para continuar control evolutivo con su
médico de atencion primaria de referencia.
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Figura 2. Estudio flebogammagrafico de EESS. Dificultad de transito en trayecto de subclavia derecha,
con estenosis y circulacion colateral, con paso a corazén derecho de flujo lento y estenosa-

do.
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Figura 3. Estudio linfogammagrafico de EESS. Patrén normal.
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DISCUSION

La trombosis venosa a nivel de las
venas axilar y subclavia corresponde al 2-
4% de todos los casos de trombosis veno-
sa profunda (TVP), siendo en la mayoria
de los casos secundarias a la presencia de
catéteres venosos centrales, estados de
hipercoagulabilidad, tumores, etc.).

En cuanto a las trombosis venosas pri-
marias en extremidades superiores
(TVPES) o sindrome de Paget-Schroetter,
su frecuencia es escasa, afectando sobre
todo a personas jovenes, activas y suelen
relacionarse con el esfuerzo o ejercicio
repetitivo realizado con la extremidad
afecta, generalmente el brazo dominante
(la mayoria de los pacientes refieren haber
estado realizando actividad fisica intensa
en el momento del cuadro)',asociado o no
este esfuerzo a anomalias anatémicas en la
porcion costo-clavicular del sistema veno-
so axilo-subclavio (estenosis de la vena
por una compresion extrinseca, como una
costilla cervical, hipertrofia del musculo
escaleno anterior, etc.) o bien a un estado
trombofilico subyacente®.

Los signos y sintomas mas frecuentes
en estos pacientes son: dolor en el miem-
bro afecto, dilataciéon venosa, edema, fie-
bre, cianosis en el antebrazo y en la mano
e ingurgitacién yugular®.

Es muy importante un diagnéstico pre-
coz del cuadro’, dado que un trombo fres-
co (unos diez dias) es mas probable que
responda al tratamiento trombolitico que
el trombo crénico. Ademas, la precocidad
en el diagnostico disminuye la probabili-
dad de complicaciones y secuelas, tales
como el tromboembolismo pulmonar
(TEP) y el sindrome postflebitico. Entre los
diagnosticos diferenciales de la TVPES se
encuentran la linfangitis, la obstruccién
linfatica, la hemorragia intramuscular y la
obstruccion venosa intermitente sin trom-
bosis. En cuanto al diagnéstico por ima-
gen, se ha visto que la ecografia doppler
arroja frecuentes falsos negativos debido a
la circulacién colateral existente en la
zona. La TAC ha mostrado ser una buena
técnica diagnostica para este cuadro, dado
que presenta mejor resolucién que la eco-
grafia doppler, con una especificidad cer-
cana al 97% y, ademas, nos permite obser-
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var las estructuras vecinas sin recurrir en
un primer momento a la flebografia, mas
cruenta pero todavia considerada gold-
estandar en el diagnéstico de la TVPES, ya
que anade la posibilidad de evaluar la per-
meabilidad de la circulacién colateral,
pero con los inconvenientes de aumentar
el riesgo de perpetuar la trombosis por
medio del contraste, las reacciones alérgi-
cas potenciales y la dificultad de canalizar
una extremidad edematosa. Una variante
de esta técnica es la venografia por sus-
traccion digital, que parece ser una mejor
alternativa dado que requiere mucho
menos contraste’.

