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Los trastornos de hipersomnia provocan una somnolencia diurna excesiva (SDE) cuando el
nifio/adolescente debe estar despierto y alerta. Presentan diferentes manifestaciones, desde la
incapacidad de estar despierto (dormirse en el colegio) hasta una hiperactividad e incapacidad de
sentarse en clase. La somnolencia se aprecia porque el nifio se duerme en el momento y lugar
inadecuados; en otros casos, el profesor manifiesta que el nifio esta adormilado y no presta atencion.
El'no dormir bien conduce a un pobre rendimiento escolar, alteraciones del humor, del sistema
inmune, endocrino y de la funcién metabdlica; en los adolescentes, ademas, a un aumento del
consumo de alcohol y estimulantes como cafeina y nicotina, con incremento de las conductas de
riesgo, de accidentes y lesiones. El diagndstico suele ser escaso vy dificil, ya que las manifestaciones
clinicas soélo se aprecian cuando aumentan las dificultades escolares e interfieren en la actividad
social. También, existe dificultad para interpretar los sintomas a nivel familiar y escolar y, con
frecuencia, a estos pacientes se les etiqueta de vagos, no querer estudiar, o tener escasa motivacion.
Ademas, hay un escaso conocimiento de los profesionales sanitarios, que suelen confundir los
sintomas de SDE con problemas conductuales, psiquiatricos, Cl bajo y convulsiones, entre otras. Es
esencial realizar un diagnostico y tratamiento lo més precozmente posible, ya que va a mejorar el
prondstico de estos cuadros y el pediatra de Atencion Primaria ocupa un lugar estratégico.
Somnolencia diurna excesiva; Narcolepsia; Sindrome de piernas inquietas; Ritmo circadiano;
Sindrome de retraso de fase.

HYPERSOMNIA. EXCESSIVE DAYTIME SOMNOLENCE AND ALTERATIONS OF THE CIRCADIAN
RHYTHM IN PEDIATRICS

Hypersomnia disorders lead to excessive daytime sleepiness (EDS) when a child/adolescent should
stay awake and alert. They have several symptoms, from the inability to stay awake (get asleep in
school) to the hyperactivity and inability to be seated in class. Sleepiness is detected because the
child falls asleep at the time and place inappropriate situation or teacher notice that the child is asleep
and not paying attention. The poor sleep leads to poor school performance, mood and immune
disorders, endocrine and metabolic dysfunction. Additionally it causes in adolescents an increased
use of alcohol and stimulants such as caffeine, nicotine, and also increased risk behaviors as well as
accidents and injuries. Diagnosis is usually scarce and difficult because the clinical manifestations are
only seen when school difficulties increase and interfere with social activity. Family and schoolteachers
have also difficulties for understanding the symptoms and these patients are labeled as lazy, not
motivated to study or having low motivation. There is little knowledge among health professionals who
often confuse EDS symptoms with behavioral problems, psychiatric disorders, low IQ, seizures, and
others. It is essential to make an early diagnosis and treatment because it will improve the prognosis
of these disorders and primary care pediatrician plays the leading role to detect them.

Excessive daytime sleepiness; Narcolepsy; Restless leg syndrome; Circadian rhythm; Phase delay
syndrome.
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SOMNOLENCIA DIURNA EXCESIVA Definicién Epidemiologia

A pesar de la importancia y las reper-
cusiones que conlleva para los pacientes,
se suele retrasar mucho el diagnostico de
la SDE por falta de conocimiento de los

profesionales.
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Incapacidad de permanecer despierto
y alerta durante el periodo de vigilia, con epi-
sodios no intencionados de somnolencia
y/o suefio. Existe interferencia de la activi- Las cifras varian segun los estudios. Stein
dad social y la calidad de vida y deben suce- y cols. encontraron que el 1,7% de los nifios
der los 3 meses previos. de 4 a 12 afos se dormian durante el dia més

A pesar de la frecuencia de estos cua-
dros, su diagndstico es escaso.



de 7 veces a la semana y un 4% estaban can-
sados mas de 7 veces a la semana. En una
escuela elemental, Blader y cols. observaron
en 987 nifos de edades de 5-12 anos que
el 11-12% presentaban SDE y el 18-21%
describian fatiga durante las horas escolares.

En estudios americanos, se ha obser-
vado que la SDE afecta a mas del 50% de
los adolescentes. En nuestro pais, Piny cols.,
en un estudio de 750 adolescentes valen-
cianos entre 13-14 afios, el 52,8% acudian
a clase con somnolencia por dormir menos
de 8 horas. El estudio SOFRES, realizado
en Francia, en 2005, en 502 jovenes de 15-
19 anos, observo que el 55% referian SDE
en general, el 65% SDE al levantarse de la
cama y el 30% SDE con una escala de
Epworth mayor de 10 y solamente el 10%
lo habian referido a su médico.

Etiologia

La sintomatologia varia segun la edad
del paciente, desde la somnolencia hasta
la hiperactividad, contribuyendo de esta
forma a la dificultad del diagndstico.

En el tema ndmero 1 de esta monogra-
fia, hemos visto las bases fisioldgicas y ana-
tomicas del suefio. En la SDE influyen muchos
factores que pueden verse en la figura 1,
como: el numero de horas de suefo, las
influencias circadianas, la calidad y cantidad
del suerio o el nivel de estimulacion del SNC.
Muchos trastornos que causan SDE son
idénticos a los trastornos que causan insom-
nio (si hay pérdida de suefio nocturno, pue-
de producir somnolencia diurna). La causa
mas frecuente es el “déficit de suefio”, que
se produce al no ser respetadas las nece-
sidades y los ritmos circadianos en las dife-
rentes etapas de la vida e influyen:

e FElretraso de los nifos y adolescentes
en acostarse es debido a varias razo-
nes, como las tecnologias (TV, movil,
chat) o las cuestiones laborales y socia-
les de los padres, que suelen aprove-
char para relacionarse con sus hijos a
Ultima hora de la tarde-noche y retra-
san la hora de ir a la cama.

e El despertar precoz necesario por la
escolarizacion.

* Latendencia al retraso de fase de sue-
fio fisioldgica durante la adolescencia.

* Insomnio de inicio y de mantenimiento.

e Alteracion del patron sueno/vigilia de
24 h,

Narcolepsia, lesiones
focales, S. Klein-Levin;
S. de Prader-Willi,
encefalitis

Hipersomnia idiopatica,
postraumatismo, PCI

SRF, SAF, /
Jet-lag Trast. ﬁfe(_;ti(\gidé;\d
neurolgicos Dgi)lses?én
T. circadiano T. circadiano T. psiquiatricos
SDE ek
Ruido, S. fragmentadqg T. sistémicos Fiebre
luz, SAHS, / . , Al
dolor, SPI Def. sueno | Farmacos endocrina

metabolica
Metilfenidato, \
glucocorticoides,

antihistaminicos HI,
valeriana, melisa,
a. valproico,
fenitoina

SRF: sindrome de retraso de fase; SAF: sindrome de adelanto de fase; SAHS: sindrome
de apnea-hipopnea del suefio; SPI: sindrome de piernas inquietas,; PCI: paralisis cerebral

infantil. Fuente: Pin y cols. 2008. Referencia 4.

La etiologia de la excesiva somnolencia
diurna se pueden observar en la tabla I. Los
cuadros mas importantes son los proble-
mas respiratorios durante el sueno, que
se comentan en el tema nimero 5 de esta
monografia, asi como la narcolepsia, el sin-
drome de piernas inquietas (SPI) y el sin-
drome de retraso de fase, que se van a expo-
ner a continuacion.

Manifestaciones clinicas

La causa mas frecuente de SDE es el
déficit de suerio al no respetarse las nece-
sidades y los ritmos circadianos.

Durante la infancia y adolescencia, hay
cuatro posibles patrones de presentacion
de la SDE y pueden ser: somnolencia con-
tinua durante el dia, ataques de suefio (nar-
colepsia), alargamiento del suefio nocturno
y SDE intermitente a lo largo del dia. Las
manifestaciones van a variar segun la edad:
a) Lactante y preescolar. En los nifios

pequenos, la presencia de un suefio

prolongado por la noche y durante las

Siestas se puede considerar normal y

no suele constituir motivo de preocu-

pacion. Pero, la presencia de determi-
nados “signos de alarma” puede hacer-
nos sospechar una SDE:

— Dormir varias horas mas que sus

padres.

— Necesitar siestas una vez iniciado el

periodo escolar a los 6 anos.

