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Resumen

La excesiva somnolencia diurna (ESD) se define como

la incapacidad de permanecer despierto y alerta durante
el periodo de vigilia, con episodios no intencionados

de somnolencia y/o suefio. La principal causa de la

ESD es el déficit crénico de suefio. Segln la edad,

los pacientes pueden tener diferentes sintomas:
alteraciones de aprendizaje con déficit cognitivo,
somnolencia y sintomas psiquiatricos, predominando

en los adolescentes; y alteraciones del sistema inmune,
endocrino, hiperactividad y problemas de desarrollo
mental, mas prevalente en los nifios pequefios. Hablamos
en este articulo de las causas, asi como del diagnéstico.
Se confunde con otras patologias. Ademas, predomina un
escaso conocimiento por parte de los profesionales y de
la poblacién general, tanto infanto-juvenil como adultos,
ya que tienen interiorizada la “normalidad” del desajuste
de los horarios de suefio. Una historia clinica detallada
junto con una exploracién clinica, algunas exploraciones
complementarias y el uso de algunas herramientas
especificas de suefio (agenda, cuestionarios...) nos
pueden ayudar a hacer un diagnéstico y tratamiento
adecuados, mejorando asi el pronéstico clinico.
Hablaremos también de la narcolepsia, trastorno
neurolégico crénico que tiene sus manifestaciones
propias en la edad pediatrica, que difieren de las del
adulto. En la mayoria de los pacientes encontraremos el
haplotipo caracteristico (HLA-DQB1:0602), pero el mejor
predictor en la narcolepsia tipo 1 (con cataplejia) es la
deficiencia de la hipocretina en liquido cefalorraquideo
(LCR). El manejo es complejo y nos encontramos con

la falta de autorizacién en la edad pediatrica de los
medicamentos indicados en los adultos.

Abstract

Excessive daytime sleepiness (ESD) is defined as the
inability to remain awake and alert during the waking
period, with unintentional episodes of drowsiness
and/or sleep. The main cause of ESD is chronic sleep
deficiency. Depending on age, patients may manifest
different symptoms: learning disorders with cognitive
deficits, drowsiness and psychiatric symptoms,
predominantly in adolescents; and abnormalities of
the immune and endocrine systems, hyperactivity
and mental development problems, more prevalent in
younger children. This article will discuss the causes
as well as the diagnosis. It is often confused with
other pathologies. In addition, there is a predominant
lack of knowledge on behalf of professionals and

the general population, both children and adults,
since they have internalized the “normality” of the
misalignment of sleep schedules. A detailed clinical
history together with physical examination, certain
complementary tests and the use of specific sleep
tools (diary, questionnaires...) can help us make an
appropriate diagnosis and treatment, thus improving
the clinical prognosis.

Narcolepsy will also be discussed. This chronic
neurological disorder has its own manifestations

in the pediatric age, which differ from those

in adulthood. In most patients we will find the
characteristic haplotype (HLA-DQB1:0602), but the
best predictor in type 1 narcolepsy (with cataplexy)
is hypocretin deficiency in cerebrospinal fluid (CSF).
Management is complex and we are faced with the
lack of authorization in the pediatric age of the
medications indicated in adults.
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OBJETIVOS

 Entender la importancia de la excesiva somnolencia diurna y su principal causa, que es el déficit cronico de suefio, y sus consecuencias sobre

la salud de nifios y adolescentes.

« Diagnoéstico y manifestaciones clinicas de la excesiva somnolencia diurna.

* Conocimiento de la narcolepsia, asi como los tipos y las principales manifestaciones clinicas.

¢ Tratamientos aprobados para los diferentes sintomas de la narcolepsia.
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Déficit crdnico de
sueno. Causasy
diagnostico

Introduccion

El sueiio insuficiente es generalmente con-
secuencia de la dificultad en el inicio y/o
mantenimiento del suefio, pero, especial-
mente en nifios mayores y adolescentes.
También puede representar una decision
consciente de estilo de vida (sacrificar el
suefio a favor de las tareas escolares o las
actividades sociales).

n la actualidad, hay 3 clasifica-
ciones internacionales de los tras-
tornos del suefio: la Clasificacién
Internacional de los Trastornos del
Suefio en su tercera edicién (ICSD-3),
de la Academia Americana de Medicina
del Suefio; la Clasificacién Internacio-
nal de las Enfermedades, en su décima
edicién (CIE-10), publicada por la
Organizacién Mundial de la Salud; y el
Manual Estadistico y Diagndstico de los
Trastornos Mentales, en su quinta edi-
cién (DSM-5), de la Asociacién Ame-
ricana de Psiquiatria. El déficit crénico
de suefio, asi como la narcolepsia, se
encuentran clasificados dentro de los
trastornos de suefio en el apartado de:
el nifio que se duerme durante el dia®.
Los problemas de suefio en la infan-
cia pueden englobarse entre los que tie-
nen una duracién inadecuada del suefio
para la edad y las necesidades de suefio
(déficit de suefio, cantidad de suefio
insuficiente) o una interrupcion y frag-
mentacién del suefio (mala calidad del
suefio) como resultado de despertares
breves frecuentes y repetitivos durante el
suefio. Algunas causas menos frecuen-
tes, pero importantes, de las alteraciones
del suefio en la infancia, implican un
horario inadecuado del periodo de suefio
(alteraciones del ritmo circadiano) o los
trastornos primarios de somnolencia
diurna excesiva (hipersomnias centrales,
como la narcolepsia). Otras causas sub-
yacentes del retraso del inicio del suefio/
despertares nocturnos prolongados o
la fragmentacién del suefio pueden, a
su vez, estar relacionadas con factores
principalmente conductuales y/o causas
médicas.
Hay poblaciones de nifios con pro-
blemas médicos (enfermedades créni-
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cas, patologias dolorosas, enfermedades
agudas, tratamiento con estimulantes,
nifios ingresados o con trastornos psi-
quidtricos)® que son mucho mds vulne-
rables a los problemas de suefio agudos
o crénicos. Los nifios con trastornos
del neurodesarrollo y los trastornos del
espectro autista tienen unas prevalencias
especialmente elevadas.

