


/ La narcolepsia na etapa infantil y xuvenil

DEFINICION Y PREVALENCIA

La narcolepsia ye un trestornu neuroléxicu raru
ya invalidante carauterizau por una desregula-
cion de les llendes ente'l suefiu y la vixilia. Si bien
ye poco frecuente, ocasiona un impautu consi-
derable na vida diaria del paciente, sobre mane-
ra si falamos d'ello na edd infantil. B4sicamente
presenta los mesmos sintomes que nos adultos,
pero con delles carauteristiques diferenciadores
que van tratase mas alantre.

Na poblacién europea occidental, que ye'l
nuestru ambitu, estimase qu'afeuta a un 0,02-
0,18 % de los habitantes, con igualda ente sexos
(paez que dalgo mas frecuente nel masculin,
pero la diferencia ye minima), masque na po-
blacion infantil y adolescente inda nun ta bien
determinada.

Tien una eda d'aniciu bimodal, esto ye, con
dos picos maximos d'incidencia a los 15 y a los
35 afios, magar que, de xeneral, suel retrasase’l
so diagnodsticu hasta los 12 afios o mas por
cuenta de la probe reconocencia de los sintomes
tanto per parte de los propios pacientes como
de los profesionales médicos que nos soliciten
conseyu a los especialistes del suefiu.

Acordies cola tercer y vixente edicién de la
Clasificacion Internacional de les Enfermedaes del
Suefiu (ICSD-3, International Classification of Sleep
Disorders, 3rd edition), la narcolepsia pue dividise
en dos tribes. La narcolepsia de triba 1 o con cata-
plexa, y la narcolepsia de triba 2 o ensin cataplexa.
Arriendes de la presencia o ausencia de cataplexa,
los sintomes comunes a dambes tribes son:

e Escesu d'adormecimientu a lo llargo'l dia.

e Alteracién del suefiu nocherniegu.

e Inxertamientu de suefiu REM dientro de
la vixilia: en forma de paralisis del suefiu
y allucinaciones hipnagoéxiques y hipno-
poémpiques.
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e De normal, nun suelen presentase toles
manifestaciones cliniques al empar, sobre
manera na poblacién infantil y xuvenil, pu-
diendo amas identificase variaciones suti-
les na presentacion de los sintomes.

La narcolepsia ye un trestornu neuroléxicu

raru_ya invalidante carauterizdu por una

desregulacion de les llendes ente’l suefu y

la vixilia. Si bien ye poco frecuente, ocasiona

un impautu considerable na vida diaria del

paciente, sobre manera si falamos d’ello na

edd infantil

SINTOMATOLOXIA

1) Adormecimientu diurnu escesivu

Ye'l sintoma mas frecuente de toos. La ICSD-3
definelu como periodos diarios de necesid4 irre-
sistible de dormir o de suefiu, a lo llargo de lo
menos tres meses.

En nefios pue ser dificil de distinguir de la
necesidd normal d'echar un pigazu. Amas, non
siempre ye obvio; pue presentase como nue-
ches de suefiu llargues por deméas o bien como
la continuacion de pigazos diurnos interrumpios
con anterioridd. Tamién ye tipico nos nefios la
«inercia de suefiu», que se carauteriza por un
escesu d'agresivida y una tendencia a siguir dor-
mios al tentar d'espertalos. Los ataques de sue-
fiu son mas llargos y menos reparadores que nos
adultos, y hai vegaes qu'Unicamente se presen-
ten como un aumentu de la irritadura, un aislla-
mientu social o, a cencielles, timidez.

N'adolescentes pue ser dificil de distinguir de
la falta crénica de suefiu, tan frecuente nesta

etapa de la vida, o de vezos non adecuaos de
suefiu. Hasta pue confundise con galbana o con
mal comportamientu per parte de los profeso-
res, por cuenta de que pasen en clas mas de la
metd'l tiempu con una actitd pasiva y sedentaria
(Figura 1a).

2) Alteracion del suefiu nocherniegu

Los pacientes narcolépticos tienen un suefiu al-
teriau a lo llargo tola nueche, con espertares fre-
cuentes y fragmentacion del suefiu, nun afon-
dando abondo n'etapes mas reparadores del
ciclu del suefiu.

