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Cocuklarda postiiral ortostatik tasikardi sendromu,
uygunsuz sinus tasikardisi ve vazovagal senkop
tani ve tedavisindeki deneyimlerimiz

Our experience in the diagnosis and treatment of postural orthostatic tachycardia
syndrome, vasovagal syncope, and inappropriate sinus tachycardia in children
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OzET

Amac: Klinigimize senkop, presenkop, bas dénmesi ve ¢ar-
pinti yakinmalari ile bagvuran olgularin tani ve tedavilerindeki
deneyimlerimizi paylasmay! amagladik.

Calisma plani: Galismamiza 2014—2016 yillar arasinda ¢o-
cuk kardiyolojisi poliklinigimize ¢arpinti, senkop, presenkop ve
bas dénmesi yakinmalari ile bagvuran olgular alindi. Olgularin
detayh dykduleri, fizik baki bulgulari, laboratuvar incelemeleri
ve EKG sonuglari kaydedildi. Gerekli gérilen hastalara egik
masa testi, 24 saatlik ritim Holter monitérizasyonu, uzun si-
reli olay kaydedici ve efor testi uygulandi. Bu veriler isiginda
olgulara vazovagal senkop, postiral ortostatik tasikardi send-
romu (POTS) ve uygunsuz sinls tasikardisi tanilari konuldu.
Olgularin tedavi yaklagimlar degerlendirildi.

Bulgular: Otuz hastaya vazovagal senkop, 7 hastaya POTS,
2 olguya uygunsuz sinls tasikardisi tanilari konuldu. POTS
tanisi konan olgularimizdan birine Raynaud fenomeni, biri-
ne hipertrofik kardiyomiyopati, birine ise homosistinuri eglik
etmekteydi. Vazovagal senkop tanisi konan olgularin yakin-
malari énlemler ile geriledi. POTS tanisi konan iki olguya ve
uygunsuz sinls tasikardisi tanisi konan iki olguya farmakolojik
tedavi baslandi.

Sonug: Senkop, presenkop, bas dénmesi ve carpinti gibi
yakinmalarla poliklinige basvuran hastalarda tanida vazova-
gal senkop disinda, nadir de olsa postiral ortostatik tasikardi
sendromu ve uygunsuz sinls tasikardisi gibi kardiyovaskdler
otonomik bozukluklar akilda tutulmalidir.

ABSTRACT

Objectives: The aim of this study was to share our experi-
ence in the diagnosis and treatment of patients who present-
ed at our clinic with syncope, pre-syncope, dizziness, and
palpitations.

Study design: Patients who were treated at pediatric cardi-
ology clinic for complaints of syncope, dizziness, and palpi-
tations between 2014 and 2016 were enrolled in the study.
Detailed history of the patients, physical examination findings,
laboratory and electrocardiogram results were recorded. Tilt
table test, 24-hour Holter rhythm monitoring, and exercise test
were performed, as required. Patients were diagnosed as va-
sovagal syncope, postural orthostatic tachycardia syndrome
(POTS), or inappropriate sinus tachycardia based on these
findings. Treatment of the patients was evaluated.

Results: Thirty patients were diagnosed as vasovagal syn-
cope, 7 patients as POTS, and 2 as inappropriate sinus
tachycardia. POTS accompanied Raynaud’s phenomenon in
1 patient, hypertrophic cardiomyopathy in 1 patient, and ho-
mocystinuria in another patient. Complaints of patients with
vasovagal syncope improved with non-medical therapy. Medi-
cal treatment was administered to the patients with diagnosis
of POTS and inappropriate sinus tachycardia.

Conclusion: In patients with complaints of syncope, pre-
syncope, dizziness, and palpitations without structural heart
disease or non-rhythm problems, cardiovascular autonomic
disorders, such as POTS and inappropriate sinus tachycardia
should be kept in mind, as well as vasovagal syncope.
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fiirimlerden sonra ¢ocuk kardiyolojisi po-

likliniklerine basvuru nedenlerinin basinda
carpintt ve senkop/bas donmesi yakinmalar1 gelmek-
tedir."?! Bu yakinmalarla bagvuran bazi olgulara tani
koymak son derece gii¢ olabilmektedir."! Vazovagal
senkop gibi sik goriilen hastaliklar yaninda, postiiral
ortostatik tasikardi sendromu (POTS) ve uygunsuz
siniis tagikardisi gibi daha nadir rastlanan otonom
fonksiyon bozukluklar1 da ayirici tanida akla getiril-
melidir.!” Cocuk hastalarda vazovagal senkop hakkin-
da ¢ok sayida calisma bulunmakla birlikte, uygunsuz
siniis tagikardili ve POTS’lu olgularin tani, tedavi ve
takibi hakkinda sinirli sayida arastirma mevcuttur.
2015 yilinda Diinya Ritim Birligi hem erigkinlerde,
hem de ¢ocuk ve ergenlerde bu ii¢ hastaligin tani ve
tedavisi ile ilgili 6nerilerde bulunmustur.'®

Bu calismada, poliklinigimizde vazovagal senko-
pun yan1 sira, uygunsuz siniis tagikardisi ve POTS ta-
nist konan olgularin tan1 ve tedavilerindeki deneyim-
lerimiz sunuldu.

