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Presente en al menos el 3% de la poblaciéon general

La ICSD-3 la define como una incapacidad de
permanecer despierto y alerta durante el periodo
de vigilia, resultando en periodos de necesidad
irreprimible de sueio o episodios no intencionados
de adormecimiento o sueio.

HIPERSOMNIAS PRIMARIAS (Narcolepsia,
$. Kleine-Levin, Hipersomnia Idiopatica),
Distrofia miotonica, E. Parkinson

S. Prader-Willi, Encefalitis, tumor, absceso
Traumatismo craneo-encefalico, hemomagia
elc

Afectividad

Depresion
Trastomnos

neurologicos

ultifalctBrit

Origen
= SDE

Privacion
Ruido, luz, dolor de suefio | A
Mala higiene de suefio, T. sistémicos Fiebre, Virus,
T Ritmo Circadiano, Alt. Endocrinas
S. Apneas-Hipopneas de Suefio Farmacos Alt Tiroides, etc
S. Piemas Inquietas y toxicos

Movimientos Pernddicos en Extremidades

Antihistaminicos, BDZ
antiepilépticos, etc
ALCOHOL




ISCD-3

(Clasificacion internacional de los trastornos del suefio)

Insomnio
Trastornos respiratorios durante el sueno
== Trastornos de hipersomnolencia central
Trastornos del ritmo circadiano
Parasomnias
Trastornos del movimiento relacionados con el sueio

Otros trastornos del sueno

Trastornos de hipersomnolencia central

Narcolepsia tipo 1 (con cataplejia)
Narcolepsia tipo 2 (sin cataplejia)
Hipersomnia idiopatica

Sindrome de Kleine-Levin

Hipersomnia debida a trastorno médico
Hipersomnia debida a medicacion o sustancia
Hipersomnia asociada con trastorno
psiquiatrico

Sindrome de sueno insuficiente

Sintomas aislados y variantes normales
Sueno largo o Dormidor largo






Hoy: Conferenct
la narcolepsi?-

El nombre
narcolepsia
procede del

griego narke,
«torpory, y lepsis,

«posesiony.
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hipnagogicas y la del suefio
paralisis del suefio, nocturno

denominandose ; “pentada”, el
“la tetrada comportamiento
clasica”. automatico...
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95%

Base Population

Five European countries

t
Frequency Confidence  (Age Range, yr)
Reference (per 100,000) Interval* Country Methods.
Solomon (194574 20 (190)" ) 10,000 (16-34)5 Male population sample
United States (blacks)
Solomon (1945)42 3 0.6-5.7 189, 196 (7)8 : Male population sample
United States (whites)
Roth (1962), (1980)%3 13-201" NC 2 ) Patient material
20-304 Czechoslovakia Electroencephalography/polyg,aphy
Dement et al. (1972)'4 sott NC 169 % Population sample
United States Newspaper ad®
Telephone interview
Dement et al. (1973)4$ 671l NC 13 ()% Population sample
United States TV ad%
Telephone interview
Honda (1979),'¢ 160 9-230 12,469 (12-16) Population sample
Honda et al. (1983)"7 Japan Questionnaire®
Personal interview
Partinen (1982)'3 79 6-287 2537 (F Male population sample
Finland Questionnaire
Polygraphy
Franceschi et al. (1982)'4¢ 401 0-118 2518 (6-92) Unselected inpatients
Italy Questionnaire®®
Polygraphy
Wilner et al. (1988)'4 0.231 NC 1800 (30-57) Patient material
Israel (Jews) Polygraphy
‘ . HLA typing
Ma(r:‘;;gm‘;e[ al. 168! 18-604 1190 (36, 41, 46, 50) Population sample
. ) - Finland Questionnaire
Tashiro et al. (1992) 590 369-816 4559 (17-59) Population sample
) Japan Questionnaire
al Rajeh et al. (1993)'s! 4t 0-13 23,227 (all ages) Population sample
Saudi Arabia Personal interview
Neurologic examination
X HLA typing
Hublin et al. (1994)% 26
) 0-56 :_‘:354 (33-60) Population sample
inland Questionnaire®®
Telephone interview
Polygraphy
Ohayon et al. (1996)'2 40 0-96 4972 (15-100) :M :yp»mg "
va (1> 'opulation sample,
United Kingdom Telephone interview (using
Silber et al. 2002)'s* 563 NC 97,667 el ol
Mi;1 e Census data, record linkage
Olmstesd 2 covering 1960-1989
Wing et al. (2002) 34 10-117 9851 (Chi unty
s inese) Population sample,
g Kong telephone interview, Ullanfinna
P! S
Narcolepsy Scale, clinical examinatiot
Ohayon et al. (2002)'s¢ I ink
ayo (2002) 47 NC 18,980 polygraphy, HLA typing

Telephone survey using the Sleep-EVAL
system and International Classf
of Sleep Disorders criteria

ication

De acuerdo con los estudios epidemiolbgicos, la
prevalencia de la narcolepsia con cataplejia en la
poblacion adulta se estima entre un 0,02 y un
0,06%, afectando de manera similar a hombres
y mujeres. cMayor prevalencia en Japoén y
menor en Israel?

La prevalencia de la narcolepsia sin cataplejia
en la poblacidén general es mas incierta. En un
estudio reciente se habla de una prevalencia de
0,02% (algo inferior a la narcolepsia con

cataplejia).
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Entre un 60 y un 80% de los pacientes con
narcolepsia estan sin diagnosticar
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Mumber of Respondents
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alta de o asspouey
reconocimiento de Mal diagnostico Y puede enmascarar la

; psiquiatricos que se
los sintomas asocian a la narcolepsia _

Las alucinaciones
pueden llevar al

Los test de diagndstico
(TLMSs) pueden ser
negativos




IMPLICACIONES

« Afecta
relaciones personales y laborales.

