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Syndrom posturdini
ortostaticke tachykardie u déti
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Je prezentovan pripad ttinactileté divky s vyraznou ortostatickou intoleranci, u niz byl po podrobném vysetfeni diagnostikovan syn-
drom posturalni ortostatické tachykardie. Vzhledem k zavaznosti obtizi bylo nutné zahajit farmakologickou lé¢bu. Na Ié¢bé dochazi
k postupnému Ustupu potizi tak, Zze Iécba byla nakonec zcela vysazena. V diskuzi jsou ve stru¢nosti shrnuty nejdulezitéjsi poznatky
o ortostatické intoleranci. Podrobnéji je pak pojednano o syndromu posturalni ortostatické tachykardie, jeho patogenezi, vztahu

k syndromu chronické tunavy a lé¢bé.

Kli¢ova slova: syndrom posturalni ortostatické tachykardie, ortostatickd intolerance, test na naklonéné roviné.

Postural orthostatic tachycardia syndrome in children

A case of 13-year old girl with severe orthostatic intolerance is presented. After careful investigation she was diagnosed with the postural
orthostatic tachycardia syndrome. Because of the severity of symptoms pharmacological treatment was initiated. With the treatment
the complaints gradually subsided and subsequently the medication was terminated.
In the following discussion the most important aspects of the orthostatic intolerance are summarized. Postural orthostatic tachycardia
syndrome, its pathogenesis, relationship with chronic fatigue syndrome and treatment are treated more in details.

Key words: postural orthostatic tachycardia syndrome, orthostatic intolerance, orthostatic intolerance, head-up tilt table testing.

Pouzité zkratky

CFS - chronic fatigue syndrome (syndrom
chronické unavy)

CMV - cytomegalovirus

CNS - centralni nervovy systém

CT - pocitacova tomografie

EBV - virus Ebstein-Barrové

EKG - elektrokardiografie

HR — srdecnf frekvence

HSV — Herpes simplex virus

MRI — magnetickd rezonance

POTS - syndrom posturalnf ortostatické tachy-
kardie

TK - tlak krevnf

TKd — tlak krevni diastolicky

TKs — tlak krevn{ systolicky

VZV — Varicella zoster virus

Kazuistika

Trinactiletd divka byla pfijata pro delsi dobu
(nékolik mésict) trvajici zavraté, nauzeu a boles-
ti hlavy. Ke zvyraznénf a zhorseni potizi doslo
nékolik tydnd pred hospitalizaci po prodélané
varicele. Bolesti hlavy byly ve spancich hlavne
po ranu, zvraceni nebylo pfitomno, pfi vertika-
lizaci divka uvédéla az pocity na omdlent.

Kromé toho byl v anamnéze pét mésicl
pfed hospitalizaci uder do hlavy kamaradem,
po kterém divka byla sledovana pro cervikokra-
nidlnf syndrom v rehabilita¢ni ambulanci. Déle

se [écila pro astma formeterolem a budesoni-
dem v aerosolové aplika¢ni formé. Matka mladé
pacientky méla diagnostikovanou roztrousenou
sklerézu. Ostatni osobnfirodinna anamnéza byla
ve vztahu k sou¢asnym potizim bezvyznamna.
Ihned po pfijeti bylo zahdjeno podrobné
vysetreni za Ucelem vylouceni onemocnént
CNS jako pficiny uvedenych potizi. Pfi neuro-
klinickém vysetreni byl zjistén tremor na konce-
tindch, porucha dynamiky krénf patefe a vzhle-
dem k varicele v pfedchorobi byla vyslovena
Uvaha o cerebelitidé. Nasledna vysetfenf viak
toto podezfeni nepotvrdila. Zobrazovaci vyset-
feni — CTi MRI mozku — neprokézala strukturalnf
abnormity CNS. Pfi vysetieni mozkomisniho
moku nebyly zjistény zanétlivé abnormity ani
jiné odchylky veetné oligoklonalnich pasd pfi
vysetfeni bilkovin v likvoru. Sérologické testy
v moku zamérené na lymskou boreliézu, infekce
HSV,VZV, CMV, EBV a klistovou encefalitidu, byly
negativni. Nalez na o¢nim pozadi byl normaini
a pri elektroencefalografickém vysetieni byl
zaznam v ramci vékové normy, bez loZiskové
patologie ¢i bez specifické paroxyzmalnf akti-
vity. Na rentgenovém snimku kréni patefe byla
kr¢nilorddza zcela vyrovnang, ve stfednim Useku
byl zachycen az naznak kyfotického postaveni.
Na skeletu vsak nebyla zachycena patologie.
Zakladni laboratornf vysetfenf krve ne-
prokdzalo zadné odchylky, hormonalnf studie
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zaméfena na funkci stitné zldzy byla v normé.
Na zdznamu EKG nato¢eném v klidu v poloze
vleze byl sinusovy rytmus s frekvenci 66/min.