Una vez diagnosticada la trombosis
venosa hay que realizar un estudio estanda-
rizado para descartar causa subyacente.
Aunque en la mayoria de los casos se rela-
ciona con ejercicios o esfuerzos repetidos
y/o intensos, sobre todo de hiperabduccion,
algunos autores han llegado a sugerir que
esta patologia debiera ser considerada una
enfermedad laboral', si bien en muchos
casos se han objetivado alteraciones o
variaciones anatémicas favorecedoras de su
aparicion. La TVPES puede constituir la pri-
mera manifestaciéon de un proceso trombofi-
lico subyacente y desconocido hasta ese
momento*®”. La prevalencia de trombofilia
en pacientes que presentan una TVPES no
es bien conocida. En un estudio con 51
pacientes diagnosticados de TVPES a los
que se les realiz6 estudio de trombofilia
(antitrombina III, AC antifosfolipido, protei-
nas C y S, mutaciones en el Factor V de Lei-
den, mutacion G0210A de la protrombina) se
evidencié que los trastornos trombofilicos
juegan un papel muy importante en TVPES
no relacionadas con el esfuerzo. Otro estu-
dio posterior, cuyo objetivo era determinar
la prevalencia de factores de riesgo trombo-
filicos en los individuos que presentan este
cuadro —-bien de manera espontanea bien en
relacion con el esfuerzo— mostré que, de 31
casos, mas de la mitad de los pacientes pre-
sentaban al menos una anomalia en la coa-
gulacion, siendo la presencia de AC antifos-
folipidos la mas frecuente, seguida de la
mutaciéon G20210A en el gen de la protrom-
bina y la mutacién en el Factor V Leiden.
Cinco pacientes presentaban hiperhomocis-
teinemia y uno de ellos déficit de la proteina
S. No habia diferencias estadisticamente sig-
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nificativas en cuanto a la prevalencia entre
los casos relacionados y los no relaciona-
dos. Ademas, se observd que estos trastor-
nos en la coagulacion eran mucho mas fre-
cuentes entre los pacientes que no
presentaban alteraciones anatémicas favo-
recedoras de trombosis’. En nuestro caso se
superponen dos factores de riesgo: la reali-
zacion de esfuerzos debido a su ocupacion
laboral y la deteccion de un defecto genéti-
co e hiperhomocisteinemia secundaria,
favorecedores de trombosis venosa.

Existen diversos estudios acerca de cudl
es la mejor actitud terapéutica a seguir en
este sindrome, sin que exista consenso a
este respecto. Un estudio publicado en
2002, en el que se realizd un seguimiento a
largo plazo a pacientes diagnosticados de
trombosis venosa subclavio-axilar, compa-
rando los que habian recibido Ginicamente
tratamiento anticoagulante frente a los que
habian sido tratados inicialmente con trom-
bolisis sistémica y posteriormente anticoa-
gulacion, mostr6 que la trombolisis sistémi-
ca presenta una mejor tasa de
recanalizacién venosa. Sin embargo, la pre-
sencia de complicaciones relacionadas con
la trombolisis y el hecho de que no parecia
aportar beneficios estadisticamente signifi-
cativos a largo plazo frente a la anticoagula-
cion sola, llevaron a los autores a conside-
rar que el tratamiento conservador resulta
igualmente adecuado®. Entre los factores de
riesgo asociados a recurrencia indicaban la
edad inferior a 28 afos y el empleo de stent
durante la trombolisis inicial’. No obstante,
actualmente parece haber consenso en
cuanto a que el tratamiento inicial ha de
consistir en trombolisis local seguida de
anticoagulacién. Donde existe controversia
es en la indicacion de cirugia, asi como cual
es el momento adecuado de su realizacion.

En resumen, parece que lo mas indica-
do es realizar un diagnoéstico temprano,
determinar la etiopatogenia del cuadro
(esfuerzo, anomalias anatémicas, trombo-
filia), realizar trombolisis local lo antes
posible, teniendo en cuenta el tiempo de
evolucion del cuadro y la probabilidades
de éxito, junto con tratamiento anticoagu-
lante y posteriormente exponer a cada
paciente concreto las opciones terapéuti-
cas existentes de cara a decidir la actitud a
seguir. En nuestro caso, dado el tiempo de
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evoluciéon del cuadro, la ausencia de tras-
torno anatémico predisponente y la hiper-
homocisteinemia como factor trombofili-
co, se optd por tratamiento conservador
con anticoagulante oral junto con &cido
félico y complejo vitaminico B hasta nor-
malizacién de la homocisteina, sin objeti-
varse incidencias clinicas en los controles
ambulatorios posteriores tras la supresion
de la medicacion.
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