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Verksamhetsbeskrivning

Inledning

Thoraxapertursyndrom (TOS) ar ett samlingsbegrepp for flera tillstand med
kompression av neurovaskulara strukturer i thoraxaperturen. Centrum foér
Thoraxapertursyndrom (TOS-centrum) erbjuder specialiserad utredning,
beddmning och saval kirurgisk som ickekirurgisk behandling for patienter
med alla former av TOS. Ett multidiciplinart team skoter utredning,
behandling och eftervard av denna patientgrupp:
e Specialister i karlkirurgi med lang erfarenhet av TOS-kirurgi
e Specialister i handkirurgi med bred erfarenhet av sjukdomar och
skador i plexus brachialis
e Specialister i radiologisk diagnostik
e Specialister i fysiologisk diagnostik
e Specialister inom endovaskular (kateterledd) behandling
e Specialister inom anestesi och algologi.
e Specialister i neurofysiologi
e Fysioterapeuter med sarskilt intresse och erfarenhet.
o Kontaktsjukskoterskor med fortrogna med utredning och behandling
e Personal pa vardavdelning med kompetens att skdta behandling
(kateterledd trombolys), och postoperativ vard smartlindring.

TOS-centrum ar Sveriges storsta enhet inom omradet och har under lang tid
byggt en unik sammansattning av kompetens inom omradet.

Under de senaste 10 aren har totalt ndrmare 600 patienter handlagts och
over 350 opererats fordelat pa 50 for arteriell TOS, 40 fér neurogen TOS och
270 for vends TOS. Ca 90 patienter kommer fran andra regioner.

BAKGRUND TILL CENTRUMBILDNING

TOS ar ovanliga tillstand med komplex patofysiologi i form av kompression av
neurovaskulara strukturer (ven, artar, nerv) som leder till nedsatt hand- och
armfunktion. TOS indelas vanligen i tre huvudgrupper,
1. Arteriell TOS (aTOS) med kompression av arteria subklavia och
pafdljande strukturella skador som i férlangningen ger permanenta
ischemiska skador i hand och arm
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2. Veno6s TOS (vTOS) med kompression av vena subklavia resulterande i
akut trombos och i férlangningen posttrombotiskt syndrom i den
drabbade armen

3. Neurogen TOS (nTOS) med kompression av plexus brachialis och i de
mest uttalade fallen permanent nervskada med motorisk och
sensoriska bortfall i hand och arm samt kronisk smarta

Aven om man brukar beskriva tre former av TOS sa férekommer ofta
blandformer och mycket varierande symptom. Vidare spanner graden av
besvar fran lindriga eller 6vergaende till svart handikappande kroniska
besvar.

For att utreda, bedéma och behandla kravs darfor ett sammanhallet
tillvagagangsatt dar samtliga delar i patientens tillstand kan hanteras.
Omradet i vilket sjukdomen uppkommer (oavsett typ av TOS) ar erkant
svaratkomligt rent anatomiskt och de kansliga strukturer som behandlas
ligget mycket tatt inflatade runt och pa sidan av varandra. Vidare kravs vid
operation stor erfarenhet och vana av att hantera bade nerver och blodkarl i
omradet, oavsett om patientens dominerade besvar ar relaterat till vaskular
eller neurogen TOS.

Var verksamhet

Sodersjukhuset har uppdrag som ensamutforare i Region
Stockholm

Multidiciplinart och multiprofesionellt
Vardprogram for etablerat 2010.
Storsta centra i Norden (75% av TOS-ingrepp i Sverige)
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ORGANISATION

Inom TOS-centrum samlas specialistkompetens fran féljande
verksamhetsomraden: karlkirurgi, handkirurgi, interventionell radiologi,
bilddiagnostik, klinisk fysiologi, neurofysiologi, anestesi, algologi och
fysioterapi.