V nasledujicich dnech po pfijeti doslo k vy-
stupriovani potizi. Divka nebyla schopna ver-
tikalizace a zékladnich sebeobsluznych ukon(
(napt. dojiti na WC), udavala vyraznou cefaleu
v souvislosti s ortostazou. Tyto potize byly zpr-
vu pricitany na vrub postpunkéniho syndromu,
avsak k Upraveé nedoslo ani s odstupem nékolika
dnf po lumbalIni punkci pfi sou¢asné dostatecné
hydrataci organizmu.

Dalsi vysetteni odhalilo vyznamnou poruchu
v oblasti regulace vegetativnich funkci, projevu-
jici se jako excesivni tachykardie pfi ortostéze.
Tlak krevni a srde¢ni frekvence vleze vypocita-
ny jako pramér ze tff naméfenych hodnot byly
103/58 mm Hg a 75/min. Po vertikalizaci doslo
kvzestupu srde¢ni akce na 148/min. pfi relativné
nezméneném TK (102/59 mm Hg, vypocteno
jako prdmeér z 5 méreni). Pri uloZeni zpét do ver-
tikaInf polohy byl TK 109/54 mm Hg a srdec¢nf
frekvence 63/min.

Tato porucha byla nasledné verifikova-
na i standardizovanym testem na naklonéné
roviné (graf 1). Po 10 minutadch od naklonéni
do 60 stupnl se objevuje tachykardie pres
130/min. TK po prvotnim mirném poklesu je
v této dobé stabilni. Srde¢ni frekvence pak
jesté mirné stoupd a po 30. minuté se obje-
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vuji potiZze s pocitem nevolnosti a to¢enim
hlavy, které vrcholf presynkopdlnim stavem
s poklesem TK a vzestupem srdec¢ni frekvence
azna 168/min.

Na zékladé téchto vysledkd byla u divky
stanovena diagndza syndromu posturdlni
ortostatické tachykardie a zahdjena |écba.
Divka byla nastavena na lécbu fludrokortizo-
nem inicidlné v davce 50 ug/den s naslednym
navysenim az na 200 ug/den v jedné dennf
davce za prabéznych kontrol TK, sérovych hla-
din sodiku a drasliku a hmotnosti. Na této lécbé
se divka citila Iépe, zacala byt schopna vertika-
lizace. Zavraté pfi ortostaze se vsak podafilo
odstranit az pfi kombinaci lé¢by s midodrinem
v Uvodni dédvce 2x 1,25 mg denné s navysenim
azna2x2,5mg denné. Na této Iécbé divka
zacala vést jiz normalnf zivotospravu véetné
Skolni dochdazky. Po 3,5 mésicich bylo moz-
né zacit stupnovité vysazovat lécbu (nejdfive
midodrin, poté fludrokortizon). Zhruba po 5
mésicich byla lé¢ba zcela vysazena a divka je
zcela asymptomaticka.

Ortostaticka intolerance

Ortostatickou intoleranci je mozno defino-
vat jako vznik pfiznakl pfi postaven, které mizi
v poloze vleze (schéma 1). Akutni ortostaticka
intolerance se vétsinou projevuje jako synko-
pa, U niz dochazi k pfechodné ztraté védomi
a posturalniho tonu v disledku hypoperfuze
mozku, anebo jako presynkopa, u niz pIna po-
rucha védomf nenf pfitomna.

K priznak&m chronické ortostatické intoleran-
ce patif predevsim pretrvavajici zévraté spojené
s poruchami vizu (rozmazané vidéni, ,cerno”
pfed ocima), Unavou, nauzeou, neurokogni-
tivnim deficitem, pocitem tepla a palpitacemi.
Velkd ¢ast pacientd ma také bolesti hlavy, tes,
potize s dychanim, poceni, bledost a jiné vazo-
motorické pfiznaky (1).

