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PRESENTACION DE CASO
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Resumen

El sindrome de Kleine-Levin es un trastorno raro,
caracterizado por episodios recurrentes de
hipersomnia, alteraciones del apetito, disfuncién
cognitiva y conducta desinhibida; se estima que
afecta entre una y cinco personas por millén de
habitantes y es cuatro veces mas frecuente en el
sexo masculino. Se presenta el caso de un paciente
masculino, de 18 afios de edad, evaluado en la
consulta de trastornos del suefio, en Villa Clara, por
haber sufrido en cinco ocasiones de hipersomnia, de
siete a diez dias de duracidén, separados por tres o
cuatro meses. Durante estos periodos se mostré
irritable, apatico y con anorexia. Fuera del cuadro
clinico de hipersomnia el comportamiento es normal.
El paciente cumple los criterios de la 3ra
Clasificacidén Internacional de los Trastornos del
suefio para el diagnéstico del sindrome de
Kleine-Levin. Se decidié la presentacién del caso por
lo infrecuente de este padecimiento, cuyo
diagnodstico se hace a los 15 meses de su comienzo
y porque no existen referencias bibliograficas
previas en Cuba.
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Abstract

Kleine-Levin syndrome is a rare disorder
characterized by recurrent episodes of hypersomnia,
appetite disturbance, cognitive dysfunction and
uninhibited behavior. It is estimated to affect one to
five per million people and is four times more
common in males. We present the case of an
18-year-old patient treated at the sleep disorders
consultation in Villa Clara due to five episodes of
hypersomnia lasting seven to ten days, separated by
three or four months. During these periods he was
irritable, apathetic and anorexic. When not suffering
from hypersomnia, his behavior is normal. The
patient meets the criteria of the 3rd International
Classification of Sleep Disorders for the diagnosis of
the Kleine-Levin syndrome. This case is presented
given the rarity of this condition; the diagnosis was
made 15 months after its onset and there are no
previous references in Cuba.
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INTRODUCCION

Las hipersomnias recurrentes constituyen un
grupo raro de trastornos del suefio
caracterizados por episodios de suefio mas o
menos continuos, que duran aproximadamente
una semana Yy repiten con una frecuencia
variable. Se destaca en este grupo de trastornos
el sindrome de Kleine-Levin (SKL), que se
manifiesta por hipersomnia asociada con
alteraciones conductuales, cognitivas y de la
afectividad.*

El primer caso diagnosticado, probablemente,
correspondié a Brierre de Boismont en 1862;
Kleine en 1925 y Levin en 1929 publicaron series
de casos, en las que algunos pacientes se
ajustan a los criterios actuales de la enfermedad.?

El epdnimo fue acuiado por Critchley y Hoffman
en 1942.2 Hasta el 2010 se constataban 239
casos de SKL a nivel mundial, en paises de habla
hispana se registran ocho reportes en Espafia,
tres en Argentina* y también los hay en Chile.’
Aunque no existen estudios poblacionales se
considera una enfermedad excepcionalmente
rara,? estimandose que afecta entre unay cinco
personas por millén de habitantes, predomina en
la adolescencia y es cuatro veces mas frecuente
en el sexo masculino.®

Los criterios diagnésticos del SKL, segln el
ICSD-3 son los siguientes:’

El paciente experimenta al menos dos episodios
recurrentes de somnolencia excesiva e
incremento del tiempo total de suefio,
persistiendo al menos de dos dias a cinco
semanas.

a. Los episodios recurren normalmente
mas de una vez al ano, o al menos cada
18 meses.

b. Entre los episodios el paciente mantiene
el nivel alerta normal asi como las
funciones cognitivas y conductuales.

c. El paciente debe mostrar al menos
alguna de las siguientes caracteristicas
durante el episodio:

1. Disfuncién cognitiva

2. Percepcidn alterada

3. Trastorno alimentario (hiperfagia o
anorexia)

4. Conducta desinhibida (tales como

hipersexualidad)