3) Inxertamientu de suefiu REM
Ye normal qu'estos pacientes entren en fase
REM mas rapido que la poblacién xeneral; ye
mui frecuente qu'apaeza suefiu REM al aniciu
del suefiu, cuando de normal suel tardar d'una
a dos hores en presentase. El suefiu REM ye la
etapa mas fonda del ciclu del suefiu, onde se
produz la reparacion psiquica del individuu. Ye
la parte del suefiu na que se producen los sua-
fios y les velees.

Les anomalies mas carauteristiques d'esti
sintoma son:

e Allucinaciones hipnagéxiques y hipno-
pémpiques: I'individuu ve o siente bichos,
animales o persones nel cuartu de dormir
nel momentu ente la vixilia y el suefiu (hip-
nagoxiques, al entamu la nueche), o nel
momentu ente'l suafiu y la vixilia (hipno-
pémpiques, al espertar). Puen ser tan rea-
listes que los nefios apavorien (Figura 1.b).

e Parélisis del suefiu: al espertar, el nefiu ta al
mesmu tiempu nun estdu de vixilia y nun
periodu de suefiu, polo que ta consciente
pero nun ye a movese nin a falar, suponien-
do una situaciéon bien angustiosa. Duren

dende segundos hasta minutos, y dan fin de
forma esponténea.

Hai nefios que puen esperimentar movimien-
tos escesivos nel suefiu REM, dalgo non habitual
nes persones sanes, onde suel haber una falta
de tonu muscular y, poro, nun hai movimientos.

La naturaleza rara d'estos suafios pue con-
fundir al nefiu y facer que-y dea vergofia comu-
nicar los fendémenos nocherniegos.

4) Cataplexa

Apaez namds na triba 1 de la narcolepsia, cons-
tituyendo un 60-75 % de los nefios diagnosti-
caos. Pue presentase hasta selmanes o afios de-
pués del aniciu del adormecimientu diurnu.

Definese como una perda repentina, tempo-
ral y curtia del tonu muscular, que vien provo-
cada por emociones, de normal positives, como
rise al escuchar un chiste, por casu. En nefios
pue ocurrir de forma espontdnea, mesmo ensin
el factor provocador. La respiracién y los movi-
mientos de los glieyos caltiénense siempre, y tan
espiertos en tou momentu. Ye mui tipico qu'a
estos nefios los refian cuando asocede nes ac-
tividaes deportives o nel comedor de la escuela.

Ye carauteristico que se manifieste nos ne-
fios cola denomada «facies catapléctica», onde
vemos una hipotonia facial, tosis (cayida de los
parpagos), apertura de la boca y salida de la Ilin-
gua fuera de la cavida bucal. Puen asociase dis-
cinesies o distonies (movimientos anormales de
los musculos de la cara).

Segun el nefiu va medrando, la presentacion
de la cataplexa va convirtiéndose na habitual que
tienen los adultos que carecen de narcolepsia, que
ye la perda del tonu de los musculos de tol cuerpu,
de mou y manera que son frecuentes les cayies al
suelu ensin perder la consciencia (Figura 1c). Esti
aspeutu ye lo que lo distingue del encayamientu.
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5) Otres manifestaciones
Otros sintomes que puen apaecer son:

e Comportamientu autométicu: faen xeres
ensin ser quien a alcordase del procesu de
tar faciéndoles.

e Cambeos metabdlicos y endocrinos: mas
del 50 % de los nefios carecen d'obesida.
Nun 17 % de los casos apaez una puberta
prematura.

e Movimientos periddicos de les estremi-
daes: ye frecuente na poblacién infantil.
Suelen asociase a valores baxos de ferri-
tina nel sangre, lo que fai necesario almi-
nistra-yos suplementos de fierro pa evitalo.

e Alteraciones sicosociales: dificultd de
concentracién, alteracion del humor,
problemes sociales, trestornu de déficit
d'atencién-hiperactividd, comportamientu
agresivu, depresion y ansieda.

