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Resumo

Sindrome da taquicardia postural ortostatica (POTS) é uma sindrome heterogénea rara secundaria a um disttrbio do
sistema nervoso autbnomo que se manifesta por taquicardia sinusal sustentada e sintomdtica em posi¢do ortostdtica,
sem hipotensdo arterial. Os sintomas crénicos sdo inespecificos e associados a diversos aparelhos, podendo ser inca-
pacitantes com grande prejuizo da qualidade de vida. Embora pouco conhecida pelos cardiologistas é entidade impor-
tante no diagnostico diferencial de pré-sincope. Apresentamos um relato de caso de uma adolescente encaminhada a
cardiologia pediatrica para investigar episddios intermitentes e recorrentes de sudorese, dor tordcica, perda de tonus
muscular sem perda de consciéncia, palpitacdes, palidez e taquicardia. A anamnese relatou ainda outros sintomas
associados a prejuizo das atividades de vida didria e rendimento escolar. Apds exame fisico detalhado (avaliagdo da
frequéncia cardiaca e pressao arterial) e exames complementares (eletrocardiograma, ecocardiograma transtoracico e
Tilt Test), foi possivel diagnostica-la com sindrome de POTS e instituir o tratamento (farmacoldgico e ndo farmacoldgico)
com melhora da qualidade de vida e controle dos sintomas. O reconhecimento dessa doenga, de descri¢do recente na
histéria da medicina, depende da suspeigdo clinica durante anamnese e exame fisico permitindo instituir tratamento
com o objetivo de melhorar a qualidade de vida do doente.

Abstract

Postural Orthostatic Tachycardia Syndrome (POTS) is a rare heterogeneous syndrome secondary to a disorder of the
autonomic nervous system, characterized by sustained symptomatic sinus tachycardia in the upright position without
arterial hypotension. Chronic symptoms are nonspecific and involve multiple organ systems, often leading to debilita-
ting effects on the individuals quality of life. Although relatively unfamiliar to cardiologists, it is an essential entity in
the differential diagnosis of pre-syncope. We present a case report of an adolescent referred to pediatric cardiology to
investigate intermittent and recurrent episodes of sweating, chest pain, muscle weakness without loss of consciousness,
palpitations, pallor, and tachycardia. During the medical history, she also reported other symptoms impacting her daily
activities and school performance. Following a comprehensive physical examination (including heart rate and blood
pressure assessment) and additional tests (electrocardiogram, transthoracic echocardiogram, and Tilt Test), she was
diagnosed with POTS. Subsequently, a treatment plan, both pharmacological and non-pharmacological, was initiated,
resulting in an improvement in her quality of life and symptom control. Recognition of this recently described medical
condition depends on clinical suspicion during the medical history and physical examination, allowing for the imple-
mentation of treatment with the aim of enhancing the patients quality of life.
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INTRODUCAO

A sindrome da taquicardia ortostatica postural, do
inglés Postural Orthostatic Tachycardia Syndrome — POTS, é
a forma mais comum de intolerancia ortostatica em jovens,
especialmente mulheres!. Embora considerada como entidade
rara, isso pode ser devido ao seu pouco conhecimento no
nosso meio e consequentemente baixos indices de detecgéo,
uma vez que o diagndstico é eminentemente clinico. Além
disso, os sintomas cronicos sdo inespecificos e associados a
diversos sistemas, podendo ser incapacitantes e causadores de
grande prejuizo da qualidade de vida'?. Trata-se de disttrbio
heterogéneo, na maioria das vezes classificado no grupo das
disautonomias, cujos mecanismos fisiopatoldgicos sdo pouco
compreendidos®. O diagndstico é feito com base no aumento
de >30 batimentos/minuto (no adulto) ou 240 bpm (para 12 a
19 anos), dentro de 10 minutos de pé, associado a sintomas
como tontura, palpitacGes, tremores, fraqueza, turvacgdo visual
e fadiga. Na maioria das vezes, ndo esta associado a hipotensdo
postural (queda da pressao arterial sistélica >20 mmHg ou
diastdlica >10 mmHg), diferenciando-se da sincope reflexa,
também conhecida como vasovagal*.