Udrzeni krevniho tlaku a zachovani védomt
pfi postaven( vyzaduje adekvatn( krevni objem
a zapojeni rznych kompenzacnich mecha-
nizmd. Patfi k nim ,svalova pumpa’, pfi které sta-
hy svall dolnich koncetin vypuzuji krev smérem
k srdci. Druhou linii ochrany proti ortostatické
intoleranci je neurovaskuldrnf requlace, kterd
zahrnuje predevsim rychlé zmény v cévnim
tonu (vazokonstrikce). Tretf oblasti jsou humo-
raIni faktory, které jsou aktivovany v dusledku
ortostazy. Patfi k nim aktivace systému renin-
angiotenzin-aldosteron, vyplaveni adrenalinu
a vazopresinu.

Formy ortostatické intolerance je mozné
nejlépe testovat pomoci ortostatickych testu.

Graf 1. Test na naklonéné roviné
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Schéma 1. Ortostatickd intolerance
Ortostaticka intolerance
,rozvoj priznakd pfi postaventi, které mizi v poloze vleze"
Akutni Chronicka

B synkopa (pfechodnd porucha védomi
a svalového tonu, tranzitorni porucha
cerebralnf perfuze)

B neurokardiogenni synkopa
(zprostfedkovana nervstvem)

B dif. dg. kardidInf pficiny

B chronické potize:
zavraté, poruchy vizu, Unava, nauzea,
neurokognitivn( deficit, pocit tepla, palpitace,
bolesti hlavy, tfes, bledost, poceni...

B PQOTS, dysautonomie

Kdysi pouzivany Schellongtyv test (test aktivniho
postaveni) byl v sou¢asné dobé nahrazen testem
na naklonéné roviné (testem pasivniho vzptime-
ni). Pri tomto testu pacient lezf na stole, ktery je
mozno sklopit do rlizné polohy smérem k ver-
tikdle. Vétsinou se pouzivad naklonénf do 60-70
stupnl od horizontaly (2).

Na zakladé tohoto testovani byly identifiko-
vany rlizné typy synkop. Pripady, kde dochézi
k rozvoji bradykardie, byly oznaceny jako kardio-
inhibi¢ni. Synkopy spojené primarné s pokle-
sem TK byly pojmenovany jako vazodepresivni.
V pfipadech, kdy doslo ke kombinaci obou fak-
torQ, se hovofilo o synkopach smisenych. Dalsi
vyzkum ortostatické intolerance viak ved! k po-
sunu od tohoto popisného kardiologického pa-
radigmatu k fyziologickému neurocirkula¢nimu
paradigmatu. Podle tohoto pohledu Ize ortosta-
tické poruchy rozdélit na neurokardiogenni syn-
kopu (synkopu zprostfedkovanou nervstvem),
syndrom posturdini ortostatické tachykardie
(POTS) a dysautonomii (1). Dysautonomie je cha-
rakterizovana pfetrvavajicim poklesem TK vice
nez20/10mm Hg v prabéhu 3 minut od zacatku
ortostazy (3).
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Syndrom posturalni
ortostatické tachykardie

Syndrom posturdlni ortostatické tachykardie
je heterogennf skupina poruch ortostatické tole-
rance charakterizovand excesivni tachykardif pfi
ortostaze. Pri této poruse dochazl béhem testu
na naklonéné roviné nejpozdéji do 10 minut
od naklonéni k vzestupu srde¢ni akce o vice
nez 30/min. nebo na vice nez 120/min. (¢asto
az 160/min.). Soucasné jsou piitomny pfiznaky
ortostatické intolerance, jako zavraté, bolesti
hlavy, palpitace, dyspnoe, bledost, epizodicka
nauzea, Unava, nezvladanf zatéze a bézné ru-
tinnf ¢innosti — domdcich praci, ndkupd, jidla,
skolni dochézky apod. U dospélych pacientl
s POTS chybi hypotenze pfi ortostéaze, u déti
mirna hypotenze muze byt pfitomna. Rozvoj
synkopy béhem testu na naklonéné roviné nebo
v ramci klinickych pfiznakd nevylucuje diagnozu
POTS (4).

Etiologie POTS mUze byt sekundarni, zpl-
sobend napf. hypovolemif, dehydrataci ¢i ane-
mif, nebo idiopaticka. Idiopaticka forma POTS
predstavuje zfejmé formu chronické autonomni
insuficience, pfi které neschopnost dostatecné



vazokonstrikce perifernich cév pfi ortostaze je
kompenzovéna excesivni tachykardif. Zacatek
pfiznak( POTS ¢asto nésleduje infekéni onemoc-
néni, coz ukazuje na mozny vliv uvolfiovanych
medidtorl zanétu v patogenezi této poruchy.
U nékterych pacientd s POTS se vyskytuji znam-
ky akrocyanodzy a dale byl u nich zaznamenan
sklon k otoklim dolnich koncetin, coz miZe sou-
viset s poruchou autonomni inervace Zilntho
systému (5).