FISIOPATOLOXIA
Los mecanismos pelos que se xenera esta pato-
loxia son diferentes en cada triba de narcolepsia.
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No tocante a la narcolepsia triba 1, tiense
visto qu'hai un mecigayu ente factores xenéticos
y factores ambientales.

e Xenéticos: nun 98 % de los pacientes
d'esti grupu viose la presencia del xen HLA
DQB1*06:02 constituyendo, poro, un de
los criterios pal so diagnosticu. Sicasi, d'un
13 a 38 % de los individuos sanos tamién
lu tienen positivu, pero nesti casu nun
hai sintomatoloxia nenguna. La presencia
d'esti xen lleva a que, depués d'una infei-
cibn que xenera una rempuesta inmune
importante, se produza un procesu auto-
inmune que provoca la destruccién de les
neurones productores d'hipocretina-1 (ta-
mién denomada orexina) nel hipotalamu
del encéfalu (una parte fonda del cerebru).
Esta hormona ye promotora de la vixilia,
ye dicir, activa los centros neuroléxicos del
espertar y corta l'aicién de la melatonina
(la hormona que promueve'l suefiu), polo
que la so falta induz un estdu de suefiu
escesivu.

IZQUIERDA

fuercia] de los musculos.

e Ambientales: en bien d'estudios quedo
evidenciao que l'estrés sicoldxicu, un cam-
béu repentin de los patrones del suefiu,
un traumatismu cranioencefalicu o delles
infeiciones (estreptococosis, gripe estacio-
nal, etc.) tamién puen inducir l'apaicion de
narcolepsia.

No que toca a la narcolepsia triba 2, el me-
canismu d'apaicion inda nun ta bien estudidu y
la fisiopatoloxia ye mas heteroxénea.

DIAGNOSTICU

Anguafo dispénense d'unes cuantes erbies pa

poder facer el diagnésticu mas acefieru de la

narcolepsia.

1) Escales de suefiu

Son cuestionarios qu'evaltien la cantida d'escesu de

suefiu o la probabilida de carercer narcolepsia. Hai

un garapiellu d'escales que tan adautaes a la po-

blacion infantil y xuvenil, ente les que rescamplen:

e Escala de somnolencia Epworth pa nefios

y mogotes (ESS-CHAD, Epworth Sleepi-
ness Scale for Children and Adolescents).

Figura 1a, 1b y 1c. Los tres sintomes principales de la narcolepsia. a. Adormecimientu diurnu escesivu, que nes
aules pue confundise con galbana o inatencidn. b. Allucinaciones hipnagdxiques o hipnopdmpiques, que se
producen al inxertase’l sueAu dientro la consciencia («suafiar espiertu»]. c. Cataplexa, una perda del tonu (la

e Escala de somnolencia diurna pediatri-
ca (PDSS, Pediatric Daytime Sleepiness
Scale).

e Encuesta d'hipersomnolencia pediatrica
(PHS, Pediatric Hypersomnolence Survey).

e Escala de Narcolepsia de Ullanlinna
(UNS, Ullanlinna Narcolepsy Scale).

Tratase d'encuestes que va respondiendo’l

paciente o los sos padres, resultando un valor
numbéricu qu'axuda a perfilar entd mas la sin-
tomatoloxia del paciente al dar una mayor o me-
nor probabilida de carecer de narcolepsia.

2) Axenda de suefiu

Ye un métodu suxetivu, por cuenta de que confia
nos detalles qu'aporten los pacientes o los sos pas.
Poro, pue haber un sesgu nos datos consiguios.
Consiste nuna representacion gréfica (Figura 2) de
los asocedios del suefiu del nefiu o adolescente a
lo llargo de dos selmanes, espeyando nella delles
variables y pardmetros qu'axuden a facese una
idea de como foi'l suefiu del paciente nesi tiem-
pu. Midese la hora de chucase na cama, la hora de
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llevantar d'ella, el tiempu
que tarda en dormise (lla-

SERVICIO DE SALUD
AAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAAA s

SERVICIO DE NEUROFISIOLOGIA CLINICA — UNIDAD DEL SUENO

tencia del suefiu), los es-
pertares que tuvo a lo llar-
go la nueche, si s'echaron

Datos identificativos del paciente

CADA MANANA HAGA LA SIGUIENTE TAREA (vea el ejemplo més abajo):

2)  Sitrabaja a turnos, marque N para nocturno, M para mafiana y T para tarde
3)  Con una flecha hacia abajo marque la hora a la que se acostd

4)  Con una linea vertical gruesa marque la hora a la que se durmié

5)  Marque con una raya horizontal cudntas veces se desperté durante la noche
6)  Con una linea vertical gruesa marque la hora a la que se despertd

7)  Con una flecha hacia arriba marque la hora a la que se levanté

8)  Sidurante el dia dio alguna cabezada, marquela con la letra C

pigazos, etc.