POTS é uma entidade importante a ser considerada
em criancgas e adolescentes com intolerancia ortostatica, e
este relato tem como objetivo reforcar a importancia do seu
conhecimento.

RELATO DE CASO

Adolescente de 13 anos, feminino, encaminhada
a Cardiologia Pediatrica para investigacdo de episddios
intermitentes e recorrentes de sudorese, dor tordcica, perda
de tonus muscular sem alteragdo da consciéncia, palpitagGes,
palidez e taquicardia; notados ha cerca de trés meses e presentes
guando em ortostase. Relatava ainda fadiga cronica, hiporexia,
nauseas, constipagao, cefaleia, acrocianose periférica quando
em posicdo ortostatica (Figura 1C), intolerancia ao exercicio
e incapacidade de permanéncia prolongada em posigdo
ortostdtica, ocasionando prejuizo das atividades rotineiras e
do rendimento escolar. Relatou ndo ser capaz de completar
as aulas de educagdo fisica, necessitando abandonar as aulas
de balé. Além disso, na investigacdo de histdria pregressa,
havia diagndstico clinico e sorolégico de mononucleose aos
8 anos de idade. Previamente, ja havia sido exaustivamente
investigada por outras clinicas como pediatria, reumatologia,
gastroenterologia, psiquiatria, psicologia e hematologia
devido a queixas diversas e cronicas. Diante desse contexto,
foi diagnosticada com fibromialgia, aos 10 anos, e constipagao
intestinal, aos 12 anos. Estava em uso de polietilenogicol 4000
sem eletrdlitos, amitriptilina, ciclobenzaprina, paracetamol
associado a codeina e tramadol. Somando-se a isso havia
necessidade frequente de hidratacdo endovenosa, obtendo
melhora periddica dos sintomas.

Ao exame clinico mostrava-se corada, hidratada,
anictérica, aciandtica e sem edemas. N3o apresentava
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Figura 1. A: Manobra semioldgica resultando em taquicardia sem
hipotensdo arterial: medidas da pressdo arterial e frequéncia cardiaca
da paciente em decubito; B. Em ortostase apds 10 minutos; C. Acro-
cianose periférica evidenciada apds manter um membro na vertical
e outro na horizontal - “POTS Feet”. Paciente ja em tratamento com
beta-bloqueador.

alteragdes na ausculta cardiopulmonar e os pulsos periféricos
e centrais eram normais. O abdome era normotenso, indolor
a palpacdo e ndo havia visceromegalias ou massas palpaveis.
Ainda durante o exame clinico, a paciente foi submetida a andlise
dos dados vitais em decubito dorsal e em posi¢dao ortostatica
por 10 minutos. Notou-se aumento da FC de 88bpm (deitada)
para 143bpm (em pé) sem hipotensao, isto €, mantendo valores
pressoricos de 90x62mmHg. Além disso, enquanto estava
em posicdo ortostatica, queixou-se de tontura e sensagao de
fragueza em membros, sintomas que desapareceram apods
retornar ao decubito dorsal.

Foram realizados ecocardiograma, eletrocardiograma,
holter de 24 horas e exames laboratoriais (hemograma
completo, ionograma, analise da func¢do renal, hepatica e
tiroidiana, glicemia, cinética do ferro e cortisol basal) que nao
apresentaram alteragGes. Submetida ao Teste de Inclinagdo (Tilt-
test) e, apds 2 minutos do inicio com mesa a 70 graus (Figura
2), houve sintomas de lipotimia, aumento persistente da FC até
140bpm e PAS 80mmHg, sendo em repouso FC 80bpm e PAS
92mmHg. A intolerancia ortostatica desde o inicio do exame
inviabilizou os calculos de outros parametros hemodindamicos.