Sueno insuficiente:

- Higiene del suefio inadecuada

- Sindrome de retraso de fase

- Insomnio de inicio y mantenimiento
Alteraciones del suefio nocturno:

- Sindrome de resistencia de la via
aérea

- SAHS
- SPI

- Movimiento periédico de las piernas
(MPP) durante el suefio

Alteraciones de la vigilia diurna:

- Narcolepsia

- Hipersomnia idiopatica por el dia

- S. Kleine-Levin (hipersomnia recurrente)
Problemas psiquiatricos:

- Ansiedad, depresion, bipolar...
Enfermedades médicas:

- Infecciones agudas y crénicas

- Asma, anemia, reflujo, procesos con
dolor

- Enfermedad muscular, artritis
reumatoide, fatiga cronica

— Enfermedad endocrina (tiroides) y
metabdlica (obesidad)

- Determinados sindromes: Prader Willi...
— Tumor cerebral

— Uso y abuso de drogas

— Medicamentos

Modificado de Murtag 2007. Referencia 6.

— Estar sonoliento mientras sus com-
pafieros estan activos y alerta.

— Comenzar bruscamente a dormir
mucho mas.

FIGURA 1.
Factores que
influyen en la
excesiva
somnolencia
diurna

TABLAL
Etiologia de la
somnolencia
diurna excesiva
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- Sintomas de inatencion e hiperacti-

vidad.
b) Escolar:

- Tendencia a un menor nivel de aler-
ta al final del dia que desaparece en
la adolescencia.

— Disminucién del rendimiento escolar.

— Hiperactividad y alteracién de la con-
ducta.

c) Adolescentes:

— Clinica semejante al adulto (somno-
lencia).

— Cambio del caracter.

— Agresividad. Alteracion de la con-
ducta.

- Disminucion del rendimiento escolar.

Los adolescentes, al igual que los adul-

tos, manifiestan mas sintomas de somno-
lencia; mientras que, en el nino mas peque-
Ao, puede verse una hiperactividad para-
ddjica, ya que aumenta su actividad moto-
ra para compensar la somnolencia. Una his-
toria clinica detenida ayudara a detectarla.

El no dormir de forma adecuada con-

duce a un pobre rendimiento escolar, alte-
raciones del humor, alteraciones del siste-
ma inmune, endocrino y de la funcion meta-
bolica con obesidad. En los adolescentes,
ademas, se observa un aumento del uso de
alcohol y estimulantes como cafeina, nico-
tina e incremento de las conductas arries-
gadas, de los accidentes y lesiones.

Evaluacion

El pediatra de AP ocupa un lugar estra-
tégico para detectar los trastornos del sue-
fo realizando una buena historia clinica,
exploracion fisica y utilizando herramien-
tas.

El pediatra de AP debe conocer estos
trastornos y, para su evaluacion, realizar una
completa historia clinica (cantidad de sue-
fo, patron de sueno de los dias escolares
y de los fines de semana, ambiente en el
que duerme, problemas durante el suefio
como roncar, movimientos de los miembros,
despertares, siestas, medicaciones, dro-
gas...), exploracion fisica, examenes com-
plementarios y determinadas herramientas,
como agendas/diarios de suefio durante al
menos 2 semanas consecutivas, cuestio-
narios e incluso videos. Otros exdmenes,
como EEG, andlisis de sangre, orina..., son
necesarios en algunas ocasiones. Consi-
derar la polisomnografia (PSG) seguida de

un test de latencias multiples del suefio
(TLMS) si hay mucho suefio y no se encuen-
tra otra explicacion para la hipersomnia. Se
derivara a una Unidad del suefio segun el
cuadro del que se trate y su evolucion. La
sistematica de valoracion en nifios y ado-
lescentes puede observarse en los algorit-
mos 1y 2.

NARCOLEPSIA

La narcolepsia es un cuadro neurold-
gico crdnico poco frecuente, incluido en
la clasificacion de enfermedades raras, que
ocasiona una importante alteracion de la
calidad de vida del paciente.

Definicion

Es un trastorno de etiologia descono-
cida con SDE y, tipicamente, se asocia con
cataplejia y otros fendmenos del suefio REM,
como pardlisis del suefio y alucinaciones
hipnagdgicas.

Epidemiologia

La incidencia de la narcolepsia es mas
alta en la 22 década de la vida.

Las cifras varian segun los diferentes
estudios. La incidencia se estima en
1,37/100.000/afio y es mayor en la 22 déca-
da de la vida. La prevalencia en 56,3/100.000
personas y el 36% de ellos no tienen cata-
plejia. Los casos familiares son raros (< 10%).
El riesgo de narcolepsia en un familiar de
primer grado es del 2% (la prevalencia 10-
40 veces mayor que en la poblacién gene-
ral, que es del 0,025%). En algunas familias
(10-30%) los familiares de 1ery 2° grado de
pacientes narcolépticos estan afectados por
un fenotipo atenuado de siestas recurren-
tes diurnas aisladas y/o lapsus de suefio.
Los gemelos monocigéticos son discor-
dantes para la narcolepsia en el 69-75%.

Etiopatogenia
El déficit de hipocretina produce nar-

colepsia donde parece que estan impli-
cados fenomenos autoinmunes.

Se ha demostrado una fuerte asocia-
cién de la narcolepsia con receptores de lin-
focitos T 'y mecanismos autoinmunes. Se
ha encontrado una disminucion del neuro-
transmisor hipocretina (que es una orexina
y es sintetizada por el hipotalamo) en el LCR,

originando una anormal excitabilidad del
neocortex y los sintomas de la narcolepsia.

Solo el 0,2% de los individuos genéti-
camente positivos desarrollan la narcolep-
sia, lo cual parece implicar que, en el desa-
rrollo de este trastorno, influye algun factor
ambiental actuando sobre una predisposi-
cidn genética especifica.

El alelo DQB1*0602 se encuentra en el
95% de los narcolépticos en todos los gru-
pos étnicos, pero también se presenta en
el 12-38% de la poblacion general. La pre-
sencia de alelos, como el DQB1*0601 y
DQB1*0501, tienen un papel protector.

Clinica

En la narcolepsia se produce una dis-
rupcion del suefio con fragmentacion y
el suefio es poco reparador. Se asocia con
manifestaciones neuropsicoldgicas y con-
ductuales.

El cuadro se inicia en la infancia, aun-
que es mas frecuente en la 22 década de la
vida, y puede ser agudo o insidioso nece-
sitando, en ocasiones, hasta 12 anos de
evolucién para desarrollar el cuadro com-
pleto. En un estudio realizado en adultos, el
35% de ellos crefan que sus sintomas empe-
zaron antes de los 15 afios, el 16% antes
delos 10 afios y el 4,5% antes de los 5 afios.

Cataplgjia. Consiste en la pérdida abrup-
ta del tono muscular de pocos segundos
de duracion, en general bilateral, provoca-
da por la emocion, durante la cual el sujeto
esta consciente (recuerda todo el episodio).
Puede afectar a ciertos musculos volunta-
rios: se cae la mandibula, la cabeza, los bra-
z0s Y las rodillas se doblan. Aungue no afec-
ta a los musculos extra oculares, hay vision
borrosa y respiracion irregular. Puede con-
dicionar caidas e importantes riesgos; a
veces, puede ser menos perceptible.

Es desencadenada por la emocion: risa,
sorpresa, angustia, miedo, estrés, rabia,
fatiga, comidas pesadas, recuerdos, jubi-
lo... Suelen ser breves desde pocos segun-
dos hasta dos minutos; es raro que sea
mayor de 30 minutos. En ocasiones, se
confunden con convulsiones y trastornos
psiquiatricos.

Alucinaciones hipnagdgicas (suefos vivi-
dos). Son fragmentos de sonidos e ima-
genes al inicio del suefio (hipnagdgicas) o
al despertar (hipnapdmpicas) que asustan
al paciente. No son especificas de narco-



lepsia y pueden ocurrir en sujetos que duer-

men poco.

Pardlisis del suefio. Incapacidad transi-
toria de moverse al despertar (el paciente
es incapaz de mover los miembros, hablar).
Se suele acompanar de alucinaciones ate-
rradoras. El paciente puede sentir ansiedad
extrema y miedo a morir. No quieren hablar
de ello'y se resisten a ir a dormir. No es espe-
cifica de narcolepsia, puede ocurrir en el
20% de los sujetos que duermen poco.