El hecho de describir y estudiar
de manera mds significativa el déficit
crénico de suefio, es porque la falta de
sueflo estd asociada con multiples con-
secuencias a nivel académico y de salud,
que a la vez repercuten sobre la calidad
de suefio.

Epidemiologia

En las altimas 4 décadas, los cientificos
han comenzado a entender los mecanismos
que regulan el suefio, asi como las conse-
cuencias del déficit crénico de suefio. La
incidencia del déficit crénico de suefio se
esta incrementando®).

Hay algunos estudios cientificos
donde se hace referencia a la prevalen-
cia de ESD, entendida esta como una
situacién en la que los sintomas o signos
subjetivos de somnolencia interfieren
con el funcionamiento diurno normal,
las tareas sociales o la calidad de vida del
nifio durante, al menos, los tres meses
previos®, en escolares prepuberales,
hablando de porcentajes entre el 10 %
y el 20 %0). Cierto es que las causas de
la ESD pueden ser muy variadas como:
problemas respiratorios, fragmentacién
del suefio, trastornos de suefio no diag-
nosticados, asi como el déficit crénico
de suefio, por lo que la prevalencia men-
cionada, haria referencia a todas estas
situaciones.

Son pocos los estudios cientificos
que nos hablan de la prevalencia del

déficit crénico de suefio en escolares.
No es tanto asi con los adolescentes, en
los que hay multiples estudios donde se
habla de la prevalencia en esta pobla-
cién. Encuestas de conductas de riesgo
en adolescentes, asi como encuestas de
la Fundacién Nacional de Suefio, han
registrado que el 72,7 % y el 62 % de los
estudiantes, respectivamente, duermen
menos de 8 horas en las noches de entre
semana®@. Y esto empeora a medida que
se van haciendo mds mayores, como
demuestran diferentes estudios inter-
nacionales®.

Etiologia

Hay variables que pueden influir en la
cantidad total de suefio como: deficiente
higiene de suefo, trastornos del ritmo cir-
cadiano, insomnio, el uso de nuevas tec-
nologias, etc. La principal causa de ESD
es el déficit crénico de sueno.

Se estima que podemos encontrar
una ESD causada por problemas de
suefio entre un 25 % y un 40 % de nifios
y adolescentes®).

La ESD tiene que ser evaluada,
teniendo en cuenta las manifestacio-
nes diurnas de somnolencia y referidas
segun: datos de normalidad, suefio
diurno y nocturno y edad (Tabla I).

La somnolencia puede ser conside-
rada excesiva cuando hay un patrén noc-
turno de suefio aumentado y/o mds sies-
tas durante el dia, teniendo en cuenta el
mismo grupo de edad. Otros sintomas,
como: la dificultad para levantarse por
las mafianas, dormirse durante el dia en
situaciones inapropiadas, facilidad para
dormir durante mds tiempo cuando se
tiene la oportunidad..., son otros signos
de déficit de suefio y de ESD®. Los
factores que influyen en la ESD pueden
consultarse en la figura 1.

Tabla I. Recomendaciones de la Academia Americana de Medicina del Suefo para

promover una salud éptima en la edad pediatrica®

Grupo de edad
Bebés (4-12 meses)

Recomendaciones dptimas de suefio cada 24 horas

12-16 horas (incluyendo siestas)

Nifios (1-2 afios)

11-14 horas (incluyendo siestas)

Nifios (3-5 afios)

10-13 horas (incluyendo siestas)

Nifios (6-12 afios)

9-12 horas

Adolescentes (13-18 afios)

8-10 horas
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principalmente con la somnolencia,
también se puede observar: cambio
de caricter y conducta?), agresividad,
disminucién del rendimiento esco-
lar, etc. En el paciente adolescente,
se manifestard de manera mds clara
la somnolencia().

La obesidad y cambios en el meta-
bolismo también tienen correlacién
con el suefio. En un meta-anélisis de
12 estudios relacionados con la obesi-
dad en nifios, la odds ratio para aquellos
que dormian pocas horas en cuanto a la
obesidad era de 1,89(). Los cambios en
la secrecién de 2 hormonas que regulan
la saciedad (leptina y grelina) tienen un
papel en la relacién de suefio y obesidad.
Incremento de peso en individuos con
un déficit crénico de suefio.

Se estin conociendo cada vez mis
los mecanismos por los cuales el suefio
puede afectar a la funcién cardiovascu-
lar, la regulacién del sistema inmuno-
légico, crecimiento, asi como la rela-
cién del déficit crénico de suefio con
un incremento de la impulsividad y de
la exposicién a conductas de riesgo y
aumento de consumo de sustancias
nocivas para el organismo (alcohol y
sustancias estimulantes)®.

Diagnostico

Los elementos diagndsticos que utilizamos
en el déficit cronico de suefo incluyen
agendas de suefio, asi como encuestas
ampliamente validadas.

Una de las encuestas que se usa como
screening de los problemas de suefio en
los pacientes pedidtricos es el BEARS,
cuestionario de 5 items, ademds tene-
mos otros como: el cuestionario de los
hébitos de suefio en nifios (CSHQ),
el cuestionario de suefio pedidtrico
(PSQ), etc. Instrumentos que se usan
de manera especifica en el diagnds-
tico de ESD en la poblacién pedidtrica
son la escala pedidtrica de somnolencia
diurna (PDSS) y la escala modificada
de Epworth para nifios y adolescentes
(ESS-CHAD).

La agenda de suefio es una herra-
mienta realmente til que permite
al clinico obtener informacién de los
patrones de suefio y poder compararlo
con la historia y horarios referidos por
los pacientes o sus padres® (Algoritmo).
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Narcolepsia en la edad
pediatrica

La narcolepsia es una enfermedad de ori-
gen hipotalamico que se presenta con sin-
tomas variados en relacion con el suefo.
La manifestacion principal es la ESD, pero
también encontramos un suefio nocturno
fragmentado, con posibilidad de asociar
otros fenémenos, como paralisis del suefo
o alucinaciones hipnagégicas o hipnopom-
picas(®,

La etiologia de la narcolepsia es
desconocida, pero la mayor parte de
las evidencias sugieren que es una con-
dicién adquirida inmunomediada y
esporddica que se desarrolla en gente
genéticamente predispuesta(®). La pre-
valencia estimada de narcolepsia a nivel
mundial es de aproximadamente 25-50
por cada 100.000 habitantes(®).