No lleve anotaciones en el momento. Marque los datos tal como los recuerda por la mafiana.
Si lo necesita, anote comentarios al reverso de esta hoja. Este es su diario de suefio.
Durante la menstruacion, anote un asterisco (*) a la izquierda de cada uno de los dias que la tiene.

Ejemplo:

3) Actigrafia
foom [zronst| [ |||

Consiguense los mesmos i . —

\C} [el | }(}s})\

[ ]
| |
05 06

]
7 08 09 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24

| 2
|= I I \ L
0

Dia Fecha 00 01 02 03 04
datos que cola axenda de

suefiu, pero nesti casu tra-

tase d'un métodu oxetivu,

por cuenta de que se fai per

aciu del actigrafu, un dispo-

sitivu con forma de reld de

mofieca que monitoriza los

‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘5Cua'ntasminumsmrda'endormirse?

‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ \ ‘ ‘ ‘ ‘gTama'nIgapamdarmil?
‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ [ ‘ ‘ ‘ ‘5Euzintasvecesszdespelté?

pardmetros midios; ye un

poco lo que faen anguafio

los rel6s intelixentes que miden méas pardmetros y
tan compuestos con sensores de calid4 profesio-
nal adautaos al &mbitu sanitariu. Tamién se rexis-
tra alo llargo de dos selmanes siguies, quitandolu
namas cuando’l paciente se ducha.

Consta de sensores de movimientu, de
lluz ambiente, de temperatura y de saturaciéon
d'oxixenu, y los datos atropaos represéntense
nun actigrama como'l que se pue ver na Figura 3.
Ll6grense midies oxetives de la llatencia, eficien-
cia y tiempu total de suefiu, los espertares y la
duracion media d'estos.

4) Pruebes de llaboratoriu

Al traviés d'un andlisis del sangre pue consigui-
se I'estudiu xenéticu del HLA-DQB1*06:02, ya
mentau enantes, siendo Gtil sobre manera nos
casos de narcolepsia de triba 1 (98 % positivos
nesti grupu). Sicasi, hai que tener en cuenta que
tamién pue ser positivu nun porcentaxe d'ente’l
13 y el 35 % de la poblacién xeneral.
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ARRIBA

Figura 2. Fueya de I'axenda de suenu que s’'usa na nuestra
Unida del HUCA. Nella rexistrase tola actividd del diaalo llargo
de dos selmanes (métodu suxetivu).

DERECHA

Figura 3. Exemplu d’actigrama obteniu colos datos sacaos del
actigrafu. Atrépense tolos periodos d’actividd y de suenu del
dia, alo llargo de dos selmanes (métodu oxetivu].

AGENDA DEL SUENO

‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘gfua'ntntiempndurmia'nnache?

‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘gAquéhamselevanréesmmaﬂana?

9) i hizo siesta marque con paréntesis el periodo de tiempo que durmié, con una letra S dentro de los mismos

£Quién le despertd? (v yo, R reloj, P otra

persona, A clgo)

‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ ‘ [ ‘ ‘ ‘ ‘gfuzintosepisadioshatenido?

1)  Escriba el dia de la semanayy la fecha. Si es mujer marque con un asterisco los dias correspondientes a la menstruacion

El dia anterior se encontraba (1 Petfecto, 2
Adormilado, 3 Postrado, 4 Muerto de suefio)

1lunas
OT-03-2022
Dia 1

martas
DE-03-2022
Dia 2

milarcolas
09-03-2022

Dia 3 |

Xuanras
10-03-2022
Dia 4

vianres
11-03-2022
Dia &

sabadu
12=03=2022
Dia &

dami. g
13-03-20232
Dia 7

1200

18.00

Legand:
.Eut .Eluap .E:u:ludad ﬁﬂu:lnm ESIMP.I’W:EE GﬂWrisl I:]M:rh:al

W.ﬂcliﬂﬁy Bilwhite Light GlRed Light Eﬂaan Light MkBiue Light

ACnity Scale: 416100, Wihite Light Scale: 32000,000,7
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Nel andlisis del lliquidu cefalorraquideo (que
se consigue per aciu d'una puncién llombar) pue
determinase tamién el nivel d'hipocretina-1, que
va tener un valor inferior a 110 pg/mL (picogra-
mos per milillitru) nos casos de narcolepsia de
triba 1, masque los pacientes con narcolepsia de
triba 2 suelen tener valores normales (penriba
los 110 pg/mL).