En la narcolepsia se produce una dis-
rupcion del suefio (REM anormal) y el sue-
o es poco reparador. Algunos autores atri-
buyen la fragmentacion del suefio por
aumento del nimero de arousals (micro-
despertares) y a movimientos periddicos de
las piernas (MPP) que se han encontrado
en el 60% de pacientes con narcolepsia.
Los MPP son contracciones musculares rit-
micas de los miembros de 0,5 a 5 segun-
dos de duracion que recurren tipicamente
con 20-40 segundos de intervalo. Ocurren
en series de 4 6 méas, normalmente duran-
te el estadio 1 ¢ 2 del suefio no REM (N1
y N2). Son mas frecuentes en los dedos de
los pies, pies y piernas mas que en los bra-
zos. Pueden ocurrir en distintos trastornos
del suefio y su diagnostico se basa en: la
presencia de 5 0 mas/hora/nifio, presencia
de trastorno clinico del suefio y ausencia de
otro trastorno primario del suefo o causa
subyacente.

Ademas de la somnolencia diurna exce-
siva, la narcolepsia se asocia con manifes-
taciones neuropsicoldgicas y conductuales
como depresion, fallo de la atencion y del
rendimiento escolar, baja autoestima e hiper-
actividad, entre otras.

Pelayo propone la palabra CHESS (aje-
drez, en inglés) para ayudarnos a recordar
los 5 sintomas de la narcolepsia: Cataple-
jia, alucinaciones Hipnagdgicas, somnolen-
cia diurna Excesiva, paralisis del Suefo, dis-
rupcion o fragmentacion del Suefio.

La Clasificacion Internacional de Tras-
tornos del Suefio, editada por la Acade-
mia Americana de Medicina del Suefio
(AAMS) en 2005, distingue 4 cuadros:

1. Narcolepsia con cataplejia. Es muy rara
antes de los 4 afos. Si el inicio es abrup-
to, se suele desarrollar obesidad. Hay
reaparicion de las siestas ya suprimi-
das. En los escolares y adolescentes en
que se observan cuadros de cataple-
jia aguda, a veces, son diagnosticados

Estadio del desarrollo

Latencia media de suefio (minutos)

Desviacion estandar

Tanner estadio |
Tanner estadio Il
Tanner estadio Ill
Tanner estadio IV
Tanner estadio V
Adolescentes mayores

18,8 1,8
18,3 2,1
16,5 2,8
15,5 3,3
16,2 1,5
15,8 3,5

Guilleminault C (ed): Sleeping and Waking Disorders: Indications and Techniques. Menlo
Park, Calif, Addison-Wesley. 1982, p. 99-125. Extraido de Stephen H. Sheldon 2005.

Referencia 9.

de cuadros epilépticos o convulsiones
no epilépticas. En ocasiones, solo hay
clinica de cataplejia aislada y, poste-
riormente, aparece SDE a nivel escolar
y una clinica que semeja el trastorno por
déficit de atencion e hiperactividad
(TDAH) tipo impulsivo. El diagndstico se
realiza por la clinica (con cataplejia), y
puede ser Util encontrar una disminu-
cion de hipocretina en LCR. La poli-
somnografia y el TLMS (test de laten-
cias multiples del suefio) confirman el
diagndstico.

2. Narcolepsia sin cataplejia. Consiste en
la reaparicién de siestas diurnas en un
nifio que las habia dejado. Pueden apa-
recer problemas de conducta ignora-
dos por el paciente y el entorno o eti-
quetados de problemas fisicos y/o psi-
quidtricos. El diagnostico definitivo lo da
igualmente el polisomnograma seguido
de un TLMS. Los niveles de hipocreti-
nas en el LCR suelen ser normales.

3. Narcolepsia debida a condiciones médi-
cas, como: tumores, traumatismo cra-
neoencefalico, sarcoidosis en hipotala-
mo, esclerosis multiple, S. paraneopla-
sico y enfermedad de Nieman-Pick tipo
C, sobre todo en menores de 5 afnos.
Requiere la presencia de cataplejia y
estudios complementarios.

4. Narcolepsia inespecifica. Segun la AAMS,
son pacientes con sintomas muy carac-
teristicos de narcolepsia y un TLMS
demostrativo, pero necesitan un diag-
nostico especifico para incluirla en una
de las tres categorias anteriores.

Evaluacion diagndstica

La presencia de un acortamiento del
periodo de latencia y dos o mas episodios
de SOREMPs (presencia de suefio REM
en los primeros 15 minutos de cada sies-

ta diurna durante el TLMS) es diagndstico
de narcolepsia.

El diagndstico es dificil, ya que se pue-
de confundir con trastornos psiquiatricos
(esquizofrenia, depresion, TDAH, trastorno
de la conducta). Otros trastornos del sue-
fo (desde el déficit de suefio, SAHS, SPI,
S. de Kleine-Levin, hipersomnia idiopatica
0 insomnio), uso de antihistaminicos, dro-
gas, epilepsia, trastornos endocrinos (hipo-
tiroidismo), y presencia de tumores.

Es preciso realizar una historia clinica
personal y familiar, evaluando el desarrollo
psicomotor y la conducta. Exploracion cli-
nica completa. Examenes complementa-
rios: agendas/diarios del suefio, cuestiona-
rios, video, andlisis de orina para toxicos y
medicamentos, EEG y RNM craneal en los
cuadros bruscos, ante traumatismos cra-
neoencefalicos y/o una exploracion neuro-
|6gica anormal.

La polisomnografia nocturna, seguida
de un TLMS posterior, no esta validado en
menores de 8 anos (es preciso observar la
velocidad con la que el sujeto entra en sue-
oy silo hace en fase REM o NREM). La
presencia de 2 o mas SOREMPs (presen-
cia de suefo REM en los primeros 15 minu-
tos de cada siesta diurna durante el TLMS)
es diagnostico. Un resultado positivo con-
firma la narcolepsia, un resultado negativo
no es excluyente, es preciso realizar una
evaluacion seriada para llegar al diagndsti-
co definitivo. Se debe explorar el desarrollo
sexual del paciente (estadio de Tanner); ya
que, el resultado del TLMS variara segun
éste y se puede observar en la tabla II. El
periodo de latencia inferior a 5-8 minutos es
patolégico (en controles, 15-20 minutos
segun edad). Un nivel bajo de hipocretinas
en LCR es sugestivo de narcolepsia con
cataplejia; mientras que, un nivel normal no
la excluye.

TABLAII
Valores
normales del
test de latencias
multiples del
sueno (TLMS)
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TABLA Il
Criterios

diagnésticos de
SPI (sindrome

de piernas
inquietas)
en adultos

TABLA IV.
Criterios

diagnoésticos de
SPI (sindrome

e

de piernas
inquietas)
en nifios

Criterios esenciales en adultos (A+B+C+D)

A. Urgencia para mover las piernas, generalmente acompariada por sensaciones

desagradables en las piernas

B. Los sintomas comienzan o empeoran durante periodos de reposo o inactividad

C. Molestias mejoran total o parcialmente por movimientos como caminar, agacharse,
estirarse, etc., y mientras contintia dicha actividad

D. Los sintomas estan peor durante la tarde o la noche o sélo ocurren entonces

Criterios diagndsticos de SPI definitivo en nifios (1+2 6 1+3)

1. El niflo cumple los cuatro criterios esenciales de SPI

2. Describe con sus propias palabras el malestar en las piernas (“querer correr”,
pataleos”, 0 “demasiada energia en mis piernas”)

n o«

“cosquillas”,

aranas”,

1. Cumple los cuatro criterios esenciales de los adultos
3. Estan presentes dos de los tres siguientes criterios de apoyo:

a. Alteracion del suefio para su edad

b. Un padre o hermano biolégico tiene SPI definitivo
c¢. Elnifo tiene un indice de MPP, por PSG de 5 0 méas por hora de suefo

Criterios diagndsticos de SPI probable en nifios (1+2 6 3+4)

1. El'nino cumple los criterios esenciales de SPI en adultos, excepto criterio 4 (urgencia
de movimiento o las sensaciones empeoran tarde o noche, més que durante el dia)

2. Elnifio tiene un padre o hermano biolégico con SPI
3. Manifestaciones conductuales de malestar en extremidades inferiores cuando esta
sentado o acostado, acompanadas de movimientos motores de la extremidad

afectada. El malestar tiene caracteristicas de los criterios A, B'y C de los adultos
(empeora durante el reposo Y la inactividad, se alivia con el movimiento y empeora

durante la tarde-noche)

4. Elnifio tiene un padre o hermano bioldgico con SPI

Criterios diagndsticos de SPI posible en nifios

Cuando no cumple los criterios del “definitivo” o “probable” y el nifio presenta un S. de
movimientos periédicos de los miembros v tiene familiares (padres, hermanos) con SPI

definitivo

*HPP: movimientos periodicos de las piernas durante el suefio; PSG: polisomnografia.

