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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Zespol zyly gléwnej gornej (ZZGG) to zespét obja-
wow chorobowych o réznej etiologii, charakteryzujacy sie obrzekiem
twarzy, sinicg, rozszerzeniem zyl goérnej potowy klatki piersiowej
i obrzekiem glosni.

Cel pracy. Przedstawienie pacjentki z objawami oraz wywiadem suge-
rujacym nawracajacy obrzek Quinckego po zastosowaniu niesteroido-
wych lekéw przeciwzapalnych, u ktérej ostatecznie rozpoznano ZZGG
w przebiegu patologii §rodpiersia.

Opis przypadku. W pracy przedstawiono 54-letnig kobiete, u ktorej
w odstepie roku dwukrotnie wystapil obrzek twarzy rozpoznawany
i leczony jako nawracajacy obrzek Quinckego o etiologii polekowe;j.
Wywiad alergiczny byl dodatni - stwierdzono uczulenie na pylki
traw (katar sienny) i kilka epizodéw alergii kontaktowej. Chorg leczo-
no lekami przeciwhistaminowymi i kortykosteroidami. Ze wzgledu
na niezadowalajaca odpowiedz na leczenie podczas drugiego epizo-
du zmian obrzekowych, obecnoé¢ poszerzonych naczyn zylnych na
Scianie klatki piersiowej i nasilanie dusznosci w godzinach poran-
nych - wykonano tomografie komputerowa (TK) klatki piersiowej.
W badaniu wykazano obecnosé mas patologicznych w $rédpiersiu
oraz skrzeplin w prawym przedsionku, poszerzonej zyle gléwnej gor-
nej i szyjnej prawej. Obraz nasunal podejrzenie chtoniaka i wymagat
dalszego réznicowania. Na podstawie wyniku TK ustalono rozpo-
znanie ZZGG.

Whioski. Omawiany przypadek dotyczacy pacjentki z obrzekiem twa-
rzy rozpoznawanym jako nawracajacy obrzek Quinckego, w ktérym
zwiazek przyczynowo-skutkowy z zazywaniem lekéw przeciwbdlo-
wych wydawat sie wyrazny, wskazuje na konieczno$¢ kompleksowe-
go traktowania objaw6w zglaszanych przez pacjenta oraz jego wnikli-
wej obserwacji. Swiadczy réwniez o trudnosciach diagnostycznych,
jakie moga sie pojawi¢ przy wielu procesach chorobowych dajacych
objawy pozornie przypominajace obrzek Quinckego.

ABSTRACT

Introduction. Superior vena cava syndrome (SVCS) is a complex of
symptoms of different aetiology, characterized by facial oedema,
cyanosis, phlebectasia of the upper half of the chest and glottis oedema.
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Objective. To present a case of a woman with symptoms and medical
history suggesting recurrent Quincke's oedema of drug-induced aetiol-
ogy, who was finally diagnosed with SVCS due to ongoing pathology
in the mediastinum.

Case report. We present a case of a 54-year old woman who twice in the
last year experienced oedema of the face, diagnosed and treated as recur-
rent Quincke's oedema of drug-induced aetiology. Allergic history was
positive - allergy to grass pollen (hay fever), several episodes of contact
allergy. The patient was treated with antihistamines and glucocorticos-
teroids. Due to the unsatisfactory response to treatment during the sec-
ond episode of oedema, the presence of dilated veins on the chest and the
exacerbation of dyspnoea, mainly in the morning, computed tomogra-
phy (CT) of the chest was performed. The image showed the presence of
pathological masses in the mediastinum and thrombi in the right atrium,
the enlarged superior vena cava and the enlarged right jugular vein. The
image suggested lymphoma and required further differentiation. Based
on the result of CT of the chest, SVCS was diagnosed.

Conclusions. The presented case of the patient with face swelling diag-
nosed as recurrent Quincke’s oedema, with seemingly obvious drug-
inducted aetiology, demonstrates the necessity of careful observation
of the patient and reported symptoms. It also reflects the diagnostic dif-
ficulties, because many conditions may give cutaneous reactions super-
ficially resembling angioedema.