. Segun diferentes estudios, 1a narcolepsia afecta
mas ala calidad de vida que la enfermedad de
parkinson o 1a epilepsia.

. Flretrasoen el diagnostico O el mal
diagnostico implica un retraso en el
tratamiento, hecho importante para el paciente por
el impacto de la enfermedad en su vida y ademas
conlleva un importante impacto socioecondmMico
(costes indirectos-menor productividad y
menor empleabilidad— y directos-mayor
pamero de consultas médicas).

. En los casos NO tratados, puede dar lugar a

aislamiento, discapacidad, depresion (57%), fracaso

escolar y fracaso laboral.




Prevalenci iIntom n |
Narcolepsia

Sinftoma Prevalencia %

Somnolencia excesiva en hrs 100
diurnas

Insomnio 1 O_ 1 5 0

Cataplejia

Alucinaciones

Pardlisis durante el sueno

Problemas de la memoria 50



Edad de los primeros sintomas

20
15 —+—excessive daytime sleepiness | |
—e-— cataplexy
/\ 4 irresistible sleep attacks
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Sintomas asociados

(PS, AH, Comportamiento automatico)

G. Mayer et al. Somnology (2002)



Primer sintoma en aparecer.

oy BB 4

Los ataques suelen aparecer en situaciones apropiadas, pero también en
situaciones inapropiadas.

% REERE | A

Aparecen entre 2 y 5 veces al dia y su duracion oscila entre pocos
minutos y mas de una hora. En ninos — Siestas cortas en el colegio,
siestas largas (2-3 h) por la tarde.

7

Son reparadores y después hay un periodo refractario de una o varias
horas antes del siguiente ataque.

W\,O‘M

Ademas de los ataques, los pacientes tienen un bajo nivel de alerta todo el dia.




SUENO NOCTURNO FRAGMENTADO (70-80%)
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Es el sintoma mas especifico.

Pérdida brusca y reversible del tono muscular inducido por una emocion, habitualmente
positiva, estrés, fatiga o comida copiosa, pero también sin claro precipitante.

Puede debutar conjuntamente con |la ESD o aparecer entre 1y 20 aios después ( media
de 5-6 afos), o no aparecer (narcolepsia sin cataplejia). Raramente precede a la ESD.

Puede afectar: a toda la musculatura (total) (progresa en seg, con caida al suelo)

a un grupo limitado de musculos (parcial) (postura) (mayoria casos)
aparicion de una sensacion efimera de debilidad en todo el cuerpo.

La duracion es muy variable, generalmente entre varios segundos a 5 min.

Se asocia a la inhibicion de los reflejos H monosinapticos y de los reflejos de distension
muscular, la cual aparece de forma fisiologica en el sueno REM, lo cual indica una
relacion entre ambos.

D.D.: hipotensidn, AIT, drop attacks, trastornos neuromusculares y enferm. psiquiatricas.






Conducta automatica (40%)
e [nsomnio

e MPP

e SAS

e Parasomnias (Somniloquios,
sonambulismo, terrores nocturnos,
Trastorno de conducta del sueifio REM)

® Obesidad

e Resistencia a la insulina
Otros

e Ansiedad generalizada

trastornos * Depresiy

e Cefalea

a SOC|a d OS e Dificultades de concentracién y memoria

e Accidentes




Etiologia de la narcolepsia
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La narcolepsia se presenta en el 90-95%
de los pacientes de forma esporadica,

con una transmisién hereditaria baja. Narcolepsia secundaria:

Algunos trastornos médicos y neurolégicos
pueden provocar esta enfermedad: S.
Prader-Willi, Distrofia Miotodnica, S. Down,
traumatismos, tumores intracraneales,
trastornos de origen vascular o infecciones.

Narcolepsia familiar: el riesgo de
que un familiar de primer grado
desarrolle la enfermedad es del 1-
2% y del 5-10% de los casos si se
incluyen todos los familiares.

Elevada positividad DQB1*0602

e Casos esporadicos -
Deficiencia de hipocretina

origen autoinmune (95%)

e Casos familiares Baja positividad DQB1*0602

herencia autosémica ——
dominante con penetrancia
incompleta

éDeficiencia de hipocretina?



FACTORES AMBIENTALES

La mayoria de los pacientes reconocen un desencadenante
(estrés emocional, cambios hormonales, tabaquismo, TCE, infecciones, évacunas?...)

Vaccine. 2018 Oct 1;36(41):6202-6211. doi: 10.1016/j.vaccine.2018.08.008. Epub 2018 Aug 16.

Narcolepsy and adjuvanted pandemic influenza A (H1N1) 2009 vaccines - Multi-country assessment.

Curr Neurol Neurosci Rep. 2018 Jun 1;18(7):43. doi: 10.1007/s11910-018-0851-5.
Narcolepsy Associated with Pandemrix Vaccine.

Sleep Med. 2018 Oct; 50:175-180. doi: 10.1016/j.sleep.2018.05.037. Epub 2018 Jun 27.

Changes in quality of life in individuals with narcolepsy type 1 after the HiN1-influenza epidemic
and vaccination campaign in Norway: a two-year prospective cohort study.

Sleep Med Rev. 2018 Apr; 38:177-186. doi: 10.1016/j.smrv.2017.06.006. Epub 2017 Jun 20.
Incidence of narcolepsy after HiN1 influenza and vaccinations: Systematic review and meta-analysis.