Tratamiento

1.

La narcolepsia requiere un tratamien-
to de por vida; por ello, realizar el diag-
néstico correcto es fundamental.

En la infancia. Medidas generales, como
informar a la familia y al nifio para que
comprendan el trastorno y explicarles
que pueden tener una vida normal. Habi-
tos del sueno saludables, se aconseja
realizar 2 siestas de 20 minutos, por lo
que sera preciso hablar con el cole-
gio.

El tratamiento es siempre sintomatico y
debe estar orientado hacia el control del
sintoma mas severo. Cuando existe
somnolencia, son Utiles los estimulan-
tes y promotores de la vigilia: metilfeni-
dato (formas de liberacién inmediata y
OROS) y modafinil. Los farmacos que
reducen los episodios de cataplejia son

los antidepresivos inhibidores de la
recaptacion de monoaminas (fluoxeti-
na, venlafaxina) y los triciclicos (clomi-
pramina), aunque estos Ultimos no se
utilizan en pediatria por los efectos
secundarios. Recientemente, ha apa-
recido el oxibato sddico que controla
estos 2 sintomas, cuya eficacia y segu-
ridad se ha demostrado en adultos y en
algunos casos pediatricos (a pesar de
que, en esta poblacion, se utiliza “fue-
ra de indicacion”). Algunos nifios han
sido tratados con inmunoglobulinas,
aunque la eficacia ha sido transitoria.
No existe experiencia con el uso de ana-
logos de hipocretina en ninos.

En la etapa puberal, ademas de lo ante-
rior, se deben evitar los desencade-
nantes. Hay que informarles que pue-
den tener sus propias familias y sus hijos
no van a padecer obligadamente el tras-

torno. Si requieren cirugia, no hay que
suspender el tratamiento.

SiINDROME DE KLEINE-LEVIN O
HIPERSOMNIA RECURRENTE

Es més frecuente en varones adoles-
centes que presentan episodios de suefo
excesivo al menos una vez al ano. Puede
asociarse a hiperfagia e hipersexualidad.
Suele haber ganancia de peso durante ese
periodo y remite espontaneamente para vol-
ver a aparecer pocas semanas después. No
se sabe la etiologia. En la fase sintomati-
ca, la PSG muestra una alta eficiencia del
suefo y una disminucion del % de tiempo
en las fase N3 del suefio no REM. EI TLMS
muestra moderada somnolencia diurna con
un acortamiento de latencia pero menos de
2 SOREMPs. En el periodo asintomético,
las pruebas complementarias son norma-
les.

HIPERSOMNIA IDIOPATICA

Trastorno asociado a somnolencia diur-
na excesiva, con accesos de suefio menos
irresistibles que en la narcolepsia (sin cata-
plejia). El sueno nocturno es profundo, de
larga duracion, con despertar matutino difi-
cily siestas no reparadoras (“borrachera de
sueno”).

La causa es desconocida, a veces fami-
liar, y suele iniciarse antes de los 25 afios.
Hay acortamiento de la latencia media de
suefo 5-10 minutos y ausencia de
SOREMPs en el TLMS. En algunos nifios
puede ser la fase que precede al desarrollo
de narcolepsia.

SINDROME DE PIERNAS INQUIETAS
(SPI)

El SPI es un trastorno poco conocido
en nifios; ya que, se piensa erroneamen-
te que es una enfermedad que solo afec-
ta a los adultos.

Definicion

Es un trastorno neuroldgico crénico de
tipo sensitivo-motor, que se caracteriza por
una necesidad urgente de mover las piernas
en situaciones de reposo Yy, generalmente,
asociada a una sensacion desagradable. Las
molestias empeoran al final del dia y se ali-
vian con el movimiento (Tablas il y V).

El SPI tiene un gran impacto sobre la
calidad de vida; ya que, provoca: insomnio,



fatiga diurna, disminucion de la atencion e
hiperactividad paraddjica en el caso de los
nifios y adolescentes. El SPI es poco cono-
cido en los nifios; cuando se evalla a un
nino con inquietud motora y trastornos del
suefo, no se suele pensar en este cuadro,
ya que se piensa que solo sucede en los
adultos.

Epidemiologia

El SPI es un trastorno tan frecuente en
nifios como lo son los trastornos epilép-
ticos en esta poblacion (2%) y mucho méas
habitual entre los nifios con TDAH.

Picchietti y cols., en 2007, realizaron un
estudio en 10.523 nifios de 8 a 17 anos y
objetivaron que un 2% presentaban crite-
rios diagnosticos de SPI definitivo, la mitad
de ellos con sintomas graves. El SPI, como
se observa, es un trastorno frecuente en los
nifios y mas en aquellos que presentan un
trastorno por déficit de atencién con hiper-
actividad (TDAH). También, se suele aso-
ciar con movimientos periodicos de las pier-
nas (MPP).

En poblacion adulta, hasta un 46% de
los pacientes con SPI referian haber pre-
sentado sus sintomas iniciales entre los
10y los 20 afos, con empeoramiento pos-
terior y sin que hubieran sido diagnostica-
dos durante ese periodo.

Etiopatogenia

Una historia familiar de SPI aumenta
la probabilidad de que el nifio también la
padezca; ya que, ha sido ligada a un patron
de herencia autosémica dominante.

La etiopatogenia es compleja y no total-
mente conocida, se barajan varias hipotesis:
e Hipétesis genética. Se ha observado

que el 70% de los nifios y adolescen-
tes con SPI tienen un familiar de 1er gra-
do afectado. Si existen antecedentes,
las manifestaciones clinicas aparecen
afos antes de lo habitual. Se ha suge-
rido una herencia bimodal segun la edad
de presentacion:

— SPI de inicio precoz: patrén AD, con
participacion de los genes 2q, 9p,
14qy 20p.

— SPl tardias: AR ligado al gen 129. Se
ha observado en familias franco-cana-
dienses con un elevado indice de
MPP.

e Hipétesis de la dopamina, debido a
que hay una respuesta positiva al tra-
tamiento dopaminérgico y se produce
un empeoramiento con antagonistas de
receptores de la dopamina. La disfun-
cion parece localizarse a nivel postsi-
naptico en el receptor D2 de la dopa-
mina. Las estructuras anatomicas invo-
lucradas son mulltiples a nivel subcorti-
cal (talamo y médula), mientras que la
participacion de la corteza motora pare-
ce poco probable.

e Déficit del hierro. Existe una relacion
entre la dopamina y el hierro; ya que,
éste es cofactor de la “tirosin-hidroxila-
sa”, responsable de la conversién de la
tirosina en L-dopa (precursor de dopa-
mina), y facilita la fijacion de los recep-
tores D2.

El hierro influye en el desarrollo neuro-

l6gico infantil y los niveles de ferritina

(depositos de Fe) estan relacionados

con la severidad del SPI. Niveles meno-

res a 50 ug/l son patolégicos y sugie-
ren una implicacion del metabolismo del

hierro en la aparicion de los sintomas y

se debe tratar con hierro. Se ha obser-

vado déficit de Fe en el 83% de los ado-
lescentes con SPI.

También, se ha descrito el SPI en insu-
ficiencia renal y hepatica, neuropatias peri-
féricas, diabetes mellitus, ataxias heredita-
rias de inicio precoz y lesiones medulares.

Manifestaciones clinicas

El SPI provoca un grave impacto sobre
el suerio, fragmentando y disminuyendo
el tiempo total de suerio nocturno, siendo
responsable de todos los sintomas que
refieren los pacientes.

Se distinguen dos cuadros: SPI precoz,
antes de los 30 anos, lentamente progresi-
vo y con antecedentes familiares de este
trastorno. SPI tardio, que progresa rapida-
mente y suele tener una causa subyacen-
te.

En los adultos, hay una necesidad
urgente de mover las extremidades provo-
cada por una sensacion desagradable, “casi
dolorosa”, en las piernas, sobre todo en las
pantorrillas, menos en los brazos. Existe
una inquietud motora que se agrava en
situaciones de reposo fisico y mental y tam-
bién, en la Ultima parte del dia. Suele ser
mas intensa entre las 0:00-4:00 horas de

la madrugada, independientemente de la
hora a la que se acuesta la persona. Este
patrén circadiano esté relacionado con el
pico de secrecion de la melatonina endo-
gena, que inhibe la liberacion de mas dopa-
mina.