WPROWADZENIE

Zespol zyly gléwnej gornej (ZZGG) charaktery-
zuje sie obrzekiem twarzy, sinica, poszerzeniem zyt
szyjnych i zyt gornej polowy klatki piersiowej [1].
Najczestsza przyczyna zespolu jest upos$ledzenie
droznosci zyty gtéwnej gérnej (ZGG) lub jej gtéwnych
doplywoéw (zyl ramienno-gtowowych). Zaburzenie
przeplywu moze by¢ spowodowane przez ucisk
naczynia z zewnatrz lub zamkniecie $wiatta naczy-
nia od wewnatrz przez skrzepline lub czop nowo-
tworowy [2-4]. Zesp6l ten najczesciej ma przewlekly
przebieg, cisnienie w zyle zwieksza sie powoli,
a u pacjenta wytwarza si¢ krazenie oboczne [3, 4].
Leczenie oraz rokowanie zalezy od etiologii.

CEL PRACY

Przedstawienie pacjentki z objawami oraz wywia-
dem sugerujacym nawracajacy obrzek Quinckego po
zastosowaniu niesteroidowych lekéw przeciwzapal-
nych (NLPZ), u ktérej po wnikliwej analizie obrazu
klinicznego i badan dodatkowych ostatecznie rozpo-
znano ZZGG w przebiegu patologii §rédpiersia.

OPIS PRZYPADKU

Kobiete 54-letnia przyjeto do Kliniki Dermatolo-
gicznej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
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z powodu utrzymujacego sie od okolo 2 tygodni
obrzeku twarzy, warg, szyi, z towarzyszaca okreso-
wo dusznoscig. Innymi niepokojacymi chora obja-
wami byly narastajace od kilku miesiecy ostabienie
oraz utrzymujaca si¢ od okolo poét roku chrypka.
Najwieksze nasilenie zmian chorobowych oraz dole-
gliwosci pacjentka obserwowala w godzinach
porannych. Przez kilka dni przed pojawieniem sie
zmian w postaci obrzekéw chora stosowala z powo-
du boélow w nadbrzuszu o charakterze kolki watro-
bowej diklofenak - lek z grupy niesteroidowych
lekéw przeciwzapalnych, ktéry odstawiono w mo-
mencie wystgpienia pierwszych objawéw skérnych.
Ambulatoryjnie wlgczono leczenie kortykosteroida-
mi oraz lekami przeciwhistaminowymi (hydrokorty-
zon w dawce 20 mg/dobe, cetyryzyna w dawce
10 mg/dobe), uzyskujac niewielka, krétkotrwata
poprawe.

Rok wczesniej u chorej wystapil epizod silnych
boléw glowy z towarzyszacym obrzekiem lewej
polowy twarzy, z powodu ktoérych to dolegliwosci
diagnozowano ja i leczono na oddziale neurologicz-
nym. Rozpoznano naczyniopochodne boéle glowy
oraz zaburzenia depresyjno-lekowe. Zmiany obrze-
kowe (podejrzewano tto alergiczne, polekowe?)
ustapily wowczas w trakcie krétkotrwalego stoso-
wania kortykosteroidéw i lekéw przeciwhistamino-
wych. Chora potwierdzila stosowanie duzej liczby
lekéw przeciwboélowych przed hospitalizacja.
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Pacjentka nigdy nie obserwowata wysiewow babli
pokrzywkowych, natomiast w wywiadzie podawata
uczulenie na pylki traw objawiajace sie alergicznym
niezytem nosa oraz kilka epizodéw alergii kontakto-
wej po zastosowaniu niektérych kosmetykow.
Wywiad rodzinny w kierunku wystepowania obrze-
ku Quinckego oraz alergii byt ujemny.

Przy przyjeciu z odchylenn w badaniu fizykalnym
stwierdzono niebolesny obrzek warg, policzkéw,
powiek, tkanek szyi, okolicy nadmostkowej oraz
wypelnione doly nadobojczykowe. Wezly chionne
szyjne byly powiekszone, tarczyca oraz naczynia
szyjne trudne do oceny ze wzgledu na masywny
obrzek tkanek, a pozostale obwodowe wezty chtonne
niepowiekszone. Ponadto w obrebie skéry okolicy
mostkowej, sutkéw oraz skéry nadbrzusza widoczne
byty drobne, poszerzone naczynia zylne i teleangiek-
tazje. Obecne byly zylaki koriczyn dolnych.