Remisser med bedéms av karlkirurg och/eller handkirurg och férsta besdk
sker pa antingen Karlkirurgiska eller Handkirurgiska mottagningen.
Blockadbehandling och endovaskulara ingrepp sker i dagvard. Patienter som
opereras vardas pa karlkirurgisk och handkirurgisk vardavdelning. Barn
vardas pa sarskild barnavdelning pa Sacchska Barnsjukhuset.
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Beskrivning av de olika formerna av
thoraxapertursyndrom

Venos TOS

BESKRIVNING AV PATIENTGRUPPEN OCH INGAENDE TILLSTAND

Den vanligaste presentationen ar akut trombos i vena subklavia. Detta ar
orsakat av en lang tids trangsel i framre delen av det costoklavikulara spatiet
dar venen ar kroniskt skadad/skavd. Venen fortjockas pa sin ut- och insida
och fortrangningen leder till slut till trombos. Symptombilden ar ensidig arm-
och handsvullnad med fargforandring till foljd av akut forsamrat venost
aterfléde. Mild till mattlig smarta i armen ar vanligt. Begransad funktion i form
av nedsatt rorlighet eller uthallighet foreligger nastan alltid i akutskedet.
Maijoriteten av patienterna ar i aldern 18 till 40 ar. Personer med antingen
yrke som innebar arbete med tung eller statisk belastning med eleverad arm
eller personer som utovar sporter som innebar belastning av skuldra eller arm
ar overrepresenterade. Som exempel kan namnas snickare, malare,
montoérer, langdskidakare, bodybuilding, klattring, racketsporter och simning.
Incidensen av primar trombos i vena subklavia anges till 10-20 per 1000 000
inv och ar, vilket innebar 20-40 patienter arligen i regionen och 240-480 i
Sverige. Operationsfrekvensen ar ojamnt férdelad dver landet.

Den nast vanligaste patientgruppen ar personer med gangomgangen primar
trombos i vena subklavia som av nagon anledning inte diagnosticerats i
akutskedet och darmed inte behandlats alls, eller som diagnosticerats men
behandlats med "bara” antikoagulantia och detta visat sig otillrackligt. Dessa
patienter soker med mer eller mindre uttalade kroniska besvar till foljd
kroniskt forsamrat vendst avflode pga permanent ockluderad eller
ofullstandigt rekanaliserad trombos i vena subklavia, dvs kroniskt
posttrombotiskt syndrom i arm och hand. Risken for att utveckla detta efter
konservativ behandling av en akut trombos i vena subklavia - trots
behandling med antikoagulation - anges till mellan 40-60%. Dessa patienter
har mer eller mindre uttalade symptom vid anvandning av armen i form av
staskansla, nedsatt uthallighet och smarta vid anstrangning till féljd av
forsamrat aterflode.

Ett fatal patienter har lagesberoende symptom fran forsamrat vendst avfléde
utan trombos, sk McCleerys syndrom. Vidare forekommer tromboser
sekundara till traumatiska skador pa ffa klavikeln.



Avgransning

Observera att tromboser sekundara till venkatetrar eller kardiella elektroder,
samt malignitetsassocierade tromboser EJ ingar i gruppen vends TOS. Har
finns annan utlésande faktor.

Primara tromboser i vena subklavia orsakas nastan aldrig av
koagulationsrubbningar. Mutationer i genen for faktor V, faktor Il eller brist pa
protein C eller S férekommer inte i 6kad frekvens hos patienter med primar
trombos i vena subklavia. Dessa tillstand komplicerar dock behandlingen
varfor ett nara samarbete med koagulationsspecialist ar nédvandigt.

DIAGNOSTIK OCH BEHANDLING AKUT TROMBOS | VENA SUBKLAVIA

Plotsligt debuterande ensidig arm- och handsvullnad med fargférandring och
Okad ytlig venteckning hos en i dvrigt frisk och oftast ung patient skall
féranleda misstanke om misstanke om primar trombos i vena subklavia. Den
primara diagnostiska metoden ar duplexundersokning av v subklavia. Duplex
har, ratt utford, hog sensitivitet och specificitet och ar i de flesta fallen
tillracklig for att stalla diagnos. Vid kvarstaende misstanke ar CT-flebografi
eller konventionell flebografi alternativa metoder.

