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Stillingseendring fra liggende til stdende er en basal fysio-
logisk udfordring, som kraever et effektivt kardiovaskuleert
kontrolsystem. Ved dysfunktion af dette kontrolsystem ses
ortostatisk intolerans — typisk i form af utilstraekkelig vaso-
konstriktion og dermed ortostatisk hypotension eller i
form af excessiv stigning i hjertefrekvens. Ortostatisk in-
tolerans betegner en tilstand, hvor man far symptomer
i stdende stilling, og hvor symptomerne bedres i lig-
gende stilling. Tilstanden kan veere i form af akut orto-
statisk intolerans karakteriseret ved pludselige bevidst-
hedstab i oprejst stilling (synkope) eller mere kroniske
former for ortostatisk intolerans, hvor symptomerne
omfatter svimmelhed, palpitationer, traethed, kvalme
og dndengd.

Postural ortostatisk takykardi-syndrom (POTS) er
en af de hyppigste arsager til kronisk ortostatisk intole-
rans hos unge [1]. POTS forekommer hyppigst hos
kvinder i den fadedygtige alder og er en heterogen
form for autonom dysfunktion, som er karakteriseret
ved uhensigtsmaessig stigning i hjertefrekvens i forbin-
delse med ortostatisk stress kombineret med ortostatisk
intolerans. Ofte er der en reekke andre symptomer, som
er forenelige med cerebral hypoperfusion og dysfunk-
tion af det autonome nervesystem preeget af overvaegt
af aktivitet i det sympatiske nervesystem.

Stigning i hjertefrekvens pa mindst 30 slag pr. mi-
nut eller til mindst 120 slag pr. minut er diagnostisk,
hvis der samtidigt er betydelig ortostatisk intolerans og
ikke andre &benlyse arsager til takykardien (Figur 1).
Hos unge (12-19 &r) ses et kraftigere fysiologisk hjerte-
frekvensrespons pa ortostatisk stress end hos voksne,
hvorfor en stigning pa 40 slag pr. minut er diagnostisk i
denne aldersgruppe [2]. Ud over den ortostatiske into-
lerans beskriver patienter med POTS ofte symptomer,

» Postural ortostatisk takykardi-syn-
drom (POTS) er en af de hyppigste ar-
sager til kronisk ortostatisk intolerans
hos unge.

» Nye studier tyder pa, at de funktions-
forstyrrelser i regulering af puls og
blodtryk, som ses hos patienter med
POTS, skyldes autoantistoffer, som er

rettet mod det autonome nervesystem.

» Det er muligt at bedre ortostatisk

tolerans og livskvalitet hos patienter

med POTS ved en tvaerfaglig ind-
sats, hvori der indgar bade nonfar-
makologisk og farmakologisk be-
handling. Yderligere afklaring af en
mulig autoimmun komponent vil
maske pa sigt abne op for nye
behandlingsmuligheder.

der ikke er relateret til ortostatisk stress — kvalme, ma-
vesmerter, treethed, sgvnforstyrrelser og hovedpine
[1]. POTS er ikke en »ny« sygdom. En klinisk tilstand,
der minder om POTS, blev beskrevet allerede i 1871 af
da Costa hos soldater i den amerikanske borgerkrig og
kaldt irritable heart syndrome [3]. Siden er kombinatio-
nen af uhensigtsmaessig ortostatisk takykardi og orto-
statisk intolerans beskrevet under flere navne. 1 1993
blev betegnelsen postural ortostatisk takykardisyndrom
foresléet [4], og siden 2006 har POTS i henhold til
Sundhedsstyrelsen veret klassificeret under supraven-
trikuleere takykardier med diagnosekoden DI471J.

Praevalensen af POTS er vanskelig at bestemme,
men i en amerikansk konsensusartikel estimeres der en
praevalens pé 0,2% i USA [5] - hvilket i Danmark vil
svare til, at ca. 10.000 personer er afficeret af tilstan-
den. I et enkelt prospektivt studie med 57 patienter,
som blev diagnosticeret og behandlet pé en specialise-
ret enhed, fandt man, at godt 30% ikke leengere op-
fyldte de diagnostiske kriterier efter et r, og pa trods af
at de fleste patienter stadig havde tegn pa dysauto-
nomi, var de fleste bedret symptomatisk [6].

