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Narcolepsia, un trastorno de sueiio sin limites de edad

Autores
Sandra Liliana Beltran Castro, Raquel Lopez Garcia, Juan José Ortega Albas

Afiliaciones

Unidad de suefio , Hospital Universitario General de Castellon (S.L. Beltran Castro);
Neurofisiologia clinica MD, Adsalutem Instituto del suefio (R. Lépez Garcia);
Neurofisiologia clinica MD, Unidad de suefio. Hospital general universitario de
Castellon (J.J. Ortega Albas)

Correspondencia

Sandra Liliana Beltran Castro

Hospital Universitario General de Castellon,
Castellon, Comunidad Valenciana.

E-mail
sandrabeltrancastro@gmail.com

Caso clinico. Nifa de 4 afios, sin antecedentes y con adecuado desarrollo psicomotor, que
inicia cuadro de hipersomnia progresiva. Tras realizar una adenoamigdalectomia, no
existe mejoria clinica y se le deriva a la unidad de suefio. Se le diagnostica narcolepsia de
tipo 1. Actualmente estd en tratamiento farmacoldgico junto con medidas higiénico-
dietéticas. La evolucion es favorable, con control de la sintomatologia y magnifico
rendimiento escolar, y realiza vida normal. Conclusion. El diagnostico y tratamiento de
narcolepsia en nifios supone un reto para los especialistas de suefio. Por un lado, el retraso
diagndstico puede tener un gran impacto en su desarrollo pondoestatural, el rendimiento
académico, y la vida familiar y social [1]; ademas, el tratamiento debe ir adaptandose al
crecimiento tanto fisico como intelectual.

Introduccion

La narcolepsia es un trastorno de suefio cronico, raro e invalidante. Su prevalencia en
Europa y Estados Unidos es de 20-50/100.000 habitantes [2]. Los sintomas comienzan
normalmente en la adolescencia, pero el diagnostico puede retrasarse 10 afios o mas [3].
La narcolepsia infantil es dificil de diagnosticar, porque los nifios con somnolencia
pueden presentar sintomas paradojicos, como hiperactividad; ademas, la cataplejia parcial
presentada como facies catapléjica puede interpretarse como tics o simples gestos y suele
carecer de desencadenantes tipicos. Los test diagndsticos, fundamentalmente el test de
latencias multiples del suefo, son complicados de desarrollar y dificiles de valorar. Los
niflos con narcolepsia tienden a ganar peso, lo que predispone a obesidad y a sindrome
metabolico [4]. Los avances en el tratamiento farmacologico han mejorado la evolucion
y la calidad de vida [5].
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Presentacion del caso

Nifa de 4 afios sin antecedentes familiares ni personales con desarrollo psicomotor
normal. No tiene retraso pondoestatural. Presenta hipersomnia diurna progresiva.
Valorada por otorrinolaringologia por hipertrofia adenoamigdalar, se le realiza una
adenoamigdalectomia sin mejoria y se le remite a la unidad de suefio. La familia refiere
hipersomnia progresiva y ataques subitos de suefio en situaciones inapropiadas, como
caminando por la calle o comprando en tiendas, asociados a cambio en la facies, con
ptosis bilateral e inexpresividad facial. Queda dormida profundamente, con atonia
generalizada, lo que llevo a la madre a trasladarla al servicio de urgencias en una ocasion.
También tiene ataques subitos de suefio en el comedor del colegio. A pesar de ello, el
rendimiento escolar es sobresaliente. El suefio nocturno es intranquilo y fragmentado. En
ocasiones tiene terrores nocturnos y somniloquia, y enuresis nocturna diaria. Los
episodios de atonia muscular que se presentan exclusivamente durante los ataques de
sueflo provocan siestas de unos 20 minutos, refrescantes y reparadoras, y no estan
desencadenados por factores emocionales.

Exploraciones complementarias: en la polisomnografia, latencia de suefio y REM
acortadas. Tiene multiples despertares que provocan inestabilidad del suefio y algunas
entradas directas en suefio REM desde la vigilia. No tiene trastorno motor ni respiratorio.
En el test de latencias multiples del suefio, latencia media de suefio de 5,5 minutos (Tabla)
y entradas directas en suefio REM en las cuatro siestas (Figura).

Los tipajes de HLA-DQBI1*0602 y DQB1*1501 son positivos. Se le diagnostica
narcolepsia de tipo 1. Iniciamos oxibato sddico con control clinico estrecho y ajustando
seglin la clinica y el crecimiento pondoestatural. También las normas de educacion
familiar y escolar, y las siestas estan regladas.

La evolucion es positiva, excepto la persistencia de somniloquia y la enuresis nocturna.
A los 13 afios, por evolucion desfavorable, se decide iniciar tratamiento con pitolisant.
Actualmente est4 en tratamiento combinado con oxibato sddico 4 g/noche y pitolisant 18
mg/manana. La evolucion es favorable y sin efectos adversos.

Discusion

La paciente inicia ataques subitos de suefio con atonia generalizada desde los 4 afios, y
presenta facies catapléjicas ocasionales, suefio nocturno fragmentado con enuresis y
pruebas diagndsticas que confirman la narcolepsia de tipo 1. El mayor pico de prevalencia
de narcolepsia se encuentra entre los 15 y los 36 afios [6], y un 10-15% comienza antes
de los 10 afios, como en este caso (4 afios).

Los sintomas difieren de los observados en los adultos. La cataplejia, como sintoma
patognomonico, afecta principalmente a los musculos faciales (facies catapléjica) y
carece de desencadenantes emocionales tipicos [4]. Los estudios diagndsticos
complementarios son mas dificiles de realizar e interpretar [1]. Sin embargo, se considera
que la narcolepsia infantil es una forma mas grave, con niveles bajos o indetectables de
hipocretina en el liquido cefalorraquideo [7]. En el caso que presentamos, el diagndstico
precoz y el tratamiento farmacoldgico combinado con oxibato sodico + pitolisant, ademas
de medidas higiénico-dietéticas, han permitido que la paciente haga vida normal y
presente un sobresaliente curriculo escolar, con desarrollo fisico adecuado a su edad.
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Conclusiones

Conocer los sintomas de la narcolepsia y efectuar un diagnodstico precoz evita una
alteracion del desarrollo psicomotor e intelectual y un aislamiento social [8]. Ante
cualquier duda diagnostica se deben determinar los niveles de hipocretina en el liquido
cefalorraquideo. Aunque existen dos picos de edad de mayor prevalencia, no hay que
olvidar que puede comenzar a cualquier edad. Se debe realizar un ajuste progresivo de la
medicacion, dado el crecimiento y desarrollo de los nifios. El tratamiento combinado con
oxibato sddico y pitolisant es una opcion de primer nivel para el tratamiento de la
narcolepsia infantil [9].
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Tabla. Valores medios obtenidos en el test de latencias multiples del suefio.
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Numero de siestas efectuadas

4

Latencia mediana de suefo

5,5 minutos

Latencia REM desde el inicio del suefio

1,33 minutos

Entradas directas en suefio REM en las
cuatro siestas

4

Porcentaje de suefio

71,4%

ESPANA



Pagina5de5 o s
l)loPrOJet
Sandra Liliana Beltran Castro ESPARNA

Figura. Polisomnografia.
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