Inom region Stockholm har sedan 2007 aktiv behandling med kateterledd
trombolys och dekompressiv kirurgi erbjudits samtliga patienter med akut
venos trombos i vena subklavia till foljd av vends TOS. Inom regionen finns
ett varaprogram for primdra tromboser i vena subklavia utarbetat tillsammans
med koagulationsspecialister och akutldkare fér denna patientgrupp. Malet
med denna aktiva behandlingsregim ar att férhindra utveckling av kroniskt
posttrombotiskt syndrom (se ovan) och sakerstalla obegransad funktion
framfor allt hos individer med héga krav pa armfunktion. Detta uppnas i tva
steg. | steg ett I6ses trombosen upp med kateterledd trombolys for att
aterstalla det vendsa avflédet och forhindra posttrombotiska skador i venen
med stenos eller ocklusion. | steg tva atgardas den underliggande
kompressionsmekanismen i syfte att forhindra recidiv. Detta innebar en
operation med borttagning av den framre delen av forsta revbenet. Samtidigt
avlagsnas ocksa den arrvavnad som regelmassigt omsluter venen detta i
syfte att fa venens vagg tunnare sa att den kan expandera for att ytterligare
forbattra avflodet. Ibland finns en flodespaverkande underliggande kronisk
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stenos som behandlas med ballongvidgning, antingen i samband med
operationen eller i ett senare skede.

Patienter med akut trombos i vena subklavia remitteras direkt till TOS-
centrum fran akutmottagningar, koagulationsmottagningar och huslakare.
Patienterna beddms av karlkirurg och beslut om behandling med kateterledd
trombolys tas tilsammans med patienten.

For att behandling ska inledas med kateterledd trombolys talar till exempel
symptomdebut fér mindre an 14 dagar sedan, héga krav pa
normalfungerande arm, uttalade symptom i akutskedet och dominant arm.
Alla patienter informeras om behandlingsalternativ. | de fall dar patienten
valjer att inte genomga trombolys (eller annan kontraindikation som till
exempel graviditet finns) ges behandling med antikoagulantia under minst 3
manader och patienten f6ljs sedan upp avseende symptom pa
posttrombotiskt syndrom.

Samtliga opererade patienter féljs upp en manad och ett ar efter
behandlingen med duplexundersokning av venen och symptomskattning
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VOLYMER

Under senaste 10 aren har 400 patienter med vends TOS handlagts. Arligen
genomgar ca 25-30 patienter behandling med kateterledd trombolys
kombinerat med dekompressiv kirurgi. Vidare opereras ca 6 patienter/ar med
TOS orsakat kroniskt posttrombotiskt syndrom. Majoriteten av dessa
patienter har senaste aren remitterats fran andra regioner. Kirurgi vid
posttrombotiskt syndrom ar i regel mer komplex och innefattar ofta nagon
form av rekonstruktion av vena subklavia eller ballongvidgning.
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Arteriell TOS

BESKRIVNING AV PATIENTGRUPPEN OCH INGAENDE TILLSTAND

Arteriell TOS (aTOS) utgdr den minsta gruppen inom TOS. Uppskattningsvis
ar incidensen under 1 per 1000 000 inv och ar (4-6 patienter per ar i Sverige).
Inom gruppen kan huvudsakligen tre olika tillstand identifieras:
1. aTOS med ischemiska symptom pga distal embolisering till hand och
arm.
Dessa patienter soker med tilltagande kyla, smarta och
funktionsnedsattning i hand/arm. Forloppet varierar fran subakut med
gradvis férsamrad cirkulation under veckor-manader till mer akut
insjuknande. Hos denna grupp finner man sa gott som alltid strukturella
anatomiska orsaker till en skada pa a subklavia, antingen halsrevben
eller ett anomalt forsta revben, alternativt felstalld klavikelfraktur.
2. aTOS med skada pa arteria subklavia utan symptom.
Dessa patienter diagnosticeras antingen av en slump eller i samband
med utredning for neurogen TOS med fynd av dilatation eller aneurysm
i a subklavia. Aven har finner man s& gott som alltid strukturella
anatomiska orsaker.
3. Lagesbetingad aTOS.
Dessa patienter har symptom vid arbete med lyfta armar i form av
minskad uthallighet och smarta. A subklavia komprimeras dynamiskt i
vissa lagen, ofta patienter med yrken som innebar arbetsstallining med
lyfta armar (snickare, elektriker, montérer).