5) Polisomnografia nocherniega (PSG)

Ye una téunica del llaboratoriu del suefiu qu'axuda
nel diagndsticu de narcolepsia. Consiste (Figures
4y 5) nel rexistru continuu y supervisau del es-
tu de vixilia y de suefiu espontaneu (non induciu
farmacoléxicamente), per aciu de variables tan-
to cardiorrespiratories (fluxu respiratoriu orona-
sal, esfuerciu respiratoriu, saturacién d'oxixenu y
de didxidu de carbonu, frecuencia cardia-
ca, ronquios, posicién corporal y movimien-
tos d'estremidaes) como neurofisioléxiques
(I'electroencefalograma, l'electrooculograma y
I'electromiograma submentonianu).
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Descarta otres patoloxies que tamién pro-
ducen escesu de suefiu diurnu y aporta evi-
dencia de como se durmio la nueche anterior
a la realizacién del test de llatencies multiples
del suefiu (que vamos comentar de siguio a
esti apartau).

Evidencia la fragmentacion del suefiu arrien-
des d'un posible aumentu de movimientos
d'estremidaes.

Ye tipico que nos pacientes con narcolepsia
la llatencia del suefiu seya menor de 8 minutos y
que pueda apaecer suefiu REM nos 15 primeros
minutos de suefiu (denomao SOREM, les sigles
n'inglés de Sleep Onset of Rapid Eye Move-
ments o Aniciu del Suefiu en Fase REM).

6) Test de Llatencies Multiples del Suefiu (TLMS)
Constitdi la prueba de referencia principal pal
diagnésticu de narcolepsia. Ye un métodu oxe-
tivu pa midir I'escesu de suefiu diurnu. Consiste
n'echar 5 pigazos de 20 minutos de duracién
caun, a intervalos de dos hores, empezan-

IZQUIERDA

Figura 4. Imaxe que correspuende a un total de 4 minutos del rexistru de suefiu de la polisomnografia (PSG), onde se puen ver
toles variables incorporaes. D'arriba p’abaxo, n‘azul I'electroencefalograma, en rosa’l tonu muscular nel cazu, en marrén los
movimientos oculares, n'encarnao I'electrocardiograma, n‘azul escuro los ronquios, nazul mds claro’l fluxu aereu oronasal, en verde
escuro l'esfuerciu respiratoriu del térax y 'abdome, en naranxa los movimientos d’estremidaes, en buxo la frecuencia cardiaca y
la saturacién d’oxixenu y en prieto la posicién corporal. A lo dltimo de la imaxe pue vese I'hipnograma, que ye una representacion
grdfica de les fases del suefu a lo llargo la nueche. Rescampla n’encarnao la fase REM, onde podemos ver que’l primer bloque apaez
mui al comienzu, primero de los 15 minutos de suefu, constituyendo un de los criterios diagndsticos de la narcolepsia.

ABAXO

Figura 5. Resume del polisomnograma (PSG) de tola nueche nuna paciente narcoléptica. Vemos a lo primero I'hipnograma, depués
la posicién corporal (supinu, llateral drechu, llateral esquierdu o pronu), los microespertares, la saturacion d’oxixenu, les apnees y
les hipopnees, los ronquios, los movimientos de les estremidaes y la grdfica de la frecuencia cardiaca.
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do a cuntar dos hores depués del espertar del
paciente (Figura 6).

Pa considerar positiva esta prueba tien que
se cumplir que la llatencia media de los 5 pigazos
seya menor o igual a 8 minutos, y que lo menos
en dos d'ellos apaeza suefiu REM nos primeros
15 minutos de suefiu (SOREM). Si amas d'esto’l
paciente refier cataplexa o tien SOREM na PSG
nocherniega de la nueche anterior, pue diagnos-
ticase direutamente de narcolepsia de triba 1.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Con toles pruebes diagnostiques comentaes nel
apartdu anterior, la ICSD-3 afita los requisitos
qu'han cumplise pal diagnoésticu de dambes tri-
bes de narcolepsia. Estos criterios puen consul-
tase nes Figures 7 y 8.

