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Postural ortostatisk takykardi-syndrom

Louise Brinth, Kirsten Pors & Jesper Mehlsen

Stillingsendring fra liggende til stdende er en basal
fysiologisk udfordring, som kreaever et effektivt kar-
diovaskulart kontrolsystem. Ved dysfunktion af dette
kontrolsystem ses ortostatisk intolerans — typisk i
form af utilstreekkelig vasokonstriktion og dermed or-
tostatisk hypotension eller i form af excessiv stigning
i hjertefrekvensen.

Ortostatisk intolerans er en tilstand, hvor patien-
ten i stdende stilling har symptomer, som bedres i lig-
gende stilling. Forbigdende, let ortostatisk intolerans
er normalt forekommende hos de fleste — f.eks. i form
af svimmelhed ved hurtig overgang fra siddende til
stdende stilling. Nogle oplever sverere grader af orto-
statisk intolerans. Dette kan veere i form af akut orto-
statisk intolerans, der er karakteriseret ved pludselige
bevidsthedstab i oprejst stilling (synkope), ofte uden
symptomer mellem episoderne, eller mere kroniske
former for ortostatisk intolerans, hvor symptomerne
er svimmelhed, palpitationer, treethed, kvalme og
andengd.

Yngre patienter med kronisk ortostatisk intole-
rans har sjeldent egentlig ortostatisk hypotension,
men ofte ortostatisk takykardi dvs. hgj puls i forbin-
delse med ortostatisk stress [1] og tilstanden er ofte
ledsaget af et betydeligt funktionstab og ses ikke sjel-
dent med akutte forveerringer i form af synkoper.

Sammen med en grundig anamnese er vippeleje-
test (Figur 1) central i diagnosticeringen af kronisk
ortostatisk intolerans, men det er formentlig kun en
brgkdel af patienterne med ortostatisk intolerans, der
far foretaget en vippelejetest, og tilstanden skennes
at veere markant underdiagnosticeret. Estimering af

preevalensen er sdledes vanskelig. I USA var antallet STATUSARTIKEL
af patienter med kronisk ortostatisk intolerans esti-
meret til en halv million i 1999 [2]. Omsat til danske

forhold vil det svare til, at ca. 10.000 er afficeret her-
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hjemme.

I det efterfglgende beskrives postural ortostatisk
takykardi-syndrom (POTS), da POTS i forhold til an-
dre former for kronisk ortostatisk intolerans er en re-
lativt veldefineret tilstand.

POTS er i henhold til Sundhedsstyrelsen klassifi-
ceret under supraventrikuleere takykardier med diag-
nosekoden DI471J og defineres som en tilstand, hvor
hjertefrekvensen stiger mindst 30 slag/min eller til
mere end 120 slag/min inden for de fgrste 10 min ef-
ter overgang fra liggende til stdende stilling, og som
ledsages af labilt blodtryk og symptomer pa ortosta-
tisk intolerans [3, 4]. Hos bgrn og unge skal det diag-
nostiske krav formentlig settes til en stigning i hjerte-
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Postural ortostatisk takykardi-syndrom

Diagnostiske kriterier:
Stigning i hjertefrekvens pa > 30 slag/min eller til > 120 slag/min
inden for de fgrste 10 min efter overgang til oprejst stilling.

Ortostatisk betinget ubehag, der svinder, nar patienten igen er i
liggende stilling.

Labilt blodtryk i staende stilling.

Fravzer af andre tilstande, der kan forklare takykardien.
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Vippelejetest. Patienten vippes til 60° pa et vippeleje under kontinu-
ert monitorering af puls og blodtryk.

frekvens pa mere end 40 slag/min [5]. Patienterne
har hyppige episoder af ortostatisk intolerans, der
jeevnligt er ledsaget af andre mulige dysautonome
symptomer som migrane, kvalme, hyperaktiv blere,
palpitationer, svingende affgringsmgnster, udtalt
traethed og kognitive forstyrrelser [5]. Egentlig orto-
statisk hypotension ses kun hos en subgruppe af pa-
tienterne med POTS, og kun 30-40% har egentlige
synkoper [6]. Differentialdiagnostisk skal POTS af-
graenses fra andre tilstande med takykardi — specielt
egentlig takyarytmi, eventuelt som led i strukturel
hjertesygdom, da dette kan have prognostisk betyd-
ning. Derudover bgr tilstande som dekonditionering,
angst, dehydrering, hypertyreose, feeokromocytom
og medicinbivirkninger ogsé udelukkes. Tilstanden
er langt hyppigere hos kvinder end hos mand (for-
holdet 5:1), gennemsnitsalderen pa diagnosetids-
punkt er 30 &r [5], og omkring 25% kan ikke opret-
holde kontakt til arbejdsmarkedet eller en
uddannelse [7].