DIAGNOSTIK OCH BEHANDLING ARTERIELLT
THORAXAPERTURSYNDROM

Vid nedsatt cirkulation i hand eller arm hos en i 6vrigt karlfrisk patient bor
aTOS finnas med som differentialdiagnos. Utredning sker med CT-angiografi.

Skyndsam operativ behandling ar alltid indicerat vid akuta ischemiska
symptom med embolisering. Ingreppet innebar dekompression av
thoraxaperturen kombinerat med resektion av aneurysmatisk del av a
subklavia och rekonstruktion med veninterponat samt i de flesta fall
embolectomi alternativt kateterledd trombolys for att sa langt som maijligt
aterstalla distal cirkulation. Tillstandet medfér obehandlat risk for amputation
pa varierande niva. Aven med operativ behandling férekommer bestaende
funktionsnedsattning pga komprometterad distal cirkulation.



Elektiv kirurgisk behandling ar indicerat vid skada pa subklavia aven i
franvaro av distal embolisering. Vid lindrig dilatation av a subklavia utan
trombos kan enbart dekompression vara ett alternativ.

Vid lagesbetingad aTOS med paverkan pa yrkesliv eller livskvalitet erbjuds
pateinten dekompressiv kirurgi, vanligen med resektion av forsta revbenet
samt scalenectomi. Har ar resultaten mycket goda med aterkomst av helt
normal funktion.

VOLYMER

Vid enheten opereras arligen 2 till 4 patienter med aTOS, vissa har
kombinerat aTOS och nTOS. Totalt har ca 50 patienter opererats varav ca 20
behovt arteriell rekonstruktion. Hos 50% har dven neurogena symptom
forelegat samtidigt. Senaste 10-arsperioden har ca 30% av patienterna varit
remitterade fran andra regioner.
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Neurogen TOS

BESKRIVNING AV PATIENTGRUPPEN OCH INGAENDE TILLSTAND

Incidencen av neurogen TOS (nTOS) ar mycket svar att uppskatta och
populationsbaserade data saknas. | internationell litteratur anges att nTOS
utgor den storsta gruppen inom TOS, men detta baserat pa
operationsfrekvens (pa enskilda centra) och frekvensen paverkas ocksa av
varierande diagnoskriterier och olika syn pa nyttan av kirurgi. Inom gruppen
kan huvudsakligen tva olika tillstand identifieras:
1. nTOS med neurologiskt bortfall.
Detta ar ett relativt ovanligt tillstand. Insjuknandet kan vara akut med
smarta och bortfall som gor att patienten forst far diagnosen neurit.
Ibland ar det smygande utan smarta och patienten marker det forst nar
muskelatrofin med atféljande funktionsbortfall blir tydligt. Patienten blir
da inte sallan féremal for en neurologisk utredning for att utesluta
motorneuron sjukdom.
Oftast ar det truncus inferior i plexus brachialis som blir paverkad och
forlorar delar eller hela sin funktion. Det orsakar olika grad av bortfall i
tummens oppositionsférmaga, ovrig intrinsic-funktion i handen samt i
viss man aven fingrarnas langa flexormuskulatur. Kadnselmassigt blir
det en paverkan i lill- och ringfinger samt underarmens insida.
Naturalférloppet ar inte alltid detsamma och hur stort bortfallet i
slutdndan blir varierar. | den varsta formen férloras all intrinsic
muskelfunktion i handen kombinerat med en svagare funktion i
fingerflexorerna (benamns Gilliat-Somner hand i engelsk litteratur).
Vid denna form av NTOS finner man alltid vid kirurgi en forandring som
klammer eller trycker mot nerverna, exempelvis ett fibrost band eller
extra halsrevben.
2. nTOS utan neurologiskt bortfall
Symptom som beskrivs ar vanligen smarta, domningar och
myrkrypningar i en arm (ibland bada armarna) saval dag som nattetid.
Smarta runt basen av nacken ibland stralande upp mot ansiktet och vid
enstaka tillfallen aven ner i motsatt sidas ben. Kansla av kraftléshet i
armen som tilltar vid anvandande. Besvaren blir oftast aggraverade nar
armen halls eleverad.
Incidens av denna TOS variant ar ocksa oklar men denna grupp ar den
vanligaste formen av TOS. Patienten ar vanligen mellan 30 och 50 ar
och flertalet ar kvinnor. Manga som har denna besvarsbild beskriver vid
direkt fraga att besvaren bérjade efter ett trauma och i nagra fall som en
effekt av kraftigt repetitivt anvdndande av armen. | varierande



utstrackning féreligger vid detta tillstand en samsjuklighet med angest-
och depressionsbesvar, férsamrade copingstrategier och langvariga
andra smarttillstand.

