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Resumen

La causa mds frecuente de hipersomnia
en la poblacién pediatrica es la privacion
cronica del sueno, pero la narcolepsia es
una de las entidades mas caracteristicas.

Se presenta un caso de un nifo de seis
afios de edad con somnolencia diurna
excesiva de un afio de evolucidn, cataplejia
y ptosis palpebral al realizar una accidn
mantenida mucho tiempo, con el resto de
la exploracion fisica normal. Se realiza una
polisomnografia dentro de la normalidad
y un test de latencias multiples del suefio
que es positivo, por lo que es diagnosticado
de narcolepsia. Se inicia tratamiento con
metilfenidato, se recomienda higiene del
suefio y se programan siestas de maximo
30 minutos. Con esto el paciente es capaz
de seguir una vida normal, no queddndose
dormido en sus actividades cotidianas.

La cataplejia, aunque patognomonica de
la narcolepsia, no esta presente en todos
los pacientes. Por este motivo se deben
conocer las caracteristicas clinicas de esta
entidad ya que el tratamiento eficaz mejora
la calidad de vida de los pacientes.
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Introduccion

La duracion ideal del suefo es aquella que
permite realizar las actividades diarias con
normalidad. Las disomnias son la altera-
cién en la cantidad, la calidad o el horario
del sueno. La hipersomnia por su parte es
la necesidad imperiosa de quedarse dor-
mido con incremento de la somnolencia
diurna y tipicamente es un sintoma de
otros trastornos®.

Aungue la causa mas frecuente de hiper-
somnia en la poblaciéon pediatrica es la pri-
vacion crénica del suefio !, la narcolepsia
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Abstract

The most common cause of hipersomnia
in pediatric population is chronic sleep
deprivation, but narcolepsy is one of the
most characteristic entities.

We present a case of a 6 year old boy with
a one-year history of excessive daytime
somnolence, cataplexy, and palpebral ptosis
when performing an action maintained
in time, with the rest of the physical
examination without significant findings.
A polysomnography is performed with a
normal result, and a multiple sleep latency
test gives the diagnosis of narcolepsy.
Treatment with methylfenidate is started
and the patient receives sleep higiene
recommendations and 30-minute naps are
programmed. This allows the patient to
follow a normal life, not falling asleep in
daily activities.

Cataplexy, although pathognomonic of
narcolepsy, is not present in every patient.
Therefore the clinical features of this entity
must be known as its effective treatment
improves the quality of life of patients.

Keywords: dyssomnias, narcolepsy,
cataplexy, sleep, polysomnography

es su ejemplo mas representativo por lo

caracteristicas que son sus manifestacio-
nes clinicas. La narcolepsia cursa con una
somnolencia diurna excesiva, episodios de
cataplejia, alucinaciones hipnagénicas o
hipnopdmpicas, episodios de pardlisis del
suefio y un suefio nocturno interrumpido?.
La cataplejia es un sintoma patognomoni-
co de esta enfermedad y se caracteriza por
una pérdida brusca del tono muscular ha-
bitualmente desencadenada por una emo-
cién intensa, el ejercicio o la fatiga®.

Para su diagndstico se siguen los criterios
de la Clasificacion Internacional de los
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Trastornos del Suefio? (tabla 1). La presen-
cia del HLA DQB1*0602 apoya el diagnés-
tico pero no es necesaria su presencia®®.
En cuanto a las pruebas de neuroimagen,
no son necesarias para el diagndstico pero
suelen realizarse para excluir las lesiones
ocupantes de espacio como causas de la
somnolencia®.

El tratamiento se basa fundamentalmen-
te en medidas no farmacoldgicas como la
informacion y educacion del paciente y la
familia sobre la enfermedad incluyendo
énfasis en tener supervision al realizar ac-
tividades potencialmente peligrosas, en
tener unos habitos del sueio saludables
(figura 1) y en realizar siestas breves pro-
gramadas a lo largo del dia. También suele
ser necesario el tratamiento farmacoldgi-
co con medicamentos como estimulantes
(metilfenidato), antidepresivos y el oxiba-
to sodicol.

Caso clinico

Nifio de seis afios de edad que acude al
servicio de neurologia pediatrica por pre-
sentar somnolencia diurna de un afio de
evolucién.

Como antecedentes personales se traté
de un embarazo a término y parto normal
sin problemas perinatales. Ha presentado
un desarrollo psicomotor y lenguaje nor-
males. Padece de rinitis alérgica y atopia,
en tratamiento con budesonida y cetirizi-

na. Presenta alergia a los frutos secos. No
refiere antecedentes familiares de interés.

En la anamnesis inicial el familiar del pa-
ciente reconoce siestas diarias a horas
inadecuadas y gran facilidad para que-
darse dormido en cualquier lugar (como
en el coche, el colegio o mientras come)
Las siestas no le impiden al nifio conciliar
el sueno nocturno. Como sintomatologia
asociada refiere episodios de temblores
de miembros inferiores seguido de risa
inmotivada con caida al suelo por suefio
inmediato.

Durante la exploracién, si esta realizando
una accion mantenida mucho tiempo (de
pie sin hacer nada o en la exploracién de
la motilidad ocular cuando mantiene la
mirada vertical hacia arriba) aparece ligera
ptosis palpebral que cede cuando se le es-
timula. El resto de la exploracion fisica es
normal, incluyendo el lenguaje, los pares
craneales, el tono, la fuerza, el trofismo,
los reflejos osteotendinosos, la marcha y
el cerebelo.