W wykonanych badaniach laboratoryjnych (mor-
fologia, OB, proteinogram, parametry nerkowe,
watrobowe, markery nowotworowe, badanie wiru-
sologiczne - WZW typu Bi C, koagulogram, badanie
ogodlne moczu, hormony i przeciwciata przeciwtar-
czycowe) z nieprawidlowosci stwierdzono jedynie
przyspieszone OB (30 mm/godz. przy normie do
12 mm/godz.), transaminaze alaninowa w gornej
granicy normy (51 U/1, norma do 50 U/I) oraz nie-
znacznie zwiekszone stezenie D-dimeréw (390 ng/1
przy normie do 230 pug/l). W podstawowych bada-
niach obrazowych (rentgenograficznym klatki pier-
siowej i zatok obocznych nosa) nie stwierdzono
odchyleni od stanu prawidlowego. W badaniu ultra-
sonograficznym jamy brzusznej uwidoczniono obec-
nos¢ ztogu (27 mm) w pecherzyku zélciowym i nie-
powiekszona watrobe. W naczyniach watrobowych
oraz w zyle gléwnej dolnej nie stwierdzono cech
zakrzepicy. W badaniu stomatologicznym nie zaob-
serwowano czynnych ognisk infekgji.

Wilaczono diete aspirynowa (zwiazek czasowy
wystapienia objawéw ze stosowaniem niesteroido-
wych lekéw przeciwzapalnych), zastosowano
kortykosteroidy ogdlnie (prednizolon w dawce
50 mg/dobe) oraz leki przeciwhistaminowe (klema-
styna w dawce 4 mg/dobe, cetyryzyna w dawce
10 g/dobe), uzyskujac zmniejszenie nasilenia obja-
wow, zwlaszcza w godzinach wieczornych (ryc.
1A.,1B.).

Ze wzgledu na niezadowalajaca odpowiedz na
zastosowane leczenie, epizody porannej dusznosci
oraz utrzymujace si¢ poszerzenie naczyn skoérnych
klatki piersiowej (ryc. 1C., 1D.), wysunieto podejrze-
nie rozwijajacego sie ZZGG. Wykonano badanie
tomograficzne klatki piersiowej, w ktérym stwier-
dzono hipodensyjna mase w obrebie przedsionka
prawego, poszerzonej ZGG oraz w poszerzonej zyle
szyjnej prawej (w opisie: obraz odpowiada skrzepli-
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nie). Widoczne byto bogate krazenie oboczne - éro-
dek kontrastowy podany do koficzyny gornej lewej
dostawat sie do serca przez drobne naczynia $ciany
klatki piersiowej, srédpiersiowe, przykregostupowe,
zyle nieparzysta do ZGG. Zaobserwowano réwniez
rozlegle masy guzowate na wysokosci rozdwojenia
tchawicy i ponizej lewego plata tarczycy oraz liczne
grupy powiekszonych weztéw chlonnych. W trzo-
nach kregéw C7, Thl, Th3 stwierdzono zmiany
o charakterze przerzutowym (ryc. 2.).

Rozpoznano ZZGG spowodowany zakrzepica
ZGG i obecnoécia masywnej skrzepliny w prawym
przedsionku, najprawdopodobniej w przebiegu roz-
leglego procesu nowotworowego toczacego sie
w $rédpiersiu.

Wdrozono leczenie przeciwzakrzepowe (enoksa-
paryna w dawce 2 x 60 mg s.c.), wlaczono diuretyki
(furosemid w dawce 20 mg/dobe) i kontynuowano
podawanie kortykosteroidéw (prednizolon w dawce
50 mg/dobe). Ze wzgledu na bardzo duze ryzyko
wystgpienia zatoru tetnicy ptucnej pacjentke przenie-
siono w trybie pilnym na Oddzial Intensywnej Opie-
ki Kardiologicznej. W wykonanym badaniu ECHO
serca potwierdzono rozpoznanie. Dalsze leczenie
i diagnostyke patologicznych mas w $rédpiersiu
podjeto w Klinice Hematologii i Onkologii. Pacjentka
zmarta w trakcie prowadzonej diagnostyki.