Sleep Sci. 2018 Jan-Feb; 11(1):34-36. doi: 10.5935/1984-0063.20180008.
Narcolepsy with cataplexy and hyperthyroidism sudden appeared after H1N1 vaccination.



https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29855798
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30075393
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29796199
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28847694
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30122647

FACTORES NEUROANATOMICOS, NEUROQUIMICOS E INMUNOLOGICOS
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EXPOSICION AMBIENTAL

v

MASA DE CELULAS

Autoinmune

Predisposicion
genética HLA Degeneracion
DQB1 0602 neuronal de las
células
productoras de
hipocretina en
el hipotalamo
lateral

INICIO CLINICO

Pre-enfermedad

Enfermedad

-_— >

TIEMPO

HIPOTESIS MODELO
FISIOPATOLOGICO
DE LA
NARCOLEPSIA



Definicion
la persona no €s capaz de
de alerta suficiente como para

d diaria. |
|ativamente reciente Y

Estado por el cual
mantener el nivel
desarrollar su activida
Es una entidad rara, re
pobremente definida.

Prevalencia
No existen estudios de prevalencia adecuados.
Se cree que tiene una prevalencia en la poblacion
general de 0,002%-0,010%.
Se ha propuesto una ratio 1:4 0 1-2:10
(hipersomnia idiopatica: narcolepsia).
Afecta a ambos sexos por igual. Algunos estudios
dicen que presenta un predominio en mujeres.
Edad de inicio: adolescencia-adulto joven (15-30
anos) y hay un aumento progresivo de los
sintomas hasta establecerse de por vida, con
escasos cambios posteriores.

Manifestaciones clinicas d
Excesiva somnolencia durante el dia, |a cual ! |
interfiere con su actividad diaria habitual.
Por esta razén, con frecuencia necesitan dormir
siestas prolongadas ( de mas de 4 horas), aunque
suelen describirlas como no refrescantes.
El descanso nocturno suele ser prolongado y
continuo (TST de mas de 11 horas).
Por la manana, les cuesta mucho despertar,
mostrando a veces actitud agresiva o violenta y en el
50% presentan una sensacion de “borrachera”
durante los primeros minutos, hasta 2-3 horas. Esto
puede ocurrir, incluso, tras las siestas diurnas.
La ESD les lleva a veces a mostrar comportamientos
automaticos de segundos de duracién. También es
muy frecuente que desarrollen microsuefos, con
amnesia de los episodios.
Presentan también cefaleas, dificultades cognitivas,
lapsos de memoria, depresion y episodios de
disfuncion autondmica.



Fisiopatologia
No se conocen muchos datos sobre la fisiopatologia.

Se han realizado estudios midiendo las concentraciones de distintas monoaminas (acido
homavandlico, 4-3 hidroxifenilacético, 3-medroxi-4-hidroxifenilglicol, 5-hidroxiindolacetico; etc).
Aunqgue no se han obtenido datos concluyentes, se considera que podria tratarse de una
desincronizacion en el sistema de la norepinefrina. [Guilleminault C (2000)]

Recientemente se ha publicado un estudio en el que se ha encontrado que, en estos pacientes,
el receptor GABA esta dos veces por encima en comparacion al grupo control.

La mayor parte de los casos de hipersomnia idiopatica son esporadicos.
Con respecto a la probable predisposicion genética, parece que existe una mayor frecuencia de
portadores de HLA Cw2.
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Trastorno raro (1 de cada millon). Inicio en la adolescencia, ligero predominio en varonesy
predominio en los judios asquenazi.
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Hipersomnia recurrente de la
menstruacion

® Mujer con sintomas SKL en relacién a la menstruacién
® Hipersomnia antes o durante la menstruacién

® Hiperfagia, dnimo bajo, desinhibicién sexual

® Mas cortos (3-15 dias), sin alteraciones cognitivas

® Responden a Anficonceptivos orales (estrégenos)



fermedades del s:stemﬁ nervioso que c
con h/persomnla

Muchas encefalopatias toxicas y metabdlicas pueden dar hipersomnia y suelen
acompanarse de otros sintomas y signos.

Hipersomnia secundaria a enfermedad de Parkinson, por control insuficiente de
los sintomas nocturnos.

Lesiones estructurales del sistema nervioso pueden ocasionar hipersomnia, sobre
todo si se dana la formacion reticular del tronco o las estructuras diencefalicas
paramedianas.

También se ha visto después de encefalitis o traumatismos.

Los pacientes epilépticos pueden tener hipersomnia como consecuencia de los
tratamientos.

La fragmentacion del sueno y la hipersomnia son frecuentes en las demencias
degenerativas.

Los pacientes con enfermedades neuromusculares pueden desarrollar
hipersomnia, primaria del SNC o asociada al sindrome de apneas (centrales o
periféricas) o al dolor o al sindrome de piernas inquietas.

- -




Enfermedades psiquidatricas e hipersomnia

A pesar de que la mayor parte de los pacientes con depresién sufren insomnio, !:H
los pacientes con depresion mayor, aguellos con hallazgos atipicos, pueden F
referir hipersomnia, mas bien, suelen referir que estan en la cama descansando,

mas que durmiendo. Es caracteristico: exacerbacion en invierno, obesidad y

mejoria de la somnolencia tras la administracion de antidepresivos.

Drogas e hipersomnia

Numerosos farmacos pueden provocar hipersomnia:

sedantes, hipndticos, antidepresivos, ansioliticos, antihistaminicos,
antiepilépticos, antihipertensivos, neurolépticos, antiparkinsonianos,
antiasmaticos, corticoides...

Entre las drogas: alcohol, cannabis, opiaceos, anfetaminas y cocaina (los dos
ultimos producen sedacion diurna persistente tras los episodios prolongados de vigilia).

Es importante tener en cuenta las interacciones farmacologicas y las enfermedades de base
(renales o hepaticas) que pueden influir en la metabolizacion de estos farmacos.

W



Sueno insuficiente:

Es la causa mas comun de hipersomnia debido al
estilo de vida actual (4-7%) y puede reflejar una
pobre higiene del suefo o una privacion de sueio
auto o socialmente impuesta.