El presente trabajo tiene como objetivo presentar
un caso clinico de sindrome de Kleine-Levin, muy
infrecuente, del que no se ha encontrado
referencia bibliografica en Cuba.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 18 afios de edad,
evaluado en la consulta de trastornos del suefio
de la Unidad de Investigaciones Biomédicas,
perteneciente a la Universidad de Ciencias
Médicas de Villa Clara, en marzo de 2014, por
padecer de somnolencia excesiva que lo hizo
dormir de forma casi mantenida
aproximadamente 18 horas por dia durante una
semana, mientras estaba despierto se mostraba
irritable, dando respuesta cortas a las
interrogantes que se le hacian, con desinterés
total por cualquier actividad, asi como anoréxico.
En los dos noches posteriores tuvo insomnio y
con posterioridad reanudd su ciclo normal de
suefo y vigilia, también desparecieron el resto
de las manifestaciones.

Durante el interrogatorio se conocié de la
existencia de cuatro cuadros clinicos previos muy
semejantes al descrito, el primero en diciembre
de 2012, estuvo precedido por una adversidad
afectiva y la ingestién de bebidas alcohdlicas,
este cuadro fue interpretado y tratado como una
depresién; se extendié por diez dias. Durante el
2013 presentd tres cuadros similares, con la
particularidad de que duraron nueve dias. Del
primer episodio a la fecha ha sido estudiado de
forma ambulatoria y admitido en dos
instituciones hospitalarias donde fue valorado
por varias especialidades médicas, sin recibir
diagnéstico conclusivo.

Antecedentes patoldgicos personales:
Parto: a las 42,6 semanas, postérmino.
Asma bronquial en la infancia.

Exdmenes realizados:

Electroencefalograma durante la vigilia y fuera
del evento: normal

Tomografia axial computarizada de craneo:
normal

Ultrasonido abdominal y de tiroides: normal
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Quimica sanguinea: triglicéridos: 2,58 mmol/L
(alto)

Datos antropométricos:

Talla: 169 cm; peso: 89 Kg; IMC*: 31,2 kg/m? ;
CAt: 96 cm; CCt: 101cm; CCu§: 41 cm

Abreviaturas: * indice de masa corporal,
fcircunferencia abdominal, ¥ circunferencia de
las caderas, § circunferencia del cuello.

Se diagnosticé como sindrome de Kleine-Levin.
Producto de que ninguna medicacién ha
demostrado ser convincentemente eficaz, se
decidié mantener al paciente sin medicacion.

DISCUSION

Se presentd el caso de un paciente que ha
sufrido cinco veces de hipersomnia en un periodo
de 15 meses, con una duracién que oscila entre
los siete y diez dias, con tendencia evolutiva a
disminuir su duracién y al incremento del tiempo
entre los episodios. Durante los ataques el
paciente manifiesta irritabilidad, anorexia y
apatia, las valoraciones médicas hechas hasta el
presente han atribuido los sintomas y signos a
trastornos de la esfera afectiva, motivo por el
cual fue tratado con antidepresivos. En los
estudios de iméagenes cerebrales vy
electroencefalografia no se encontraron
alteraciones. Entre uno y otro episodio el
paciente se desempefia con normalidad. Existen
numerosas causas de hipersomnia, pero solo
muy pocas son recurrentes, por lo que
constituyen un grupo relativamente raro de
trastornos del suefio. Afortunadamente la recién
emitida 37 Clasificacién Internacional de los
Trastornos del Suefio (ICSD-3)” ha aportado
nuevos criterios y simplifican el diagnéstico.

El presente caso cumple con los cuatro criterios
diagnésticos emitidos en la ICSD-3 para ser
clasificado como un SKL, ademas de la
hipersomnia el paciente tiene solo tres sintomas
fundamentales: irritabilidad, anorexia y apatia.