Diante dos achados clinicos tipicos e auséncia de outras
causas cardioldgicas, foi firmado o diagndstico de POTS. Foram
instaladas medidas nao farmacolégicas como aumento da



oferta hidrica, uso de meias de compressdo e aumento da
ingestdo de sddio e incluida em programa fisioterapico de
reabilitagdo e recondicionamento fisico com exercicios de solo
e progressao gradual para exercicios em pé. Diante da presenca
de sintomatologia exuberante decorrente do importante
aumento da FC em ortostatismo (niveis de até 180 bpm),
foi iniciado propranolol 10mg de 8/8 horas, obtendo-se boa
resposta, com reducdo da FC até 100bpm (Figura 1A e 1B). Além
disso, necessitou uso de fludrocortisona (0,1mg ao dia) devido
a necessidades frequentes de infusdo hidrica endovenosa, a
despeito de hiper-hidratagao oral.

Desde que POTS pode ser associado a outras doengas,
como Ehlers-Danlos, doenga celiaca, desordens autoimunes,
sindrome ativadora de mastdcitos, a paciente foi encaminhada
para as especialidades relacionadas.

Apds um ano do inicio do tratamento, a paciente e a
familia observaram melhora da tolerancia as atividades de vida
didria, reducdo da necessidade do uso de analgésicos, melhora
parcial da constipagdo intestinal e reducdo da necessidade
de infusdo hidrica endovenosa. Porém, com advento da
pandemia por SARS-Cov-2, a paciente foi acometida pela
doenca em 2021, apresentando piora importante do quadro
de intolerancia ortostatica, que impossibilitou a deambulacao,
passando a maior parte do tempo no leito e algum tempo na
cadeira de rodas. Foi internada e o tratamento multidisciplinar
foi intensificado, tendo como base as medidas gerais de
recondicionamento cardiovascular. Hoje, cerca de oito meses
apoés a alta, esta restabelecida a marcha e mantém-se em
programa de acompanhamento.

DISCUSSAO

Embora a POTS tenha sido sistematizada na década de
1990, disturbios com fendtipos semelhantes ja eram descritos
ha mais de um século, recebendo nomes como sindrome
de DaCosta, coracgdo irritavel, coracdo de soldado, astenia
neurocirculatdria®.

E mais comum em mulheres devido ao menor volume
sistdlico, menores niveis basais de PA e FC mais altas,
comparativamente a homens saudaveis.