Adolescentes y adultos con trabajos de
responsabilidad que, a lo largo de al menos tres
meses, duermen 6 horas o menos cada noche,
tienen dificultad para levantarse por las mafnanas

Sueno fragmentado:

La calidad del sueno es tan importante como la
cantidad. El factor mas importante para que el suefio
sea reparador es su continuidad.

"“Trastornos del suefno como:
trastornos respiratorios durante el suefio

. . 1 ~
con el despertador y experimentan episodios de _ MPP durante el suefio.
ESD Diversas enfermedades como:
Es caracteristico que el fin de semana compensen artritis, N |
con mas horas de suefio de las normales. dolor cronico de cualquier naturaleza,
Si no lo hacen, pueden aparecer trastornos del epilepsia,
humor, trastornos cognitivos, falta de 2l

EPOC,

concentracion, fatiga cronica...

No suelen ser conscientes de que esta privacion
cronica de sueio es la causa de sus sintomas y
suelen presentar un abuso de estimulantes.

Hipersomnia secundaria a suefio nocturno insuficiente o fragmentado

disfuncion urinaria,
reflujo gastroesofagicoy
sindrome del colon irritable.
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10. Trastornos mentales y de conducta
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Critenos de aptitud para oblenér o proogar pemiso o lcencia VEEIlCI ios 0 de circutacién Zn penmiso o licencia sujetos a
da conduceifin ordinaris condiciones restricivas ’
Exploracidn (1)

Gupo 1AM, A1,A2 A BB +EyLOC
(art 45.1a} {2)

Grupo 2: BTP, C1.C1 +

E.CC+EDM, DI+E

D,D+E (@ 45.1by2)
(3)

Grupo 1(4)

Grupo 2 (5)

10.1 Delirium,
demencia, trastornos
amnésicos y otros
trastornos
cognoscitivos.

10.2 Trastornos
mentales debidos a
enfermedad médica
no dasificados en

No deben existr supuestos de deliium o
demencia. Tampoco se admiten casos de
lrastomos amnésicos U offos tastomos
cognoscitives que supongan un riesgo para
la conduccitn.

No deben exstir trastornos  cataténicos,
cambios de personalidad particulamente
agresivos, u olros trastomos que supongan
un riesgo para la seguridad vial

ofros apartados.

103 E y | No deby olrastomo delirante
ofros frastornos | Tampoco i
psicoticos. que presenten incoherencia o pérdida de la

104 Trastomos  del
estado de nimo.

10.5 Trastornos
disociativos

106 Trastomos  del
susfio de origen no
respiratorio.

10.7 Trastomos  del
control  de los
impulsos.

108 Trastomas de la
personalidad.

108 Trastomos  del
desarrallo inelectual

capacidad  asociafiva, Ideas delirantes,
aluginaciones o conducta violenta, o que por
alguna olra razdn impliquen riesqo para la
saquridad vial.

No deben existir trastomos graves del estado
de &nimo que conlleven alta probabilidad de
oconductas de riesgo para la propia vida o la
de los demas.

No deben admitirse aquelios casos que
supongan riesgo para la seguridad vial.

No se admiten casos de narcolepsia o trastomos
de hipersomnias diumas de origen no
respiratorio, ya sean primarias, relacionadas
con olrotrastomo mental, enfermedad médica
0 inducidas por sustancias. Tampoco se
admiten otros rastomos del ritmo circadiano
que supongan riesgo para la actividad de
conducir. En los cases de insomnio se
prestard especial atencidn a los riesgos
asoclades al posible consumo de farmacos.

No se admiten casos de trastomos explosivos
intermitentes u ofros cuya gravedad suponga
riesgo para la sequridad vial.

No deben existir trastomos oraves de la
personalidad, en particular aquellos que se
manifiesten en conductas antisociales con
riesgo para la sequridad de las personas.

No debe existir refraso mental con coclente
intelectual inferior a 70

No se admiten.

No se admiten.

Idem grupo 1

Idem grupo 1.

Idem grupe 1.

Idem grups 1.

Idem grupo 1.

Idem grupo 1

Nodebe existir retraso
mental  con  un
cociente intelectual
inferior a 70.

Cuando, excepcionalmente, y con dictamen
favorable de un neurdlogo o psiquiatra, no
impidan a cbtencidn o promoga, el periodo
de vigencia del permiso o licencia serd
como méximo de un afio.

Cuando, excepcionalmente, y con dictamen
favorable de un neurslogo o psiquiatra, no
impidan la obtencidn o prémoga, el periodo
de vigencia del permisa o licencia serd
como méxime de un afio.

Cuando, excepcionalmente, y con diclamen
favorable de un psiquiatra o psicdlogo, no
impidan la cbtencidn o promoga, el periodo
de vigencia del permiso o licencia serd
como méximo de un afio.

Cuando, excepeionalmente, exista dictamen
de un psiquiatra o psicdlogo favorable a la
obtencién o prirmoga, se podr reducir el
perindo de vigencia del permiso o licencia
segiin crtero facultativo

Cuando, excepeionalmente, exista dictamen
de un psiquiatra o psiclogo favorable a la
obtencion o prorroga, se podra reducir el
periodo de vigencia del permiso o licencia
segun crterio facultativo.

Cuando, excepeionalmente, exista dictamen
facultativo favorable a la oblencién o
prirroga, se podra reducir el periodo de
vigencia del permiso o licencia segun
criterio facultativo.

Cuando, excepeionalmente, exista dictamen
de un psiquiatra o psicologo favorable a la
abtencidn o prdmoga, se podra reducir el
periodo de vigencia del permiso o licencia
segiin critero facultativo

Cuando, excepeionalmente, exista diclamen
de un psiquiatra o psicdlogo favorable a la
obtencidn o prorroga, se podra reducir el
periodo de vigencia del permiso o licencia
sepiin criteno facultativo.

