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Resumen

Las hipersomnias son un grupo de trastornos caracterizados por una somnolencia excesiva durante al menos 1 mes, evidenciada
tanto por episodios prolongados de suefio como por episodios de suerio diurno que se producen prdcticamente cada dia. Se
dividen en primarios o centrales, (Hipersomnia idiopdtica, Narcolepsia y Sindrome de Klein-Levin) y secundarios (Privacion del
suerio crénica en ninos). La somnolencia excesiva debe ser de suficiente gravedad como para provocar alteraciones clinicas
significativas o deterioro social, escolar, laboral o de otras dreas importantes de la actividad del individuo; no aparece en el
transcurso de otro trastorno del suefio o de otro trastorno mental ni se debe a los efectos fisioldgicos directos de una sustancia o
de una enfermedad médica. La somnolencia excesiva diurna (SDE) es una manifestacion comun, se presenta con una frecuencia
variable; Del 11% en nifos hasta el 52,8% en adolescentes. La predominancia es igual en la Narcolepsia con o sin cataplejia y en el
Sindrome de Kleine-Levin. Su diagnéstico adecuado se basa en la historia clinica y estudios de polisomnografia. Y el tratamiento,
ayudard al paciente a mejorar en sus actividades y a elevar su autoestima. La fisiopatologia no es clara y su tratamiento va
enfocado a disminuir el sueio diurno con fdrmacos como el Modafinil, Claritromicina o simpaticomiméticos y terapias de apoyo.

Palabras clave: Hipersomnia, somnolencia excesiva diurna, Sindrome de Kleine-Levin, narcolepsia, modafinil, claritromicina.

Abstract

Hypersomnias are a group of disorders characterized by excessive drowsiness for at least 1 month, evidenced by both prolonged
episodes of sleep and episodes of daytime sleep that occur almost every day. They are divided into primary or central, (idiopathic
hypersomnia, Narcolepsy and Klein-Levin Syndrome) and secondary (Deprivation of chronic sleep in children). Excessive
drowsiness should be of sufficient severity to cause significant clinical alterations or social, school, work or other important areas
of the individual's activity; which does not appear in the course of another sleep disorder or other mental disorder, nor is it due to
the direct physiological effects of substances or medical illness. Excessive daytime sleepiness (EDS) is a common manifestation, it
occurs with a variable frequency; From 11% in children to 52.8% in adolescents. The predominance is the same in Narcolepsy with
or without cataplexy and in Kleine-Levin Syndrome. The adequate diagnosis is based on clinical history and studies of
polysomnography. The treatment will help the patient to improve their activities and raise their self-esteem. The pathophysiology
is not clear and the treatment is focused on decreasing daytime sleep with drugs such as Modafinil, Clarithromycin or
sympathomimetics and supportive therapies.

Keywords: Hypersomnias, excessive drowsiness, Klein-Levin Syndrome, narcolepsy, minofinilm, clarithromycin.

Conflictos de interés: El autor certifica que no existen conflictos de interés que impidan la correcta publicacion de este articulo y que el
articulo es original y no ha sido publicado previamente en ninguna revista cientifica médica.

" Neurologo pediatra, Profesor Investigador Asociado, Universidad Auténoma de Aguascalientes, Héroes de Nacozari 1112,
Colonia Gremial, Aguascalientes, Aguascalientes, Mexico, 20030. Correo electrénico: neuronags@hotmail.com

58



Revista Pedidtrica de Panama. Derechos reservados 2020. Editorial Infomedic Intl. Acceso libre. Prohibida redistribucién.

Ponencias

w1
(-}

Hipersomnias Malagon

Introduccion
La hipersomnia es un trastorno del mecanismo del suefio,
caracterizado por un suefio excesivo, persistente e involuntario.
También se le conoce como Somnolencia excesiva diurna (SED).
En los nifos y adolescentes con hipersomnia primaria son mas
frecuentes: la hipersomnia idiopatica, narcolepsia y el sindrome
de Kleine-Levin.
Las hipersomnias se clasifican en:
- Primarias o centrales, que son trastornos mas relevantes por la
grave repercusion en la calidad de vida del paciente.
- Secundarias, de las cuales la mas frecuente es la privacién
cronica de suefio, que es la principal causa de somnolencia
diurna excesiva en nifos y adolescentes’.