HASTALAR VE YONTEM

Calismamiza 2014-2016 yillar1 arasinda cocuk
kardiyolojisi poliklinigimize carpinti, senkop, presen-
kop ve bas donmesi yakinmalari ile bagvuran olgular
alindi. Hastalar tek tek telefonla poliklinik kontroliine
cagrildi. Poliklinige gelemeyen hastalarin bilgileri te-
lefonda sorgulandi ve dosyalarina kaydedildi.

Senkop ani, kisa siireli, postiiral tonus kayb1 ile
karakterize, gegici suur kaybi olarak tanimlandi.®
Presenkop ise ani, kisa siireli goz kararmasi, bag don-
mesi, mide bulantist gibi yakinmalarin olmasi, ancak
bu duruma kisa siireli suur kaybinin eslik etmemesi
olarak tanimlandi. Olgularin detayli oykiileri, fizik
baki bulgulari, laboratuvar incelemeleri ve elektro-
kardiyografi (EKG) sonuglar1 kaydedildi. Gerekli go-
riilen hastalara egik masa testi, 24 saatlik ritim Holter
monitdrizasyonu, uzun siireli olay kaydedici ve efor
testi uygulandi. Tiim olgularin ekokardiyografik de-
gerlendirilmesi yapildi. Efor testi i¢in Bruce proto-
koli kullanildi.” Egik masa testi 6ncesinde hastalar
20 dakika yatar pozisyonda tutularak dinlenmeleri
saglandi. Elektrokardiyografi monitdrizasyonu ve kan
basinci Olciimleri yapildi. Sonrasinda egik masa 70°
egime getirilerek 40 dakika stire ile hastalar gézlendi.
Bu sirada devamli EKG monitorizasyonu ve ii¢ da-
kika aralarla kan basinci dlclimleri yapildi. Hastala-

rin yakinmalart kayit edildi.  gsaitmalar:
Hastalarin yakmmalarimin ol- 4y,
mast halinde test masast 10 sn
icinde diizeltilerek test sonlan-
dirildi. Bayilma aninda kalp
tepe attminin diistiigli ancak
40/dakikanin altina inmedigi olgular mikst tip (tip 1);
kalp tepe atimimnin 10 saniyeden daha uzun siire 40/
dakikanin altina indigi ancak 3 saniyeden uzun siire
asistolinin eslik etmedigi olgular asistoli olmaksizin
kardiyoinhibitor tip (tip 2A); 3 saniyeden uzun siire
asistolinin izlendigi olgular asistoli ile birlikte kardi-
yoinhibitor tip (tip 2B); bayilma aninda kalp tepe ati-
minin maksimum kap tepe attminin %10’undan daha
fazla diigiis gostermedigi olgular vazodepresor tip (tip
3) vazovagal senkop olarak kabul edildi.® Postiiral
ortostatik tagikardi sendromu tanisi ise, egik masa
testinde yatay pozisyondan dikey pozisyona gegtikten
sonra ilk 10 dakika i¢inde kalp hizinda 30 atim/da-
kikanin iizerinde artis olmasi, ya da kalp hizinin 120
atim/dakikay1 agmasi ile konuldu.') Uygunsuz siniis
tasikardisi tanisi ise detayl oykii ve 24 saatlik Holter
monitdrizasyonunda ortalama kalp hizinin 90/daki-
kanin tizerinde olmasi ile konuldu.! Uygunsuz siniis
tasikardisi olan hastalara efor testi yapilarak, minimal
efor ile anormal siniis hizi artis1 olup olmadig1 goz-
lemlendi. Ortostatik hipotansiyon ise; muayene ma-
sasinda sirt {istli yatar pozisyonda olan cocugun ayaga
kalktiktan sonra 3 dakika i¢inde sistolik kan basinci-
nin 20 mmHg, diyastolik kan basincinin 10 mmHg
diigsmesi olarak tanimlandi.® Gerekli goriilen olgula-
ra tibbi tedavi baglandi. Vazovagal senkop tanisi ko-
nan olgulara, bayilmaya yol acan faktorlerden uzak
durmalari, giinde en az iki litre suyu idrarlar seffaf
oluncaya kadar icmeleri, bayilacaklarini hissettikleri
anda yere ¢comelmeleri veya uzanarak ayaklarini kalp
seviyesinden yiiksege kaldirmalari, tuzsuz diyet yap-
mamalar1, normal oranlarda tuzlu yemeleri onerildi.