Resume de los pigazos
|

ABAXO

Figura 6. Imaxe correspondiente al hipnograma xenerdu
nel test de llatencies mdltiples del suefu (TLMS) na mesma
paciente narcoléptica de les dos figures anteriores, onde se
puen ver los pigazos rexistraos a lo llargo la prueba. Nesti
casu Unicamente hai tres pigazos, nun hebo necesidd de
facer los cinco reglamentarios porque como se pue observar
apaecid suefiu REM (n’encarnao] nos tres primeros, polo que
yd cumple’l criteriu diagndsticu de la ICSD-3 pa narcolepsia y
nun fizo falta siguir cola prueba hasta completar los cinco.

DERECHA ARRIBA
Figura 7. Criterios diagndsticos de la narcolepsia triba 1
(IcSD-3).

DERECHA ABAXO
Figura 8. Criterios diagndsticos de la narcolepsia triba 2
(ICSD-3).

Narcolepsia triba 1

Han cumplise los criterios A y B

Criteriu A

Criteru B

(G o dambos de los vinientes)

El paciente tien periodos diarios de
necesida irresistible de dormir o
periodos de suefiu diurnu lo menos
alo llargo de trés meses.

Cataplexa y una llatencia
media igual o menor de 8
minutos y dos o mis pigazos
con SOREM nun TLMS
realiziu acordies coles
téuniques estindar.

Un SOREM (primero de los
15 minutos de suefiu) na PSG
de la nueche anterior pue
equivalir a iin de los SOREM
del TLMS.

Narcolepsia triba 2

Han cumplise los criterios A-E

Concentracién d'hipocretina-1
nel lliquidu cefalorraquideo,
midida per aciu d'inmunorre-
actividd, ye igual o menor de
110 pg/mL o menor d'un
terciu de los valores medios
obtenios en suxetos normales.

Pigazu 1 Pigazu 2 Pigazu 3 Pigazu 4 Pigazu § Media | | | | |
Lluces mataes | 08:02:19 AM | 09:53:06 AM | 11:32:25 AM - - -
Luces prendies | 08:43:52 AM | 10:33:39 AM | 12:13:58 PM - - - Criteriu A Criteriu B Criteru C Criteriu D Criteriu E
Tiempu na cama 415 405 41,5 - - 412 T T
Tiempu del suefiu 39,5 39,0 40,4 - - 39,6 Ensin O la concentracién d'hipocreti-
Eﬁcier!cia del sueiiiu 95,1% 96,2 % 97,3 % - - 96,2 % cataplexa. | |pa-1 nel Tiquidu cefalorl;quideo
Aniciu del suefiu | 08:03:02 AM | 09:54:02 AM | 11:33:32 AM - - - nun se midi, o midiéndola per
Llatencia del suefiu 0,7 0,9 1.1 - - 0,9 aciu d'immm;:reactividi ye
Alniciu de REM | 08:07:32 AM | 09:57:32 AM | 11:36:32 AM - - - mayor de 110 pg/mL o mayor
Llatencia de REM 4.5 3,5 3,0 - - 3,7 d'un terciu de los valores medios
' obtenios en suxetos normales.
Hipnograma v El paciente tien periodos Una lla.tenda media iguﬂ‘l o menot
M diarios de necesid4 de 8 minutos y dos o mas pigazos
N1 irresistible de dormir o con SQREM ﬂ“‘ﬂ 'I_LMS ren‘.hzau Lahi lencia y/o1
N2 . periodos de suefiu diumu acordies coles téuniques estindar. PEISOMNOIENCia y/ 0 10 re-
ultaos del TLMS nun se despli-
lo menos alo llargo de s P
Hora de dia N3 [ | [ | [ \ [ \ \ trés meses. Un SOREM (primero de los quen meyor con otres causes
08:02:03 08:33:33 05:05:03 05:36:33 10:08:03 10:39:33 11:11:03 11:42:33 12:14 15 minutos de suefiu) na PSG como suefiu escasu, apnea del
de la nueche antetior pue suefiu, trestornu de retrasu de
equivali a {in de los S%REM fase de suefiu o l'efeutu de mele-
del TLMS. cines o sustancies o la so retirada.
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1st

