Cor et Vasa

Available online at www.sciencedirect.com -
o o or
ScienceDirect C'Vasa

journal homepage: www.elsevier.com/locate/crvasa

Prehledovy ¢lanek | Review article

Soucasny pohled na syndrom posturalni tachykardie

(Current look on postural tachycardia syndrome)

Karel Vykoupil

I interni klinika, Lékafska fakulta Univerzity Palackého a Fakultni nemocnice Olomouc, Olomouc, Ceska republika

INFORMACE O CLANKU

SOUHRN

Historie c¢lanku:

Dosel do redakce: 26. 5. 2015
Prepracovan: 20. 8. 2015
Pfijat: 25. 8. 2015

Dostupny online: 26. 9. 2015

Klicova slova:

Diagnostika

Lécba

Ortostatickd intolerance
Patofyziologie

Péce

POTS

Synkopa

Vysetieni na naklonéné roviné

Uvod: Syndrom posturalni tachykardie (postural tachycardia syndrome, POTS) je jednou z &astych pFicin
ortostatické intolerance. Jde o patofyziologicky heterogenni poruchu charakterizovanou ortostatickou in-
toleranci a zvysenim srde¢ni frekvence o 30 tept/min v prvnich deseti minutach po zméné polohy z vleze/
vsedé do polohy vstoje nebo béhem vysetieni na naklonéné roviné (head-up tilt test, HUTT) bez ortostatické
hypotenze.
Klinické charakteristiky: Symptomy provézejici tento syndrom jsou disledkem hypoperfuze mozku a hyper-
aktivity sympatiku a déli se na ortostatické, neortostatické a difuzni pridruzené.
Klasifikace: Pro tuto heterogenni skupinu poruch byla navrzena fada rdznych klasifikacnich systému.
Nejpraktictéjsim z nich, ktery je ve shodé se soucasnymi poznatky v oblasti mediciny i z hlediska uzitecnosti
v klinické praxi, je zfejmé klasifikace zalozend na fenotypech POTS: parcialni dysautonomni (neuropatickd)
forma POTS, hyperadrenergni POTS, POTS v souvislosti s nizkou télesnou zdatnosti a POTS s dysregulaci
objemu cirkulujici krve.
Diagnostika a vysetfeni: Pro spravnou lécbu POTS je naprosto zasadni systematicky a prakticky pristup.
U pacienta je nutno provést dlikladné kardiologické a neurologické vysetieni vcetné holterovského i ambu-
lantniho monitorovéni krevniho tlaku. Je prokazéan pfinos HUTT v rdmci vysetieni u pacientli se synkopou
neznamé etiologie véetné POTS.
Diferencialni diagnostika: Klinické projevy POTS mohou pfipominat feochromocytom, vasovagalni synkopu,
sinusovou tachykardii a jiné supraventrikularni tachyarytmie. U pacient( s neurologickym deficitem, jehoz
pricinou je autonomni neuropatie, napf. diabetes mellitus, je nutné tento deficit diagnostikovat, kompen-
Lécba: Lécba POTS je predevsim nefarmakologickd. Vsechny pacienty je nutno edukovat a seznamit je
s riznymi aspekty POTS. Nesmirné pfinosny muze byt strukturovany cvi¢ebni program. Farmakoterapie ma
podpurnou Ulohu a je zaméfena na volumexpanzi, sympatolyzu, vasokonstrikci a zvyseni vagového tonu.
Zavér: | kdyz byl POTS poprvé popsan jiz v 90. letech 20. stoleti, fada aspektd této multisystémové orto-
statické poruchy zlstava nejasna. Tento syndrom vyznamné ovliviiuje kvalitu pacientova Zivota. Je treba
rozsifit obecné poznatky lékard v prvni linii, ktefi pracuji v soukromych a specializovanych praxich, aby se
uméli postarat o pacienty s POTS a odesilat je na specializovana pracovisté s dostupnymi komplexnimi dia-
gnostickymi postupy a péci.

© 2015 Published by Elsevier Sp. z 0.0. on behalf of the Czech Society of Cardiology.

ABSTRACT

Introduction: Postural tachycardia syndrome (POTS) is one of the common causes of orthostatic intolerance.
It is a pathophysiologically heterogeneous disorder characterized by orthostatic intolerance and an increase
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of heart rate by 30 bpm in the first 10 min after standing up or during head-up tilt test (HUTT) without
orthostatic hypotension.

