CASO CLINICO

Presentacion de narcolepsia como epilepsia parcial

Resumen

La narcolepsia es una enfermedad crénica que cursa con
retraso en el diagnostico por el tipo de sintomas asociados
a ella, afectando la calidad de vida de los pacientes. Se
presenta el caso de un paciente masculino de 18 afios de
edad, el cual inici6 a los 11 afios con episodios subitos de
tono muscular en las cuatro extremidades conservando
la consciencia. Fue tratado con anticonvulsivantes por
probable epilepsia parcial durante varios afios sin observar
mejoria. Al incrementar la somnolencia excesiva diurna y
generar disfuncion escolar, se consideré el diagnéstico de
narcolepsia, por lo que se realiz6 polisomnografia demos-
trando una latencia al inicio de suefio de siete minutos,
latencia a inicio del suefio MOR de 70 minutos, suefio MOR
30% y prueba de latencias multiples positivas, con una
latencia a suefio cinco minutos y latencia a suefio MOR a
siete minutos donde se confirmé narcolepsia.

Palabras clave: Narcolepsia, somnolencia excesiva diur-
na, polisomnografia, prueba de latencias multiples.

INTRODUCCION

Westphal® describi6 por primera vez la narcolepsia en el
ano 1780, pero fue Gélineau? quien observé que también
este cuadro cursaba con somnolencia diurna y episodios
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Narcolepsy is a chronic disease that presents with delay
in diagnosis by the type of symptoms associated with it,
affecting the quality of life of patients. A case of a male 18
years old, the patient begun at 11 years old with sudden
episodes of muscle tone in the four limbs in all four limbs,
retaining consciousness, he was treated with anticonvul-
sants for probable partial epilepsy for several years without
improvement, to increase excessive daytime sleepiness
and school dysfunction was considered the diagnosis of
narcolepsy, therefore performed polysomnography dem-
onstrating a sleep onset latency at seven minutes, REM
sleep latency at 70 minutes, sleep MOR 30% and positive
multiple sleep latency test with a sleep onset latency at
five minutes and REM sleep latency at 7 minutes where
confirms narcolepsy.

Key words: Narcolepsy, excessive daytime sleepiness,
polysomnography, multiple sleep latency test.

de debilidad muscular, esta dltima desencadenada por
emociones agradables predominantemente. En la actua-
lidad, se conoce que en ocasiones estdn presentes otros
sintomas como alucinaciones hipnagogicas y pardlisis del
suefo.? La narcolepsia es una patologia que influye en la
calidad de vida de los pacientes afectando sus relaciones
personales y laborales, puede ser causa de desempleo y
pérdida de autoestima, e incluso puede llegar a ser mas
discapacitante que la enfermedad de Parkinson o la epi-
lepsia.* En ocasiones, la narcolepsia pasa desapercibida y
conlleva un importante impacto socioeconémico.’

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 18 afos de edad, estudiante de
preparatoria, originario y residente del Distrito Federal.
Desde los 11 afios presenta episodios stbitos de pérdida
de tono muscular de las cuatro extremidades por varios
minutos, conservando la conciencia. Debido a estos sin-
tomas acudié a valoraciéon en un hospital general, donde

96

AcTA Mépica Grupo AnceLes. Volumen 10, No. 2, abril-junio 2012



Narcolepsia como epilepsia parcial

realizaron el diagndstico de crisis de ausencia, por lo que
iniciaron tratamiento con valproato de magnesio a 15 mg/
kg/dia, con buen apego del tratamiento farmacolégico. Sin
embargo, el paciente present6 somnolencia excesiva, pero
fue atribuida al inicio del medicamento anticonvulsivante;
el paciente continué con el tratamiento farmacolégico sin
mejorar la somnolencia, e incluso incrementandose y ocasio-
nando disfuncién escolar. Refirié que durante la educacion
secundaria requirié tomar repetidas siestas durante el horario
escolar para poder reiniciar sus actividades, contando con
la aprobacién por parte de los profesores.