Verilerin degerlendirilmesinde SPSS 15 kullanildi.
Calismanmizda “Helsinki Deklarasyonu”, “Iyi Klinik
Uygulamalar Kilavuzu” ve “Iyi Laboratuvar Uygu-
lamalar1 Kilavuzu’nda belirtilen esaslara uyuldu ve
hastalar bilgilendirildikten sonra s6zlii izinleri alindi.

Anti niikleer antikor
Anti-ds Anti-double strain
POTS Postiiral ortostatik
tasikardi sendromu
RNP  Riboniikleoprotein

BULGULAR

Poliklinigimize 2014-2016 yillar1 arasinda 439
cocuk bagvurdu. Yiiz doksan bes cocugun (%4.4) ilk
bagvuru yakinmasi ¢arpinti, 88 ¢cocugun (%?2) ilk bas-



Postiiral tasikardi sendromu, uygunsuz sinds tasikardisi 229

Tablo 1. Egik masa testi pozitif saptanan olgularin 6zellikleri

Olgular Yas Cinsiyet Endikasyon  Semptom ani (dk) Semptom Bulgular Sonuc*

KTA (/dk)  TA (mmHg)

1 12 Kadin Senkop 3 Senkop 57 85/53 Tip 1VVS
2 16 Kadin Senkop 3 Bas dénmesi 112 86/39 Tip 3VVS
3 16 Kadin Presenkop 21 Senkop 55 103/72 Tip 1VVS
4 17 Erkek Bas dénmesi 9 Presenkop 126 109/65 POTS

5 13 Kadin Senkop 3 Senkop 135 96/55 POTS

6 14 Kadin Senkop 15 Bas donmesi 59 89/55 Tip 1VVS
7 13 Erkek Senkop 9 Senkop 32 91/58 Tip 2BVVS
8 13 Kadin Senkop 3 Presenkop 50 96/70 Tip 1VVS
9 10 Kadin Senkop 6 Presenkop 132 107/71 POTS
10 15 Erkek Bas dénmesi 9 Presenkop 126 96/68 POTS
11 15 Kadin Senkop 6 Presenkop 138 118/82 POTS
12 11 Erkek Senkop 6 Presenkop 122 109/72 POTS
13 17 Kadin Senkop 3 Presenkop 132 130/90 POTS
14 14 Kadin Bas dénmesi 15 Presenkop 88 88/59 Tip 1VVS
15 13 Erkek Senkop 36 Senkop 34 74/56 Tip 2AVVS
16 14 Kadin Senkop 18 Presenkop 36 88/57 Tip 2AVVS
17 16 Kadin Presenkop & Presenkop 61 57/32 Tip 1VVS
18 15 Kadin Senkop 21 Presenkop 54 78/45 Tip 1VVS
19 17 Erkek Senkop 15 Presenkop 40 97/50 Tip 2AVVS

*POTS postiral ortostatik tasikardi sendromu. Tip1VVS: Mikst tip vazovagal senkop; Tip2AVVS: Asistoli olmaksizin kardiyoinhibitér tip; Tip 2B: Asistoli ile

birlikte kardiyoinhibitor tip; Tip3VVS: Vazodepresor tip vazovagal senkop.

vuru yakinmasi senkop, 21 ¢ocugun (%0.5) ilk bas-
vuru yakinmast presenkop ve 23 ¢ocugun (%0.5) ilk
bagvuru yakinmasi bag donmesi idi. Bagvuran olgula-
rin 86 tanesine egik masa testi yapildi (Sekil 1).

Senkop nedeni ile bagvuran 15 olgu tibbi bilgileri-
ne ulasilamadigi i¢in ¢calismadan ¢ikarildi. Calismaya
alman 73 olgunun 29’u erkek, 44’ii kiz, yas ortala-
mas1 12.8+4.1 idi. Senkop nedeni; olgularin 24’iinde
(%27.2) vazovagal senkop, 7’sinde (%7.9) norolojik
nedenler, 6’sinda (%6.8) altta yatan kalp hastalig
(aort darlig1, Wollf Parkinson White sendromu, Fabry
hastalig1, dilate kardiyomiyopati, siniis duraklamasi,
ventrikiiler tagikardi), 4’tinde (%4.5) POTS, 3’iinde
(%3 .4) ortostatik hipotansiyon, 3’iinde (%3.4) psiki-
yatrik nedenler, 3’iinde (%3 .4) ise katilma nobeti idi.
Yirmi ii¢ olguda (%?26.1) altta yatan senkop nedeni
tespit edilemedi (Sekil 2). Bu 23 olgunun 18’inin
(%78.2) takiplerinde bayilma sikayeti tekrarlamaz-
ken, 5 (%21.7) olguda bayilma sikayetleri devam et-
mekteydi.