Mo se admiten.

Mo se admiten.

Mo se admiten.

No se admiten.

[dem grupo 1.

Idern grupo 1.

dern grupo 1.

Idem grupo 1.

dem arups 1

Mo se admiten.

cve: BOE-A-20008-0481

El reglamento de conductores

Para saber si se puede conducir con hipersomnia
debemos acudir al reglamento de conductores Real
Decreto 818/2009 del 8 de mayo donde se especifica
que cualquier persona que sufra narcolepsia o
trastornos de hipersomnias diurnas de origen no
respiratorio, no podra conducir.

Sin embargo, el mismo reglamento también indica que
cada caso de hipersomnia debe tratarse de manera
individualizada, ya que si el tratamiento médico puede
controlar los sintomas de la enfermedad, si podra
conducir.

No obstante, el permiso de conducir de los enfermos
de hipersomnia tiene un periodo de validez mas corto,
para llevar un control individual y exhaustivo de la
enfermedad y su evolucion.



Diagnadstico
de las

hipersomnias




La historia clinica:

eDefinir especificamente el tipo de trastorno del sueno.

eCaracterizar el curso clinico y circunstancias de aparicion.

eHacer diagnostico diferencial entre los diversos trastornos de sueno.
eEvaluar los patrones de vigilia-sueno.

eHistoriar al companero de cama.

eEvaluar el impacto que el trastorno del sueno tiene en el paciente.

La exploracion fisica y en algun caso psicologica.

Meétodos subjetivos y métodos objetivos de diagndstico.




. Métodos subjetivos: Escalas de somnolencia

Escala de somnolencia de Standford

Escala de somnolencia de Karolinska
"ﬂ‘.‘-‘l'-‘. ".-‘i-’-;l'l"lh—'--: HP -:r'n'nrhﬂr—-l -y ta
Escala de somnolencia de Epworth
Diario de actividad ngilia—sueﬁm

s Merodos ”h_fﬂ.r"l'rw
Test de multiples latencias al suefio (TMLS)
Test de mantenimiento de la vigilia (THMV)
Tcla:
Test de reaccion, Oxford sleepiness resistance {OSLERY
Test psicomotor de vigilancia
Simuladores de la conduccion

o (Mros:
Pupilografia
Duraciondel parpadeo
Actigrafia




¢Qué tan dormido esta? Compruebe su grado de somnolencia diurna.

(Con qué frecuencia se quedadormido/a en lassiquientes situaciones? Incluso sino ha realizado recientemente
alguna de las actividades mencionadas a continuacidn, trate de imaginar en qué medida le afectarian, Las ocho
situaciones gue se enumeran se asocian a diferentes gracos de somnolencia. Usted debe indicar las
probabilidades de quedarse dormido/a durante el dia en cada una conun numero de 0 3 3 correspondiente a la
siguiente escala:

0 = nunca me quedo dormido/a 1= 2s8casa posibilidad de dormirme
2 = moderada posibilidad de dormirme 3 = elevada posibilidad de dormirme
Situacion Puntuacion |Descansar per la tarde cuando las
Estar sentada/a y leyendo. circunstancias Lo permiten.
Mirar television. Estar sentade/a y hablando con alguien.
Estar sentado/z inactivo/a en un lugar Estar sentado/z tranguilamente luego de
publico [teatrs, reunidn, sala de espera etcl| una comida sin alcohol.
Viajar como pasajero en un coche durante Estar en un coche conduciendo, mientras
una hora sin descanso. el trafico estd detenido (ejemplo: semaforol
Puntuacion total (max. 24)

RESULTADOS:

Menos de 9 puntos: sin somnolencia diurna
Entre 10 y 14 puntos: leve somnolencia diurna
Entre 15y 19 puntos: moderada somnolencia diurna [deberia consultar)
Entre 20 y 24 puntos: severa somnolencia diurna (es urgente gue consulte)

_— e ge———— pm— g—— —
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PSG (polisomnografia)

Registro simultaneo de variables
neurofisioldgicas y cardiorrespiratorias que
permiten evaluar la cantidad y calidad del
suefo e identificar diferentes eventos
cardiacos, respiratorios, motores... y la
repercusion que tienen en el mismo.

Se realiza en los laboratorios de sueno. Se
necesita al menos una noche de diagnostico,
desde las 22,00 horas a las 17 horas, para
realizar posteriormente los TLMS o el TMV.

Registro no inferior a las 6 horas y que incluya
al menos 180 minutos de suefio.
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Cinco siestas de 20-30 minutos separadas entre si por intervalos
TLMs

de dos horas.

(Test de latencias multiples)

Despiert -
REM
Hipnograma
N1 pnog
N2 Despiert
N3 REM
N1
N4
+ + + + + + N2 -
08:35 08:40 08:45 08:50 08:55 09:00
N3

Evaltan la habilidad del sujeto para dormirse en un entorno “

14:30 14:35 14:40 14:45 14:50 14:55

favorable.
Hipnograma
ol
N3 +
: 10:35 10540 10:45 10550 10:55 11500
Hipnograma
La latencia media de sueno y el comienzo de sueiio en fase REM
~ (SOREMP) "
&
Hipnograma NS




No tomar medicacion que influya en el sueno desde al menos 15
dias antes

Realizar un calendario de suefo y/o Actigrafia desde al menos 7
dias antes para valorar calendario del ciclo vigila-suefo

PSG nocturna la noche previa (asegurar tiempo total de suefo
suficiente y descartar o confirmar posibles etiologias de la ESD)

El 16% de la poblacién normal puede tener una latencia media <
5 miny el mismo % puede tener 2 o mas SOREMPS.