En los nifios, los sintomas sensitivo-
motores son mas imprecisos y pueden apa-
recer en cualquier momento del dia (a veces
més por el dia que por la noche, en clase o
viendo la TV). Las molestias suelen ser por
debajo de las rodillas y pueden ser simé-
tricas o asimétricas. La forma de aliviarse
es moviéndose y los esfuerzos para dete-
ner esos movimientos son eficaces duran-
te un corto perfodo de tiempo (semejante a
los tics motores). Ello conlleva una gran
inquietud en el nifo. Suele haber alteracio-
nes del suefio en forma de insomnio al
comienzo de la noche (latencias de suefio
mayores de 20 minutos y el nifio no quiere
ir a dormir), causadas por los sintomas sen-
sitivos y motores. El nifio no puede dormir-
sey se produce un alargamiento del perio-
do de latencia del suefio. La calidad y can-
tidad del suefo esta a menudo disminuido,
y esa deprivacion puede traducirse en mal-
humor, fatiga, irritabilidad, inatencion e hiper-
actividad. Por todo ello, duermen menos
que sus comparieros y presentan somno-
lencia diurna excesiva, con dificultad para
despertarlos por las mafianas, condicio-
nando problemas escolares.

Diversos estudios han referido asocia-
cion entre TDAH, SPI'y MPP en nifios. Es
frecuente la coexistencia de SPI con dife-
rentes alteraciones del sueno, como: terro-
res nocturnos, bruxismo, calambres mus-
culares, problemas respiratorios y trastor-
nos psiquiatricos, como ansiedad, depre-
sion, hiperactividad o alteracion de la con-
ducta lo que dificulta su identificacion.

Diagnéstico

El diagnastico de un nifio con SPI nos
lleva con mucha frecuencia a diagnosticar
a sus padres.

El diagndstico es clinico, mediante los
criterios del International Restless Legs Syn-
drome Study Group (Tablas llly IV), que se
han dado para nifios entre 2-12 afios y, como
ya hemos comentado, es mas dificil reali-
zarlo. En los adolescentes mayores de 13
anos, se siguen los criterios de los adultos
(Tabla Ill). Se diferencian tres posibilidades:
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e SPI definitivo (para diagndstico clinico
a nivel asistencial y estudios de preva-
lencia).

e SPI probable y posible (para estudios
de investigacion).

e SPI posible cuando no cumple los cri-
terios del “definitivo” o “probable” y el
nifio presenta un S. de movimientos perio-
dicos de los miembros y tiene familiares
(padres, hermanos) con SPI definitivo.
El diagndstico se realizara mediante una

historia personal y familiar con exploracién

clinica completa y examenes complemen-
tarios: agendas/diarios del suefio. Cuestio-
narios para el despistaje de sindrome de
piernas inquietas y movimientos periédicos
de las piernas (basado en el cuestionario de

Owens). Videos. Un estudio hematologico

(hemograma, glucemia, transaminasas, fun-

cion renal y ferritina) y de orina si fuera pre-

CisO.

Ya en una unidad del suefio, la PSG
nocturna para identificar y cuantificar los
MPP y descartar otros trastornos del sue-
o, como las apneas. La presencia superior
a 5 MPP por hora de suefio aparece en la
mayoria de los casos de SPI'y apoya el diag-
nostico, aunque es un hallazgo inespecifi-
co. La actigraffa, que registra movimientos
por acelerometro, permite analizar el patron
circadiano del suefio y los MPP. El test de
inmovilizacién (SIT inglés), para el grado
de disconfort y los MPP durante la vigilia.

Es preciso realizar el diagndstico dife-
rencial con otros cuadros como: dolores de
crecimiento que no se alivian con los movi-
mientos y que podrian representar una forma
de SPI; TDAH que pueden coexistir; tics; dolo-
res 0 calambres musculares; y patologia dsea.

Respecto a los MPP, se definen como
movimientos periddicos repetitivos, estere-
otipados de los miembros que ocurren duran-
te el suefio, que ocasionan alteraciones
de éste y que no pueden ser explicadas por
otra alteracién primaria del suefio. Ocurre
mas frecuentemente en los miembros infe-
riores, ocasionando tipicamente una exten-
sion del dedo gordo del pie, a menudo en
combinacion con una flexion parcial del pie
y, a veces, de la cadera.

Tratamiento

El tratamiento se realizara lo antes posi-
ble para evitar las consecuencias del tras-
torno, ya que un nino con SPI va a ser
un adulto con SPI.

El tratamiento es sintomatico.

1. Medidas generales: reducir los factores
que precipitan el SPI. Higiene del sue-
fio con horarios adecuados. Evitar comi-
das copiosas, ejercicio intenso, activi-
dades estimulantes, como TV o los vide-
0s antes de acostarse, asi como cafe-
ina, chocolate, antihistaminicos y anta-
gonistas de dopamina.

2. Eltratamiento farmacologico: agonistas
dopaminérgicos (levodopa/carbidopa),
agonistas dopaminérgicos no ergolini-
cos (ropinirol y pramipexol), benzodia-
zepinas (clonazepam), antiepilépticos
(gabapentina) y alfa-adrenérgicos (clo-
nidina). Existe poca experiencia en nifos,
aunque se ha comprobado que son Uti-
les y seguros.

Ante un SPI secundario, se tratara la
patologia subyacente. Si existe déficit de
hierro, se aportara éste durante 3 meses
asociado a vitamina C para mejorar su absor-
cion, se evitaran alimentos, calcio y té, ya
que impiden ésta. Es preciso tener presen-
te que la ferritina mide los depdsitos de hie-
rro, pero es un reactante de fase aguda; por
ello, no se debe obtener su nivel cuando
el nino presente una enfermedad aguda.

RITMOS CIRCADIANOS: FISIOLOGIA
Y FACTORES QUE INFLUYEN.
TRASTORNOS DEL RITMO
CIRCADIANO

Introduccién

Los ritmos circadianos estan regula-
dos por un reloj interno que esta sincroni-
zado con el entorno.

Los ritmos circadianos (RC) son ritmos
bioldgicos intrinsecos de caracter periodi-
€0 que se manifiestan con un intervalo de
24 horas y de cuyo estudio se ocupa la cro-
nobiologia. En mamiferos, el ritmo biologi-
co més importante es el ciclo vigilia-suefio,
que aparece con una periodicidad circa-
diana, es decir, cada 24 horas. En los seres
humanos, el marcapasos circadiano central
o reloj biologico se encuentra en los nicle-
0s supraquiasmaticos (NSQ) del hipotéala-
mo anterior. Este reloj interno se “pone en
hora”a través de sefales externas del entor-
no (zeitgebers, que significa “pista” en ale-
man), de los cuales, el mas potente es la
exposiciona la luz-oscuridad. La luz modu-
la la sintesis de melatonina y ayuda a sin-

cronizar el reloj interno y la alternancia natu-
ral dia-noche.

Luz y melatonina: en vertebrados, la
melatonina (N-acetil-metoxitriptamina), sin-
tetizada fundamentalmente por la gldndula
pineal y por estructuras de origen extrapi-
neal (retina), esta presente en multitud de
organismos, vegetales y animales.

La luz es el principal factor externo que
controla la sintesis de melatonina en la glan-
dula pineal, inhibiendo su produccion. La
luz es percibida por la retina, donde existen
fotorreceptores y la sefial es transmitida a
los NSQ, donde se localiza el reloj biologi-
€0 0 marcapasos circadiano. Popularmen-
te, se ha denominado la melatonina la “hor-
mona de la oscuridad”, porque su ritmo de
sintesis es la expresion quimica de la oscu-
ridad, tiene una fuerte sensibilidad a la luz y
existe una variacion diaria en su produccion.
Los niveles de melatonina se incrementan
gradualmente tras el anochecer (19-21 h),
€on una concentracion maxima a las 02-04
h AM; luego disminuye lentamente durante
la 22 mitad de la noche, alcanzando el mini-
mo valor a las 07-08 h AM (60-70 pg/ml has-
ta 200 pg/ml en plasma y menos de una ter-
cera parte en saliva). Esta variabilidad cir-
cadiana (cada 24 horas), se conserva inclu-
S0 en situaciones de oscuridad absoluta y
es independiente del momento en que trans-
curre el episodio mayor del suefio. En el ciclo
vigilia-sueno, el incremento de melatonina
enddgena al final de la tarde “abre la puer-
ta del suefio”, y esta somnolencia aparece
después de un periodo de méxima alerta o
“zona prohibida”.