Clinical features: Symptoms accompanying this syndrome are those due to cerebral hypoperfusion and due
to sympathetic hyperactivity and consist of orthostatic, nonorthostatic and diffuse associated symptoms.
Classification: For this heterogeneous group of disorders, many different classifications have been proposed.
The most practical classification consistent with current medical evidence and in terms of clinical usefulness
seems to be the classification based on POTS phenotypes: partial dysautonomic (neuropathic) form of POTS,
hyperadrenergic POTS, POTS associated with poor conditioning, and POTS and volume dysregulation.
Diagnosis and examinations: Systematic and practical approach is essential to properly manage POTS. The
patient should undergo a thorough cardiac and neurologic examination including EKG Holter monitoring
and ambulant blood pressure monitoring. Screening HUTT has been shown to be helpful in the evaluation
of patients with syncope of unknown cause, including POTS.

Differential diagnosis: The clinical manifestation of POTS can be similar to pheochromocytoma, vasovagal
syncope, inappropriate sinus tachycardia and other supraventricular tachyarrhythmias. In all patients with
signs of autonomic neuropathy, an underlying cause of neurological deficit, deficit should be diagnosed,
compensated and ruled out as a primary cause.

Treatment: The treatment of POTS is mainly non-pharmacological. All patients need to be educated and
need to understand POTS. Structured exercise program can have huge benefits. Pharmacological treatment
is supportive and aims for volume expansion, sympatholysis, vasoconstrictor and increasing vagal tone.
Conclusion: Although POTS was described in the 1990s, many aspects of this multisystemic orthostatic disorder still
remain unclear. This syndrome significantly affects the patient’s quality of life. It is necessary to broaden the general
knowledge of first-line doctors in private and specialized practices to better manage the patients suffering from

Treatment

POTS and to refer them to specialized centers with available comprehensive diagnostic options and care.

Uvod

Syndrom posturdlni tachykardie (postural tachycardia
syndrome, POTS) je jednou z castych pficin ortostatické
intolerance. Jde o patofyziologicky heterogenni poruchu
charakterizovanou ortostatickou intoleranci a zvy$enim sr-
decni frekvence o 30 tepl/min v prvnich deseti minutach po
zméné polohy z vleZe/vsedé do polohy vstoje nebo béhem
vysetfeni na naklonéné roviné (head-up tilt test, HUTT) bez
ortostatické hypotenze [1,2]. Nejcastéji jsou postizeny oso-
by ve véku 15 az 25 let. Syndrom posturdlni tachykardie
se vyskytuje Castéji u Zen nez u muzu (pomér zeny : muzi
4,5:1). Az 50 % pacientt prodélalo v predchozim obdobi
virové onemocnéni a u 25 % se podobné problémy vyskytly
u rodinnych pfislusnikd [3-5]. Pfesna prevalence POTS neni
zndma a je zcela jisté poddiagnostikovan. V klinické praxi
se pravdépodobné vyskytuje 5-10krat castéji nez ortosta-
tickéd hypotenze. Podle jednoho odhadu dosahuje preva-
lence hodnoty minimalné 170/100 000 obyvatel [6].

Patofyziologie

Po zméné polohy do polohy vstoje dochazi k pfesunu pfi-
blizné 500-1 000 ml krve z hrudniku do dolni ¢asti bfi-
cha a dolnich koncetin. Vzhledem k nizsimu predtiZzeni
dochazi k aktivaci baroreceptor(; soucasné dochazi ke
kompenzacni aktivaci sympatiku na vyrovnani pocatec-
niho poklesu krevniho tlaku. Patofyziologie POTS je he-
terogenni a zahrnuje poruchu sympatikem zprostredko-
vané vasokonstrikce, nadmérnou aktivitu sympatického
nervového systému, dysregulaci objemu cirkulujici krve
a dekondici [1].