Pueden ser positivos en otros trastornos y negativos en la
narcolepsia.

TLMs

(Test de latencias

tiples)

/

Mmu



e Alta especificidad (99%)
y sensibilidad (87%) en
Narcolepsia tipo 1.

e No variable por
farmacos o alteraciones

del sueno comodrbidas.

Determinacion
Hcrtl en LCR

pero baja sensibilidad
(16%) en Narcolepsia
tipo 2.

e Invasivo.

| o Contraindicado en

determinadas
condiciones (HTIC...)

e No ampliamente
disponible su
determinacion.

e Alta especificidad (99%)

e Dificil valoracion de los
TLMs por alteraciones
del sueno comorbidas.

e Pacientes que no
pueden suspender los
farmacos psicotropos.

e Falta de respuesta al
tratamiento.

e TLMs negativo




TMV

(Test de mantenimiento de la vigilia)

Despiert

Hipnograma

REM +
N1 +
N2 +
N3 +

N4 +

ml

L

08:05

08:10

08:15

08:20

Determina la capacidad de una persona
para permanecer despierta en

condiciones soporiferas y durante un
periodo definido de tiempo.

Se utiliza principalmente para el
seguimiento de los resultados del
tratamiento, para objetivar la capacidad
del paciente para permanecer despierto
(para TMV de 20 min, el limite inferior
normal son 10,9 min)

Despiert
REM +
N1 +
N2 +
N3 +
N4 +

Hipnograma

10:05

10:10 10:15

10:20

Hipnograma

.

12:00

12:05 12:10

12:15

REM |
N1t
N2+
N3 f
N4 |

Hipnograma

14:00

14:05

14:10

14:15




Somnolencia directamente relacionada con...

... ilempo de sueno insuficiente ... consumo de farmacos ... patologia médica o psiquiatrica
Si No Si No Si No
Sindrome de HS secundaria HS secundaria a patologia
sueno insuficiente a farmacos™ médica o psiquiatrica

Somnolencia independiente del consumo de farmacos o sueno insuficiente,
asociada a roncopatia, apneas presenciadas, sueno no reparador

Si No
Valorar sindrome de Somnolencia grave gque cursa con accesos, siestas reparadoras. sueno
apnea-hipopnea del suerio nocturno fragmentado +/— cataplejia, alucinaciones, paralisis del suefio
Si No
Valorar narcolepsia Somnolencia grave con periodo de sueno continuo, despertar dificil,
(con o sin cataplejia) siestas no reparadoras y sueno nocturno normal o prolongado
Si No
Valorar HS Episodios de somnolencia recurrentes durante el ano. de duracion
idiopatica™ variable (dias-semanas), con periodos de normalidad entre 10s episodios
'LSi
Valorar HS

recurrente™™ ™




NL fipo 1

NL tipo 2

HSI

SKL

TLMS/PSGn

LMS en TLMS < 8 min
> 2 SOREMp en TLMS.

Una latencia de sueno
REM < 15 min en la PSGn

precedente puede sustituir
a un SOREMp en el TIMS

IMS en TEMS < 8 miun

= 2 SOREMp en TILMS.
Una latencia de sueno
REM < 15 min en la PSGn

< 2 SOREMp en TLMS
o minguno si latencia
REM < 15 min en la PSGn
precedente

TTS = 660 min monitorizado
mediante PSGn de 24 h
o actigrafia asociada a
dianios de sueno durante
7 dias

Dificultad de realizacion

No indicado de rutina

Niveles de hart-1
en LCR

< 110 pg/ml en el
100% de los casos

{90% casos con

cataplepa 10%
casos sin cataplejia)

No determinados

o > 110 pgfml en el
100% de los casos

Genotipo HLA

HLA-DQB1°0602 en
el 90% de los casos
con cataplejia

HLA-DQB1°0602 en
dm&bsasos

No especifico

No especifico

HLA-DRB1*201
(% desconocido)



Tratamiento de
las hipersomnias
primarias




Informacion respecto al
tratamiento:
La sensacion de somnolencia
no suele desaparecer por
completo.
Las cataplejias, las
alucinaciones hipnagogicas e
hipnopompicas y la paralisis

del suefio se suelen llegar a Un HeChO Alarmante

controlar sin problemas.

No existe cura para la Narcolepsia.



Medidas NO farmacolégicas

Evitar ciertos farmacos
Higiene del suefio
Siestas programadas
Apoyo psicosocial
Screening ansiedad/depresién
Control TA, DM, obesidad

Limitar el consumo diario de
productos que tengan cafeina; evitar
el alcohol y el tabaco.

Evitar cenas copiosas.

Actividad fisica regular.

El dormitorio debe estar en silencio y

a oscuras con una temperatura
adecuada, alrededor de los 18°C.
Levantarse y acostarse a la misma
hora.

Evitar realizar actividades en la cama
como ver la television, usar
movil/tablet, escuchar la radio...




