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Narcolepsia-cataplejía, una
enfermedad de etiología
autoinmune�

Narcolepsy-cataplexy, a disease of
autoimmune origin

Sr. Editor:

La actual  clasificación  internacional  de  problemas  del sueño
distingue  2  formas  de  narcolepsia:  narcolepsia  de  tipo 1 (con
déficit  de  hipocretina  o  cataplejía)  y  narcolepsia  de tipo  2
(sin  déficit  de  hipocretina)1,2.

La  narcolepsia  de  tipo  1 se  denominaba  clásicamente
narcolepsia-cataplejía,  definida  como  una  enfermedad  cró-
nica  que  cursa  con  somnolencia  diurna,  ataques  de  sueño,
episodios  repentinos  de  pérdida  del tono  muscular  durante
la  vigilia,  alucinaciones  hipnagógicas,  parálisis  del  sueño  y
sueño nocturno  alterado2,3.

Su  etiología  es  autoinmune,  con diana  en  la  secreción
del  neuropéptido  hipotalámico  hipocretina-14,  y  está  fuer-
temente  relacionada  con el HLA-DQB1*06025.

Presentamos  el  caso de  un  niño  de  9  años,  previamente
sano.  Sin  antecedentes  familiares  de  enfermedad  neuroló-
gica.

Consulta  por déficit  de  atención,  con disminución  del  ren-
dimiento  escolar  de  3  meses  de  evolución.  Asimismo  refería
hipersomnia  diurna  crónica,  interrumpida  por  microsomnias
en  las  que  soñaba.  Desde  hacía  2 meses  acontecían  4-5  epi-
sodios  al  día  de  pérdida  súbita  y  breve  del  tono cervical
y  de  las  extremidades  inferiores,  no  relacionados  clara-
mente  con  un desencadenante,  asociando  eventualmente

� El trabajo ha sido presentado en el Congreso Extraordinario de
la AEP 2014. Madrid, 5, 6 y 7 de junio de 2014.

protrusión  lingual.  Durante  las  últimas  semanas  también
había  evidenciado  un  incremento  de la  ingesta.

La  exploración  clínica  resultó  normal,  si  bien se encon-
traba  somnoliento.

El electroencefalograma  en  vigilia  y la resonancia  mag-
nética  craneal  y de hipotálamo  resultaron  normales.

Para  valorar el  grado  de  hipersomnia  diurna  se completó
la escala  Epworth  sleepiness  modificada,  en la  que  puntuó
en  rango  severo  (20/24).

Se  realizó  una  polisomnografía  (PSG),  que  objetivó  alte-
ración  de la  estructura  del  sueño,  con un  sueño  fragmentado
pero  eficiente,  que  se iniciaba  en REM  y  cuyo  porcentaje
del  mismo  era mayor  del esperable  para  su  edad.  En  el
test  de  latencias  múltiples  del sueño  (TLMS)  se  realizaron
4  siestas,  iniciándose  3  de ellas  en  REM,  con  una  latencia
del  sueño  inferior  al minuto.  Todo  ello  era  compatible  con
narcolepsia-cataplejía,  motivo  por  cual  realizamos  estudios
más  específicos:  la  inmunoquímica  fue  positiva  para  HLA-
DQB1*0602,  y  la  determinación  de la hipocretina-1  en LCR
reveló  un valor  inferior  a  10  pg/ml,  corroborando  el  juicio
clínico  previo.

Finalmente  se  instauró  tratamiento  sintomático,  insis-
tiendo  en la importancia  de  una  adecuada  higiene  del  sueño.
Se  prescribió  metilfenidato  de liberación  inmediata,  en el
desayuno  y  tras  dos  siestas  de 30  min,  después  de la  comida
y  de la  merienda;  e  imipramina  previa  al acostarse.  El
paciente  refirió  gran mejoría  de  su  calidad  de  vida.