Klinické projevy

Doprovodné symptomy tohoto syndromu jsou dusled-
kem hypoperfuze mozku a hyperaktivity sympatiku a déli

se na ortostatické, neortostatické a difuzni pridruzené.
Mezi ortostatické symptomy patfi hlavné vertigo, palpi-
tace, presynkopalni stavy, pocity slabosti a tfes. Pfizna-
ky neortostatické povahy zahrnuji Sirokou $kalu poruch
funkce gastrointestinalniho traktu a mocového méchyre.
Mezi difuzni pfidruzené symptomy patii poruchy span-
ku, ndvaly horka, unava, kognitivni poruchy, pocity tlaku
na hrudi, somatickd hypervigilance spojend s uzkostmi,
depresemi a behavioralni amplifikaci, které prispivaji ke
chronicité symptom [5]. Sekunddarni nervové zprostred-
kovana vasovagalni synkopa se vyskytuje pouze u mensi-
ho procenta pacientl. Bolest na hrudi témér nikdy nesou-
visi s obstrukci koronarnich tepen.

Klasifikace

Pro tuto heterogenni skupinu poruch byla navrZzena fada
raznych klasifikacnich systému. Nejpraktictéjsim z nich, kte-
ry je ve shodé se soucasnymi poznatky v oblasti mediciny
i z hlediska uzitecnosti v klinické praxi, je zfejmé klasifikace
zalozena na fenotypech POTS: parcidlni dysautonomni (neu-
ropatickd) forma POTS, hyperadrenergni POTS, POTS v sou-
vislosti s nizkou télesnou zdatnosti a POTS s dysregulaci ob-
jemu cirkulujici krve [1]. Nejcastéjsi formou primarniho POTS
je forma neuropaticka. Charakteristickym znakem tohoto
stavu je ztrata poceni chodidel pfi termoregula¢nim testu
a kvantitativnim testu sudomotorického axonového reflexu
i porucha uvolfiovani noradrenalinu v dolnich koncetinach
jako odpovéd' na vertikalizaci [7]. Pacienti s touto formou
POTS nejspise trpi periferni autonomni neuropatii a nedo-
chazi u nich k zachovani dostatecné periferni vasokonstrikce
pro kompenzaci nahlého gravita¢niho stresu [8]. Spousti se
kompenzacni mechanismy véetné aktivace sympatiku a sva-
lové pumpy. Touto reakci sympatiku dochazi k projeviim
symptomu. Protoze stdle dochazi k navratu zilni krve, zvy-
Suje se zavislost pacientl na svalové pumpé [9] a nakonec
muze Zilni ndvrat prekonat i tento mechanismus. Protoze
fada pacientl uvadi, Ze ke vzniku problémd dochazi po ho-
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re¢natém onemocnéni, téhotenstvi, operaci, poranéni nebo
sepsi; a vzhledem k pfitomnosti protilatek proti gangliono-
vym receptordim acetylcholinu u 14 % pacientd lze v nékte-
méné castou formou POTS je forma hyperadrenergni [11].
U této skupiny pacientl se k ortostatické tachykardii casto
pfipojuje i ortostatickd hypertenze. U nékterych nemocnych
Ize nalézt vyznamné zvy3ené sérové koncentrace noradre-
nalinu (600 ng/ml) v poloze vstoje a pfehnanou odpovéd na
intravenézni podani izoproterenolu. U podskupiny téchto
pacientl je pfitomna dédi¢né ziskana jednobodova mutace
transportniho proteinu pro zpétné vychytdvani noroadre-
nalinu v synaptické Stérbiné. Tento protein Ize inhibovat
sirokou 3kalou psychofarmak, a nasledné tak Ize u asym-
ptomatickych pacientd pozorovat pfiznaky POTS [12]. Jind
forma POTS je spojena s nedostatkem pohybu a naslednou
dekondici. Nemocni s touto formou vykazuji nizkou toleran-
ci zatéZe a vyznacuji se ndpadnou Unavnosti a fibromyalgic-
kymi symptomy. Tachykardie béhem nadmahy je sekundarni
z dlvodu snizeného srde¢niho vydeje a v disledku zménéné
funkci baroreflexu [13]. Tento stav se napadné podoba si-
tuaci s dlouhodobym upoutdnim na IGzko a pravou dekon-
dici. Existuje tedy moznost, Ze v kombinaci se zvysenym se-
bepozorovanim alespori néktefi pacienti s POTS prodélali
néjaké onemocnéni nebo spoustéci prihodu, které vyprovo-
kovaly symptomy ortostatické intolerance, byly nadhodno-
ceny a nasledné vedly ke snizené fyzické aktivité a sekun-
darni dekondici. V této souvislosti mohou mit rezidualni
symptomy u POTS vyznamny podil dekondice alespori u ¢as-
ti pacientd. Poslednim typem POTS je forma s dysregulaci
objemu cirkulujici krve. U postizenych osob zjistuji rizna vy-
Setfeni maly celkovy objem krve, plazmy a pocet ¢ervenych
krvinek. Byla publikovana rada studii dokumentujicich ab-
normality v systému renin-angiotensin-aldosteron. V. mno-
ha pripadech vykazuji tito pacienti nizkou plazmatickou
aktivitu reninu a aldosteronu v poloze vstoje [14,15]. Poru-
chy funkce gastrointestindlniho traktu v souvislosti s nizkym
pfivodem vody kvuli nevolnosti nebo s nadmérnou ztratou
tekutin pfi prdjmu mohou vyustit v hypovolemii se sekun-
darnimi ortostatickymi symptomy a tachykardii. V takovém
pfipadé je nutno povazovat POTS za dulsledek poruchy
funkce gastrointestinalniho traktu.