Los pacientes con diagnéstico de
narcolepsia suelen dividirse en dos tipos,
segun tengan presente o no la cataplejia,
segun la Clasificacién Internacional de
los Trastornos del Suefio en su tercera
edicién (ICSD-3)®). La narcolepsia tipo
1 es la que asocia cataplejia y niveles bajos
de hipocretina en liquido cefalorraquideo
(LCR). Los pacientes con narcolepsia
tipo 2 no tienen cataplejia y sus niveles
de hipocretina en LCR son normales o
no se ha obtenido muestra de LCR.

Hay varias diferencias entre la sin-
tomatologia de la narcolepsia entre
nifios y adultos, e incluso dentro de un
mismo paciente, dado que las manifes-
taciones pueden variar segin la edad del
paciente.

Caracteristicas tipicas
en Pediatria

Un 50 % de los adultos diagnosticados
de narcolepsia reconocen que el inicio de
los sintomas se produjo en la etapa pedia-
trica®, aunque solo un 5 % de los casos se
diagnostican antes de la pubertad.

El diagnéstico de narcolepsia no es
sencillo y, ante un paciente con som-
nolencia, lo primero que debe hacer
un pediatra, un neurdlogo pedidtrico
o un especialista pedidtrico de suefio,
es excluir otras causas mucho mis fre-
cuentes (privacién crénica de suefio por
habitos inadecuados, apneas de suefio,

sindrome de retraso de la fase del suefio,

otras causas de hipersomnia central o

trastornos de 4nimo)10). Los episodios

de suefio pueden no ser tipicos (breves

y reparadores), sino que puede estar

presente solo una sensacién de “borra-

chera”. La cataplejia puede aparecer en
nifios que describen mal los sintomas.

Por otra parte, la tétrada tipica (som-

nolencia-cataplejia-alucinaciones hip-

nagogicas/hipnopémpicas-parélisis de
suefio) es muy infrecuente.

La sintomatologfa que predomina en
todos los pacientes con narcolepsia es la
ESD vy los ataques repentinos de suefio
durante las actividades diurnas, en cual-
quier momento del dia. Otros sintomas
pueden tener lugar de manera progresiva.
No todos los pacientes con narcolepsia
experimentan todos los sintomas:

* La ESD suele ser el primer signo/
sintoma de la narcolepsia en los
ninos. Estos se pueden quejar
de: “niebla mental”, fatiga, som-
nolencia, olvidos, baja energia...
Esta somnolencia puede afectar de
manera significativa a la vida social
y escolar. En los preescolares puede
persistir cansancio después de sies-
tas de 2-3 horas, y la necesidad de
siestas puede persistir ms alld de los
5-6 afios. En muchas ocasiones, las
familias no reconocen la somnolencia
hasta que no aparece la cataplejia.

* La cataplejia. Los pacientes con
cataplejia experimentan debilidad
muscular con pérdida subita del
tono; puede apreciarse en el 70 % de
los nifios con narcolepsial® y es un
sintoma patognoménico del tipo 1.
En la poblacién pedidtrica es muy
caracteristica la debilidad facial, con
apertura de boca, protusién de len-
guay caida de parpados, que aparece
en un tercio de ellos al inicio de la
enfermedad(). Estos episodios pue-
den o no estar desencadenados por
estrés o emociones, tales como la risa
o el miedo. La duracién es breve, de
unos segundos hasta varios minutos y
de diferente gravedad. La intensidad
puede ser muy variable, desde solo
una ligera sensacién de debilidad en
los parpados o las piernas a situacio-
nes de pardlisis corporal. Serra et al.
han descrito sintomas “negativos”
(hipotonia) y “positivos” (discinesias,
estereotipias) asociados a la cataple-
jia@, a modo de trastorno del movi-



miento complejo. Los episodios de
cataplejia pueden llevar a confusién,
y ser etiquetada de torpeza o, incluso,
convulsiones.

* Pardlisis del suefio. Los pacientes
sienten que no se pueden mover o
no pueden hablar al despertarse
o justo antes de dormirse. Dura de
segundos a minutos. Ocurre entre el
29-60 %11,

* Alucinaciones hipnagégicas o hip-
nopdémpicas. Alucinaciones que ocu-
rren antes de dormir (hipnagégicas) o
después de despertarse (hipnopém-
picas).

* Suefio fragmentado durante la
noche. Es una queja muy frecuente
en los nifios, hasta el 89 % de los
padres reconocen este sintoma(l).

Ademis de los sintomas referidos,
los pacientes con narcolepsia contindan
haciendo sus actividades del dia a dia,
pero no estdn alerta y no recuerdan que
es lo que estaban haciendo durante esos
momentos de comportamiento automd-
tico. Resaltar también que la obesidad es
frecuente en pacientes con narcolepsia,
hasta el 25-50 % de los nifios con nar-
colepsia son obesos(1; el inicio precoz
de la pubertad se ha descrito, en algunos
estudios, relacionado con la hipocretina
y con el sobrepeso(1:12),

La narcolepsia secundaria o sintoma-
tica aparece hasta en un 33 % de todos
los pacientes pedidtricos, principal-
mente provocada por lesiones cerebrales
estructurales (tumores supraselares, sin-
drome de Coffin-Lowry, enfermedad de
Norrie, enfermedad de Niemann-Pick,
sindrome de Prader-Willi y, raramente,
esclerosis multiple o parélisis cerebral
con afectacion hipotaldmica)3). En
comparacion con la forma idiopdtica, el
inicio de los sintomas es mds precoz y la
cataplejia es el sintoma predominante,
incluso como un estatus catapléjico.
Normalmente, la anamnesis, los estu-
dios de neuroimagen o test genéticos,
son suficientes para descartar una de
estas patologias.