Por otra parte, la melatonina esta rela-
cionada con otra variable bioldgica, la tem-
peratura corporal; de tal forma que, el pico
de melatonina es simultaneo al valle de la
temperatura corporal, momento que coin-
cide con la maxima fatiga y minima alerta
(Fig. 2).

Factores que afectan a la melatonina

La melatonina enddgena y, por tanto,
el suefo, esta influenciada por la luz, la
temperatura y, por supuesto, por la edad.

1. Luz: ya hemos comentado la potente
influencia de la luz natural (diurna) en la
secrecion de melatonina, pero también
la luz artificial puede modificar el patron
de produccién de esta sustancia y afec-
tar al suefo, porque reduce el tiempo



de oscuridad vy, por tanto, la duracion

del suefio nocturno.

El momento de exposicion a la luz es

fundamental, porque la curva de mela-

tonina es fase-dependiente de la luz; es
decir, aplicada al final del dia, consigue
retrasar la fase de la melatonina, mien-
tras que la exposicion al final de la noche

o inicio del dia adelanta la fase de mela-

tonina'y el inicio del suefio.

El principal papel de la melatonina es

informar al resto del cuerpo sobre la

duracion del dia bioldgico, para organi-
zar otras funciones internas que varian
segun la estacion del afo: reproduccion,
apetito, peso y suefio. Cuanto mayor es
la duracién de la noche (por ejemplo, en
invierno), mayor es la duracion del pico
de melatonina, aunque los seres huma-
nos estan dotados de mecanismos
adaptativos a los cambios estacionales.
Temperatura: la melatonina en huma-
nos adultos esta intimamente relacio-
nada con la temperatura corporal y con
el ciclo vigilia-suefo, aunque la interco-
nexiéon es mas estrecha en el periodo
perinatal. El pico de melatonina esta
relacionado estrechamente con el “valle”
de la temperatura corporal, con la maxi-

ma fatiga y la minima alerta (Fig. 2).

Edad: los RC en humanos se desa-

rrollan intrautero bajo el control de la

melatonina materna al principio de la
gestacion y, después, estan sometidos
al control del desarrollo neurologico del

NSQ. El ritmo vigilia-suefo aparece de

forma consistente durante los primeros

6 meses de vida, incluyendo la hora a

la que el suefio se inicia y acaba.

a) Intratitero y periodo neonatal: en el
neonato, el sistema circadiano no es
totalmente funcional pero, durante la
gestacion, el feto comienza a entre-
nar su reloj biolégico a los ritmos
maternos de temperatura o melato-
nina; de forma que, los RC de la tem-
peratura y la melatonina ya estan pre-
sentes en la vida fetal y recién naci-
do.

b) Primer ario de vida: el mayor desa-
rrollo de los RC ocurre antes de los
6 meses de vida. En esta etapa
comienzan a sincronizarse con el
entorno aunque, previamente, ya ha
existido una especie de “entrena-
miento”. A los 6 meses de edad, el
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RC tiene caracteristicas similares al
adulto, lo que indica que los RC son
uno de los sistemas fisiolégicos que
maduran mas temprano.

c) Etapa preescolar: comportamental-
mente, los nifos a la edad preesco-
lar son similares a los preadolescen-
tes, que tienen un cierto “adelanto de
fase” en relacion con los preadoles-
centes.

d) Edad escolar y preadolescencia: en
esa edad, existe una tendencia a
acostarse y levantarse mas tarde, lo
que dificulta el despertar matutino los
lunes después de un fin de semana
“libre”. Durante la preadolescencia
este efecto es mucho mas acusado.

4. Patologia: la existencia de una patolo-

gia médica o psiquiatrica puede modi-
ficar el ritmo de secrecion de melatoni-
na. Asi, suprimen el ritmo de melatoni-
na lesiones de la glandula pineal, sim-
patectomia cervical en D2, cardiopatia,
neuropatia diabética, sindrome de muer-
te subita del lactante, depresion, ten-
sion premenstrual. Por el contrario, incre-
mentan la concentracion de melatoni-
na: cirrosis hepatica (también retrasa el
pico de melatonina) o fallo renal. El sin-
drome de Smith-Magenis produce un
ritmo anormal de melatonina'y el S. retra-
S0 de fase y el trastorno afectivo esta-

cional provocan un retraso del pico de
secrecion de melatonina.

5. Farmacos: los B-bloqueantes, los antiin-
flamatorios no esteroideos y el acido
acetilsalicilico disminuyen la melatoni-
na; mientras que, algunos antidepresi-
vos (fluvoxamina, desipramina), provo-
can una elevacion de ésta.

Efecto de la melatonina exégena

El tratamiento con melatonina regula
el ritmo vigilia-suenfo, actua sobre el sis-
tema cardiovascular y metabdlico y tam-
bién ejerce una accion antioxidante.

1. Efecto de la melatonina ex6gena en
el sueio: el primer dato que tenemos
del papel promotor del suerio de la mela-
tonina fue hace 40 anos, cuando Len-
ner consiguio aislar esta sustancia. El
mismo tom¢é 100 mg de este producto
y presentd sintomas de somnolencia
diurna. Para conseguir una facilitacion
del inicio del suefio, se aconseja que la
melatonina sea administrada 1 hora
antes de acostarse. Las dosis de mela-
tonina exdgena deben individualizarse
porgue algunos suijetos tienen mas sen-
sibilidad a dosis bajas (0,3-0,5).

En los afios 1980, se empezd a utilizar
melatonina para ajustar la fase del sue-
fio y resincronizar el reloj biologico. Asi,

FIGURA 2.
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FIGURA 3.
Descripcion
esquematica de
las quejas del
sueno en
pacientes con
SAF y SRF
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SAF: sindrome de adelanto de fase. SRF: sindrome de retraso de fase. Fuente:

elaboracion propia.

cuando deseamos adelantar el inicio del
suefo, debemos administrar melato-
nina (0,5-10 mg) 4-6 horas antes de ir
ala cama (que equivale a 8-12 h antes
del minimo de temperatura corporal).
Por el contrario, cuando lo que se pre-
tende es retrasar el inicio del suefio, hay
que administrar la melatonina 1-4 h des-
pués del minimo de temperatura cor-
poral.

2. Endocrinologia y melatonina: se ha

demostrado que la melatonina tiene un
efecto antigonadotrdfico en humanos e
interviene en la aparicion de la puber-
tad.

3. Funcién cardiovascular: la accion de

la melatonina también se observa a nivel
cardiovascular, con vasoconstriccion
central y vasodilatacion periférica, res-
ponsable de la disminucién de la tem-
peratura corporal.

4. Accion antioxidante de la melatoni-

na: la melatonina es un potente agen-
te antioxidante, que actla a través de
mecanismos directos e indirectos, entre
los que se incluyen una activacion de
las enzimas involucradas en la sintesis
de sustancias antioxidantes, inhibicion
de compuestos prooxidantes y meta-
bolitos activos de la melatonina pre-
sentes en orina. Ademas, se postula
que la melatonina exégena podria ser
muy Util en trastornos que cursan con

estrés oxidativo (por ejemplo, cancer),
siempre en dosis elevadas y con una
dosificacion nocturna. Se ha compro-
bado que la melatonina tiene un efecto
oncostéatico en animales y se cree que
podria ser igualmente eficaz en huma-
nos. Aunque habria que realizar gran-
des ensayos clinicos, se sabe que la
disrupcion circadiana en animales esta
asociada a una mayor vulnerabilidad al
cancer.

TRASTORNOS DEL RITMO
CIRCADIANO

“Buhos” y “alondras” tienen el episo-
dio nocturmo del suerio desplazado en rela-
cion con el horario convencional, regula-
do por la luz y las actividades sociales.

En los trastornos del ritmo circadiano
(TRC), la cantidad y calidad del suefio es
normal, pero ocurren en un momento inco-
rrecto de acuerdo con los horarios habi-
tuales. En ellos, el marcapasos circadiano
esta retrasado 0 adelantado respecto a la
hora deseada o puede estar, simplemente,
desajustado. Los nifos y adolescentes con
un TRC no han entrenado correctamente
su reloj biolégico a los zeitgebers ambien-
tales y tienen un retraso de fase (sindrome
de retraso de fase, SRF), un adelanto de
fase (sindrome de adelanto de fase, SAF),
un RC de mas de 24 horas (curso libre, Free-

running o sindrome hipernictemeral) o un
patrén irregular de los episodios de suefio
y vigilia. En la edad laboral, ademas, puede
existir un trastorno provocado por cambios
de turnos.