PATOFYSIOLOGI

Patienter med POTS er en heterogen gruppe med flere
overlappende feenotyper. Neuropatisk POTS er karak-
teriseret ved manglende perifer vasokonstriktion, for-
mentlig som fglge af dysfunktion af sympatiske nerver
- primaert i underekstremiteterne [7]. Hos patienter
med hyperadrenerg POTS ses der stigning i systolisk
blodtryk og forhgjet noradrenalinniveau, nar de star op
[8]. Hypovolemisk POTS er karakteriseret ved lavt re-
nin- og aldosteronniveau kombineret med unormalt
hgje veerdier af angiotensin-II [9].

Patienter, der har POTS, rapporterer ofte om treaet-
hed, dérlig spvnkvalitet, kognitiv dysfunktion og lav
helbredsrelateret livskvalitet [10, 11].I et studie, hvor
man sammenlignede patienter med POTS med raske
kontrolpersoner, var mental sundhed det eneste do-
mene i SF-36 (spgrgeskema om selvvurderet helbreds-
tilstand), hvor patienter med POTS ikke scorede mar-
kant lavere end kontrolpersonerne [10].

Mange patienter med POTS oplever symptomstart
efter en infektion, og resultaterne af et stigende antal
studier tyder pd autoimmunitet som en central del af
patofysiologien [1, 12, 13]. Immunglobulin-G fra pa-
tienter, der er diagnosticeret med POTS, aktiverer bade




beta-1- og beta-2-adrenoceptorer og blokerer delvist de
alfa-1-adrenerge receptorer [12, 13].

Patienter med POTS rapporterer oftere end andre
personer om symptomer, der tyder pa angst- og panik-
lidelser [14], og det er séledes en vanskelig, men vigtig
diagnostisk opgave at differentiere mellem patienterne,
der har POTS med patologiske @ndringer i det auto-
nome nervesystem, og de egentlige psykiatriske patien-
ters psykogent udlgste overaktivitet i det sympatiske
nervesystem [15, 16].

Sarligt patienter med hyperadrenerg POTS kan
vaere sveere at skelne fra patienter med angsttilstande,
da patienterne med POTS ofte har sinustakykardi i
hvile, palpitationer og tremor. Patienter med panik-
angst, depression og somatoforme lidelser har ofte led-
sagesymptomer, som er fremkaldt af eendret aktivitet i
det autonome nervesystem, herunder andret svedten-
dens, svimmelhed og hjertebanken, symptomer, der
ogsa ses hos patienter med POTS [17].

Ved sammenligning af patienter med POTS med
raske kontrolpersoner ud fra Becks Anxiety Inventory
(hvormed man evaluerer bade somatiske og psykolo-
giske angstrelaterede symptomer) scorede patienter
med POTS signifikant hgjere, men ved brug af Anxiety
Sensitiviy Index, hvor der fokuseres pé psykiske sympto-
mer, scorede patienter med POTS lavere, sd man fandt

altsd, at patienter med POTS kognitivt ikke oplevede
deres fysiologiske symptomer som angst [18]. Den hypo-
volamiske feenotype er vanskelig at skelne fra alminde-
lig dekonditionering, da dekonditionering giver redu-
ceret intravaskulaert volumen og medfgrer en tilstand,
der pd mange mader kan ligne POTS, og da patienter
med POTS ofte har treeningsintolerans og preesterer dar-
ligt ved arbejdstest med iltoptagelse [19]. Et nyligt pub-
liceret studie viste i en lille patientpopulation, at patien-
ter, der opfyldte de diagnostiske kriterier for POTS ved
vippelejetest, havde lavt fyldningstryk af venstre ventri-
kel — i modsatning til »almindelige« dekonditionerede
patienter, der typisk vil have hgjt fyldningstryk [20].