Hipersomnia Idiopatica

Un paciente con hipersomnia idiopética tiene gran dificultad para
mantenerse  despierto, causandole un deterioro  funcional
significativo, entre los que se cuentan: fatiga, cansancio, pérdida de
concentracién y de sensibilidad, problemas de movimiento. Estos
trastornos les provocan gran pérdida de atencién en su entorno.
También les causan problemas agregados que terminaran
modificando  aspectos personales del sujeto, tales como: trastorno
afectivoy de autoestima, deterioro social y escolar. En la mayoria de los
casos no hay problemas para conciliar el suefio, este es continuo,
aunque no reparador. En ocasiones se tiene problemas para
levantarse, pueden sentirse confusos, con irritabilidad. Pueden tener
siestas durante el dia que no alivian la hipersomnia, hay un
incremento en la necesidad de un suefio largo, presentan suefio
incluso en sus actividades escolares o laborales, durante una comida o
conversacion, aumento del suefo, hasta 14 a 18 horas al dia. Esto
puede ocasionar secundariamente ansiedad, inapetencia, irritabilidad,
baja energia, inquietud, pensamiento o discurso lento.

Debido a la SDE, pueden presentarse periodos automaticos y
rutinarios, en los cuales el paciente no tiene conciencia. No
siempre aparece en forma subita, lo hace en forma progresiva y
prolongada, sobre todo en situaciones de baja actividad o
estimulacion, al intentar combatir la somnolencia el nivel de
alerta se resiente, provocando niveles de rendimiento muy
bajos, con falta de concentracion y memoria.

La duracién del episodio de suefio diurno mas largo oscila entre
8y 12 horas,y a menudo se acompana de problemas a la hora de
levantarse. Habitualmente, la somnolencia es de forma
creciente a lo largo de un periodo de tiempo determinado. Los
episodios de suefio no intencionados tienen lugar
habitualmente en situaciones de baja estimulacion y baja actividad
(p. €j., durante las clase o conferencias, leyendo, mirando la
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television o conduciendo). La somnolencia, a menudo es
atribuida por error, al aburrimiento o a la pereza, puede también
afectar las relaciones sociales y familiares?. Estas atribuciones
errbneas pero continuas pueden hacer que la persona comience
con un cuadro de ansiedad o depresién?,

Diagnéstico

La historia clinica con un buen interrogatorio de los
antecedentes y el padecimiento actual es muy importante. El
primer punto es delimitar qué es y qué no es normal. Aqui es basica
la opinion del paciente y de los que conviven con él. El hecho de
quejarse ya de por sf no es un problema, pero para corroborar su
anormalidad es conveniente asegurarse de que aparece en
situaciones no esperadas. Es normal dormirse en el sofa a mediodia
viendo la television. En cambio, cuando uno se duerme
conduciendo, trabajando, en el autobus, de pie, en una escalera, en
el coche al parar en un seméaforo, durante una clase o durante un
examen, hay que pensar que quiza hay algo que no esta bien.

Un segundo punto es precisar la causa y decidir si vale la pena
instaurar un tratamiento, bien de la causa o del sintoma. Para esto
se deberan realizar estudios complementarios. En la historia clinica
completa son de importancia los antecedentes médicos, ingesta
de farmacos o drogas y hdabitos del paciente. Interrogar las
consecuencias diurnas del paciente, si afecta sus actividades
diarias, como rendimiento escolar y su comportamiento. Hay que
descartar si el SDE no es subjetivo, para lo cual se deberé de realizar
un diario del suefio (sugiere los episodios del suefo). Hay la escala
pediétrica de somnolencia diurna (Pediatric daytime Sleepiness
Scale - PDSS) v la escala de somnolencia de Epworth (ESS).

La polisomnografia nocturna pone de relieve una duracion
del suefio normal o prolongada, una latencia de suefio corta,
una continuidad del suefio que puede mostrarse normal o
aumentada y una distribucién normal de las fases de suefio REM
y NREM. Algunos individuos con este trastorno presentan una
mayor cantidad de suefio de ondas lentas. Los inicios del suefio
en fase REM (aparicion de la fase REM dentro de los 20 min de
haberse iniciado el suefo), las alteraciones del suefo
relacionadas con la respiracion y la interrupcién del descanso
nocturno debido a frecuentes movimientos de las extremidades
no se dan en este trastorno®.