Diagnostika a vysetieni

Radné lé¢ba POTS bezpodmineéné vyZzaduje systematicky
a prakticky pristup [8,16-20]. Je naprosto nezbytné zamé-
fit pozornost na spoustéci mechanismus, dobu nastupu
a progresi ortostatickych symptom; faktory predchaze-
jici stavu nebo jej zhor3ujici; pfitomnost pfidruzenych ne-
ortostatickych symptomu; privod tekutin a kofeinu; miru
fyzické aktivity; spankovou hygienu; odpovéd na pred-
chozi pokusy o lé¢bu a aktudlni farmakoterapii. U pa-
cienta je nutno provést dikladné kardiologické a neu-
rologické vysetfeni vcetné holterovského EKG zaznamu
a ambulantniho monitorovani krevniho tlaku. Fyzikalni
vysetfeni by rovnéz mohlo nabidnout nepfimé dikazy
hromadéni krve nebo nadmérné aktivity sympatiku, jako
jsou otoky dolnich koncetin, studené a zpocené ¢i vlh-
ké ruce. Pfinosné by mohlo byt vysetfeni autonomnich
reflexd (kardiovagové a sudomotorické testy), méreni

objemu krve a stanoveni plazmatickych koncentraci ka-
techolaminl vleZze na zadech a vstoje. U nékterych pa-
cientd mdzeme vyuzit pomoc psychiatra/psychologa [21].
Je prokazan pfinos HUTT v ramci vySetfeni u pacientu se
synkopou nezndmé etiologie vcetné POTS [22]. K dia-
gnostickym kritériim POTS patfi zvyseni srde¢ni frekven-
ce o 30 tepU/minutu v prvnich deseti minutach po zméné
polohy z polohy vleze/vsedé do polohy vstoje nebo dané
zvyseni téchto parametrd pfi symptomech ortostatické in-
tolerance u osob ve véku deset let a starsich [1]. Termin
mirna ortostatickd intolerance se pouziva u pacientt spl-
nujicich vSechna kritéria pfi srdecni frekvenci < 120 tepd/
min. Odpovéd krevniho tlaku u pacientl s POTS je rdzna.
U nékterych z nich, zvlasté u pacientd s hyperadrenergni
formou POTS, Ize dokonce pozorovat hypertenzni reakci
[2]. Neinvazivni pletysmografické monitorovani krevniho
tlaku a srdec¢ni frekvence béhem HUTT muize zhodnotit
odpovéd krevniho tlaku a srdec¢ni frekvence. Z uvedenych
zdznamu lze rovnéz ziskat udaje o tepovém indexu a cel-
kové periferni rezistenci i o variabilité srde¢ni frekvence.

Diferencialni diagnostika

Klinické projevy POTS mohou byt vzhledem k paroxysmu
symptomU v dusledku hyperreaktivity sympatiku podob-
né jako u feochromocytomu. Pacienti s feochromocyto-
mem uvadéji nebo vykazuji symptomy bez ohledu na po-
lohu téla a jejich plazmatické koncentrace katecholamint
jsou mnohem vyssi [2].