A los 14 anos se agregaron episodios de varios minutos
en los cuales el paciente presentaba atonfa muscular de los
miembros pélvicos, en ocasiones secundarios a emociones
placenteras, lo que fue confundido con crisis tonicas, por
tanto, se agregd al tratamiento farmacolégico valproato
de magnesio a dosis de 40 mg/kg/dia y oxcarbazepina 10
mg/kg/dia. El paciente continué con somnolencia diurna
excesiva, pero nuevamente se relacioné con el uso de
medicamentos anticonvulsivantes y se dio el diagnéstico
de epilepsia generalizada, esto ocasion6 ausencias esco-
lares importantes en el paciente ya que se salia de clases
a tomar siestas para, posteriormente, poder reiniciar sus
actividades. Continuando con esa evolucién, los episodios
de atonfa se presentaban de dos a tres veces por semana y
la somnolencia diurna excesiva se presentaba diariamente,
a pesar de que durante la noche el paciente dormia al-
rededor de 10 horas, ademas de innumerables episodios
de alucinaciones hipnopémpicas e hipnagdgicas y en dos
ocasiones paralisis de suefo. La hipersomnia diurna ex-
cesiva se fue incrementando y durante los Gltimos meses
genero un bajo desempeno escolar, pues debié abandonar
el salon de clase en repetidas ocasiones para poder reali-
zar de tres a cuatro siestas y después de 30 a 40 minutos
reintegrarse a sus actividades escolares. Debido a que no
encontrd mejoria importante en la sintomatologia y a que
se incrementaron las alucinaciones hipnagogicas y la pa-
ralisis del suefo, decidi6 cambiar de médico tratante. Al
encontrar los sintomas antes descritos se decidi6 realizar
electroencefalograma sin reportarse alteraciones aparen-
tes. Posteriormente, se realizé una polisomnografia y una
prueba de latencias mdltiples, la cual reporté latencia
de inicio del sueno de siete minutos, latencia de inicio
del suefio MOR de 70 minutos y suefio MOR 30%. En la
prueba de latencias multiples se encontraron cuatro de las
cinco pruebas positivas, con una latencia de suefo de cinco
minutos y latencia de suefio MOR de 7 min (Cuadro 1), con
lo que se confirmé el diagnéstico de narcolepsia y se inicié
tratamiento farmacoldgico con clomipramina con una dosis
inicial de 25 mg/dia e incrementos semanales hasta llegar
a 75 mg/dia y modafinilo de 200 mg/dia. Un mes después
se observé mejorfa significativa de la sintomatologia.

DISCUSION

De acuerdo con la segunda edicion de la Clasificacion Inter-
nacional de los Trastornos del Suefio (ICSD) de la American
Academy of Sleep Medicine del afo 2007,° la narcolepsia
pertenece al grupo de las hipersomnias; es una enferme-
dad crénica, producida por alteracién de los mecanismos
que regulan el suefo, sistema hipocretina/orexina (Hcrt/
Ox), encargado de regular el ciclo suefo-vigilia. Existen
dos tipos de hipocretinas, la Hert1 y la Hert2, las cuales
son sintetizadas por neuronas en la porcién posterolateral
del hipotdlamo. La etiologia autoinmune es la més impor-
tante en la narcolepsia, es asociada a la destruccion de las
neuronas productoras de Hert en el hipotdlamo lateral,”/
y ha sido observada en portadores de uno o mas alelos
del HLA DQB1*0602.°

En el caso presentado, el paciente inici6 de manera
concomitante con los episodios de cataplejia y somnolencia
excesiva diurna (SED). Sin embargo, la primera explicacién
a los episodios stbitos de pérdida de tono muscular fue
el diagnéstico de crisis de ausencia, pero al continuar con
SED se asoci6 a un efecto adverso que con frecuencia se
encuentra en los pacientes que inician tratamiento con
anticonvulsivantes. A pesar del tiempo de tratamiento, el
paciente continuaba sin mejoria de la sintomatologfa, Gni-
camente se incremento la dosis de los farmacos y, durante
largo tiempo, se argument6 que la SED era secundaria al
efecto de los medicamentos empleados, pasandose por
alto el resto de la sintomatologia, como las alucinaciones
hipnopémpicas porque no son patognoménicas de algu-
nas enfermedades. En ocasiones pueden confundirse los
episodios de atonfa con sintomas compatibles con epi-
lepsia, pero la principal caracteristica es que durante los
episodios de atonia, los pacientes contindan conscientes
de su entorno.