Nagra bra diagnostiska kriterier finns i nulaget inte. De kliniska
undersokningar och tester som gors har alltfor lag traffsakerhet for att
kunna vara konklusiva men kan i viss man vara vagledande vid
stallandet av diagnosen.

Ofta ar utredningen av dessa patienter komplex dar genesen till
patientens besvar kan harréra fran manga olika stallen och strukturer.
Forutom de TOS-relaterade kompressionsmekanismerna som tidigare
beskrivits kan besvaren komma fran exempelvis halsryggen, axelpartiet
samt kompression av nerver mer perifert ut i armen. Denna form av
NTOS far darfér sagas vara en uteslutningsdiagnos.

DIAGNOSTIK OCH BEHANDLING NEUROGENT
THORAXAPERTURSYNDROM

Diagnostiken av nTOS ar omvittnat svar, dels beroende pa stor variation i
symptombilden med delvis olika utldsande mekanismer och vidare pga
franvaro av konsensus om diagnostiska kriterier. Utredning av patienter med
nTOS sker vid TOS-centrum multidiciplindrt och multiprofessionellt. Forutom
vid den ovanliga formen med akut motoriskt bortfall, kravs att patienten innan
bedémning pa TOS-centrum ar adekvat utredd avseende vanliga
differentialdiagnoser som degenerativa férandringar i halsryggen,
impingement och andra ortopediska tillstand i skuldran samt priméar
neurologisk sjukdom. MR halsrygg ar ett krav och ofta behdévs bedémning av
ortoped med skulderinriktning samt i vissa fall neurolog.

Utredningen innefattar strukturerat plexus-, arm- och handstatus med objektiv
bestamning av handstyrka. Vidare tas hjalp av skattningsformular for att
beddma grad av paverkan pa funktion och livskvalitet samt ge en bild av
eventuellt smarttillstand.

Neurofysiologisk undersokning syftar dels till att utesluta vissa neurologiska
tillstand, perifera entrapment och bedéma om paverkan pa plexus foreligger.
Bilddiagnostik sker med ett speciellt utarbetat MR-protokoll for plexus
brachialis.

Diagnostisk blockad av skalenmuskler och m pectoralis minor anvands, och
positiv respons styrker diagnos och positiv effekt av kirurgi enligt litteraturen.
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nTOS med neurologiskt bortfall

Den gangse uppfattningen i litteraturen ar att dessa fall skyndsamt bor
genomga operation for att ta bort orsaken till de paverkade nerverna. Detta
for att forhindra progress av bortfallet och vidare for att om méjligt kunna
aterfa viss funktion i de skadade nerverna. Om besvaren statt dver langre tid
ar det osannolikt att den motoriska funktionen helt kan aterstéllas, aven efter
kirurgi, men mojligen kan forbattring av kansel ske, da denna nervfunktion
har battre aterhamtningsférmaga.

Nar patienten har smarta finns viss evidens for positiv effekt av kirurgi vid
denna form av nTOS.

nTOS utan neurologiskt bortfall

Behandlingsmassigt har manga i denna grupp god hjalp av fysioterapi och
kan pa sa satt bli hjalpta. Pa senare ar har ocksa kemodenervation av
skalenmuskulatur med botulinumtoxin blivit ett behandlingsalternativ, ofta i
kombination med fysioterapi.

Effekten av kirurgi vid denna form av nTOS &r inte sdkerstalld vetenskapligt.
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VOLYMER
Pa enheten har totalt ca 40 patienter opererats for nTOS, varav 10
utomlanspatienter.
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