Inicialmente se solicita una analitica don-
de Unicamente destaca una anemia fe-
rropénica que recibié tratamiento. Poste-
riormente se solicitd una valoracion por
otorrinolaringologia donde observaron
una hipertrofia adenoidea del 20% y rinitis
alérgica, sin impresionar de apnea del sue-
fo. Asimismo, una valoracion por oftalmo-
logia que fue normal.

Tabla 1 Criterios diagndsticos de la narcolepsia segun la Clasificacidn Internacional de Desor-

denes del Suefio?

Somnolencia diurna excesiva al Presente
menos 3 meses
Cataplejia Presente No presente
Hipocretina en LCR <110 pg/mL Normales
TLMS < 8 minutos < 8 minutos
PSG y TLMS Dos entradas en fase REM en < 15 minutos en el TLMS
Una entrada en fase REM en < 15 r?winutos en el TLMS y otra en la PSG

El diagndstico de narcolepsia tipo 1 se confirma cumpliendo la presencia de cataplejia o ni-

veles bajos de hipocretina, ademas de la presencia

de todos los demas criterios resefiados 2°El

diagndstico de narcolepsia tipo 2 requiere que se cumplan todos los criterios resefiados?
LCR: liquido cefalorraquideo. PSG: polisomnografia. TLMS: test de latencia multiple del suefio.
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Posteriormente se realizd un estudio po-
lisomnografico dentro de la normalidad,
sin observar alteraciones electroencefalo-
graficas o eventos respiratorios valorables
durante la prueba.

Finalmente, el test de latencias multiple
del suefio obtuvo una latencia del suefio
media de 4,3 minutos y 3 SOREM (suefio
nocturno, 12 y 32 siestas), siendo dichos
resultados compatibles con un test de la-
tencias multiple positivo.

El paciente es diagnosticado de narcolep-
sia tipo 1. Se recomienda higiene del suefio
(figura 1). Asimismo, se inicia tratamiento
con metilfenidato 18mg por la mafiana.

Con esto presenta una mejoria clinica, no
quedandose dormido en el colegio ni en-

contrandose somnoliento salvo cuando va
en coche.

Discusion

Ante un sintoma guia como la hipersom-
nia debe realizarse un diagndstico diferen-
cial entre multiples trastornos del suefio,
incluyendo la narcolepsia, pero siendo la
causa mas frecuente la privacién crénica
del suefio.

Ademas la hipersomnia se puede manifes-
tar de distintas maneras segun la edad del
paciente, pues en preescolares y escolares
puede cursar con hiperactividad, impulsi-
vidad, agresividad o alteraciones en la con-
centracion, mientras que en adolescentes
es mas habitual la dificultad para iniciar y
mantener la actividad motora o la caida de

Dormir al menos
10 horas por la

noche

Evitar dormir fuera
de la cama

Siestas
programadas de
maximo 30
minutos

Evitar crear miedo Medidas de Evitar siestas
2 aNEYSHESCH higiene del prolongadas o
relacién con el tardias

suefio suefo

Evitar actividad
vigorosa 1-2 horas
antes de acostarse

Evitar bebidas o
alimentos

estimulantes

Evitar acostarse
con hambre o
exceso de
alimento/bebida

Figura 1. Medidas de higiene del suefio. Adaptado de *
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parpados’.

En nuestro paciente se debe resaltar que,
a pesar de tener una somnolencia diurna
excesiva, tenia un descanso nocturno ade-
cuado, lo cual permite descartar a la pri-
vacion cronica del suefio como causa de la
hipersomnia.

Apoyando el diagnéstico, nuestro paciente
también presenta un dato patognomanico
de la enfermedad: la cataplejia, manifesta-
da en este caso como caida al suelo y sue-
no tras episodios de risa.

En cuanto el establecimiento del diagnds-
tico definitivo, en primer lugar, es necesa-
rio descartar otras entidades como se ha
hecho en nuestro caso con la valoracion
otorrinolaringoldgica y oftalmoldgica.

El diagndstico de certeza lo dio el test de

latencias multiples del suefio, como es
de esperar. Cabe destacar que en nues-
tro caso no se realizaron otras pruebas
habituales como la concentracion de hi-
pocretina por no estar disponible ni estu-
dios de neuroimagen por no considerarse
necesarios, aunque hay autores que re-
comiendan la realizacidn sistematica de
ambos’2.

La mejoria y evoluciéon de nuestro pacien-
te fue la habitual al seguir el tratamiento
basado en los tres pilares fundamentales:
la higiene del suefio, las siestas progra-
madas y los psicoestimulantes. Con ello
se consiguié una gran mejoria en la cali-
dad de vida permitiéndole pasar de sies-
tas diarias a horas inadecuadas a poder
llevar una vida practicamente normal,
puesto que es habitual que los nifios pre-
senten dificultades psicosociales debido a
la enfermedad?®°.

Latencia en minutos
N

Sueno nocturno Siesta 1

Siesta 2 Siesta 3

Figura 2: Test de latencia multiple del suefio (TLMS) del paciente. La linea horizontal negrita representa la media
del TLMS, que fue de 4,3 minutos
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Conclusion 4. Grupo Pediatrico de la Sociedad Espafio-

La presencia de la cataplejia en nuestro
paciente permitio tener una alta sospecha
clinica de narcolepsia pues se trata de un
sintoma patognomaonico, pero debe tener-
se en cuenta que este no siempre esta pre-
sente. Por este motivo se deben conocer
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