LINE

Pharmacological management

EDS unique/
main symptom

EDS and Cataplexy

EDS, Cataplexy and DNS

| l

Monotherapy:

» MODAFINIL or

» METHYLPHENIDATE or

» SODIUM OXYBATE * or

» AMPHETAMINE DERIVATES or
» PITOLISANT*

Monotherapy: Monotherapy:
» SODIUM OXYBATE # or
Combination therapy

»MOD or MPH, and SXB #

Other combination therapies:
» MOD, MPH, and VEN or WPA
» MOD, MPH, or PIT, and VEN (or
CLO, or another AD) and SXB #

Consider optimal dosage and titration
If not or only partially effective after 4-6
weeks: change to another monotherapy

Consider optimal dosage and titration
If not or only partially effective after 4-6
weeks: change to second line options

» SODIUM OXYBATE #

Combination therapy:
» SXB* and/or VEN/CLO, and 1. line

DNS = Disturbed nocturnal sleep; WPA = wake-promoting agents (MOD, PIT, MPH, AMPH); MOD = Modafinil; SOL = Solriamfetol; PIT = Pitolisant; SXB = Sodium
Oxybate; VEN = Venlafaxine; CLO = Clomipramine (low-dose); MPH = Methylphenidate; MPH = Amphetamines; AD = Antidepressant; *Preliminary, needs further
results from clinical trials and clinical experience; # consider sleep apnea before starting with SXB

TRATAMIENTU
La narcolepsia ye una malura que, hasta ago-
ra, nun dispon de cura, polo que les aiciones
del médicu han centrase, de momentu, nun
remanamientu a plazu llargu del control de los
sintomes.

Pa ello, disponemos de midies non farmaco-
l6xiques y de midies farmacoléxiques.

1) Tratamientu non farmacoléxicu

e Caltener una hixene del suefiu correuta:
afitar vezos y rutines afayadices pa favore-
cer el ritmu circadianu del suefiu.

e Favorecer la vixilia: evitar situaciones pro-
penses a provocar suefiu o adormilamientu.

e Activida fisica: menguar el riesgu d'obesida.

* Programar pigazos curtios: 3 o 4 al dia,
d'unos 10-20 minutos de duracién cadn.
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ARRIBA

Figura 9. Proceder terapéuticu de la narcolepsia infanto-
xuvenil recomenddu poles Guies Europees de 2021, vixentes
anguafo (Fonte: European Guideline and Expert Statements
on the Management of Narcolepsy in Adults and Children. J
Sleep Res. 30:e13387).

e Educacién de los miembros de la familia:
deprende-yos les situaciones que provo-
quen cataplexa ya informalos de los sinto-
mes de la enfermeda.

e Informacién a profesores y a otros profe-
sionales médicos que nun pertenezan a la
estaya del suefiu.

e Soporte de Sali Mental: en dellos casos los
pacientes puen beneficiase de l'atencién
sicoloxica o psiquiatrica pa xestionar les
posibles consecuencies sicoloxiques y sico-
sociales de la enfermeda.

2) Tratamientu farmacoloxicu

Dientro d'esti apartdu cuntamos con un gara-
piellu de posibilidaes que nos permite persona-
lizar el tratamientu individual del paciente acor-
dies coles particularidaes que presenta.

A mou de resume (n'inglés, ensin traducir),
na Figura 9 espéyase’l cuadru de tratamientu de
la narcolepsia infanto-xuvenil recomendau poles
Guies Europees, teniendo en cuenta les mani-
festaciones cliniques individuales del paciente.
Darréu despliquense tolos grupos de farmacos
de los que disponemos.

a) Estimulantes del sistema nerviosu central:
anfetamines.

e Metilfenidatu

e Dextroanfetamina

e Otros derivaos

Son utiles pal escesu de suefiu diurnu pero

non pa la cataplexa. Como efeutos secundarios,
pue apaecer riesgu cardiacu, anorexa, insomniu
y potencial d'abusu.

b) Promotores de la vixilia:

e Modafinilu

e Armodafinilu

Tienen utilidd nel escesu de suefiu diurnu,

pero ponse en dubia la so validez pa tratar la
cataplexa. Como efeutos secundarios, puen
producir cefalea, arcaes, insomniu y erupciones
graves del pelleyu.

c) Promotor del suefiu nocherniegu:

oxibatu sédicu.