Etiologia

Una hipétesis actual habla sobre la des-
truccion del area cerebral responsable del
suefio y del despertar y de la pérdida de la
hipocretina (neuropéptido cerebral), como
causante de la narcolepsia.

Hay cada vez mis evidencia de que
la narcolepsia tipo 1 (con cataplejia) estd
causada por la pérdida de las neuronas
productoras de hipocretina-1 en el hipo-
tdlamo dorso-lateral®3 a través de un
mecanismo inmunomediado, pero esto
no ocurre en los pacientes con narcolep-
sia tipo 2; por lo que, en estos, la etio-
logia sigue siendo desconocida. Se ha
demostrado también que estas neuronas
son especialmente sensibles al estrep-
tococo y al virus gripe A (HIN1 o a
su vacuna), a través de linfocitos By T.

Remontindonos a 1983, Juji et al.
(1984) encontraron que la narcolepsia
estaba asociada con el antigeno leuco-
citario humano, HLA-DR@4), Estudios
previos también han demostrado que la
mayoria de los pacientes con narcolepsia
tipo 1 (98 %) y la mitad de los pacientes
con narcolepsia tipo 2 son portadores
del HLA-DQB1*06:02, en compara-
cién con el 12-30 % en la poblacién
general(3),

Diagnostico

Los sintomas de narcolepsia son menos
tipicos en edades pediatricas.

El tiempo entre el inicio de los sin-
tomas y el diagndstico suele ser mds
breve que en los adultos, pero, aun asi,
el diagnéstico se puede demorar entre
1y 11 afios. En muchas ocasiones,
los nifios “luchan” contra la somnolen-
cia, presentando un comportamiento
hiperactivo, puede ser diagnosticado
erréneamente como un “trastorno por
déficit de atencién e hiperactividad
(TDAH)”. En otros casos, son califi-
cados como “vagos” o “perezosos y, a
menudo, tienen problemas sociales y
escolares. Los episodios de cataplejia
pueden ser evaluados como una debili-
dad muscular por patologia neuromus-
cular o como ataques epilépticos. Para
diagnosticar la narcolepsia pedidtrica se
recomienda la realizacién de las siguien-
tes pruebas o test:

* Historia clinica y anamnesis: hay
que preguntar especificamente por
sintomas compatibles con cataplejia
y con ESD.

* Diario o agenda de suefio: muestra
el patrén vigilia-suefio durante las
24 horas del dia y durante varios dias.
La alternativa a estos diarios es la
actigrafia, que es un método objetivo
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que evalia el mismo patrén vigilia-
suefio, registrando la actividad motriz.
La actigrafia también ofrece la posi-
bilidad de hacer un seguimiento lon-
gitudinal de los nifios, asi como de su
respuesta al tratamiento(15).

La polisomnografia (PSG) y el test
de latencias multiples (TLMS): con-
firman la sospecha clinica, pero los
criterios diagndsticos no estdn vali-
dados en nifios pequefios, menores
de 6 afios(3). En nifios mayores de
6 afios, la PSG nocturna debe rea-
lizarse seguida de un TLMS, y la
prueba realizada durante la noche
excluye algunas causas de somnolen-
cia diurna excesiva (apneas durante
el suefio, movimientos periédicos en
extremidades, insomnio, parasom-
nias, etc.), aunque estos eventos pue-
den coexistir con la propia narcolep-
sia®3). EI TLMS es un método diag-
néstico estandarizado utilizado en
escolares, pero los criterios diagnds-
ticos no se han establecido por gru-
pos de edad, teniendo en cuenta que
los adolescentes tienen hipersomnia
fisiolégica y que los preadolescentes
pueden mostrar latencias medias
de suefio superiores a 8 minutos(3).
En relacién a la presencia del suefio
REM durante las siestas diurnas, en
nifios como en adultos, se considera
patolégico registrar 2 o mds episo-
dios de SOREMp (SOREMp: Sleep
Onset REM period o episodio de
suefio REM con una latencia igual
o inferior a 15 minutos).

* Tipaje HLA: el hallazgo en sangre

del HLA DQB1*06:02 se ha aso-
ciado altamente con narcolepsia. Su
negatividad no excluye el diagnéstico
(narcolepsia tipo 2, narcolepsia sin-
tomdtica) y tampoco es especifico de
la enfermedad, objetivindose en un
30 % de sujetos no narcolépticos(3).
Medicién de los niveles de hipo-
cretina-1 en LCR (Hcrt-1): nive-
les indetectables o concentraciones
inferiores a 110 pg/mL son el mejor
marcador diagnéstico en nifios y
el mejor predictor de cataplejia. El
déficit de Hert-1 tiene una elevada
especificidad como test diagndstico
en narcolepsia con cataplejia®3), por
lo que la Academia Americana de
Medicina del Suefio (AASM) pro-
pone este pardmetro para diferenciar
los 2 tipos de narcolepsia reconocidos
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Tabla lll. Criterios diagndsticos de la narcolepsia(3)

Narcolepsia tipo 1 (con cataplejia)
A+B

A. Somnolencia diurna excesiva
durante, al menos, 3 meses o
reaparicion de las siestas

Narcolepsia tipo 2 (sin cataplejia)

A+B+C+D+E

A. Somnolencia diurna excesiva durante,

al menos, 3 meses

B. Uno de los siguientes criterios:

- Cataplejia y test de latencias
multiples de suefio (TLMS)
positivo* (si existe sospecha
clinica y un TLMS negativo,
se debe repetir nuevamente el
TLMS)

- Niveles bajos (< 110 pg/ml) o
indetectables de hipocretina-1
en LCR

por la Clasificacién Internacional de
Trastornos de Suefio vigente.