UDREDNING OG BEHANDLING
Udredningen af patienter med ortostatisk intolerans sig-
ter mod at identificere den subgruppe af patienter, der er
irisiko for livstruende arytmi. Herudover skal arsagen til
den ortostatiske intolerans sa vidt muligt identificeres for
at kunne give patienterne et mélrettet behandlingstilbud.
Patienter med ortostatisk intolerans, hos hvem der er
mistanke om takykardi eller andre kardiale symptomer,
skal have foretaget 12-afledningers-hvile-EKG, og struk-
turel hjertesygdom, stofskiftelidelse samt anaemi skal
udelukkes. Afhengigt af anamnesen skal andre mulige
medicinske lidelser, der kan forklare den ortostatiske
intolerans, svimmelheden og takykardien, udelukkes.
Huvis der er mistanke om POTS efter ovenstiende ud-
redningsprogram, er basis i vurderingen vippelejetest og
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en fokuseret anamnese med vaegt pd udelukkelse af de-
hydrering og dekonditionering som mulige arsager.

Der er ingen praparater, som specifikt er registreret
til behandling af POTS, og behandlingsstrategien hviler
pa meget beskeden evidens. De anfgrte behandlings-

g FIGUR 1

Haemodynamisk respons pa vippelejetest hos en rask person og en patient med postural orto-
statisk takykardi-syndrom (POTS). A. Normalt haamodynamisk respons pa vippelejetest hos en
19-arig rask kvinde. Normal haamodynamik med et initialt fald i blodtrykket efter overgang fra
liggende til stdende stilling; blodtrykket retter sig derefter spontant til et stabilt blodtryk pa
niveau med udgangsblodtrykket, og der sker en lille stigning i hjertefrekvensen. B. Hemodyna-
misk respons pa vippelejetest hos en 19-arig kvinde med POTS. Der ses stigning i hjertefre-
kvensen fra 75 slag pr. min til op mod 150 slag pr. min og et labilt blodtryk i stdende stilling.
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Vippelejetest. Puls

og blodtryk monito-
reres kontinuert med
patienten i liggende
hvile og med lejet vip-
pet til 60°. (Foto: Claus
Peuckert).

modaliteter hviler derfor primeert pa patofysiologiske
vurderinger i kombination med praktiske erfaringer.

Nonfarmakologisk behandling

Nonfarmakologisk behandling kan med fordel forega
med en tvaerfaglig tilgang. Der stiles mod at nedbringe
udlgsende og vedligeholdende stressorer gennem radgiv-
ning om handtering af bade psykisk og fysisk stress samt
rdd om regelmaessig, afpasset motion og tilstreekkelig
sgvn. Styrketraening af ben og abdominalmuskulatur for-
modes at mindske displacering af blodvolumen fra tho-
rax ved ortostatisk stress og derved gge den ortostatiske
tolerans. Styrketraening ber suppleres med treeningsfor-
mer med hgj hjertefrekvens i forsgg pé at nedbringe den
basale hjertefrekvens. Overdreven treening kan dog for-
vaerre tilstanden, og en del patienter med POTS beskriver
symptomforveerring efter fysisk traening [21]. Et gget ind-
tag af vaeske (op til 3 1dagligt) og salt (3 g/dggn) kan hos
nogle patienter gge det intravaskulere volumen og der-
ved mindske den ortostatiske intolerans [21].

Frekvensregulerende behandling

Som supplement til den ikkefarmakologiske, frekvens-
reducerende intervention kan man anvende betablok-
kere eller verapamil i beskedne doser. Propranolol eller
en kardioselektiv betablokker kan velges athaengigt af
symptombilledet. Verapamil anvendes primeert ved
kontraindikation eller intolerans over for betablokade.
Betablokade/verapamil kan forvarre en evt. hypoten-
sion og reducere muligheden for intervention gennem
treening, og ofte ma behandlingen opgives pa grund af
bivirkninger [22]. Procoralan er en specifik sinusknu-
dehammer, som har en dokumenteret effekt ved POTS
[23] og i modseetning til betablokkere reducerer hjerte-
frekvensen uden at nedsette hjertets kontraktilitet.

@Agning af plasmavolumen
Florinef er en aldosteronanalog, som gger plasmavolu-

men gennem salt- og vandretention [24] og anvendes i
doser pé 0,2-0,3 mg under teet kontrol af serumkalium-
niveauet og kaliumtilskud ved behov.