Tanto na so modalida pura como na alternativa
baxa en sodiu (pa xente hipertenso, por casu).
Tien utilida tamién nel escesu de suefiu diurnu,
amas de sirvir contra la cataplexa. Ta aprobau
I'usu en nefios mayores de 7 afios. Como efeu-

tos secundarios pue xurdir confusién, ansiedd,
amorios, arcaes y sonambulismu.

d) Antidepresivos:

e Triciclicos: clomipramina, imipramina, pro-
triptilina. Aprobau’l so usu en nefios de
mas de 10 afos.

e Inhibidores seleutivos de la recaptacién de se-
rotonina: fluoxetina, sertralina, citalopram.

¢ Inhibidores de la recaptacion de serotoni-
na/noradrenalina: venlafaxina.

Nun son Utiles pa vencer l'escesu de suefiu
diurnu, pero si pa tratar la cataplexa (y siempre
combinaos con otros tratamientos, nunca por
ellos solos). Los efeutos secundarios méas comunes
son arcaes, perda de pesu, insomniu y temblios.

e) Antagonistes histaminicos H3: pitolisant.
Ye un farmacu nuevu que s'aprobé va poco
(marzu de 2023) pal tratamientu de la narcolep-
sia en nefios mayores de 6 afos. Actla contra
I'escesu de suefiu diurnu y contra la cataplexa.
Los efeutos secundarios que pue producir son
insomniu, cefalea, arcaes, ansiedd y amorios.
Paez un farmacu prometedor por cuenta de que
trata dambos de los sintomes principales y tien
pocos efeutos secundarios.

f) Otros tratamientos.

e Solriamfetol

e Agonistes d'hipocretina

e Estratexa inmunomoduladora

e Tresplante de célules

e Reemplazu de xenes

Tratase de soluciones inda non estandarizaes

pero que tan investigdndose anguafio pa poder
amestales nun plazu mediu-llargu a la llista de
posibilidaes terapéutiques de les que se dispon
hasta agora.
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COMORBILIDA Y MORTALIDA

Cola narcolepsia puen apaecer, a la xunta, otres
malures qu'aumenten la graveda de los sintomes,
como'l sindrome d'apnees del suefiu, les velees,
el sonambulismu, el trestornu de conducta del
suefiu REM, el sindrome de piernes bulliciegues
y los movimientos periodicos d'estremidaes. Ya
se comentd anteriormente nesti articulu que la
obesid4 tamién ta presente en mas d'un 50 %
de los casos.

Hai estudios que demostraron que los pa-
cientes narcolépticos tienen un riesgu de mor-
talida 1,5 veces mayor que la poblacién xeneral,
masque nun s'identific6 hasta agora la cau-
sa concreta d'ello; toles investigaciones feches
hasta agora empobinen a que seya por cuenta
de les enfermedaes comoérbides mas que pola
propia narcolepsia, pero nesti campu inda falta
desarrollar mas l'estudiu.

CONCLUSIONES

La narcolepsia ye una enfermeda que presenta un
diagnosticu tardiu (retrasu mediu de 11,8 afios), y
que na poblacién infantil y xuvenil amuesa unos
sintomes dalgo distintos a los adultos, como la
«facies catapléctica» y el fechu de que I'escesu de
suefiu diurnu non siempre ye obviu.

La repercusién sicosocial en nefios y mogo-
tes ye mas fonda que nos adultos y hai que lo
tener siempre presente a lo llargo la evolucién
de la enfermedd, procurando atayar lo primero
posible les sos consecuencies.

Tenemos nueves posibilidaes terapéutiques
pa tratar los pacientes nesta etapa vital, como
por casu'l pitolisant, aprobdu recién a partir de
los 6 afos d'eda.

Ye preciso siguir faciendo mas estudios epide-
mioldxicos, diagndsticos y terapéuticos na po-
blacién infantil y xuvenil.
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