Vyskyt POTS je castéjsi u divek a zen (cca
80%). Prevalence této poruchy v détském ve-
ku a dospivani zatim nebyla pfesné stanovena.
Podle jedné nedavno publikované multicent-
rické studie synkop u déti byl POTS prokdzan
u asi 29% détskych pacientl se synkopou (6).
Je tedy znac¢né pravdépodobné, Ze vyskyt té-
to poruchy je v détském veku podhodnocen.
Zdsadnf vyznam pro stanoveni diagnézy ma
test na naklonéné roviné.

POTS se také ¢asto objevuje u pacientl
se syndromem chronické unavy (CFS). U do-
spelych pacientl byla zaznamenana korelace
mezi vzestupem srdecni frekvence pfi ortostaze
a stupném Unavy (7). Naopak lé¢ba, kterd vedla
ke snizeni srde¢nf frekvence pfi ortostéze, byla
spojena se snizenim pocitu Unavy. Nékteré prace
také naznacuji, ze POTS nemusi byt dostatec¢né
diagnostikovana u pacientt s CFS. Prace na sou-
borech adolescentl ukazaly, ze patofyziologie
POTS je zakladem ortostatickych potiZf u vétsiny
dospivajicich s CFS (8).

Lécba POTS

Lécba POTS a ortostatické intolerance vse-
obecné je podplirné a paliativni. Spocivé pre-
devsim v rezimovych opatfenich. Doporucuje
se dostate¢ny pfijem tekutin (minimalné dva
litry vody denné u starsich skolnich déti) a také
mirné prisolovani.

Uzite¢né mohou byt i nékteré cviky, které
mohou zmensit pfiznaky, respektive navodit

trénink vegetativnich funkci. Doporucuje se vysst
poloha hlavy ve spanku, kterd mdZze sniZit vyskyt
rannich zavrati. Izometrické cviky doInif poloviny
téla mohou podporit funkci ,svalové pumpy”.
Vhodné jsou také drepy a plavani, které je vét-
$inou dobre tolerovano.

V téz8ich pfipadech se vétSinou neobe-
jdeme bez farmakologické lécby. Jednim z lékd,
ktery je doporucovan pro lécbu ortostatické
intolerance, je fludrokortizon, mineralokortikoid,
ktery plsobi predevsim retenci sodiku a vody
v organizmu a zvysuje také vaskularni citlivost
k Ucinku adrenalinu (9).V béznych davkach flud-
rokortizon nema témer zadné vedlejsi kortikoste-
roidnf ucinky (1).

Betablokédtory mohou byt Ucinné u nékte-
rych forem synkop, kde oslabuiji vyplaveni reninu
a adrenalinu. U POTS v3ak betablokatory jsou ne-
Uspésné, protoze Ucinkuji proti kompenzacnim
mechanizmm zprostfedkovanym sympatickym
vegetativnim nervstvem u této poruchy.

Efektivni mohou byt naopak léky ze skupi-
ny selektivnich a, adrenergnich agonistd, jako
midodrin, ktery svym Ucinkem zvysuje perifernf
cévni rezistenci a snizuje kapacitu venézniho
systému. Uspésnost byla také popsana u 1ékd
ze skupiny selektivnich inhibitorl zpétného
vychytdvani serotoninu (SSRI) (10). Placebem
kontrolovanych studif vsak je v této oblasti malo
a lécba je z velké casti empiricka.

Zavér

POTS je syndrom chronické ortostatické
intolerance projevujici se excesivni tachykardif
a priznaky ortostatické intolerance. Vyskytuje
se i v détstvi s vyssi prevalenci u divek.

Na tuto klinickou jednotku je tfeba zejména
myslet u pacientd s chronickymi potizemi, jako
zavraté, bolesti hlavy, palpitace, Unava a intole-
rance zatéze. Porucha neurocirkula¢ni regulace
charakteru POTS se mUze kombinovat se syn-
dromem chronické Unavy.
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Pro diagnostiku této poruchy je zasadni
test na naklonéné roviné. Lécba je predevsim
podplrnd, spocivajici v navozeni adekvatnich
rezimovych opatfeni. V tézsich pfipadech mdze
individualizovana farmakologicka 1é¢ba vyznam-
né prispét ke zlepdeni kvality Zivota u postize-
nych jedinct.
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