* Cuestionarios de somnolencia y
cataplejia: algunos cuestionarios,
tal como la Escala de Somnolencia
Pedidtrica (PDSS), ayudan a obtener
informacién sobre la somnolencia y la
respuesta al tratamiento6). E] Cues-
tionario de Somnolencia de Epworth
adaptado (Adapted Epworth Slee-
piness Score, en el que el item “que-
darse dormido conduciendo o parado
durante un atasco de trifico”, es sus-
tituido por “quedarse dormido en el
colegio”)13). La Escala de Severidad
de Cataplejia (Cataplexy Severity
Rating Score), puntiade 1a 3 en
funcién de la gravedad del sintoma
(leve caida de mandibula hasta caida

al suelo) (Tabla III).

Diagnostico diferencial

No todo es trastorno por déficit de atencion
e hiperactividad.

En nifios pequefios, los ataques de
cataplejia se confunden frecuentemente
con crisis epilépticas (aténicas) y drop-
attacks, pero, a diferencia de estos, no
existe pérdida de conciencia, y los epi-
sodios son provocados por emociones
bruscas. En preescolares, la somnolencia
diurna suele atribuirse a apneas durante
el suefio u otro trastorno respiratorio
relacionado con el suefio(3). En nifios
mayores y adolescentes, el sindrome
de retraso de fase provoca insomnio de
conciliacién y somnolencia diurna, que
puede confundirse con narcolepsia®3). En
preadolescentes, las alucinaciones hip-
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B. Ausencia de cataplejia

C. TLMS positivo

D. Niveles normales de hipocretina-1 en
LCR o no medidos

E. La somnolencia no es provocada por
otras causas (privacion de suefio,
apneas durante el suefio, trastorno
por retraso de la fase del suefio o
farmacos)

nagoégicas pueden diagnosticarse como
una esquizofrenia, y los sintomas depre-
sivos asociados a la narcolepsia, pueden
enmascarar el diagndstico correcto.

Tratamiento y manejo
de la narcolepsia en nifios

La narcolepsia es un trastorno neurolégico
crénico que no tiene cura en el momento
actual.

La guia europea publicada en 2021
sugiere que el tratamiento de la nar-
colepsia debe englobar el tratamiento,
tanto del dia como de la noche(7.18),
Para los pacientes pedidtricos con nar-

colepsia, es importante tener evidencia
de la seguridad de los firmacos, un ade-
cuado acompafiamiento psicolégico y
de modificacién de conducta, asi como
contar con la cooperacién de familia-
res, profesores y personal médico para
la mejor evolucién posible.

Tratamiento farmacolégico

En la guia europea del manejo de
la narcolepsia recomiendan el oxibato
s6dico (OS) parala ESD y la cataplejia
en los pacientes pedidtricos(8). En la
Academia Americana de Medicina del
Suefio recomiendan modafinilo (ademds
del oxibato sédico) en el tratamiento de

los pacientes pedidtricos con narcolep-
sia%20) (Fig. 2).

Tratamiento de la ESD

* Anfetaminas y metilfenidato, indi-
cados como tratamiento del TDAH
en nifios mayores de 6 afios, son los
tratamientos tradicionales, sin apro-
bacién. La formulacién (liberacién
inmediata, liberacién modificada o
liberacién prolongada) debe elegirse
en funcién de la distribucién de la
somnolencia.

* El modafinilo es un firmaco promo-
tor de la vigilia, que incrementa los
niveles de catecolaminas e histamina
en el hipotdlamo. Es un tratamiento
con efectos adversos habitualmente
leves y que puede desarrollar tole-

Tratamiento farmacolégico

ESD tnico/
sintoma principal

ESD y cataplexia

ESD, cataplexia y
DNS

Monoterapia:
¢ Modafinilo o
12 o Metilfenidato u
e Oxibato sddico # o
o Anfetaminas o
e Pitolisant*

linea

Monoterapia:
e Oxibato sédico # o

Terapia combinada:

e MOD, MPH y VEN o
e MOD, MPH o PIT, y VEN

Monoterapia:
e Oxibato sédico #

Terapia combinada:

e MOD o MPH, y SXB # e SXB #y/o
Otras terapias combinadas: VEN/CLO, y
12 linea WPA

(o CLO, u otra AD) y SXB #

Considere la dosis y titulacién
6ptimas, si no son efectivas o
solo son parcialmente efectivas
después de 4-6 semanas:
cambiar a otra monoterapia

Considere la dosis y titulacién
6ptimas, si no son efectivas o solo
son parcialmente efectivas
después de 4-6 semanas: cambiar
a opciones de segunda linea

Figura 2. Obtenida de la guia europea en el manejo de los pacientes con narcolepsia(18), ESD:
excesiva somnolencia diurna. DNS: suefio nocturno interrumpido; WPA: agentes promotores
de la alerta/despertar (MOD, PIT, MPH, AMPH); MOD: modafinilo; SOL: Solriamfetol; PIT:
pitolisant; SXB: oxibato sédico; VEN: venlafaxina; CLO: clomipramina (dosis bajas); MPH
metilfenidato; AMPH: anfetaminas; AD: antidepresivos. *Necesita mas estudios clinicos y
experiencia; # Considerar apneas de suefio antes de iniciar tratamiento con SXB.



Tabla IV. Tratamiento farmacolégico utilizado en nifios con narcolepsia

Tratamiento para la somnolencia

Siestas reparadoras

Tratamiento para la cataplejia

Oxibato sodico (2-9 g/dia)*

Modafinilo (100-400 mg/dia)

Venlafaxina (75-150 mg/dia)

Metilfenidato (>10 mg/dia)

Fluoxetina (10-40 mg/dia)

Anfetaminas

Clomipramina (25-75 mg/dia)

Atomoxetina (10-25 mg/dia)

Imipramina (25-75 mg/dia)

Oxibato sédico (2-9 g/dia)*

Atomoxetina (10-25 mg/dia)

Pitolisant (hasta 36 mg/dia)**

Pitolisant (hasta 36 mg/dia)**

Solriamfetol (no aprobado en Pediatria)

*En escolares por encima de 7 afios, resto en adolescentes(19),

**En escolares por encima de 6 afios.

rancia. La dosificacién se inicia sobre
50 mg/dia y se puede ir ajustando
hasta 200 mg/dfa. Iniciar a dosis bajas.
* El oxibato sédico es un firmaco que
actua sobre los receptores de GABA
(aunque su mecanismo no estd cla-
ramente reconocido) y que ha sido
aprobado por la FDA como trata-
miento para la ESD y la cataplejia
en pacientes mayores de 7 afios con
narcolepsialV. Se inicia a una dosis
de 3 g/dia y se puede ir ajustando
hasta una dosis nocturna de 9 g/dia.