OMOWIENIE

Zespot zyly glownej gérnej zostal po raz pierwszy
opisany przez Wiliama Huntera w 1757 roku,
a nazwe superior vena cava syndrome wprowadzit
Armand Trousseau w 1865 roku. Jest to dos¢ rzadko
wystepujacy zesp6t objawdéw spowodowanych upo-
éledzeniem droznoéci ZGG albo ktéregos z jej gtow-
nych doptywow [4].

Do charakterystycznych objawoéw klinicznych
Z7ZGG naleza: obrzek twarzy, czesto takze szyi
i ramion, nadmierne wypelnienie zy! szyjnych oraz
poszerzenie zyl gérnej polowy Kklatki piersiowe;.
Objawom tym moze towarzyszy¢ sinica okolicy
objetej obrzekiem oraz zaczerwienienie skéry twa-
rzy (plethora). Obrzek dotyczy takze blony sluzowej
drég oddechowych, zaburzajac czynno$¢ krtani
(dusznosé¢, stridor, kaszel, chrypka) i gardia (zabu-
rzenia polykania). Uposledzenie odplywu krwi
zylnej z glowy moze ponadto prowadzi¢ do tagod-
nego lub umiarkowanego obrzeku mézgu objawia-
jacego sie bolami i zawrotami glowy czy do zabu-
rzefi widzenia spowodowanych obrzekiem gatek
ocznych. Do innych objawéw opisywanych w prze-
biegu ZZGG zalicza si¢: omdlenia, dusznosé w pozy-
cji lezacej, szum w uszach, patologiczna sennoscé
i krwawienia z nosa (tab. I) [3, 5, 6].

Nasilenie objawoéw zalezy od tempa, w jakim
narasta utrudnienie przeptywu przez ZGG, oraz od
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Ryc. I. A, B — Utrzymujacy sie mimo leczenia niecharakterystyczny obrzek tkanek miekkich twarzy, szyi, gérnej potowy klatki piersio-
wej, C, D — poszerzone naczynia zylne $ciany klatki piersiowej
Fig. I. A, B — Unspecific oedema of the face, neck and upper chest, persisting despite treatment, C, D — dilated veins on the chest
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Ryc. 2. Tomografia klatki piersiowej: A — strzatka wskazuje skrzepline wypetniajaca prawy przedsionek, B — strzatkami zaznaczono
kolejno od gory: krazenie oboczne — drobne naczynia sciany klatki piersiowej, przez ktére Srodek kontrastowy z wkiucia w lewej kon-
czynie gornej dostaje sie do serca, skrzepling wypetniajaca $wiatfo powiekszonej zyly gtdéwnej gbornej i patologiczng mase w Srodpiersiu
z zatarciem struktur prawidtowych

Fig. 2. Computed tomography of the chest: A — thrombi in the right atrium, B — small vessels of the chest through which contrast flows to
the heart, thrombi in the enlarged superior vena cava and pathological masses in mediastinum
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tego, w jakim stopniu i na jakim poziomie ulegta ona
zwezeniu.

Najczeéciej zesp6l rozwija sie powoli, a u pacjenta
wytwarza sie krazenie oboczne umozliwiajagce mu
w miare normalne funkcjonowanie - jak to miato
miejsce u przedstawionej pacjentki. Inaczej jest
w przypadku naglego, znacznego zwezenia ZGG
badz jej catkowitego zamkniecia, np. w ostrej zakrze-
picy, czy w przypadku szybko narastajacego krwiaka
érodpiersia. Rozwija sie ostry ZZGG, ktory jest sta-
nem zagrozenia zycia. Dochodzi wéwczas do wzro-
stu ci$nienia zylnego prowadzacego do groznego dla
zycia obrzeku krtani, nagly wzrost ci$nienia $réd-
czaszkowego moze natomiast powodowaé obrzek
moézgu i w efekcie prowadzi¢ do wglobienia pnia
moézgu w otwor wielki i zgonu pacjenta [4-8].