En Pediatria, los TCR son relativamen-
te frecuentes y se observan en un 10% de
todos los nifos. Habitualmente, existe un
componente genético, con antecedentes
de familiares afectos. Desde el punto de vis-
ta clinico, estos trastornos suelen provocar
somnolencia diurna por el débito de horas
de suefio que ocurre a diario. Los nifios estan
sometidos a una privacion crénica de sue-
fio y, paraddjicamente, no presentan som-
nolencia sino una hiperactividad similar a los
nifios con trastorno por déficit de atencion
e hiperactividad.

El diagnostico de los TRC es, funda-
mentalmente, clinico. El patrén de vigilia-
Suefio debe ser evaluado en todos los casos
mediante un diario de suefio durante al
menos 2 semanas, en el que se reflejen horas
de suefio, toma de farmacos o toxicos, prac-
tica de deportes y otros factores que pue-
den influir. Por otra parte, para obtener mayor
precision, sera necesario un registro acti-
grafico de la actividad motora, para deter-
minar los episodios de reposo y actividad.
La polisomnografia sélo sera necesaria en
casos aislados. La determinacion de “mar-
cadores” (hora de inicio de secrecion de
melatonina y hora de la minima temperatu-
ra corporal) confirma el diagnostico porque
establece qué hora es en el cerebro. El cues-
tionario de Horne-Oestberg, que permite
diferenciar los cronotipos matutino y ves-
pertino, no evalla la realidad sino las pre-
ferencias del individuo, aunque se utiliza
como herramienta de aproximacion al diag-
nostico (Fig. 3).

SINDROME DE RETRASO DE FASE
(SRF)

En el SRF los pacientes tienen dificul-
tad para conciliar el suefio por la noche,
dificultad para despertar por la mafiana y
se quejan de somnolencia diurna. Tam-
bién se les llama buhos.

En este trastorno, presente en un 5-
10% de los adolescentes, el episodio mayor
del sueno esté retrasado significativamen-
te y de forma persistente al menos 1 hora
respecto a la hora deseada de acostarse
y levantarse. Son los llamados “buhos”.



Caracteristicamente, el nifio tiene dificultad
para conciliar el suefo por la noche, difi-
cultad para despertar por la mananay se
queja de somnolencia diurna. En clase se
queda dormido, no presta atencién, se mue-
ve mucho. Ademas, suele tener rasgos
depresivos y prefiere no desayunar aunque
suele cenar copiosamente.

Los criterios diagnosticos segun la Ame-
rican Academy of Sleep Medicine (AASM)
son los siguientes: patrén del suefio retra-
sado al menos 1 hora, insomnio de conci-
liacién y dificultad para despertar por la
mafana, los sintomas aparecen durante
méas de 1 mes. La calidad y cantidad del
suefio son normales cuando al nifo se le
deja dormir a sus horas preferidas (fines de
semana, vacaciones), menor somnolencia
durante el fin de semana y no existe otro
trastorno de suefo ni enfermedad psi-
quiétrica que pueda justificar estos sinto-
mas. Hay que resefar que el SRF no es el
resultado de unas preferencias sociales ni
de una sobrecarga de actividades escola-
res.

Estos sintomas provocan frecuentes
problemas en la dinamica familiar. Los
pacientes, habitualmente adolescentes, sue-
len ser “aves nocturnas” y se sienten mejor
y mas dindmicos al final del dia. Estos chi-
€os suelen tener mas problemas escolares
que los nifos sin este trastorno porque con-
dicionan muchas actividades sociales en
horario nocturno, cuando no pueden dor-
mir (teléfono, mavil, chat...).

Ademas, a menudo existen problemas
psiquiatricos asociados que deben ser tra-
tados. Son muy frecuentes sintomas de ina-
tencion, hiperactividad, trastornos de con-
ducta, trastorno oposicionista, agresividad
y depresion.

Hay factores que deben tenerse en cuen-
ta: existen antecedentes familiares, el nifio
prefiere realizar actividades al final del dia
(porque se siente mejor) y pueden existir
problemas académicos por la mafiana, pero
siempre hay que descartar abuso de sus-
tancias o trastornos psiquiatricos y preguntar
al nino y a la familia.

Estos pacientes, durante los fines de
semana, ajustan el episodio de suefio a sus
preferencias. El gran inconveniente apare-
ce cuando, el domingo por la noche, deben
volver a los horarios de suefo habituales y,
al despertar el lunes por la manana, surgen
los problemas: conducta agresiva e inaten-

cién que pueden confundirse con un tras-
torno oposicionista.

Tratamiento del SRF

1. Medidas de higiene del suerio: es nece-
sario seguir unas normas basicas y sen-
cillas.

— Cumplir unos horarios regulares para
ir ala camay levantarse por la mana-
na.

— Evitar las siestas.

— Alfinal del dia, realizar poca actividad
fisica y evitar la excesiva exposicion
luminica (TV, ordenador).

— Evitar el tabaco y no consumir bebi-
das con cafeina después de las 19
horas.

- Antes de acostarse, realizara tareas
de forma rutinaria (que pueden incluir
un bafo caliente).

— Dormir sélo cuando se tiene necesi-
dad de dormir. Sino es posible, levan-
tarse y leer tranquilamente.

— Comprender que la cama sirve para
dormir (y no para comer, estudiar, oir
musica, hablar por teléfono...).

— Incrementar la exposicion a la luz natu-
ral por la manana.

2. Establecer el momento de la minima
temperatura: es fundamental para fijar
el momento de la administracion de la
luz: la fototerapia, administrada antes
del minimo de temperatura corporal
(habituaimente, a las 04-05 AM en suje-
tos normales), provoca retraso de fase
y, después de esta hora, un inicio mas
precoz del suefio.

3. Cronoterapia: debe motivarse el pacien-
te y toda la familia porque requiere esfuer-
z0. Se le debe insistir al nifio o adoles-
cente en que es una responsabilidad
suya, que debe asumir él mismo. El
paciente debe retrasar sistematicamente
la hora de acostarse 2-3 horas/d hasta
alcanzar la hora deseada. Este proce-
so normalmente dura 1 semana.

4. Fototerapia: por la mafhana temprano,
para adelantar la fase, debe exponerse
a una luz artificial con ldmpara a una
intensidad de 2.500 luxes (1 lux es la
cantidad de luz emitida por una vela a
1 metro de distancia, luz emitida por
el ordenador = 200 luxes) durante 1-2
horas. La eficacia de la fototerapia es
mayor si se combina con ejercicio (a
la misma hora).

5. Melatonina: debe tomarse 4-6 horas
antes del comienzo del incremento de
melatonina enddgena, que ocurre a las
19-21 h aproximadamente, a una dosis
de 1-5mg.

6. FEjercicio: matutino o después de comer.

7. Fase de mantenimiento: vigilar los hora-
rios durante el fin de semana y vaca-
ciones.

SINDROME DE ADELANTO DE FASE
(SAF)

En el SAF se produce un despertar
matutino antes de la hora deseada, con
una calidad y cantidad normal del suefio
cuando se acuestan y se levantan en el
horario deseado. También se les llama
alondras.

Mucho menos frecuente que el SRF. Se
caracteriza por un adelanto del episodio prin-
cipal de suefo en relacién con el horario
deseado. Se les denomina, popularmente,
“alondras” y estos nifos describen, duran-
te mas de 3 meses, un despertar matutino
antes de la hora deseada, con una calidad
y cantidad normales cuando se acuestan y
se levantan en el horario deseado. Estos
niflos acuden al médico por imposibilidad
para permanecer despiertos al final del dia
y en ellos no existen habitualmente pro-
blemas escolares por la mafiana y solo se
objetiva durante las actividades que se rea-
lizan al final de la tarde. Aunque su suefo
es reparador, habitualmente los sintomas
suelen confundirse con otros trastornos pri-
marios de suefo (narcolepsia, SAHS...) o
con depresion.

Tratamiento

No existen demasiados datos respec-
to a la utilidad de la cronoterapia en el SAF
pero si se ha demostrado que la exposicion
la luz artificial a media tarde es eficaz en
estos pacientes.