El test de latencia multiple (MSLT) es la prueba més
importante y se realiza después de una polisomnografia. Se
realiza sin medicacion, ni ingesta de estimulantes como el café,
ya que pueden alterar el resultado. Se recomiendan minimo 6
hrs de suefo previo al estudio.
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Se colocan electrodos frontales, centrales y occipitales

de electroencefalograma, los de electrooculograma vy
electromiograma en mentén y electrocardiograma. En una
habitacion confortable y oscura, con los ojos cerrados e
intentando dormir y se registra de 4 a 5 siestas, no durmiendo
entre ellas. El resultado revela una somnolencia fisioldgica
diurna excesiva, que se caracteriza por tipicas latencias de
sueno medias de 5-10 min. El suefo REM no aparece durante el
dia °. La polisomnografia nocturna y el MSLT no ponen de
manifiesto hallazgos caracteristicos de otras causas de
hipersomnia ©.

Narcolepsia

Es un trastorno del suefio que causa somnolencia excesiva
diurna. Sus sintomas se deben a una inusual propensién para
pasar en forma rapida, del estado de alerta a la fase del suefio, en
forma de ataques incontrolables y frecuentes durante el dia, Por
lo general a horas inapropiadas, estos periodos de somnolencia
extrema se dan cada 3 o 4 horas, este impulso de dormir es
irrefrenable y le incapacita, obligdndole por lo general a dormir
un corto espacio de tiempo y se despierta descansado para
poder continuar con sus actividades, es un trastorno de la
regulacion de la fase del suefio REM. Pasan del alerta a la fase del
suefo REM en forma inmediata. Es un trastorno que no es tan
raro como se piensa, se estima que alrededor de 0.05% a 0.20%
de la poblacién sufre narcolepsia, pero pasa desapercibida y por
lo tanto no se diagndstica, agregando a esto su variabilidad
clinica, en ocasiones el diagnéstico se hace 10 o 15 afos
después de haber iniciado’.

Més de la mitad de los individuos con narcolepsia puede
experimentar una pérdida del tono y debilidad subita (cataplejia)
desencadenada por una emocion repentina, asi como paralisis
del suefio, en la cual momentdneamente hay incapacidad para
moverse o hablar al despertarse. Por lo que se ha dividido en
narcolepsia con 'y sin cataplejia.

La cataplejia se define como una perdida brusca del tono
muscular, provocado por emociones fuertes, por risa, en
ocasiones por un recuerdo afectivo. Puede ser localizada o
afectar a todos los musculos del cuerpo, no a los respiratorios y
corazon, la duracion suele ser de segundos o pocos minutosy la
recuperacion es inmediata y completa®.

La pardlisis del suefio se caracteriza por incapacidad para
moverse o hablar, es transitoria y generalizada. Se presenta
principalmente en la transicion suefo-vigilia, posteriormente el
paciente se recupera totalmente en pocos minutos.
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Alrededor de la mitad de los individuos con narcolepsia pasa
por estados parecidos al suefo, entre el suefio y la vigilia y se
conocen como alucinaciones hipnagdgicas; que son suefos o
pesadillas que pueden confundirse o mezclarse con la realidad,
manifestandose como fendmenos visuales, tactiles y auditivos,
que se presentan al inicio del suefo.

La narcolepsia se origina por concentraciones bajas de
mensajeros quimicos en el cerebro (dopamina y noradrenalina), y
por factores genéticos. Es posible que la narcolepsia sea causada
por la reduccion de una proteina llamada hipocretina de la cual se
han aislado dos tipos la Hert1 y la Hert2, la cual se produce en el
hipotalamo posterolateral, participan en multiples funciones, entre
ellas la regulacion del ciclo suefo-vigilia, favoreciendo la vigilia a
través de proyecciones excitadoras a estructuras aminérgicas y
colinérgicas inhibiendo el suefio REM, la mayoria de estas
proyecciones se dirigen hacia el locus coeruleus con receptores
Hcrt1°. El motivo por el cual el cerebro produce menos cantidad de
esta protelna no estd claro. Investigaciones recientes han
demostrado que en casos de hipersomnia central los pacientes
tienen un modulador alostérico positivo enddgeno del receptor
GABA-A en el liquido cefalorraquideo, que incrementa los efectos
inhibitorios del cloro (LCR), estos efectos se pueden ver en la
narcolepsia o en la hipersomnia idiopética, debido a esto se ha
sugerido que se clasifique la hipersomnia relacionada a GABA al
demostrar en el LCR dicha alteracion. Algunos moduladores
alostéricos negativos del receptor GABA-A, como el Flumazenil,
provocan un efecto contrario y se mejora la somnolencia’®.