PATOFYSIOLOGI

POTS er kendetegnet ved forstyrrelser i det autonome
nervesystems regulering af hjerte og kredslgb ved
overgang fra liggende til stdende stilling. Ved vippe-
lejetest hos patienter med POTS finder man typisk hgj
hjertefrekvens uden den samme grad af spontan vari-
ation, der ses hos raske (Figur 2). Til gengeld ses der
oftest et meget labilt blodtryk. Disse forandringer er
forenelige med nedsat aktivitet i det parasympatiske
nervesystems regulering af hjertefrekvensen ledsaget
af hgj dynamisk aktivitet i det sympatiske nervesy-
stems kontrol af kartonus [8]. I tillaeg til 2endringerne

i aktiviteten i det autonome nervesystem har mange
patienter med POTS lavt plasmavolumen [9] og gget
mikrofiltration [10], hvilket kan bidrage til en mere
udtalt reduktion i hjertets fyldningstryk ved leengere
tid i oprejst stilling. Enkelte undersggelser tyder pd, at
patienter med POTS har @ndret kemosensitivitet med
oget felsomhed for hypoksi og nedsat fglsomhed for
hypokapni i stdende stilling [11].

Dette kan lede til hyperventilation og nedsat
P-CO,-niveau med ledsagende cerebral vasokonstrik-
tion og hypoperfusion [12], hvilket kan bidrage til de
cerebrale symptomer ved tilstanden. Det er uvist, om
personlighedsstruktur og angstberedskab er en del af
sygdomsbilledet ved POTS, men undersggelser har
vist, at mentalt stress ikke udlgser patologisk stigning
i hjertefrekvensen. Dette tyder pd, at den ortostatisk
betingede takykardi er udlgst af de baroreceptormedi-
erede reguleringsmekanismer og ikke er betinget af
en stgrre generel reaktivitet fra centralnervesystemet
[13].

Omkring 50% af patienterne med POTS har akut
eller subakut sygdomsdebut — ofte efter en banal vi-
rusinfektion [14]. Hos subgrupper af patienter med
POTS er der fundet autoantistoffer bl.a. mod ganglio-
nere acetylkolinreceptorer [14], og POTS kan ses se-
kundeert til systemiske autoimmune sygdomme som
f.eks. multipel sklerose [15].

UDREDNING OG BEHANDLING

Udredningen af patienter med ortostatisk intolerans
sigter mod at identificere den subgruppe af patienter,
der er i risiko for at fa malign arytmi. Herudover skal
arsagen til den ortostatiske intolerans s vidt muligt
identificeres, for at man kan give patienterne et mal-
rettet behandlingstilbud. Patienter, der har ortosta-
tisk intolerans, og hvor man har mistanke om taky-
kardi eller andre kardiale symptomer, skal have
foretaget et 12-afledningers-hvileelektrokardiogram.
Strukturel hjertesygdom, stofskiftelidelse og anemi
skal udelukkes. Afhaengig af anamnesen skal andre
mulige medicinske lidelser, der kan forklare den orto-
statiske intolerans, svimmelheden og takykardien,
udelukkes.

Hvis der er mistanke om POTS efter ovenstiende
udredningsprogram, er basis i vurderingen en grun-
dig anamnese med vagt pd udelukkelse af dehydre-
ring og dekonditionering som mulige &rsager — og ef-
terfglgende vippelejetest. Ved vippelejetesten kan
man ogsé afdekke, om eventuelle reflekssynkoper er
af kardioinhibitorisk eller vasodepressiv karakter
[16].

I et retrospektivt studie har man belyst progno-
sen hos patienter med POTS og fundet, at fem ar fra
diagnosetidspunktet havde 80% det bedre, 60% var
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funktionelt normale, og 90% var tilbage pa arbejds-
markedet [17]. I et enkelt prospektivt studie med 57
patienter, der var diagnosticeret og behandlet pa en
specialiseret enhed, fandt man, at godt 30% ikke leen-
gere opfyldte de diagnostiske kriterier efter et ar. P&
trods af at hovedparten af patienterne stadig havde
tegn pé dysautonomi, var de flestes tilstand bedret
symptomatisk [18]. I de anfgrte studier, som kommer
fra samme center, konkluderes det, at prognosen for
POTS er forholdsvis favorabel sammenlignet med an-
dre former for dysfunktion i det autonome nervesy-
stem — og med mulighed for markant symptombed-
ring ved mélrettet behandling af tilstanden.