Presenkop nedeni ile bagvuran 3 olgu tibbi bilgile-
rine ulagilamadigi icin ¢alismadan ¢ikarildi. Caligsma-
ya alinan 18 olgunun 12’si erkek, 6’s1 kiz, yas ortala-
mast 11.8+4.5 idi. Presenkop nedeni; olgularin 4’tinde
(%22) ortostatik hipotansiyon, 3’tinde (%16.6) psiki-
yatrik nedenler, 3’tinde (%16.6) vazovagal senkop
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Sekil 1. Egik masa testi sonuclari. POTS: Postural ortosta-
tik tagikardi sendromu.
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ve 1’inde (%5.5) supraventrikiiler tasikardi idi. Yedi
olguda (%38) altta yatan presenkop nedeni tespit edi-
lemedi (Sekil 2).

Bas donmesi nedeni ile poliklinigimize yonlendiri-
len 2 olgu, tibbi bilgilerine ulagilamadigi i¢in ¢alisma-
dan ¢ikarildi. Caligmaya alinan 21 olgunun 14’ii kiz,
7’si erkek, yas ortalamasi 14.1+2.8 idi. Bas donmesi
nedeni olgularin 6’sinda (%28.5) ortostatik hipotan-
siyon, 3’linde (%14.2) vazovagal senkop, 3’iinde
(%14.2) POTS, 1’inde (%4.7) hipertansiyon, 1’inde
(%4 .7) restriktif kardiyomiyopati, 1’inde (%4.7) sota-
lol yan etkisi, 1’inde (%4.7) ise kisa siirede ¢ok fazla
kilo kayb1 idi. Bes olguda (%23.8) altta yatan bag don-
mesi nedeni tespit edilemedi (Sekil 2).

Vazovagal senkop tanist konan 30 olgunun 21’1
(%70) kiz, 9’u (%30) erkekti ve ortalama yaglar
12.7+4 3 idi. Olgularmn 24’iiniin ilk bagvuru yakinma-
st senkop iken, 3 olgu bas donmesi, 3 olgu presenkop

w Vazogal
W Kardiyak
Norolojik

i Ortostatik hipotansiyon

i Psikojenik
Diger

Nedeni bilinmeyen

; ‘V

Sekil 2. Senkop, presenkop ve basdénmesi nedenleri ile
basvuran hastalarin tanilar.

Egik masa testinde vazovagal senkop tipleri
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Mikst tip Asistoli Asistoli ile IVazodepres(jr
olmaksizin birlikte tip
kardiyoinhibitér  kardiyoinhibitor
tip tip

Sekil 3. Egik masa testinde vazovagal senkop tipleri.

nedeniyle poliklinigimize bagvurmustu. Vazovagal
senkop tanist konmus olan 30 hastadan 18’ine (%60)
detayli oykii ile, 12 (%40) olguya ise egik masa testi
ile vazovagal senkop tanis1 kondu. Vazovagal senkop
saptanan olgularin 7’sinde mikst tip, 3’linde asistoli
olmaksizin kardiyoinhibitor tip (tip 2A), 1’inde asis-
toli ile birlikte kardiyoinhibitor tip (tip 2B), 1’inde
vazodepresor tip (tip 3) vazovagal senkop saptandi
(Sekil 3). Vazovagal senkop tanisi konan olgulardan
hi¢birine tibbi tedavi baglanmadi. Bu olgular ortalama
14+4.2 ay takip edildi. Yirmi alt1 olgunun sikayetleri
izlem siiresinde geriledi ancak 4 olgunun senkop sika-
yetleri devam etmekteydi.