La  etiología  de la  narcolepsia-cataplejía  es autoinmune,
con  diana  en  la secreción  de hipocretina-14,  un neuro-
transmisor  producido  en el  hipotálamo  dorsal  y  lateral  que
potencia  la vigilia  e  inhibe  el  sueño  REM, y  cuya  determina-
ción  en  LCR  es un  método  diagnóstico  definitivo,  si  bien debe
ser  interpretado  dentro  de un adecuado  contexto  clínico3.

Ante  un diagnóstico  de  sospecha  de  hipersomnia  persis-
tente  compatible  con  narcolepsia  es  importante  cuantificar
el  grado  de severidad  de la misma  con  escalas  valida-
das  como  la Epworth  sleepiness  modificada,  o  la  Pediatric
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Daytime  Sleepiness  Scale,  y  confirmarlo  con los estudios
complementarios  específicos:  la PSG  con el  subsiguiente
TLMS,  el  estudio  inmunogenético  y  la  determinación  de la
hipocretina-1  en el  LCR3.

Aunque  actualmente  no existe  un tratamiento  específico
para  la narcolepsia-cataplejía  en la  niñez,  podemos  diferen-
ciar  2  estrategias  de  abordaje  complementarias,  una  de  tipo
cognitivo-conductual,  y otra  farmacológica/sintomática2.

Es  fundamental  establecer  una  adecuada  higiene  del
sueño,  evitar  sustancias  que  favorezcan  el  estado letárgico
o  acentúen  la  vigilia,  y  contar  con un  adecuado  soporte
psicosocial2.

Para  tratar  la hipersomnia  diurna,  en los adultos  el  moda-
finilo  se  ha  convertido  en  el medicamento  de  elección,  pero
su  administración  en  menores  de  16  años  aún  no  ha  sido
aprobada,  a pesar  de  que la  experiencia  clínica  sugiere  que
es  un  fármaco  efectivo,  seguro  y comúnmente  utilizado  para
subsanar  la  narcolepsia  en  la  edad  pediátrica6.  El preparado
clásico  más  utilizado  en  niños  es el  metilfenidato,  que  actúa
como  estimulante  del  sistema  nervioso  central  y promotor
del  estado  de  vigilia.

En  los  adultos  se  ha instaurado  el  tratamiento  con  oxibato
sódico  para  paliar  tanto  la  hipersomnia  como  la  cataplejía,
pero  su  uso  en  niños todavía  no  ha sido  aceptado2.  Tradicio-
nalmente  se han  utilizado  fármacos  que  suprimían  el  sueño
REM  para  este  fin,  como  los  antidepresivos  tricíclicos.  En
nuestro  caso  el  fármaco  de  elección  fue  la  imipramina  por
su  extendida  utilización  en la  infancia.

Dada  la  etiología  autoinmune  de  esta enfermedad  se ha
sugerido  que  el  tratamiento  precoz  con inmunoglobulina
intravenosa  podría  evitar  la  pérdida  de  neuronas  produc-
toras  de  hipocretina,  aunque  dicho  beneficio  aún  no  se ha
demostrado  objetivamente2.

Ante  el evidente  origen  inmunológico  de  esta  entidad
sugerimos  la necesidad  de  realizar  nuevos  estudios  dirigi-
dos  a  la  posible  obtención  de  un  tratamiento  sustitutivo  que
reemplace  el  neuropéptido  deficitario.

Bibliografía

1.  American Academy of Sleep Medicine. The International Clas-
sification of Sleep Disorders. Diagnostic and coding manual
Electronic version. 3rd ed. Westchester: American Academy of
Sleep Medicine; 2014. The new classification distinguishes bet-
ween two basic forms of  narcolepsy: naracolepsy type 1 (with
hcrt-1 deficiency) and narcolepsy type 2 (without hcrt-1 defi-
ciency).

2.  Nevsimalova S. The diagnosis and treatment of  pediatric narco-
lepsy. Curr Neurol Neurosci Rep. 2014;14:469.

3.  Peraita-Adrados R, García-Peñas JJ, Ruiz-Falcó L, Gutiérrez-
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