Embora haja muito debate sobre o insulto inicial, varios
mecanismos etioldgicos foram propostos, tendo como base a
taquicardia excessiva e, como via final, o descondicionamento
cardiovascular; caracterizando subtipos da sindrome. No subtipo
neuropatico, ocorre denervagdo simpatica predominantemente
dos membros inferiores, levando a redu¢do da venoconstrigao
e resposta cardiovascular excessiva é necessaria para manter
pressdes arteriais adequadas. O subtipo hiperadrenérgico é
caracterizado por niveis elevados de norepinefrina plasmatica
(dosados na posigdo ortostatica) com sintomas predominantes
de ténus simpatico aumentado, incluindo palpitagdes, tremores,
hipertensdo e ansiedade. O subtipo hipovolémico se deve
a graus variados de redugdo do volume sanguineo total em
associa¢do com baixos niveis de renina e aldosterona, sugerindo
um possivel comprometimento do eixo renina-angiotensina-
aldosterona. Teoria autoimune foi também proposta, devido as
semelhangas com outros distirbios autoimunes sistémicos, além
de histdria anterior por virus como Epstein-Barr e positividade
de anticorpos antinucleares em até 25% dos pacientes.
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Figura 2. A: Gréfico da variabilidade da frequéncia cardiaca da paciente na posi¢do supina. VLF: componente de muito baixa frequéncia; LF:
componente de baixa frequéncia (representa principalmente o sistema nervoso simpatico); HF: componente de alta frequéncia (sistema nervoso
parassimpatico); ms2: milissegundos ao quadrado; n.u.: unidades normalizadas; B: Grafico da variabilidade da frequéncia cardiaca da paciente
no inicio do teste de inclinagdo a 70 graus. LF: componente de baixa frequéncia; HF: componente de alta frequéncia; ms2: milissegundos ao
quadrado; n.u.: unidades normalizadas. Observou-se maior atividade vagal apesar do aumento da frequéncia cardiaca, com diminui¢do da
razdo LF/HF, denotando disautonomia com a mudanga de posigdo, momento em que paciente apresentou pré-sincope.
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O diagndstico de POTS é feito por manobras de
mudanca da posi¢cdo supina para ortostatica, por até dez
minutos e concomitante observacdo do comportamento da
FC e da PA, podendo ser dispensado o teste de inclinagao. O
comportamento fisiolégico da mudancga de posi¢do supina
para ortostatica em uma pessoa saudavel envolve alteragdes
hemodinamicas diversas, em geral nos primeiros 30 segundos.
Por acdo da gravidade, ocorrem mudancas de fluidos
sanguineos do torax para abdome inferior e pernas, resultando
em diminui¢do no volume sanguineo efetivo, queda do retorno
venoso, reducdo do volume sistélico, barorreflexo com agao
vagal compensatodria e ativagcdo simpatica, que por sua vez
aumenta a FC, a contratilidade cardiaca e a resisténcia vascular
periférica. Clinicamente, essa resposta se manifesta como um
pequeno aumento (5 a 20 batimentos/min) da FC, pequena
diminuicdo da PA sistdlica e leve aumento da PA diastdlica. Na
sincope reflexa, esse mecanismo fisioldgico é muito exagerado,
havendo hiperatividade simpatica desencadeanda pela ativagao
vagal reflexa e queda abrupta da PA e/ou da FC. A diferenca
basica com o POTS estd na FC alcangada, que é muito maior
do que na sincope reflexa. Como no caso relatado, a maioria
das criangas com diagndstico de POTS apresentam pré-sincope,

sendo sincope relatada em 30% dos pacientes*’. Diante da
variedade de causas, incluindo doengas potencialmente
fatais, cabe ao médico conhecer os diagndsticos diferenciais®
para melhor definicdo de propedéutica e terapéutica desses
pacientes. E, dentre os disturbios do controle autonémico,
POTS ndo tem carater letal, porém tem alta morbidade e deve
ser lembrado*”2,

Recentemente, Raj et al. (2020)° descreveram padrdes
de intolerancia ortostatica cronica de acordo com critérios
clinicos e hemodinamicos, sendo dividido em POTS classico e
POTS plus quando associado a doengas sistémicas. Os outros
padrdes, embora apresentem sintomas semelhantes, sdo
consideradas diagnodsticos diferenciais de POTS (Figura 3).
Dentre os principais se destacam:

- Sintomas Posturais Ortostaticos Sem Taquicardia
(SPST), isto é, auséncia de taquicardia ortostatica ou
hipotensdo arterial mesmo na presencga de sintomas, sendo
SPST plus quando as alteragdes estdo associadas a doencas
sistémicas.

- Taquicardia Postural Ortostatica por Outras Causas
(TPOC), que preenche os mesmos critérios diagndsticos de
POTS porém transitdrios (<3 meses) e associados a causas

Sintomas pré-sincope
ol Sincope

Propedéutica cardioldgica normal (exame clinico, ECG ¢ ECO)

Manobra semioldgica: FC e PA em deciibito dorsal e em posigio ortostitica
apds 10 minutos

v ¥
PA inalterada e PA diminuida ou inalterada e
taguicardia em deciibilo aumento < 30 bpm da FC

L J ¥
Taguicardia sinusal
inapropriada

MNeurocardiogénica

POTS (Sindrome da Taqui.cnrd.iglf:sustuml Ortostitica)