Postiiral ortostatik tasikardi sendromu tanist ko-
nan 7 olgunun 4’ii kiz, 3’ii erkekti ve ortalama yaslari
14.4+2 .2 idi. Olgularin 4’iiniin ilk bagvuru yakinmasi
bayilma iken, 3 olgu bagdénmesi nedeniyle poliklini-
gimize bagvurmugtu. POTS tanili bir olguda homosis-
tiniirdi, bir olguda hipertrofik kardiyomiyopati mev-
cuttu. Hipertrofik kardiyomiyopati saptanan olgunun
senkop etiyolojisini arastirmak amaciyla efor testi
yapildi ve on giin siire ile olay kaydedici takildi. Her
iki testte de anlamli patoloji saptanmadi. Bir olguda
ise POTS’na Raynaud fenomeni eglik etmekteydi.
Bu olgu dort yildir farkli merkezlerde takip edilmis
ve tant konamamigti. Diger hastaliklar1 diglamak ve
POTS etiyolojisini aydinlatmak icin 24 saatlik idrarda
vanil mandelik asit diizeyi, “anjiotensin doniistiiriicii
enzim” diizeyi, 25-OH D vitamini diizeyi, anti niik-
leer antikor (ANA), “anti-double strain DNA” (Anti-
ds DNA), anti-topoizomeraz I (anti-SCL70), anti-U1
riboniikleoprotein (anti-Ul RNP) antikorlari, kan
triptaz diizeyi Olciildii ve normal degerlerden anlamli
sapma saptanmadi. Bu olgunun egik masa testi sira-
sinda kan basinct 130/85 mmHg olarak olctilmiistii.
Kan basincinda hafif ylikselme olan hastanin yatay ve
dikey pozisyonda kan norepinefrin diizeyleri arastiril-
di (yatay 500 pg/mL, dikey 300 pg/mL) ve anlamli
bir artig saptanmadi. Bu olgunun tedavisinde sirastyla
beta bloker (metoprolol), serotonin gerialim inhibito-
rli, anjiyotensin reseptor blokeri (losartan), alfa ago-
nist (midodrin) ve ivabradin kullanildi. Izole POTS
saptanan ancak hastaliginin yagsamini ciddi olarak
etkiledigini belirten bir olguya da midodrin tedavisi
baglandi.

Carpintt yakinmasiyla poliklinigimize basvurup
uygunsuz siniis tasikardisi tanist konan iki olgu da kiz
idi. On alt1 yasinda olan ilk olgunun 24 saatlik Holter
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monitorizasyonunda kalp hizi ortalamas: 92/dakika
saptandi. Efor testinde hazirlik asamasinda 118/dk
olan kalp hizinin, teste bagladiktan hemen sonra ilk
asamada 173/dk’ya yiikseldigi goriildii. Olguya POTS
ayirici tanist amactyla egik masa testi yapildi ve nor-
mal olarak degerlendirildi. Hastaya beta bloker (25
mg/giin dozunda metoprolol) tedavisi baglandi. An-
cak bu tedavi ile sikayetleri gerilemedi. Metoprolol
dozu 50 mg/giin dozuna yiikseltilen hastanin yakin-
malarinda azalma oldugu kaydedildi. On bes yasinda
olan ikinci olgumuzun 24 saatlik Holter monitorizas-
yonunda ortalama kalp hiz1 93/dk saptandi. Efor tes-
tinde hazirlik agsamasinda 112/dakika olan kalp hizi-
nin, teste bagladiktan hemen sonra ilk asamada 160/
dakikaya yiikseldigi goriildii. Egik masa testi normal
olarak saptandi. Olguya beta bloker ve ivabradin te-
davileri baslandi. Ancak bu tedavilere ragmen yakin-
malart olan olgunun tedavisi midodrin ile degistirildi.

TARTISMA

Senkop ve etiyolojisi halen tartisma konusudur.
Klasik patofizyolojik tanimlamanin disinda, vazova-
gal senkop etiyolojisini aydinlatmaya yo6nelik bir¢ok
calisma yayinlanmugtir.”'! Vazovagal senkop tanisi-
n koyarken en cok dikkat edilmesi gereken nokta,
hastanin klinik oykiisiiniin detayli olarak anlagilma-
sidir. Egik masa testi de bize tanida yardimei olabi-
lir. Ancak her vazovagal senkop diisiiniilen hastada
egik masa testine ihtiya¢ yoktur. Nitekim bizim de
caligmamizda 30 hastanin 18’ine detayli 6ykii ile tan
konurken, 12’sine tani i¢in egik masa testine ihtiyag
duyulmustur. Egik masa testinin yapilmasinda va-
zovagal senkop tanisi koymanin yaninda iki énemli
amag oldugu vurgulanmaktadir. Ilki bayilmaya ne-
den olan ritim anormalliklerini diglamak ve ikincisi
otonom noropati, ndrojen ortostatik hipotansiyon ve
POTS gibi kardivaskiiler otonom sistem bozuklukla-
rin1 arastirmaktir.'® Vazovagal senkobun tedavisinde
cogunlukla onerilere uyulmast ve tuz-sivi aliminin
artirilmasi yeterli olmaktadir. Bizim de calismamiz-
da yukarida aciklanan onlemlerle olgularin %86°sin-
da yakinmalar gerilemistir. Ancak tiim bu 6nlemlere
ragmen yakinmalar1 devam eden hastalarda beta blo-
ker, fludrokortizon, midodrin ve serotonin gerialim
inhibitorleri kullanilabilir. Olgularimizin higbirinde
tibbi tedavi baglanmamustir. Bizim ¢aligmamiza ben-
zer sekilde Song ve ark.'"! caligmalarinda da tekrar-
lama oran1 %25 olarak verilirken, %75 olguda tibbi