Los antagonistas del receptor de
histamina (RH3), como el pitolisant,
también se estin utilizando en el trata-
miento de la somnolencia en narcolepsia
y estdn autorizados en nifios mayores
de 6 afios.

Tratamiento de la cataplejia

* Los antidepresivos se han utilizado

también para el tratamiento de la
pardlisis del suefio y de la cataplejia:
inhibidores selectivos de la recapta-
cién de serotonina (ISRS), inhibi-
dores selectivos de la recaptacion de
serotonina y norepinefrina (IRSN) y
antidepresivos triciclicos. Dentro de
los ISRS, se incluyen: sertralina, ato-
moxetina y fluoxetina; en los IRSN
destaca la venlafaxina; y dentro de los
antidepresivos triciclicos, encontra-
mos la clomipramina y la imipramina.
De ellos, el mds utilizado en pobla-
cién pedidtrica con cataplejia es la
venlafaxina, cuya utilidad estd basada
en estudios aislados y en recomenda-
ciones de expertos22) sin evidencias

médicas demostradas (Tabla IV).

Tratamiento no farmacolégico

Se tienen que consensuar, con el pro-
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cuando el paciente hace actividades
como conducir, nadar o cocinar.

* Explicar, de manera clara, la pato-
logia a todo el entorno del paciente,
familiares, profesores, amigos, etc.,
para una mejor gestién de las situa-
ciones y un mejor acompafiamiento.

Lo fundamental, antes de iniciar el
tratamiento farmacoldgico, es establecer
cudl es el sintoma mds limitante, aunque
es raro que un paciente sea tratado uni-
camente con un Unico firmaco.

Inmunoterapia

En teoria, este tratamiento dismi-
nuye la destruccién de estas neuronas.
Aunque estudios actuales muestran
un efecto limitado en los sintomas de
la narcolepsia, otros estudios descri-
ben que los pacientes que han recibido
inmunoterapia, consiguen la remisién de
los sintomas de narcolepsia de manera
mds precoz que los controles(23.24),

También habrd que tener en cuenta
todas las comorbilidades que se aso-
cian con la narcolepsia, para preguntar
por ellas en las visitas y poder dirigir
de manera adecuada su tratamiento.
Entre ellas podemos encontrar, no solo
la obesidad o el trastorno por déficit de
atencion e hiperactividad, si no también,
problemas de ansiedad, depresién, psi-
cosis o apnea obstructiva del suefio.

Funcio6n del pediatra
de Atencién Primaria

El pediatra de Atencion Primaria tiene un
papel fundamental en el diagnéstico o la
sospecha diagnéstica de los trastornos de
suefo. Solo con una agenda de suefio y

* El oxibato sédico es un firmaco  pio paciente y la familia, algunos cam-  yna adecuada historia clinica, podemos ser
que actualmente si tiene indicacién  bios comportamentales que ayudenala  capaces de diagnosticar la mayor parte de
para el tratamiento de la cataple-  mejor gestién de la enfermedad: los trastornos de suefio.

jia en pacientes con narcolepsia de  * Adecuada higiene de suefio: horarios

7 afios 0 més. Es una sal sédica que
debe tomarse en 2 dosis, en ayunas,
al acostarse y 3 horas después, para
conseguir un efecto durante todo
el dia. El mecanismo de accidn es
desconocido, pero se ha demostrado,
en adultos, que reduce las entradas
en suefio REM, reduciendo signifi-
cativamente el nimero de episodios
de cataplejia. Antes de comenzar el
tratamiento con OS, es necesario
excluir un historial de abuso poten-
cial de drogas, depresién o trastorno
respiratorio.

regulares de suefio, con suficiente
tiempo de suefio nocturno ade-
cuado a la edad. Entorno adecuado
para dormir: habitacién oscura, en
silencio, evitar consumo excesivo de
pantallas, asi como bebidas estimu-
lantes antes de ir a dormir.

Siestas cortas a lo largo del dia: 3-4
siestas al dia, de unos 10-20 minutos
cada una. Ejercicio regular y preven-
cién de la obesidad. Evitar riesgos:
sugerir de manera importante la
necesidad de una estrecha supervi-
sién por parte de padres o profesores,

A dia de hoy, sabemos que hay
muchos factores que estdn contribuyendo
al incremento del déficit crénico de
suefio, siendo este muy prevalente entre
la poblacién pedidtrica. A pesar de todo
ello, el diagnéstico sigue siendo escaso y
esto se produce por diferentes motivos:
* La poca evidencia clinica hasta que

se producen dificultades escolares e

interferencias en la vida social.

* Hay dificultad en interpretar los
sintomas en familia y en el colegio y
falta de conocimiento e informacién
entre los profesionales sanitarios.
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* Muchos de los sintomas del déficit
crénico de suefio se pueden confundir
con problemas psiquidtricos como:
depresién, ansiedad, entre otras.

+ Todos los pediatras de Atencién
Primaria deben ser conocedores de
los trastornos para reconocerlos y
diagnosticarlos. El primer paso es
realizar una exhaustiva anamnesis
(cantidad de suefio, patrén de suefio
de los dias escolares y de los fines de
semana, ambiente en el que duerme,
problemas durante el suefio como
roncar, movimientos de los miem-
bros, despertares, siestas, medica-
ciones...), ademds de completar la
historia clinica con: exploracién cli-
nica, pruebas complementarias ini-
ciales como el andlisis de sangre, y de
otras herramientas como la agenda
de suefio (rellanada durante dos
semanas consecutivas), valoracién
de cuestionarios de suefio o incluso
de videos caseros.