Vasokonstriktion

Induceret vasokonstriktion med gget perifer modstand
og bedret ortostatisk tolerans opnés med den alfa-1-
adrenerge agonist midodrin, der har vist god effekt ved
behandling af POTS [25]. Hvis man gnsker at anvende
midodrin, skal der sgges udleveringstilladelse, og det
gives saedvanligvis i doser a 5 mg 1-3 gange dagligt.
Midodrin er korttidsvirkende (3-4 timer) og giver pri-
meert vasokonstriktion i huden, hvorfor effekten er
stgrst, ndr patienterne er fysisk aktive [26].

NYE BEHANDLINGSMULIGHEDER

Fundet af autoantistoffer, som er rettet mod receptorer
idet autonome nervesystem hos patienter med POTS,
og disse autoantistoffers potente virkning pa recepto-
rerne og haemodynamikken dbner op for eventuelle nye
immunologiske behandlingsmodaliteter [12, 13].

KONKLUSION

POTS er en syndromdiagnose med stort overlap til an-
dre syndromdiagnoser, hvad angér bade symptomato-
logi og patofysiologiske forklaringsmodeller. Overlap-
pet er mest udtalt i relation til diagnosen myalgisk
encefalomyelitis/kronisk treethedssyndrom (ME/CFS),
men POTS kan ogsé ses som led i bl.a. fibromyalgi og
kronisk regionalt smertesyndrom. Ved disse tilstande
er traethed og treetbarhed, autonom dysfunktion og
smerte fremtreedende symptomer, og falles er, at de
alle har mere eller mindre uafklaret patofysiologi og
mangler veldokumenterede og effektive behandlings-
modaliteter [27].

Koincidens mellem POTS og ME/CEFS er tydeliggjort
ved inklusionen af ortostatisk intolerans som et af to bi-
kriterier ved ME/CFS-diagnostik i henhold til det ame-
rikanske Institute of Medicine [28].

Det er vigtigt i arbejdet med POTS og beslegtede
tilstande at forsta, at tiden fra symptomstart til diag-
nose kan veere lang for patienter med kronisk ortosta-
tisk intolerans — og en betragtelig andel vil aldrig f& en
diagnose. Dette skyldes formentlig, at det stadig — trods
muligheder for udredning og behandling — ofte anses
for noget, man »bare mé leve med«.

Fundet af autoantistoffer hos patienter med POTS
er interessant med tanke p4, at en betragtelig andel af
patienterne rapporterer om symptomstart i efterforlg-
bet af en immunologisk trigger — oftest en viral infek-
tion, men ogsa bakterielle infektioner, vaccination og
fysiske traumer [29].

Det er sveert at afggre, om der i gjeblikket er en
»epidemi« af POTS og beslagtede tilstande, eller om
der nermere er tale om en @ndring i sygdomserken-




delse hos bade patienter og sundhedsvesen. En alter-
nativ forklaring kunne veere, at eendrede adfaerdsmgn-
stre, pget stresspdvirkning, &2ndrede spisevaner og
introduktion af nye immunologiske faktorer har med-
fort en stigning i den egentlige incidens af POTS.

Til trods for at behandlingsstrategien ved POTS hvi-
ler pa beskeden evidens, er det muligt med mélrettet be-
handling at bedre b&de den ortostatiske tolerans og livs-
kvaliteten hos disse patienter. Patienter med kronisk
ortostatisk intolerans, hos hvem der er mistanke om
POTS, kan derfor med fordel henvises til enheder med
speciale i udredning og behandling af patienter med
funktionsforstyrrelser i det autonome nervesystem.

SUMMARY
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Postural orthostatic tachycardia syndrome is a hetero-
geneous condition of dysautonomia and suspected
autoimmunity characterised by abnormal increments in
heart rate upon assumption of the upright posture
accompanied by symptoms of cerebral hypoperfusion and
sympathoexcitation. An increase in heart rate equal to or
greater than 30 bpm or to levels higher than 120 bpm during
a head-up tilt test is the main diagnostic criterion. Manage-
ment includes both non-pharmacological and pharma-
cological treatment focusing on stress management,
volume expansion and heart rate control.
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