tedaviye gerek kalmaksizin senkobun tekrar etmedigi
belirtilmistir. Ulkemizden Bagpmar ve ark.'? calis-
masinda da tedavi baslanmayan 88 olgunun sadece
%18’inde senkop ataklarinin yineledigi goriilmiistiir.
Senkop ataklari tekrar eden dort olgumuza da, ataklar
cok kisa siirdiigii ve yasamsal tehlike olusturmadigi
icin tedavi baslanmamustir.

Postiiral ortostatik tagikardi sendromu yatay pozis-
yondan dikey pozisyona gecildiginde; ilk 10 dakika
icerisinde kalp hizinin 30/dakika artmasi veya 120/
dakikanin iizerine ¢ikmasi olarak tanimlanir. Son yil-
larda, ¢ocuk hastalarda 40/dakikalik kalp hiz artigini
POTS olarak tanimlayan ¢alismalar yaymlanmigtir.'*
POTS tanis1 koyabilmek icin sistolik kan basincinda
20 mmHg’den daha fazla diisiis olmamalidir; bunun
olmasi ortostatik hipotansiyonu diisiindiiriir. Bunun-
la birlikte kan basincinda hafif yiikselme ve diisiisler
goriilebilir."*!5 Nitekim bizim olgularimizdan birinde
de kan basincinda hafif artig saptanmistir. Hastalarin
cogu 15-25 yas araligindadir ve %75’den fazlasini
kadinlar olugturmaktadir.' Bizim de POTS tanis1 ko-
nan yedi olgumuzdan dordii kiz idi ve yas ortalamalari
14 4 yas olarak saptandi. POTS etiyolojisinden sorum-
Iu bir¢ok farkli mekanizma ortaya atilmustir.!'” Oto-
nom denervasyon, hipovolemi, hiperadrenerjik uyari
ve kondisyonsuzluk en ¢ok one siiriilen mekanizma-
lardir. POTS’Iu hastalarin klinik tablosunda ayaga
kalkmakla ortaya ¢ikan ¢arpinti, bayilma, tremor, g6z
kararmasi, yorgunluk hissi ve egzersiz entoleransi sik
karsilasilan yakinmalardir. Bizim olgularimizin dor-
diiniin ilk bagvuru yakinmasi senkop iken, ii¢ olgu
bas donmesi nedeniyle poliklinigimize basvurmustu.
Ayrintili bir 6ykii ve iyi bir fizik baki POTS’lu has-
talarin degerlendirilmesinin ilk ve en 6nemli basama-
gidir. Cogu zaman Oyki, fizik baki ve egik masa testi
tan1 koymak i¢in yeterlidir ve ileri inceleme gerekmez.
Diinya Ritim Birliginin 2015 yilinda yayimladigi ma-
kalede de gerekli goriilen hastalarda ileri inceleme
yapilmasi Onerilmistir. Bu oneriler dogrultusunda biz
de hastalarimiza Oykii, fizik baki ve egik masa testi
ile tan1 koyduk. POTS etiyolojisinde farkli meka-
nizmalar1 aydinlatmak amaciyla; otonom noropatiyi
degerlendirmek i¢in termoregiilatuvar ter testi, hipo-
voleminin degerlendirilmesinde 24 saatlik idrarda Na
diizeyi, hiperadrenerjik POTS nu degerlendirmek icin
yatay ve dikey pozisyonda kan epinefrin ve norepinef-
rin Ol¢limleri yapilabilir. Cok uzun yillardir bayilma
sikayeti ile takip edilen ancak bircok merkezde tant
konamamis olan Raynoud fenomeninin de eslik et-
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tigi olgumuzun, egik masa testinde hafif kan basinci
yiiksekligi saptanmast iizerine, hiperadrenarjik uyarty1
aragtirmak amactyla norepinefrin diizeyleri ol¢iildii.
Ancak hiperadrenerjik POTS u destekler tarzda bir
bulguya ulagilamadi. POTS ayirict tanisinda ¢ok ¢e-
sitli hastaliklar bulundugundan gerekli goriilen has-
talarda ayirici taniya yonelik tetkikler uygulanabilir.
Yirmi dort saatlik idrarda vanil mandelik asit diizeyi
ve anjiyotensin doniistiiriicli enzim diizeyi 6l¢iimii yol
gostericidir. POTS’lu olgularda mast hiicre fonksiyo-
nu bozuklugu da goriilebileceginden, secilmis olgu-
larda kan triptaz diizeyinin degerlendirilmesi Onerilir.
18] Cogunlukla ergenlik donemindeki kizlarda goriilen
bu hastalikta psikolojik degerlendirme de son derece
onemlidir. Biz de, Raynaud fenomeni ile karsimiza
cikan olgumuzda, ayirici taniya giren tiim hastaliklari
dislamak amaci ile ANA, anti ds-DNA, anti SCL 70
ve anti RNP, idrarda vanil mandelik asit, anjiyotensin
doniistiiriicti enzim, 25-OH D vitamini ve kan triptaz
diizeylerini degerlendirdik ve tiim sonuclari normal
aralikta saptadik. Bu olgunun psikolojik degerlendir-
mesinde de herhangi bir patolojik bulgu saptanmadi.
Hipertrofik kardiyomiyopati ile karsimiza ¢ikan diger
bir olgumuzun ayrintili dykiisiinde bayilmalarinin ani
yataktan kalkma sonrasi oldugunu, gozlerde kararma,
bas donmesi hissettigini ve kisa siirede kendine geldi-
gini 0grendik. Egik masa testinde senkop saptandigi
sirada kalp tepe atimimnin 35/dakika artti§ini tespit et-
tik. Olgumuzun bayilma yakinmasinin oldugu sirada
supraventrikiiler ve/veya ventrikiiler aritmi saptan-
madi. Bayilma yakinmasi ve hipertrofik kardiyomi-
yopatinin birlikte olmasi nedeniyle; olgumuzu efor
testi ve on giin siireli olay kaydedici ile degerlendirdik
ve ventrikiiler tagikardi saptamadik. Tiim bu verilerin
1s181inda olgunun bayilma sikayetinin POTS nedeni
ile oldugu kanisina ulastik. POTS tanis1 konan diger
bir olgumuz ise homosistiniirii nedeniyle izlenmekte
olan Marfanoid goriiniimlii ergen bir kiz idi. Litera-
tirde POTS’u Marfan ve Ehler Danlos sendromu gibi
hiicresel matriks proteini bozukluklari ile birlikteligi
bildirilmistir. Ancak literatiirde homosistiniiri ile bir-
likte POTS bulunan olguya rastlanmamustir.. Homo-
sistiniiri ve POTS birlikteligi rastlantisal olabilecegi
gibi, daha once tanimlanmig olan hiicresel matriks
proteini bozukluklart birlikteligi ile benzer fizyopa-
tolojik temellere sahip olabilir. POTS etiyolojisinde
birgok farkli mekanizma bulundugundan, tedavide
de cok farkli secenekler mevcuttur. Bunlarin arasinda
cok azi randomize klinik caligmalar ile arastirilmigtir