La narcolepsia tienen un componente genético y un
desencadenante que hace que el sistema inmunoldgico actué
en la destruccién de la hipocretina. La manifestacion de la
enfermedad empieza durante la adolescencia y adulto joven. Se
ha relacionado sobre todo la narcolepsia sin cataplejia con
marcadores HLA-DR15 y DQB1*0602 positivo'', ya que estos
casos se han asociado con mayor gravedad, (e) tanto en la
hipersomnia como en la narcolepsia con o sin cataplejia sobre
todo cuando es altamente positivo el DOB1*0602'2.

Sindrome de Kleine-Levin.

Este trastorno es poco frecuente, se manifiesta
principalmente  por; hipersomnia, trastornos  cognitivos,
sensacion de pérdida de contacto con la realidad y trastornos
psiquicos y de la personalidad. El comportamiento general del
individuo es confuso e irritable. Estos episodios duran unos dias
tras los cuales el paciente vuelve a un estado normal. Suele
desaparecer con la edad. Es mas frecuente en varones, nifos y
adolescentes entre los diez y veinte afos de edad.
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En ella la presencia de somnolencia no es continua, sino
episddica, presentandose el sindrome varias veces al ano. Los
sintomas aparecen de forma periédica durante varios dias o
semanas. El sujeto con esta forma de hipersomnia puede pasar
15 a 20 horas durmiendo. Suelen llevar asociados otros sintomas
como son: desinhibicion, hiperfagia (ingesta incontrolada y
compulsiva de alimentos) y conductas de hipersexualidad, esto
sugiere una disfuncion hipotaldmica y un incremento del
metabolismo de la serotonina'®. Hay factores que inducen y
agravan el trastorno:

a) Factores de vulnerabilidad; mayor en el sexo masculino (2/3
de los pacientes). Problemas perinatales o del desarrollo.

b) Factores que pueden desencadenar los sintomas; época de
otofio o invierno, problemas respiratorios, ansiedad, ingesta
de alcohol, primera menstruacion, infecciones como
estreptococo, varicela, encefalitis, trauma craneoencefélico,
drogas, incluso en vacaciones escolares o posterior a un periodo
de examenes. Algunos individuos sufren, irritabilidad,
depresion 'y en algunos casos comportamientos
compulsivos™.

Sobre las personas que acuden con quejas de excesivo suefio
diurno a centros especializados en trastornos del suefo, se
estima que solo de un 5 al 8% son diagnosticados de
hipersomnia.

Hipersomnias secundarias

En la edad pedidtrica la mas frecuente es la privacion cronica de
sueno, en relacion con el entorno y estilo de vida es la principal
causa de SDE en la poblacién pedidtrica. En estos pacientes es
necesario evaluar el rendimiento escolar y analizar problemas del
comportamiento (por ejemplo, la hiperactividad) que reflejan las
consecuencias diurnas de la SDE. Muchos nifos, especialmente los
méas pequenos, desarrollan una hiperactividad paraddjica para
compensar la SDE similar al trastorno por déficit de atencién e
hiperactividad (TDAH),”> problema muy comun que suele pasar
inadvertido y en ocasiones provocar fracasos en el tratamiento de
ninos con TDAH'S.

La SDE puede estar provocada por factores ambientales y
sociales (por ejemplo, horarios de suefo inadecuados vy la
utilizacion de nuevas tecnologias antes de acostarse) o por una
enfermedad que afecta al suefio, como las incluidas en los
trastornos meédicos (por ejemplo, diabetes mellitus, fiebre o
hipotiroidismo), los trastornos neuroldgicos (como tumores,
traumatismos craneales), trastornos psiquiatricos (ansiedad,
depresion) o los trastornos primarios de suefio (Sindrome de
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Apneas- Hipopneas de Suefo, Sindrome de Piernas Inquietas,
Movimientos Periddicos en las Extremidades, Trastornos del
ritmo Circadiano, Parasomnias)!’. Las manifestaciones clinicas
del SED varian de acuerdo a la edad como se muestra en la
tabla 1.