Medidas farmacolégicas

Moddfinilo
Metilfenidato
Anfetaminas :
Tabla 3. Ultimas directrices de la Asociacion Americana de Medicina de Sueho y la Federacion Europea
Antide pre SveslISRS /N aSSA de Sociedades Neuroldgicas para el tratamiento de la narcolepsia,
) . Sintomas Guias europeas Guias americanas
Oxibato sédico
Excesiva Primera linea Primera linea o standard
Pitolisant somnolencia - Modafinilo (nivel A) 100-400 mg/d - Modafinilo (nivel A) 100400 mg/d
diurna - Oxibato sodico (nivel C) 4,59 g/d - (xibato sodico (nivel A) 4,59 g/d
Segunda linea Segunda linea o Guideline
- Metilfenidato (nivel B) 1060 mg/d ~ Metilfenidato10-60 mg/d
Cataplejia Primera linea Primera linea
- Oxibato sodico (nivel A) 4,59 g/d - (xibato sidico (nivel A) 4,59 g/d
B _ Segunda linea Segunda linea o Guideline
starting dose : > = Triciclicos (Clomipramina 1075 mg/d) = Otros antidepresivos (Venlalaxina-
4.5 g /night divided Reboxetina)
e “’3"215’“?"" Fragmentacion  Primera linea Primera linea
del sueno - (xibato sodico (nivel A) 4,59 g/d = (xibato sodico (nivel A) 4,59 ¢/d

- Benzodiazepinas o hipnoticos (nivel C)




Ty S v Wew i AW e e ThWew ThEaT il aSwts wwaliITwmiaaiieessy S weaw'ss =% wwsmwevw , b "'u-

Farmaco  Neurotransmisores  Dosis T (R Vida Efectos sobre Indicaciones  Efectos adversos Contraineficaciones/

involucrados (mg/dia) media () & seio terapéuticas precauciones
Anfetamiess  Inhiben recaptacidn 5460 2 10 annom?oa del Narcolepsia, T presitn arterial  Antecedentes
AyD suero, 118, L TTS, TOAH T taquicardia cardiovasculares,

« SO1, & REM Artitmia cardiaca USO CONOMELAIe
de IMAD,
hipotioidisma

T potencial de abuso
dependencia
Meteridato 77 liberacian e 10-60 2 3 lesomnio Narcolepsia, T presidn artetial  Historda previa de
inhibe recaptacidn TOAH T frecuencia d i
0D, ambién T NA cardiaca o alcoholismo, Uso
Anssedadc concomitante de
Alucinaciones IMAD. Alteraciones
psiquidtricas
Modafinilo 7 actividad 200-400 24 14 4155, Timvs Natcolepsia, ESD - Celalea, ndusens, & potencial de abuso
| -adrendrgica lrsomnio en wrabajo por ARIVIOSISNO, y deperddencia
cerebiral mas ansiedad Masor 10desado gue
£SD residual en {a anfetamina
SADS + CPAP
Selegiien  Inhibidor slecthvode s 20-30 133 10 Pocos datos sugieren  Enfermedad Hipotensiin Riesgo e suicidio
ronoaminooricsa 8 tratarmiento eficaz de Paskinson QrOstitica S recomienda una
en £SO Depresion Dodor de cabeza dieta pobre en
mayo: Insomnio tiramira en dasis
clevadas
Ouibato Desconocido 4,549 25-60 30-&0 LESS, TTIMS, L LS, Narcolepsia con  Nauseas, mareos, T potencial de abuso
o GABA ,, GHB TES WASD, TSOL  cauplexia dolor de cabeza,  y dependencia
En narcolepsia VOMitos, Induce depressdin
4 fragmentacion REM SOMNOMNCIA, RSPItAtOnia

&0y T durackin incontinencia  Alteracidn cognitiva y

de episodios) urinaria MOOGA; PrECauCitn
en ancianos

Cafeira Bloqueo de receptores 75150 15120 3.5 Efecios dosis- Fatiga y + SOL, 4 TTS fn ancianas, mayor

adenosinicos Al 200600

: T dosis, somnolencla  Nenvdasismo, fragmentaciin ded

FRA™r T Y ) TV Y O

-} AXEITFVNNTT TN



Hipersomnia idiopatica

- Los tratamientos son los mismos
gue para la narcolepsia, pero |la
respuesta es variable.

- Recientemente se han
conseguido importantes mejorias
utilizando Flumazenil, que inhibe
competitivamente la actividad en
el sitio de unién a BDZ del receptor
GABA.




Suefio insuficiente
Medidas de higiene de sueio.

Sindrome de Kleine Levin

Educacional.

El tratamiento con estimulantes durante
el episodio es parcialmente eficaz.

Se han empleado como tratamiento
preventivo litio, valproato, lamotrigina,
risperidona y carbamacepina, con
resultados variables.







MOTIVO DE CONSULTA

Excesiva somnolencia diurna y cataplejia.

ANTECEDENTES FAMILIARES y ANTECEDENTES PERSONALES

Ninguno de interés.

HISTORIA ACTUAL

Vardn de 14 aiios que acude por ESD y sospecha de cataplejia desde hace 2 meses.

El primer sintoma fue la ESD, que refiere que no puede vencer, sobre todo antes y después de comer, en momentos de menor
actividad, en el coche o al ver la television. No cambia pese a estar de vacaciones. La somnolencia ya no es tan marcada,
Unicamente necesita una siesta mas prolongada.

Describe episodios de debilidad en ambas piernas, cuello o mandibula. Los relacionaba con emociones intensas, ahora le ocurren
casi en cualquier situacion, en relacion con esfuerzo o cuando esta cansado...por ejemplo al coger una pelota se le doblan las
piernas.... Duran 30-40 seg.

Presenta episodios de segundos de duracion en los que nota un zumbido en los oidos y no es capaz de mover el cuerpo, salvo los
ojos y también alucinaciones auditivas "escucho como un serrucho”, los cuales aparecen sélo al conciliar el sueio.

Durante el dia, ademas de la somnolencia y los episodios de debilidad, se queja de cansancio y cambios de humor . Ademas
describe sueios frecuentes, casi siempre relacionados con vivencias de los dias previos.

Se acuesta a las 00:00-01:00, se despierta 1 vez por noche. Se levanta a las 11:30 con sensacion de sueino NO reparador. Duerme
siestas de 1 hora y media.

Ronca, pero niega pausas respiratorios ni despertares asficticos.

Animo "estoy bastante bien". La madre refiere que esta preocupado porque acaba de cambiar de colegio.




EXPLORACION FiSICA y EXPLORACION NEUROLOGICA

Normal.