ve etkili tedavi yontemi hakkinda genel bir uzlagma
yoktur.') Goriisiimiize gore ilk yapilmasi gereken, ¢o-
gunlukla ergenlik doneminde olan kizlarda saptanan
ve onlar1 ¢cok yogun stres altinda birakan bu hastaligin
bugiine kadar tanimlanmis bir 6liim riskinin olmadigi-
nin olguya ve ailesine anlatilmasidir. Ik adimda far-
makolojik olmayan tedaviler uygulanmalidir. POTS
semptomlarini kétiilestirebilecek, norepinefrin geria-
Iim inhibitorii gibi ilaglar kesilmelidir. Giinliik tuz ve
stvi alimi (2-3 litre su, 10-12 g/giin tuz) artirilmalidir
ve olgular yiizme gibi ortostatik stresi azaltan spor-
lara yonlendirilmelidir.""?"" Bu yaklagimlarla bir¢cok
hastanin yakinmalar1 geriler. Ancak bu 6nlemlere rag-
men yakinmalart devam eden olgularda farmakolojik
tedaviler denenmelidir. Nitekim POTS tanist konan
hastalarimizin yedisinin yakinmalar1 tibbi tedaviye
gerek kalmadan geriledi. Geri kalan olgularimizdan
ikisine midodrin tedavisine bagladik. Midodrin Ray-
naud fenomeninin eglik ettigi olguda etkili olmazken,
izole POTS saptanan olgumuzun yasam kalitesinin
artmasini ve yakinmalarinin azalmasini sagladi. ivab-
radin kan basincin etkilemeden siniis hizini diisiiren
diger bir secenektir. Bir calismada ivabradin kullanan
POTS’lu olgularin %60’1inda yakinmalarin tedavi ile
geriledigi belirtilmistir.”?! Nitekim tibbi tedavide kul-
lanilan cesitli ilaclara ragmen yakinmalar: devam eden
Raynaud fenomeni eglik eden olgumuzda ivabradin
tedavisi sonrast yakinmalarda azalma goriildii. Sero-
tonin gerialim inhibitorleri, anjiyotensin reseptor blo-
kerleri, klonidin ve metildopa gibi farkli tedaviler de
POTS’Iu olgularin tedavisinde kullanilmaktadir.?32%

