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Caso clinico. Presentamos el caso de una paciente con narcolepsia de tipo 1 a la que los
diferentes tratamientos farmacoldgicos no consiguieron mejorar su excesiva somnolencia
diurna ni los objetivos profesionales deseados. Conclusion. La combinacion de su
experiencia personal en la aplicacién de siestas estratégicamente situadas y el uso de
pitolisant permiti6 el desempeno mas eficiente de su actividad laboral.

Introduccion

La narcolepsia de tipo 1 es uno de los trastornos del sistema nervioso central que produce
hipersomnolencia con gran repercusion laboral. Los pacientes frecuentemente desarrollan
deficits funcionales en multiples areas. En ocasiones no es suficiente el tratamiento
farmacoldgico, y es necesaria por parte del paciente una adecuada capacidad de
introspeccidn para apreciar sus limitaciones y potencialidades.

Presentacion del caso

Mujer de 45 afios que padece hipersomnolencia diurna y episodios de paralisis
generalizada, de comienzo brusco y breve duracion, desencadenados por la risa o
estimulos emocionales intensos. Padece paralisis hipnicas y alucinaciones hipnagogicas.
Esté en tratamiento con modafinilo, clomipramina y pitolisant con mejoria sintomatica,
aunque continia requiriendo siestas programadas, cuyo efecto reparador no se ha
reducido con el uso del pitolisant. No toler6 el tratamiento con oxibato sédico por
aparicion de sonambulismo.

Resultados
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— Test de latencias multiples. Latencia media del suefio menor a ocho minutos.
Entradas en suenio REM en tres de los test realizados. Hallazgos compatibles con
hipersomnia grave caracteristicos de narcolepsia.

— Cuestionario de Pittsburg. Antes de introducir el pitolisant al tratamiento: 6
puntos; después de introducirlo: 5 puntos.

— Escala de somnolencia de Epworth. Antes de introducir el pitolisant al
tratamiento: 19 puntos; después de introducirlo: 11 puntos.

Discusion

En este contexto, como dejan claras las guias europeas para el manejo de la narcolepsia
en adultos y nifos, los tratamientos no farmacologicos son de vital importancia. La
discusion de estrategias, como las siestas regulares, el ejercicio, los buenos habitos de
suefio y los horarios regulares [1], ayudan en la convivencia con esta patologia.

Las siestas programadas mejoran la capacidad de mantener la vigilia en pacientes con
narcolepsia [2]. El periodo refractario al suefio suele extenderse durante 90-120 minutos,
por lo que recomendar a los pacientes la realizacion de una a tres siestas programadas a
lo largo del dia puede tener muy buenos resultados en la reduccion de la dosificacion
farmacolodgica. El mecanismo fisioldgico de las siestas reparadoras en la narcolepsia no
se conoce completamente, pero es posible que intervengan factores homeostaticos, sobre
todo reactivos, y ultradianos del suefio. Este fendmeno lo conocen los pacientes de una
manera intuitiva, ya que lo experimentan desde que comienzan con los sintomas de
hipersomnolencia. En cuento al caso presentado, la paciente utiliza las siestas (de menos
de cinco minutos de duracion) incluso durante el horario de trabajo para incrementar su
productividad durante los minutos siguientes.

Por otra parte, se ha demostrado que el pitolisant reduce de una forma clinicamente
significativa la somnolencia diurna excesiva y los episodios de cataplejia en pacientes
con narcolepsia de tipo 1 [2], por lo que es resenable el hecho de que en el caso expuesto
no ha interferido en el efecto reparador de las siestas y ha contribuido a la mejoria de la
calidad de vida de la paciente sin interferir en sus estrategias para convivir con la
narcolepsia. Desconocemos el mecanismo, pero tal vez esté en la conservacion e incluso
el incremento de la neurotransmision histaminérgica que nace del nicleo tuberomamilar
hipotalamico. Estas neuronas desempefan un papel crucial en el mantenimiento de la
vigilia y permanecen activas durante la cataplejia, lo que ayuda a preservar la conciencia.
La actividad aumentada de estas neuronas en la narcolepsia se debe al intento
compensatorio ante la pérdida de hipocretina/orexina y el déficit resultante en impulso
adrenérgico excitatorio [3]. El pitolisant es un agonista inverso del autorreceptor
presinaptico H3 de la histamina [4], que tedricamente reduce su actividad inhibidora por
debajo de las tasas basales y, por lo tanto, funciona mas eficazmente que los antagonistas
H3 para incrementar la actividad neuronal histaminérgica en el cerebro y promover asi la
vigilia.

Por lo tanto, debemos instruir a los pacientes a aprovechar los periodos refractarios de
suefio y no esperar a que los descubran por experiencia propia.

Conclusiones

Se debe instruir a los pacientes para que sean conscientes de la gravedad y la cronologia
de su hipersomnolencia. Algunos notan la progresion rapida de la somnolencia, mientras
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que otros caen en suefio irresistible sin poder tomar ningun tipo de medida protectora.
Ademas, se produce una mejora del rendimiento fisico y psicologico durante los minutos
siguientes a la realizacion de una siesta, por lo que deberian programarlas adecuadamente
segun sus necesidades. La enferma de nuestro caso asi lo hizo durante toda su vida laboral.
Por otra parte, hemos comprobado que, en nuestra paciente, el pitolisant no reducia el
efecto reparador de las siestas.
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