* Esimportante realizar un diagnéstico
y tratamiento lo mds precoz posible,
pues ello mejora el prondstico.
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sodium oxybate in the treatment of narco-

Caso clinico

Nifio de 10 afios que acude a la consulta de Pediatria del
centro de salud remitido desde el centro escolar por problemas
de conducta y problemas de rendimiento académico. Desde el
inicio de primaria, ha tenido problemas de rendimiento, con
cierta dificultad para el establecimiento de la lectoescritura,
pero con un avance aceptable hasta este curso escolar gracias
a los apoyos escolares. En este curso, se ha visto una bajada
en los resultados académicos y ademas esta teniendo muchos
conflictos en el aula.

Los padres nos comentan que en casa también esta mas
complicado de manejar, pero lo han atribuido a que los padres
han cambiado de trabajo y sus horarios estan siendo muy
complicados..., turnos de noche, casi no se ven entre los
padres y el nifio tiene que pasar méas tiempo con los abuelos.
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la narcolepsia en Pediatria.

Se realiza un analisis de sangre con hemograma, bioqui-
mica con perfil férrico (ferritina 70), celiaquia y hormonas
tiroideas, con resultados normales. Ademds desde el centro
escolar, se realiza una valoracion psicopedagdgica con un test
de inteligencia con valores de cociente intelectual medio-bajo,
sin evidenciar ningln trastorno del aprendizaje subyacente y
cumpliendo criterios de trastorno por déficit de atencion e
hiperactividad en el cuestionario de TDAH-IV para padres y
profesores.

Con estos resultados se decide hacer interconsulta a neuro-
pediatria. En espera de la cita, consultan de nuevo los padres,
porque en el colegio les estan llamando la atencién, el nifio se
queda dormido en el aula. Con este dato, desde el centro de salud
les solicitamos que nos rellenen una agenda de suefio (Fig. 3).
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Lineas rojas: vigilia/suefio; lineas azules: actividad fisica; lineas verdes: tecnologia.

Figura 3. Agenda de suefio. Lineas verdes: tecnologia; Lineas rojas: suefio; Lineas azules: actividad fisica.
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EXCESIVA SOMNOLENCIA DIURNA

Algoritmo de evaluacion y diagndstico de la excesiva somnolencia diurna (ESD)
en escolares y adolescentes

Evaluacion y diagnéstico de la ESD en escolares y adolescentes

\J Y

Somnolencia diurna
excesiva con impacto en el
funcionamiento durante el dia

Trastornos del desarrollo o
medicaciones crénicas que
alteran el suefio

Tiempo total de suefio

Y

Y

Incontrolable, Tiempo total de suefio Tiempo total de suefio
frecuente y grave adecuado a la edad no adecuado a la edad
Y \ \ A / A
Continuo, Episodico Ronquido presente Ronquido Dificultad Sin dificultad
crénico Sindrome de Klein (pausas de apnea, ausente para conciliar para conciliar
PSG, TLMS Levin suefio no reparador, el suefio el suefio
hipertrofia v
amigdalar .
v \ I§SG ) Movimientos Y Y
: i6di Buscar Cantidad
= i - - Apneas obstructivas PRTRIBEE; clileE)
Suefio, Dlaffli“SIS, H.|p.ersc,)rpn|a P del suefio malestar en _problemas de de suefio
cataplejia, idiopatica las piernas inicio del suefio | | insuficiente
alucinaciones PSG en relacion con
hipnagogicas SPI; MPE el tiempo en
PSG, TLMS — cama
Narcolepsia

Y

Problema de conciliacién
prolongado

Y Y

Se duerme facil, pero se
acuesta tarde

‘ Ansiedad presente ‘ ‘ Ansiedad ausente ‘

,, ,, b |

Resistente al Respuesta al Ansiedad antes de Ansiedad durante
tratamiento tratamiento

Abuso de alcohol/

quedarse dormido todo el dia drogas, excesivo café...
Sindrome de Preferencia Insomnio primario trastorno de Falta de higiene de
retraso de fase circadiana ansiedad suefio

Cuadros sombreados: punto final de las exploraciones o del diagnéstico.
TLMS: test de latencias multiples; MPE: movimientos periédicos de las piernas;
PSG: polisomnografia; SPI: sindrome de piernas inquietas. Tomado de: Owens et al. 2020.

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden
realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org y

www.pediatrigintegral.es. Para conseguir la acreditacién de
formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter tnico para todo el sistema

nacional de salud, deberé contestar correctamente al 85 % de las preguntas. Se podrén realizar los cuestionarios de
acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

ig Cuestionario de Acreditacion
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&9 Cuestionario de Acreditacion

A continuacidn, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85 % de las preguntas. Se podréan realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Excesiva somnolencia
diurna

49. El déficit crénico de suefio, sefiale

50.

51.

la respuesta CORRECTA:

a. Esla principal causa de excesiva
somnolencia diurna (ESD).

b. Ha disminuido en las tltimas
décadas.

c. Tiene una prevalencia clara-
mente estudiada en pre-escola-
res y escolares.

d. Los profesionales y la pobla-
cién general valoran mucho los
desajustes del suefio e intentan
mejorarlos.

e. No tiene consecuencias sobre la
salud a largo plazo.

Las causas relacionadas con el sue-

fio que originan una ESD deben

englobarse en 4 categorias, sefiale

la respuesta CORRECTA:

a. Tiempo de suefio insuficiente.

b. Suefio fragmentado.

c. Trastornos circadianos.

d. Trastornos primarios que
aumentan las necesidades de
suefo.

e. Todas las anteriores.

Para poder hacer un buen diag-
néstico de ESD podemos utilizar
de manera mds especifica, sefiale la

respuesta CORRECTA:

a. El cuestionario BEARS.
b. Laagenda de suefio

¢. Un analisis de sangre.
d

La escala pedidtrica de som-
nolencia diurna (PDSS) y la
escala modificada de Epworth
para nifios y adolescentes (ESS-

CHAD).

52.

53.

e. Ninguna de las anteriores.