Uygunsuz siniis tasikardisi, ¢carpinti sikdyeti olan
bir hastada, dinlenme aninda kalp hizinin 100/daki-
kanin iizerine ¢ikmasi ve 24 saatlik ortalama kalp
hizinin 90/dakikanin iizerinde olmasi seklinde tanim-
lanir.! Altta yatan mekanizma net olarak anlagilama-
mustir.2526) Ozellikle siniis tasikardisine neden olacak
diger faktorleri diglayacak ayrmtili bir 6ykii ve 1yi bir
fizik baki tan1 koymada ¢ok onemlidir. Hastanin tiro-
id fonksiyon testlerinin ve hipovolemi ag¢isindan idrar
testlerinin degerlendirilmesi Onerilmektedir. On-iki
kanal EKG cekilerek hastanin ritminin siniis oldu-
gunun goriilmesi, atriyal tasikardilerden ayrilmasina
yardimci olur. Ortalama kap hizinin hesaplanmasi
icin 24 saatlik Holter monitdrizasyonu yapilmalidir.
Biz de carpint1 sikyeti ile bagvuran bu iki hastami-
za 24 saatlik Holter monitorizasyonu ile tan1 koyduk.
Uygunsuz siniis tagikardisi olan ve POTS’Iu hastalar
benzer semptomlar ile karsimiza c¢ikarlar. Uygunsuz
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siniis tasikardisi fizyolojik ve duygusal streslerle te-
tiklenirken, POTS genellikle sadece ortostatik stresle
tetiklenir. Bu nedenle bu iki hastalig1 birbirinden ayir-
mada egik masa testi giivenilir bir yontemdir. Biz de
uygunsuz siniis tagikardisi diisiindiigiimiiz iki olgu-
muzda da POTS ayirici tanisini yapabilmek icin egik
masa testi yaptik ve POTS tanisini digladik. Efor testi
abartili tagikardi yanitinin gosterilmesi icin faydali
olabilir.?” Biz de iki olgumuzda efor testi sirasinda
kalp hizinin c¢ok kisa siirede arttigin1 saptadik. Uy-
gunsuz siniis tagikardisi, olgularin hayat kalitesinin
azalmasina neden olur. Ancak bu hastaligin tedavi-
sinde kullanilabilecek etkinligi ileriye doniik, plese-
bo kontrollii ¢calismalarla ispatlanmisg bir ilag yoktur.
Beta bloker, flildrokortizon, fenobarbiital,, klonidin ve
eritropoetin gibi cok farkli ilaglarin uygunsuz siniis
tagikardisi tedavisinde kullanimiyla ilgili ¢esitli ya-
yinlar vardir.”>! Uygunsuz siniis tagikardisi tedavisin-
deki en etkili tedavinin ivabradin oldugunu savunan
cesitli yaymlar mevcuttur.”® Bazi c¢aligmalarda ise
ivabradin ve beta blokerin birlikte kullaniminin te-
davide etkili oldugu savunulmugtur. Bizim olgulari-
mizdan ilkinde beta bloker tedavisi ile yakinmalarda
gerileme olmustur. Ikinci olgumuz ise 6nce beta blo-
ker ve sonra ivabradin tedavisine ragmen sikayetleri
gerilemediginden, midodrin tedavisine gecilmistir.
Hastanin midodrin tedavisi ile yakinmalarinda azal-
ma saptanmigtir.

Sonug olarak ¢arpinti, senkop, presenkop ve bag
donmesi gibi yakinmalarla poliklinige basvuran; ya-
pisal kalp hastalig1 ve ritim problemi olmayan ¢ocuk
ve ergenlerde ayirici tanida vazovagal senkop disinda,
daha nadir de olsa POTS ve uygunsuz siniis tagikardi-
si gibi kardiyovaskiiler otonom fonksiyon bozukluk-
lart akla getirilmelidir.
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