El cuadro clinico caracteristico de la narcolepsia incluye
la SED presente en el 100% de los pacientes, ' la cataplejia
(atonfas musculares bilaterales stibitas, con conservacion de
la consciencia, desencadenadas por emociones intensas,
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Horade Duracion Latenciade MOR

inicio (min) suefio (min)  (min)
Siesta 1 7:02 20 5 7
Siesta 2 9:00 20 6 8
Siesta 3 11:04 20 5 7
Siesta 4 13:03 20 7 8
Siesta 5 15:00 20 6 9
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presente entre uno y 20 afios después de la SED con una
media de cinco a seis anos), la alteraciéon del suefo noc-
turno (sueno superficial debido a alertamientos breves y
frecuentes, en ocasiones con duracién de hasta una hora),
las alucinaciones hipnagogicas e hipnopémpicas (alucina-
ciones predominantemente visuales aunque pueden ser
de tipo auditivo y cinestésicos) y la pardlisis del suefio!
(incapacidad para moverse o hablar durante el inicio del
suefo o al despertar, respetando la musculatura ocular y
respiratoria, conservando la consciencia). Entre el 10y 15%
de los pacientes presentan todos los sintomas.

La narcolepsia es una enfermedad infradiagnosticada;
primordialmente por la variabilidad de la sintomatologia'?
y el diagnéstico puede realizarse hasta 10 afios después
que se conjuntan todos los sintomas,” en ocasiones porque
los pacientes no son vistos por especialistas en suefo. La
prevalencia oscila entre 25 y 50 por cada 100,000 habi-
tantes.'? La presentacion ocurre en dos grupos de edades,
alrededor de los 15 afios de edad y en adultos jévenes
mayores de 36 afos.'*1>

Para efectuar el diagnéstico, es necesario realizar una
polisomnografia (PSG) previa a una prueba de latencias
mdltiples de suefio (PLMS) para asegurar una buena efi-
ciencia de sueno, ademas de descartar otros trastornos del
suefo que causen SED y se asocien con esta patologia en la
PSG. Un criterio especifico en la PSG de un paciente con
narcolepsia es una latencia de inicio del suefio menor de
10 minutos y latencia de suefio MOR menor a 20 minutos
en el 40 y 50% de los pacientes. La PLMS es la prueba
complementaria basica,'® mide la tendencia al suefo y la
apariciéon o no de suefio MOR. Se considera como una
prueba positiva si la latencia de suefio es menor o igual
a ocho minutos y la presencia de dos o mas siestas con
suefo MOR.

El tratamiento autorizado por la Asociacién Americana
de Medicina de Suefo (AASS) es el modafinilo a una dosis
de 100-400 mg/dia, maximo 600 mg en dos tomas en el
caso de SED. Como segunda linea esta indicado el metil-
fenidato a una dosis de 10-60 mg/dia, los antidepresivos
triciclicos como clomipramina a dosis de 10-75 mg/dia
u otros antidepresivos como venlafaxina'” y reboxetina.
Ademas de higiene de suefo; por ejemplo, que el paciente
tome pequenias siestas distribuidas durante el dfa, las cuales
no deben ser mayores a 20 minutos.'®

CONCLUSION

La narcolepsia es una enfermedad infradiagnosticada, pri-
mordialmente por la variabilidad de la sintomatologfa, por

el retraso en su diagnéstico, la edad de presentacion vy el
personal médico al que acuden los pacientes de primera
intencién que no son especialistas en trastornos del suefo.
Al conocer laimportancia de esta patologia, se puede ofre-
cer una deteccién oportunay el tratamiento adecuado para
evitar la disfuncién académica y laboral de los pacientes.
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