Zespot moze powstaé z powodu ucisku na ZGG
z zewnatrz (np. przez guz) oraz rowniez w wyniku
zwezenia badZz calkowitego zamkniecia naczynia
(np. przez skrzepline). W wiekszosci przypadkéw
(90-95%) powoduja go guzy zlosliwe (pierwotne
raki ptuc, chtoniaki $rédpiersia; rzadziej nowotwory
zlosliwe grasicy i tarczycy). Za 5-10% przypadkow
odpowiadaja tagodne guzy $rédpiersia [4], np. wole
zamostkowe, grasiczaki, potworniaki, niedojrzale
nerwiaki (neuroblastoma). Bardzo rzadka przyczyna
sg swoiste zapalenia érodpiersia w przebiegu gruz-
licy, kily lub sarkoidozy, nieswoiste wiékniejace
zapalenie érodpiersia albo choroby uktadu sercowo-
-naczyniowego (tetniak czeéci wstepujacej aorty,
samoistne zakrzepy zylne, wady wrodzone ZGG)
[2, 4, 6-11].

Poczatkowo u pacjentki podejrzewano alergicz-
ny badZ niealergiczny obrzek naczynioruchowy
zwiazany z nadwrazliwoécia na leki, w tym przy-
padku NLPZ (ryc. 3.). Obrzek taki moze wystapic
jednoczesénie z pokrzywka (najczeéciej) lub bez niej
- u omawianej pacjentki nigdy nie pojawily sie
bable pokrzywkowe. Alergiczna posta¢ obrzeku
Quinckego w znacznej czesci powstaje w przebiegu
reakcji nadwrazliwosci typu I (anafilaktycznej) -
powtérna ekspozycja na antygen, pod wplywem
ktérego doszlo do wytworzenia przeciwcial IgE,
powoduje aktywacje i degranulacje mastocytow.
Uwolnione mediatory (histamina, tryptaza, PGD2,
LTC4, LTD4, PAF), poprzez wplyw na przepusz-
czalnos¢ podskérnych i podsluzéwkowych naczyn
kapilarnych i postkapilarnych, prowadza do poja-
wienia sie objawéw Kklinicznych [12, 13]. Obrzek
Quinckego charakteryzuje sie szybko powstajacym
obrzekiem skory, tkanki podskérnej lub bton sluzo-
wych, przede wszystkim twarzy, ale takze kon-
czyn, tulowia czy okolic narzadéw plciowych.
Utrzymuje sie kilka lub kilkanascie godzin (rzadziej
dtuzej) i ustepuje bez pozostawienia sladéw. Skora
objeta obrzekiem najczesciej jest blada, rzadziej
zmieniona rumieniowo, bez towarzyszacego $wia-
du, moze by¢ bolesna [13-15]. Szczegélnie niebez-
pieczenistwo stwarza obrzek zajmujacy blone sluzo-
wa krtani. Obrzek blony Sluzowej przewodu
pokarmowego objawia sie biegunka, nudno$ciami,
bélem w jamie brzusznej, rzadziej niedroznoscia.
Moze by¢ mylony z zapaleniem wyrostka robacz-
kowego lub zawalem krezki [12, 16].

Tabela I. Objawy podmiotowe i przedmiotowe w przebiegu 77GG [2, 4-6]

Table I. Symptoms and signs of SVCS [2, 4-6]

Uktad Objawy Podawany zakres czestosci wystepowania [%]
krazenia obrzek twarzy i szyi 60-100
obrzek ramion 27-86
poszerzenie zyt szyjnych 14-75
poszerzenie zyt klatki piersiowej 38-67
zaczerwienienie/sinica twarzy 13-23
duszno$¢ w pozydji lezacej *
krwawienia z nosa *
sinica ust *
oddechowy dusznos¢ 23-74
chrypka |7
kaszel 38-70
stridor krtaniowy 4
nerwowy omdlenia 8-13
bdle i zawroty glowy 6—1 1
zaburzenia $wiadomosci 4

*nie ma danych dotyczqcych czestosci wystepowania danego objawu
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OBRZEK NACZYNIORUCHOWY

PRZEBIEGAJACY Z POKRZYWKA
(lub rzadko bez pokrzywki)

PRZEBIEGAJACY BEZ POKRZYWKI
(zwiazany z nieprawidtowym
stezeniem/funkgja inhibitora CI)

alergiczny
— leki (np. penicylina, sulfonamidy)
— alergeny pokarmowe

i powietrznopochodne
— jady owadow
— infekcje (wirusy, bakterie, pasozyty)

niealergiczny

— leki (np. NLPZ, ACEI, opioidy)