¢Cudl de las siguientes opciones es

CORRECTA, respecto ala narco-

lepsia?

a. Es un trastorno de etiologia
conocida. Es una condicién
adquirida inmunomediada y
esporddica que se desarrolla en
gente genéticamente predis-
puesta.

b. La narcolepsia tipo 1 es la que
asocia cataplejia y niveles bajos
de hipocretina en liquido cefalo-
rraquideo (LCR). Los pacientes
con narcolepsia tipo 2 no tienen
cataplejia y sus niveles de hipo-
cretina en LCR son normales o
no se ha obtenido muestra de

LCR.

c. La parilisis del suefio suele ser el
primer sintoma de la narcolep-
sia, siendo la ESD el segundo

sintoma m4s frecuente.

d. La polisomnografia (PSG) y
el test de latencias multiples
(TLMS) confirman la sospecha
clinica, los criterios diagndsticos
estin perfectamente validados
en nifios pequefios.

e. La narcolepsia es un trastorno
neuroldégico que tiene cura,
tenemos que englobar en el tra-
tamiento, tanto el dia como la
noche.

Tenemos un paciente de 11 afios con
muy bajo rendimiento académicoy
con una ESD, con episodios que
describe como pérdida de fuerza
con las emociones, que tras pasar
por diferentes especialistas acaba
en nuestra consulta, y tras hacer
una adecuada anamnesis, explora-
cién clinica y exploraciones comple-

mentarias diagnosticamos de una
narcolepsia tipo 1, squé tratamiento
seria el mds indicado?, sefiale la res-

puesta CORRECTA:

a. Aunque haya ciertos problemas
de rendimiento, por el momento
no estd indicado iniciar un tra-
tamiento farmacoldgico.

b. Esimportante informar al nifio,
padres, profesores y a su entorno
de la enfermedad, para poder
ayudar de manera conjunta a la
mejor evolucién del paciente.

c. Solo tenemos que tratar los sin-
tomas de la noche, sin importar-
nos lo que ocurre durante el dia.

d. Es complicado poder manejar
al paciente solo con un firmaco.
Necesitaremos estimulantes
(metilfenidato) para tratar la
ESD y oxibato sédico para tratar
la cataplejia.

e. bydson correctas.

Caso clinico

54. Al valorar la agenda de suefio de

nuestro paciente, ;qué nos llamala
atencién para ser un nifio de 10 afios
y ademds en época escolar?, sefale

la respuesta CORRECTA:

a. No llama nada la atencidn, es
una agenda adecuada para ser
un nifio de dicha edad.

b. Esun nifio que hace una acti-
vidad fisica como extraescolar
3 dias a la semana con algin
partido u otra actividad fisica
el fin de semana. Hay mucha
exposicién a tecnologia (ya sea
TV, tablet...) que nos puede
estar haciendo una interferen-
cia con los horarios de suefio,
no solo por dar una informacién
errénea al cerebro, sino también
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por restar horas de suefio a nues-
tro paciente. Ademds duerme
pocas horas para ser un nifio de
10 afios.

c. Apreciamos que tiene un pro-
blema de conciliacién, porque se
duerme siempre muy tarde.

d. Tiene horarios que no difieren
en exceso entre semana con los
fines de semana.

e. Esunaagenda que no estd bien
rellenada, porque no han aca-
bado los 15 dias que se piden.

55. Sabemos que va a ser valorado por

neuropediatria, pero ;podemos
hacer algo desde la consulta de Pe-
diatria de Atencién Primaria para
mejorar la calidad y la cantidad de
suefio de nuestro paciente?, sefiale

la respuesta CORRECTA:

a. El hecho del cambio de trabajo
de los padres y pasar mds tiempo
con los abuelos, en el caso de
nuestro paciente, ha supuesto un
cambio de horarios y un abuso
de pantallas, con una falta de
control por parte de los adultos
responsables, por lo que aconse-
jamos un control més estrecho
con retirada de la tecnologia,

ajustando los horarios de esta 'y
separdndolos unas 2 horas de la
hora de irse a dormir.

b. Ademds de la opcidén a, es
importante dar unas pautas de
una adecuada higiene de suefio,
ir a dormir mds pronto para lle-
gar a completar una cantidad de
horas suficientes para la edad de
nuestro nifio (entre 9-11 horas
para la edad, segin la National
Sleep Fundation).

c. Intentar mantener horarios
regulares. tanto a la hora de irse
a dormir como de levantarse,
fomentando ademads ejercicio
fisico de manera regular, asi
como una alimentacién saluda-

ble.
d. Todas las anteriores.

e. Ninguna de las anteriores.

56. Finalmente, llega el dia de la cita

en neuropediatria y los profesores
han emitido un nuevo informe.
Nuestro paciente de 11 afios ha
mejorado sustancialmente. No
estd irritable, han disminuido sus
problemas de conducta y su rendi-
miento ha mejorado con respecto al
primer trimestre, ;qué conclusiones

podemos sacar de este caso?, sefiale

la respuesta CORRECTA:

a. Estidbamos ante un paciente con
un déficit crénico de suefio que
le estaba condicionando una
ESD y esto, en muchas ocasio-
nes, en los nifios se manifiesta
de manera paraddjica, como una
hiperactividad con irritabilidad.

b. Dada la mejoria, podemos des-
cartar al 100 % que el nifio tenga
un déficit de atencién con hipe-
ractividad.

c. La importancia de pregun-
tar por el entorno, horarios y
sueflo a nuestros pacientes en
el dia a dia de nuestra consulta,
haciendo preguntas dirigidas y
especificas, puesto que, como
en nuestro caso, a la familia no
le estaba [lamando la atencién
la sobreexposicién del nifio a
la tecnologia y ese desajuste de
horarios.

d. En muchas ocasiones, con el
uso de una agenda de suefio,
asi como una historia clinica y
exploracion detallada, vamos a
tener suficiente para poder hacer
un diagndstico.

e. a,cyd son verdaderas.

6 Cuestionario de Acreditacion
h—4

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web: www.sepeap.org
y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85 % de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes numeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.
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