JUICIO DIAGNOSTICO

Hipersomnia a estudio.

PLAN

Se solicita analitica, serologias y PSGTLM.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-RM cerebral: Sistema ventricular de tamaino y morfologia dentro de la normalidad sin apreciarse lesiones ocupantes de espacio
a nivel supra o infratentorial. Linea media centrada. No se aprecian anomalias patoldgicas en la sustancia blanca. Pequefio quiste
de la cisura coroidea derecha.

-Analitica: Bioguimica: normal. Hemograma y coagulacion: normal. Funcion tiroidea: normal. Ferrocinética y vitaminas:
normales. AntiDNA y ANA: negativos. HLA DQ1 POSITIVO.

-Serologias: negativas

-PSGTLM: Se ha objetivado la hipersomnia diurna a expensas de sueiio REM, compatible con el diagndstico de Narcolepsia.
Durante la ultima siesta se ha objetivado un episodio compatible con paralisis del suefio. Se ha objetivado un Sindrome de
Resistencia aumentada de la via aérea superior durante el sueio de intensidad leve. Se ha objetivado marcado ronquido.

TRATAMIENTO

Se explica tratamiento no farmacologico y farmacoldgico.

Se inicia tratamiento con oxibato sodico: 2,25-2,25 mg. Se va aumentando la dosis en consultas sucesivas hasta 3,75-3,75.

En la ultima revisidn, se baja la dosis de oxibato sodico por pérdida importante de peso. Se afiade metilfenidato por persistir ESD.
La cataplejia, las alucinaciones y la paralisis de suefio estan controladas.




Hipnograma Hipnograma
Despiert
| L | L] LI /-
| I | i 1 )
N1 + ‘ N2
| Il | | (LI L LU . B
N2 +
N4
N3 + 08:35 08:40 08:45 08:50 08:55 09:00
N4 +
} } } }
00:00 02:00 04:00 06:00
Hipnograma
Despiert
REM
N1
. N2
Hipnograma
N3
Despiert N4
REM T 12:35 12:40 12:45 12:50 12:55 13:00
Nt
N2+
N3
N4+
+ + + + + + Hipnograma
10:35 10:40 10:45 10:50 10:55 11:00
Despiert
REM
N1
Hipnograma N
N3
Despiert +
P N4
REM + + + + + + +
16:35 16:40 16:45 16:50 16:55 17:00
Nt
N2
N3
N4 |
14:30 14:35 14:40 14:45 14:50 14:55




No es arte
pequefio el de

dormir: para
llegar a
dominarlo,
hay que
pasarse todo
el dia

despierto.

(Nietzsche)



continuidad? PSG

ATC Amitriptilina  Inhibidor de la Si d LS, TES, Sedaci6n Insomnio + T PLMm, T SPI
Clomipramina recaptacion L WASO, TTTS, transitoria/ depresion, dolor,
Doxepina de 5-HT > NA, LLREM, TREM  {d rendimiento ansiedad
Trimipramina antagonismo H1, transitorio
Imipramina M-ACh, al
Desipramina  Inhibidor de la No 1S, L ES, No TPLM
Nortriptilina recaptacion de T WASO, { TTS,
NA > 5.HT Ll REM
ISRS Fluoxetina Inhibidor de la No 1S, LES, No, pero si con dosis  Seguros en SAHS T PLM, TSPy,
Paroxetina recaptacion de TWASO, L TTS,  altas/no (minimas TTCSR
Citalopram 5-HT>NA, D 4 REM con paroxetina)
Fluvoxamina
IRSN Venlafaxina Inhibidor dual de la No 4 ES, T WASO, Insomnio y TPLM
Duloxetina recaptacion de L 175, LI REM sedacion
5-HT > NA
AIRS Trazodona Inhibidor de la Si 4 LS, TES, Si/alteraciones Insomnio + Priapismo
Nefazodona recaptacion de HT, L WASO, TTTS  minimas ensujetos  depresién PLM, T SPI
antagonismo 5-HT,, Sin cambios REM sanos, Abuso de
H1, al no en depresivos sustancias
NaSSAs Mirtazapina Antagonismo H1, Si LS, TES, Si/alteracion de Insomnio + Incremento
M-ACh, a1, a2, LWASO, TTTS,  la atencién y depresi6n, TRS ponderal
5-HT,, 5-HT, LLREM, TSOL  conduccién %mpeora el SPI
PLM
IMAO Fenelzina Inhibidor de MAO-A, No TS, 4 ES, TWASO, Insomnio, pesadillas
Moclobemida MAO-B WL REM tras supresion
IRND Bupropién inhibidor de la No 4 ES, T WASO, No/no No empeora PLM,  Insomnio y
recaptacion de NAy DA TT REM SPI ni TCSR pesadillas

T: incremento; {: disminucion; «: receptores o adrenérgicos; ATC: antidepresivos triciclicos; AIRS: antagonistas de la serotonina e inhibidores de fa recaptacién; D: dopamina;
ES: eficiencia del sueno; 5-HT: serotonina; IMAQ: inhibidores de la enzima monoaminooxidasa; IRND: inhibidor de la recaptacion de noradrenalina y dopamina;

IRSN: inhibidores duales de la recaptacion de serotonina-noradrenalina; ISRN: inhibidores selectivos de la recaptacion de noradrenalina; ISRS: inhibidores selectivos
de la recaptacion de serotonina; LS: latencia del suefio; M-ACh: receptores muscarinicos; NA: noradrenalina; NaSSAs: armdepmwos noradrenérgicos y serotoninérgicos
especificos; PLM: movimientos periddicos de las piemnas; PSG: polisomnografia; SAHS: sindrome de apnea-hipopnea durante el suefo; SOL: suefio de ondas lentas;
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