U pacientd s neurologickym deficitem, jehoz pficinou
je autonomni neuropatie, napt. diabetes mellitus, je nut-
né tento deficit diagnostikovat, kompenzovat a vyloucit
jako primarni pfic¢inu. Je tfeba odlisit POTS od vasovago-
vé synkopy. Priblizné u 30 % pacientd se mohou tyto dvé
diagnézy prekryvat. U vétSiny nemocnych s POTS viak ke
ztraté védomi nedochdzi a témér viichni trpi chronickou
Unavou. PFi¢ina chronické Unavy neni zfejm4, pfitom né-
ktefi pacienti dokonce splriuji kritéria chronického tnavo-
vého syndromu. V nékterych pfipadech se mlze osvédcit
farmakoterapie. Dalsi diferencidlni diagnostika zahrnuje
supraventrikuldrni tachyarytmie a sinusové tachykardie,
které jsou vylucovaci diagnézou. Sinusova tachykardie je
charakterizovdna perzistentnim zvysenim klidové tepové
frekvence o sinusovém rytmu (obvykle > 100 tepd/min) ne-
umérné k fyziologické nebo patologické zatézi. Symptomy
i diagnostické parametry se mohou prekryvat s POTS. Si-
nusova tachykardie a dalsi supraventrikuldrni tachyarytmie
mohou byt nakonec diagnostikovdny béhem invazivniho
elektrofyziologického vysetfeni a vyreseny katetriza¢ni
ablaci. Uloha katetriza¢ni ablace v [é¢bé sinusové tachykar-
die nicméné dosud nebyla pfesné vymezena a je nutno ji
rezervovat pro pacienty s farmakologicky rezistentni for-
mou. U POTS se ablace provadét nedoporucuje.

Lécba

Nefarmakologicka lécha

Na POTS je nutno pohliZet spiSe jako na syndrom ortosta-
tické intolerance nez na samostatnou patologickou jed-
notku. Lé¢ba POTS je pfedeviim nefarmakologicka. U¢inny



K. Vykoupil

477

zpuUsob lécby nelze jednoznacné urcit. Viechny pacienty je
nutno edukovat a sezndmit je s rznymi aspekty POTS, aby
se s timto stavem dokazali Iépe vyrovnat. Je tfeba ukoncit
podavani veskerych léciv, ktera by mohla potencialné pfi-
spivat ke vzniku symptomu; sem patfi zvlasté a-blokato-
ry, beta-blokatory, inhibitory angiotensin-konvertujiciho
enzymu (ACEI), blokatory kalciovych kandld, nitraty, diu-
retika, monoaminoxidaza, tricyklicka antidepresiva, feno-
thiazidy, opiaty a sildenafilcitrat. Pomoci mlze i prevede-
ni pacientek na jiné kontraceptivum. Kromé toho je tre-
ba kompenzovat vSechna zakladni onemocnéni, ktera by
se mohla potencidlné podilet na POTS. Pacienti se museji
vyvarovat nahlych zmén polohy téla (z vleZze/vsedé do po-
lohy vstoje), vysokych venkovnich teplot, dlouhodobému
pobytu na lGzku i konzumaci objemnych jidel a alkoholu.
Musi se naucit rozpoznat ortostatické stresory, a pokud
neni mozno se jich Uplné vyvarovat, alespon je minimalizo-
vat. Je nutno udrzovat vysoky pfijem soli a tekutin (1,5-2,5
litru tekutin denné). Byl popsan vyznamny pfinos struk-
turovanych cvicebnich programi [23]. Pocatecni cvi¢ebni
program sestava z fyzickych aktivit na plavacich a veslova-
cich strojich, vyhybame se cviceni vstoje. Srdec¢ni frekven-
ce by se méla pohybovat v rozmezi 75-80 % maximalni
hodnoty rovnovazného stavu a cviceni je tfeba opakovat
3-4krat tydné vzdy po 30-45 minutach. Po mésici mohou
pacienti zacit s cvi¢enim v poloze vstoje, napf. s jizdou na
rotopedu, chizi, rekrea¢nim béhem (joggingem) a béhem
na bézeckém pasu s postupnym pridavanim zatéze az do
maximalni hodnoty rovnovadzného stavu jednou tydné
a nasledné dvakrat tydné. Cilem je dosahnout péti az Ses-
ti hodin cviceni tydné. Poté by se méli zamérit na procvi-
Covani dolnich partii téla, nejdfive jednou tydné na dobu
15 minut, pak dvakrat tydné po dobu 45 minut a s timto
cvi¢enim pokracovat i nadale [22]. K dostani je kompresni
obleceni a pradlo k fixaci pasu omezujici na minimum Zilni
navrat v pfipadech, kdy je nutno setrvat v poloze vstoje po
delsi dobu. Hlavni nevyhodou je to, Ze tyto soucasti odé-
vu mohou byt pomérné nepohodIné. K ovlivnéni tepové
frekvence a symptom0 v dobé akutni dekompenzace Ize
jako ,,zdchrannou medikaci” pouzit akutni volumexpanzi
nitrozilnim podanim 1-2 litrd fyziologického roztoku [24].
Je tfeba vyvarovat se ablace sinusového uzlu, protoze ta
neodstrani zakladni pfi¢inu a stav mnoha pacientd se po
vykonu nezlepsi.