TRASTORNO CIRCADIANO DE
CURSO LIBRE (FREE-RUNNING) O
SINDROME HIPERNICTAMERAL
(MAS DE 24 HORAS)

Este trastomno aparece en sujetos sin esti-
mulacion luminosa (invidentes o sometidos
a aislamiento). En ellos, el reloj bioldgico fun-
ciona a un ritmo diferente a 24 horas y refie-
ren, alternativamente, insomnio y somnolen-
cia diurna excesiva. En los sujetos inviden-
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FIGURA 4.
Esquema

terapéutico de
los trastornos
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del ritmo
circadiano

Por la manana

Por la tarde-noche

Melatonina

Fuente: elaboracion propia.

¢ Melatonina?

tes, existe una fase del suero insuficiente pro-
vocado por un ritmo de melatonina alterado.

Tratamiento

En algunos de los casos (invidentes) es
util el tratamiento con melatonina 1 hora
antes de acostarse, junto con unas normas
de higiene del suefo establecidas. En suje-
tos no invidentes, la fototerapia matutina ha
tenido resultados positivos.

RITMO SUENO-VIGILIA IRREGULAR

En estos pacientes no existe un RC vigi-
lia-suefio organizado y los episodios de vigi-
lia y suefo se suceden de forma cadtica a
lo largo de las 24 horas. Aunque la duracion
total del sueno es normal, existe una inte-
rrupcion del suefio nocturno y frecuentes
siestas a lo largo del dia.

Los pacientes con este trastorno pre-
sentan, habitualmente, un retraso madura-
tivo provocado por una patologia neurold-
gica (por ejemplo, sindrome de Angelman).
En ellos, existe una alteracion anatomica o
funcional del marcapasos circadiano que
origina un patron caético de los episodios
de vigilia y suefio y que puede agravarse
Si existen factores externos “sincronizado-
res” débiles (ausencia de horarios de sue-
fo regulares, no se estimula suficientemente
al nifo con luz, actividades sociales, etc.).
No existen antecedentes familiares.

Tratamiento
En estos nifos, los tratamientos induc-
tores del suefio suefien fracasar y sélo se

ha objetivado una respuesta favorable con
melatonina en algunos casos (administrada
1 hora antes de ir a la cama).

JET LAG

En este trastorno existe un desajuste
entre el ritmo vigilia-sueno generado por el
reloj biolégico interno y el que es requeri-
do por el cambio de zona horaria. Se des-
cribe en sujetos que realizan viajes y atra-
viesan 2 0 mas meridianos. Los viajes hacia
el Este provocan mayores sintomas (insom-
nio nocturno, somnolencia diurna, moles-
tias gastrointestinales). No existe un factor
de exposicion solar ni antecedentes fami-
liares.

Tratamiento

Lo fundamental es adaptarse progresi-
vamente al horario local (se dice que el ser
humano necesita 1 dia por cada meridia-
no atravesado para lograr sincronizacion
con el horario local). Es muy Util el trata-
miento con melatonina por su efecto induc-
tor de suefo y regulador del ciclo vigilia-sue-
fio (Fig. 4).

FUNCIONES DEL PEDIATRA DE
ATENCION PRIMARIA

Como ya hemos comentado, el pedia-
tra de Atencién Primaria ocupa una posi-
cion privilegiada ante los trastornos del sue-
fio y su labor sera prevenirlos realizando
educacion para la salud con adecuadas
medidas de higiene del sueno, sospechar-
los frente a determinados signos de alarma

(reaparicion de siestas, dormir mucho mas
que sus pares, dormirse cuando sus com-
paferos estan alertas, alteracion del rendi-
miento escolar, cambios del caracter, apa-
ricion de impulsividad o hiperactividad), orien-
tar el diagndstico realizando una completa
historia clinica, exploracion fisica y utilizan-
do determinadas herramientas, como agen-
das de suefio, cuestionarios o videos, entre
otras. Se derivaré a una Unidad del Suefio
cuando sea preciso, colaborando en el tra-
tamiento del trastorno, informando, tran-
quilizando y apoyando al paciente y a su
familia para continuar el tratamiento. Es muy
importante realizar un diagndstico y trata-
miento lo méas precozmente posible, ya que
van a mejorar la calidad de vida y el futuro
de estos pacientes.
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Caso clinico

Adrian tiene 13 afos. Los profesores
han notado que se queda dormido en las
primeras clases. Cuando llega a casa, por
la tarde, se encuentra cansado aunque al
final del dia parece mejorar. Cuando se
acuesta, sus padres le tienen que reganar
porgue no se queda dormido y cuando lo
hace, son las 1-2 h AM. Siempre se levan-
ta de mal humor.

En el Ultimo afo, los padres han reci-
bido un informe de los profesores donde
se dice que Adrian no atiende en clase. En
las Ultimas evaluaciones, ha tenido varios
SUSPENSOS Y, en una ocasion, le han expul-
sado del colegio por enfrentarse con su
tutor.

Pensando en que pueda atribuirse esta
actitud a un problema neurolégico, acude
a su pediatra al que Adrian reconoce que
no duerme lo suficiente. Los fines de sema-
na se levanta a la hora que prefiere y se

encuentra bien. Ha tomado Variargil®, que
sélo ha inducido una mejoria parcial y tran-
sitoria, y melatonina al acostarse, que no
le ha hecho efecto.

El pediatra deriva al nifo a una Unidad
del Suefio hospitalaria para evaluacion,
donde se realiza una anamnesis detallada
y se le solicita que cumplimente un diario
del suefo durante 1 mes. Se realiza EEG
convencional y analitica (sangre y orina),
que han sido normales. Se descarta pato-
logia médica subyacente y se objetivan
leves sintomas depresivos. En el diario del
sueno, se reflejan unos horarios de suefio
retrasados en relacion con los horarios
convencionales (si se le permite acostar-
se y levantarse cuando quiera, por térmi-
no medio se acuesta alas 2.00 hy se levan-
taalas 12.00 h).

Ahora toma melatonina por la tarde (3
mg) y sigue unas normas bésicas de higie-
ne del sueno, que han conseguido una
mejoria muy significativa a nivel compor-

tamental y escolar. Los padres estan encan-
tados.

El caso expuesto describe un sindro-
me de retraso de fase, muy tipico en ado-
lescentes. Este trastorno provoca una ten-
dencia natural a acostarse mucho més tar-
de de lo habitual y recomendable. Los nifos
deben levantarse a las 7-8.00 h parair a
la escuela o instituto pero, para su cere-
bro, son las 4-5 h de la manana. Este desa-
juste “roba” horas de suefio y la priva-
cion crénica del suefo es la causa de la
somnolencia diurna excesiva y de los pro-
blemas escolares. El problema se agrava
cuando el nifio es castigado por los pro-
fesores, que le acusan de “vago”, igno-
rando que este comportamiento no se pro-
duce porque “no quiere trabajar”, sino que,
realmente, “no puede trabajar”. La iden-
tificacion de los sintomas es fundamental
para iniciar el tratamiento lo antes posi-
ble y evitar las consecuencias desfavora-
bles.




EVALUACION DE LA SOMNOLENCIA DIURNA EXCESIVA (SDE) EN EL NINO ALGORITMO 1:
EVALUACION

DE LA
SOMNOLENCIA
DIURNA
EXCESIVA

EN EL NINO

Sospecha problemas nocturnos No sospecha problemas nocturnos

R

| SAHS N° horas Horas suefio noche Horas suefio noche
normal

excesivas  excesivas
] NO problemas diurnos Sl problemas diurnos

—

Sindrome Alt.
Kleine-Levin circadiana
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DELA
SOMNOLENCIA
DIURNA
EXCESIVA (SDE)
EN EL
ADOLESCENTE

ALGORITMO 2: EVALUACION DE LA SDE EN EL ADOLESCENTE
EVALUACION

SDE EN ADOLESCENTES
Descartar enfermedades médicas, psiquiétricas o uso de drogas

Valorar SDEysecuelas [ | Valorartiempo total suefio
Escala de SDE pediatica | | Agenda del suefio
Test de actitudes ] Actigrafia

Incontrolada-severa-frecuente TTS>8h TTS<8h

Continua-crénica Episddica | {| Ronquido || Ronquido Problemas | |
PSG-TLM-TMV | PSG-TLM-TMV |&| presente |{ ausente inicio ]
ORL [ i | SPI
PSG /PSG?

Narcolepsia | S.Kein-levin | SAHS ::m— Tendencia circadiana |-

Insomnio primario [ Negativa | Positva |
Trastorno de ansiedad s Valorar ansiedad | SRF
Higiene del suefio
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