— $rodki cieniujgce

nabyty

wrodzony

— czynniki fizyczne (wibracje, niska
temperatura, $wiatfo stoneczne)
— infekcje (wirusy, bakterie, pasozyty)

typl

zmniejszone stezenie inhibitora C|

— zespot hipereozynofilowy

tpl

zmniejszone stezenie inhibitora C|

pojawia sie po urazie,
zabiegu stomatologicznym,
chirurgicznym, infekgji, stresie,
naduzyciu alkoholu

typll

w przebiegu chordb uktadowych —
aktywacja uktadu dopetniacza
(toczen, choroby limfoproliferacyjne)

tpll

zmniejszone stezenie inhibitora C| —

zmniejszona aktywno$¢ inhibitora Cl,
stezenie prawidiowe

typ Il

zalezny od estrogendw —

obecnos¢ autoprzeciwciat przeciwko
inhibitorowi C1, nie ma innych choréb
uktadowych

zwigzany z przyjmowaniem ACEI
zwiekszenie stezenia bradykininy

po zastosowaniu doustnych srodkow
antykoncepcyjnych lub hormonalne;
terapii zastepczej

w wyniku zahamowania inaktywadji

przez ACEI

NLPZ — niesteroidowe leki przeciwzapalne, ACEI (angiotensin converting enzyme inhibitors) — inhibitory konwertazy angiotensyny

Ryc. 3. Podziat obrzeku naczynioruchowego [wedtug 12-20]
Fig. 3. Classification of Quincke'’s oedema [according to |2-20]

Uwolnienie mediatoré6w z komorek tucznych
moze sie rowniez odbywac na drodze niealergicznej
poprzez bezposrednie pobudzenie tych komorek.
Zdolnos¢ bezposredniej aktywacji mastocytow
maja m.in. opioidy, radiologiczne érodki cieniujace,
neuropeptydy, niektore antygeny bakteryjne oraz
wtasnie NLPZ [12-23].

U pacjentki rozwazano réwniez mozliwos¢
wystapienia obrzeku naczynioruchowego zwigzane-
go ze zmniejszeniem stezenia lub nieprawidlowa
funkcja inhibitora C1 esterazy - postacia wrodzona
badz nabyta (ryc. 3.), jednak ze wzgledu na ustalenie
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prawidlowego rozpoznania nie przeprowadzono
diagnostyki w tym kierunku.

W rozpoznaniu réznicowym u przedstawionej
pacjentki uwzgledniono, zgodnie z danymi pisémien-
nictwa [19, 24], r6zne postacie obrzeku naczynioru-
chowego, obrzek limfatyczny, zaburzenia endokry-
nologiczne, infekcje oraz ZZGG. Rozszerzajac
diagnostyke réznicowa, w zaleznosci od objawow
prezentowanych przez pacjenta, nalezy bra¢ pod
uwage takze inne jednostki chorobowe, ktére
w swym obrazie klinicznym moga niekiedy tudzaco
przypominaé obrzek naczynioruchowy.
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PODSUMOWANIE

Obrzek twarzy oraz inne towarzyszace objawy,
ktére wystapily u pacjentki, poczatkowo potraktowa-
no jako obrzek Quinckego, podejrzewajac, ze reakcja
wystapita po zastosowaniu NLPZ z powodu kolki
watrobowej. Diagnoze te sugerowaly réwniez
dodatni wywiad alergiczny oraz epizod boléw glo-
wy z obrzekiem czesci twarzy o nieznanym pocho-
dzeniu, w trakcie ktérego chora stosowata preparaty
przeciwbélowe. Okresowo pojawiajaca sie dusznosé
oraz chrypka towarzyszaca narastajagcemu obrzeko-
wi tkanek miekkich twarzy i szyi takze nasuwaty
podejrzenie alergicznego podloza zmian. Prawidlo-
wy obraz badania radiologicznego klatki piersiowej
oraz brak istotnych odchylen w wynikach badan
laboratoryjnych nie sugerowaly réwniez patologii
toczacej sie¢ w $rodpiersiu.

W przedstawionym przypadku prawidlowe roz-
poznanie bylo mozliwe dzieki dokladnej obserwacji
pacjentki i skojarzeniu zwigzku pomiedzy pogorsza-
niem stanu rano, obecnoscia poszerzonych naczyn
zylnych na Scianie klatki piersiowej a podejrzeniem
ucisku w klatce piersiowe;j.
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