Ingen praparater er indregistreret til behandling
af POTS, og behandlingsstrategien hviler pd en meget
beskeden evidens. De studier, der foreligger om ne-
denstdende behandlingsmodaliteter, er fa og smé.

Nonfarmakologisk behandling

Behandlingen er fgrst og fremmest af ikkefarmakolo-
gisk art og stiler mod at nedbringe de udlgsende og
vedligeholdende stressorer gennem radgivning om
handtering af bade psykisk og fysisk stress og rdd om
regelmaessig, afpasset motion og tilstraekkelig sgvn.
Styrketrzening af ben og abdominalmuskulatur for-
modes at mindske displaceringen af blodvolumen fra
thorax ved ortostatisk stress og derved gge den orto-
statiske tolerans. Styrketrening bgr suppleres med
treeningsformer med hgj hjertefrekvens i forsgg pa

at nedbringe den basale hjertefrekvens. Overdreven
treening kan dog forveerre tilstanden [7]. Et gget ind-
tag af vaeske (op mod 3-4 liter dagligt) og salt (3 g/
dggn) kan hos nogle patienter gge blodvolumen og
derigennem gge den ortostatiske tolerans [19].

Pulsregulerende behandling

Som supplement til den ikkefarmakologiske, hjerte-
frekvensreducerende behandling kan man anvende
betablokkere i beskedne doser. Propranolol eller en
kardioselektiv betablokker kan velges afhangig af
symptombilledet. Betablokkere kan dog forverre en
evt. hypotension og reducere muligheden for inter-
vention gennem traening, og ofte ma behandlingen
opgives pa grund af bivirkninger [20]. Ivabradin er
en specifik sinusknudeheemmer, som har en doku-
menteret effekt ved POTS [21], og som i modsatning
til betablokkere reducerer hjertefrekvensen uden at
nedsette hjertets kontraktilitet.

@gning af plasmavolumen

Som supplement til gget salt- og vandindtag kan ibu-
profen i doser pa 200 mg x 3 forsgges med henblik pa
pget veeskeretention. I kontrollerede forsgg har dette
dog kun vist sparsom effekt [22]. Fludrocortisonace-

I |

Haemodynamisk respons pa vippelejetest hos en rask person og en patient med postural ortosta-
tisk takykardi-syndrom (POTS). A. Normalt haemodynamisk respons pa vippelejetest hos en 19-
arig rask kvinde. Normal haamodynamik med et initialt fald i blodtrykket efter overgang fra lig-
gende til staende stilling; blodtrykket retter sig derefter spontant til et stabilt blodtryk pa niveau
med udgangsblodtrykket, og der sker en lille stigning i hjertefrekvensen. B. Hemodynamisk re-
spons pa vippelejetest hos en 19-arig kvinde med POTS. Der ses stigning i hjertefrekvensen fra
75 slag/min til op mod 150 slag/min og et labilt blodtryk i stdende stilling.
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tat er en aldosteronanalog, som gger plasmavolumen
gennem salt- og vandretention [23] og anvendes i do-
ser pa 0,1-0,3 mg under teet kontrol af S-kalium og
kaliumtilskud ved behov.
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Vasokonstriktion

Forgget kontraktion af de perifere arterier og vener
og derved gget perifer modstand og ortostatisk tole-
rans kan opnds med den alfa-1-adrenerge agonist
midodrin, der har vist god effekt ved behandling af
POTS [24]. @nsker man at anvende midodrin, skal
der sgges udleveringstilladelse, og stoffet gives sad-
vanligvis i doser a 2,5-5 mg 1-3 gange dagligt.

KONKLUSION

POTS er en tilstand med funktionsforstyrrelse i det
autonome nervesystems regulering af det kardiova-
skulere system og et symptomkompleks med ortosta-
tisk intolerans og takykardi som de centrale fund. Til-
standen er forholdsvis almindelig og bgr overvejes
hos patienter, der har ortostatisk intolerans af mere
kronisk karakter — og i seerdeleshed hos kvinder i al-
deren 15-50 &r. Patienter med symptomer pé kronisk
ortostatisk intolerans og takykardi bgr vurderes for
maligne arytmier og strukturel hjertelidelse. Safremt
dette ikke findes, kan der henvises til vippelejetest.
Symptombilledet ved POTS er ofte uklart, patofysio-
logien kompleks og behandlingsstrategien hviler p&
en meget beskeden evidens. P4 nuverende tidspunkt
kan patienter med POTS med fordel henvises til en-
heder med speciale i udredning og behandling af pa-
tienter med funktionsforstyrrelser i det autonome
nervesystem. Der er et udtalt behov for forskning i
de patofysiologiske mekanismer med henblik pé at
skabe mere solid evidens for behandlingen.
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