Farmakoterapie

Kromé nefarmakologické Iécby mizeme u nékterych pa-
cientlsPOTSvyuzitfarmakoterapii. Volumexpanze: UPOTS
spojeného s dysregulaci objemu Ize ke zvyseni zadrzovani
sodiku v ledvindach, a tedy zvétSeni plazmatického objemu
podavat fludrocortison v davce 0,05-0,2 mg denné [25]. Je
nutno monitorovat koncentrace drasliku v séru. V pfipadé
potieby lze perordlné podat desmopressin v davce 0,2 mg
k akutnimu snizeni tepové frekvence vstoje a ke zmirnéni
symptomU [26]. Mezi nezddouci Ucinky patfi bolest hlavy,
otoky a hyponatremie. Pfi sympatolytické Ié¢bé se podava
propranolol v davce 10-20 mg c¢tyrikrat denné. Tyto nizké
davky propranololu s kratkodobym ucinkem mohou po-
moci vétsiné pacientl s POTS [27]. Propranolol s dlouho-
dobym ucinkem tento pfiznivy Ucinek nema [22]. Clonidin,
a,-adrenergni agonista, v davce 0,05-0,2 mg dvakrat den-
né sice mUze stabilizovat krevni tlak i tepovou frekvenci,

muze vsak zaroven zpUsobovat i Unavu, ospalost a u né-
kterych pacientt vytvofit ,mental clouding”. Podavani va-
sokonstriktor: midodrin v davce 5-10 mg ¢tyfikrat denné
zvySuje u neuropatické formy POTS cévni rezistenci [28].
Zvyseni vagového tonu: pyridostigmin v davce 30-60 mg
trikrat denné pUsobi jako periferni inhibitor acetylcholin-
esterdzy a dokazZe vyrazné snizit pocatecni nardst tepo-
vé frekvence [29,30]. Mezi nezddouci uc¢inky patfi prijem
[31]. Lécbu je vhodné zahdjit podavanim propranololu.
U pacientl s hypovolemii |ze pfidat fludrocortison. U pa-
cientd s nizkou adrenergni aktivitou Ize zvazit podavani
clonidinu; v opacném pripadé lze jako tfeti moznost zvolit
midodrin.

Zavér

| kdyZz byl POTS poprvé popsan jiz v 90. letech 20. stole-
ti, zGstdva rfada aspektd této multisystémové ortostatic-
ké poruchy nejasna. Vzhledem k velké skdle symptoma
je u mnoha pacientll stanovena chybnd diagnéza. Tento
syndrom vyznamné ovliviiuje kvalitu pacientova Zivota.
Priblizné 75-80 % pacientt s POTS predstavuji Zzeny v pro-
duktivnim véku. V ceské literature se zatim objevily pouze
izolované popisy a kasuistiky tykajici se tohoto onemoc-
néni. Je tfeba rozsifit obecné poznatky Iékarl v prvni linii,
ktefi pracuji v soukromych a specializovanych praxich, aby
se uméli postarat o pacienty s POTS a odesilat je na specia-
lizovana pracovisté s dostupnymi komplexnimi diagnostic-
kymi postupy a potfebnou péci.

Prohlaseni autora o mozném stietu zajmu
Autor prohlasuje, Ze nema zadny stfet zajmu.
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