Tabla 1: Manifestaciones mas frecuentes de la hinersomnia en diversas edades pediatricas

Lactante y preescolar Escolar Adolescente

Dormir varias horas mds que | Tendencia a un menor nivel | Clinica semejante al adulto
sus padres de alerta al final del dfa, que | (somnolencia)
desaparece en la

dolescencia

Dormir siestas una vez
iniciado el periodo escolar a
los 5 afios

Baja en rendimiento escolar | Cambios de caracter

Trastornos de conducta e
hiperactividad

Agresividad y/o alteraciones
de la conducta

Estar somnoliento mientras
sus compafieros estan
activos y alertas

Comenzar bruscamente a Bajo aprovechamiento Problemas de rendimiento
dormir mucho mas escolar escolar

Falta de atencién o Déficit de la atencién con Déficit de atencién

hiperactividad hiperactividad

Pueden darse otras formas de hipersomnia con ausencia de los
sintomas sefalados anteriormente, como es la que se da en
algunas mujeres y en relacion con el ciclo menstrual.

Tratamiento

En la narcolepsiay en la hipersomnia idiopatica el tratamiento
de la hipersomnia va a depender de la gravedad del sintoma.
Siendo la informacién y la educacion la parte mds importante,
sobre todo en los nifos. Notificar en la escuela la naturaleza del
problema, las necesidades del paciente y evitar afectar su
rendimiento académico.

En la hipersomnia idiopética leve se comienza con medidas
sobre los horarios, realizar una siesta breve programada, cuidar
el sueflo nocturno, manteniendo horarios fijos de acostarse y
levantarse, asimismo se puede recurrir al café como
estimulante. Si no es suficiente pueden utilizarse estimulantes
suaves como la Pemolina. En caso contrario hay que acudir a
metilfenidato u otros derivados de anfetaminas'é. Actualmente
se han introducido nuevos farmacos dirigidos a tratar la
hipersomnia tanto en narcolépticos como en pacientes con
hipersomnia idiopatica que parece tener menos problemas
que los derivados anfetaminicos. Su nombre es modafinilo. Es
una medicacion que no tiene efecto sobre los demas sintomas
de la narcolepsia (cataplejfa, pardlisis, alucinaciones.). Otro
medicamento que ha sido utilizado es la Claritromicina, un
antibiotico macrolido tiene un efecto modulador alostérico
negativo del receptor GABA-A y mejora a pacientes que tienen
hipersomnia relacionada a GABA, funciona en pacientes sin
cataplejfa y el uso de antibioticos por largo tiempo, tiene
riesgos, que aun no se han determinado'.
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La narcolepsia es un trastorno crénico que siempre requiere un
tratamiento con el que los pacientes lleven una vida
practicamente normal. El manejo de la narcolepsia en nifos es
bésicamente similar al de los adultos pero, en la edad pediatrica, es
recomendable un abordaje integral, con especial atencion a los
aspectos psicosociales relacionados con el propio paciente, la
familia y el colegio (profesores, companferos). Educacién de
habitos del suefo, siestas programadas a lo largo del dfa. El
manejo farmacoldgico es a base de estimulantes como
metilfenidato, antidepresivos y Ultimamente el modafinilo y la
claritromicina. En el Sindrome de Kleine-Levin  no hay un
tratamiento especial, debe educarse a los familiares y maestros
para que comprendan el problema. Se ha utilizado la amantadina
al inicio de una crisis, con resultados parciales. En caso de
manifestaciones psicoticas es conveniente el uso de risperidona.
Si-hay ansiedad y angustia se usan ansioliticos combinados con
litio 0 acido valprdico, en casos de crisis muy frecuentes?.

La cataplejia, las alucinaciones hipnagégicas v la pardlisis del suefio se
han tratado tradicionalmente con dos clases de medicamentos
antidepresivos, que incluyen los antidepresivos triciclicos y los
inhibidores selectivos de la recaptacion de la serotonina?’.

Pronéstico

Es bueno a largo plazo. Al llegar a la etapa de adulto joven,
generalmente se encuentran asintomaticos; pero las
consecuencias sociales, escolares y de trabajo pueden ser
importantes, si es en estudiantes, pudieran reprobar afios o ser
causa de fracaso escolar. En el trabajo a menudo son despedidos
por su pobre rendimiento y/o ausentismo
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