En una serie de pacientes taiwaneses se
encontro la irritabilidad en el 60 % de los casos.®
Curiosamente la anorexia también ha sido
reportada, de hecho en una serie publicada en la
India, de 18 pacientes con SKL y sintomatologia
atipica, 11 presentaron anorexia, en su trabajo el
autor se cuestiona la validez de los criterios
diagndsticos emitidos en la 2% Clasificacién
Internacional de los Trastornos del Suefio, segln
ellos, los pacientes que presentaban hipersomnia

y anorexia eran clasificados como SKL atipico,°
este hecho ha sido modificado por los nuevos
criterios diagnésticos que hablan de trastorno
alimentario, manifiesto por hiperfagia o anorexia.’

El paciente presentado tiene mucha tipicidad en
lo referido a la duracién de los episodios de
hipersomnia, el tiempo que media entre un
evento y otro, la tendencia a que los ataques
sean mas cortos y el incremento del periodo
entre los episodios; también es tipico el insomnio
de corta duracién una vez que rebasa el evento
de hipersomnia. La edad de comienzo, 16 afos,
se acerca a la media de los casos publicados,
que segun la revisiéon mas reciente consultada es
de 15 afos.®

En cuanto a los factores predisponentes se
refiere un evento psicoldgico estresante y la
ingestion de bebidas alcohdlicas antes del primer
evento, ambos han sido considerados por otros
autores como detonantes, también se ha
sefialado que hay mayor incidencia entre
pacientes que han nacido postérmino,!?1°

caracteristica con la que cumple este caso. El
diagnéstico se realizé al afio y tres meses del
comienzo, este tiempo es menor a la demora
media del diagndstico que se encontré para los
239 reportes de SKL hasta abril de 2010,* a
nuestro juicio refleja que esta condicion, aunque
rara, permanece ignorada dentro de la
comunidad médica.

El diagndstico del SKL se basa en los elementos
clinicos, los complementarios solo permiten
rechazar otras condiciones con las que se hace el
diagndstico diferencial, es imprescindible
descartar la presencia de trastornos médicos,
neuroldgicos y psiquiatricos, asi como el uso de
sustancias o medicamentos, es muy comun que
el primer diagndstico de los pacientes con SKL
sea la depresidn, sin embargo a diferencia de
esta, en el SKL los sintomas aparecen y
desaparecen de forma abrupta; también deben
ser valoradas otras causas de hipersomnia como
la narcolepsia, pero esta se manifiesta por
siestas refrescantes de corta duracién y otros
sintomas. Los trastornos respiratorios asociados
al suefio también deben ser considerados, asi
como la hipersomnia vinculada a la menstruacién,®®

que por razones obvias no es considerada en
este caso.

No se conoce la fisiopatologia de esta
enfermedad, los sintomas pueden reflejar una
disfuncién hipotaldmica intermitente, aunque los
estudios de tomografia axial de emisién
monofoténica no han demostrado este hecho de
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manera consistente. Otra hipétesis vincula el SKL
con la disminucién del neurotransmisor
hipocretina en el liquido cefalorraquideo pero su
determinacién no se considera Cutil.?

Recientemente los estudios de imagenes
funcionales durante los eventos de hipersomnia
han demostrado hipoperfusiéon en talamo,
hipotdlamo, lébulos temporales, corteza
orbitofrontal y la regién parasagital del Iébulo
frontal, con menos frecuencia en los ganglios
basales y las regiones occipitales, también se ha
demostrado hipometabolismo asimétrico en
talamo e hipotdlamo. En cuanto al tratamiento
ninguna medicacién ha demostrado ser
convincentemente eficaz, el empleo de modafinil
durante la crisis ha mejorado la hipersomnia en
algunos pacientes, también se describe el uso
del litio como agente preventivo sin que exista
evidencia de su eficacia, en nuestro caso
decidimos mantener al paciente sin medicacion.

El SKL ha sido considerada una enfermedad de
curso benigno, pero basado en los estudios de
seguimiento a largo plazo por medio de
imadgenes funcionales y pruebas
neuropsicoldgicas este punto de vista esta siendo
cuestionado.’® En nuestro conocimiento no
existe reporte de SKL realizado en Cuba, puede
ser este el primer caso publicado en nuestro pais.
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