* Associacio com doengas sistémicas; sindrome da fadiga cronica, enxagqueca, doenga celiaca e outros
T Associacio com causas secundirias: hipovolemia aguda, endocrinopatia. anemia, efeitos colaterais de medicagdes efou drogas

v ¥

PA inalterada sem PA inalterada e aumento = 30 bpm
aumento da FC da FC em ortostatismo

w ¥

SPST, SPST plus” Histérico dos sintomas

TPOC (Taquicardia Postural Ortostitica por Outras Cansas)
T (Sintomas Posturais Ortostaticos Sem Taquicardia)

-

TPOC ¥ Transitdrio

B

POTS, POTS Plus *

+— =3 meses

Figura 3. Diagrama dos padrdes de intolerancia ortostatica que permite o diagndstico diferencial entre as iniUmeros causas de sincope.
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secundarias bem definidas como endocrinopatias, anemias,
ansiedade e medicagGes.

- Taquicardia sinusal inapropriada caracterizada pela
presenca de ritmo sinusal com FC >100 bpm no repouso e
média diaria >90 bpm, associada a palpitagdes e auséncia de
causa primaria ou hipotensao arterial.

O tratamento para essa sindrome estd relacionado
ao controle dos sintomas. A resposta as intervencdes
terapéuticas é altamente varidvel, pode haver o controle da
FC e consequentemente dos sintomas exuberantes gerados
pela taquicardia, porém sem necessariamente melhorar a
qualidade de vida, tornando o gerenciamento dessa condi¢do
altamente desafiador, uma vez que ndo ha tratamento
curativo®. Por esse motivo, o tratamento da POTS envolve
equipe multidisciplinar e sdo necessarias combinagbes de
abordagens ndo farmacoldgicas e farmacoldgicas®.

O tratamento medicamentoso deve ser iniciado
se o paciente permanecer sintomatico apds medidas ndo
farmacolégicas, como inclinar a cabeceira da cama ao
dormir, ingestdo liberal de liquidos e de pelo menos 10g
de sal/dia, compressdo de pernas e abdome e programa
gradual de exercicios por pelo menos 3 meses. Sob o
ponto de vista tedrico, propranolol esta indicado para o
subtipo hiperadrenérgico do POTS e a fludrocortisona para
o subtipo hipovolémico. Porém, do ponto de vista pratico,
esses fendtipos podem sobrepor-se ou mesmo ser dificil sua
distingdo. No caso descrito, houve a instalagdo de medidas
nao farmacoldgicas, com boa adesdo da paciente e familiares,
porém os sintomas eram muito intensos, sendo necessario
o uso de propranolol, que ocasionou bom controle da FC.
Todavia, houve ainda necessidade do uso de fludrocortisona
devido ao perfil hipovolémico que predominava. No entanto,
alerta-se para o risco aumentado de hipocalemia e fibrose
miocardica no uso prolongado desse farmaco.

O diagnédstico e a instituicdo do tratamento
multidisciplinar com medidas gerais e farmacoldgicas
permitiram que a paciente evoluisse com melhora dos sintomas.
O apoio familiar na melhora da qualidade de vida também é
sustentado por outros autores, pois impacta sobremaneira a
qualidade de vida tendo em vista o carater heterogéneo da
doencga®®, Porém, uma infec¢do viral pelo SARS-CoV-2 em 2021

ocasionou recaida dos sintomas disautonémicos, reforcando o
papel dos agentes virais nessas condigdes.

O fato de a sindrome ser pouco conhecida subestima
sua relevancia; estudos sugerem que o aumento do
diagndstico nos ultimos anos esteja relacionado com a
maior conscientizagdo sobre a doenca®. Dessa forma, diante
de sintomas relacionados a ortostase, convém ao médico
suspeitar e investigar POTS. Considerando que o diagndstico é
basicamente clinico, serda importante a realizagdo de anamnese
detalhada associada ao exame fisico com avalia¢do dos sinais
vitais em posicdo de decubito dorsal e ortostatica.
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