NARCOLEPSIA
- A Propdsito de um Caso Clinico
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A narcolepsia é uma doenca cronica cuja causa exacta continua ainda por esclarecer,
E caracterizada por sintomas clinicos cardinais como sonoléncia diurna excessiva
cataplexia, reveste-se de algumas especificidades a nivel poligréfico e pode estar associada
a determinados marcadores imunogenéticos. Determina habituaimente importantes
consequéncias no funcionamento global e na adaptagao psicossocial do individuo, afectando
significativamente a sua qualidade de vida.

Neste trabalho os autores expdem o caso clinico de um doente do sexo masculino, de
18 anos, internado no Servico de Psiquiatria dos HUC, com a suspeita de se tratar de um
sindrome de Kleine Levin. Apés avaliacao clinica e estudo organico aprofundado concluiu
se que o doente apresentava um quadro compativel com narcolepsia. Partindo do quacdiro

. descrito, é feita uma breve revisdo tedrica desta patologia.

Sonoléncia Diurna Excessiva, Cataplexia, Narcolepsia,

palavras-chave
Qualidade de Vida

Narcolepsy is a chronic disease, of unknown aetiology, characterized by cardinal clinical
symptoms such as irresistible sleep and cataplexy attacks. It has some specificities at a poly
graph level and is associated with certain imunogenetic markers.This disease may determine
important consequences in a person’s global functioning and psychosocial adjustment, «i¢
nificantly affecting quality of life.

In this report the authors describe the case of a 18 years old male, admitted to the Psychl
atric Clinic of the Coimbra University Hospital, with the probable diagnosis of Kleine Levine
syndrome. After careful clinical and organic evaluation, the definite diagnosis was narcolepsy.
Based on this case report the authors undertake a theoretical review of the pathology, malnly
concerning its clinical picture, diagnostic evaluation, differential diagnosis and therapeutlc
approaches.

Sleepiness, Cataplexy, Narcolepsy, Quality of Life
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Introducao

A Narcolepsia {que, em grego, significa
apoderado pelo sono) é uma entidade cli-
nica que tem assumido uma crescente rele-
vancia clinica nos dltimos anos. Foi descrita
pela primeira vez em 1877, pelo neurologista
alemdo Westphal, nos seguintes termos: “um
homem sofrendo de acessos stbitos de sono e
episddios de inibicdo motora e da fala; e deno-
minada como tal trés anos depois, em 1880,
pelo francés Gélineau, ao referir o caso de um
tanoeiro de 36 anos, que adormecia contra
a sua vontade durante o dia, e apresentava
quedas relacionadas com as suas emogoes.

Recentemente, tivemos oportunidade de
observar um doente com narcolepsia, cuja
descricado ndo tem outro objectivo que nao
o de chamar atencao dos leitores, para este
diagndstico, que pode passar despercebido
por ainda ndo se encontrar muito divulgado
na literatura medica portuguesa.

Caso Clinico

Identificacao

RMAS, sexo masculino, 18 anos, raca bran-
ca.Estudante, solteiro, natural e residente em
Coimbra.

Motivo de referéncia

Referenciado a Consulta de Disturbios do
Sono do Servico de Psiquiatra dos Hospitais
da Universidade de Coimbra (HUC), em De-
zembro de 2005, por uma pneumologista do
Laboratério de Sono dos HUC, por apresen-
tar uma sonoléncia diurna excessiva grave
(SDE), tendo ja efectuado diversos exames
no mesmo Laboratério cujos resultados nao
oram suficientes para explicar a gravidade
da quelxa. Fora também jé sujelto a diversas
medlcagdes sem efeito ou com agravamento
da SDI e portanto suspensas, Pela parte do
doente parecla haver a Intengfio de, a curto
prazo, obter a Licenga de Condugao para Vai-
culos Automéval,

Histdria da doenca actual

Ja nainfancia,R.tinha “ataques irresistiveis
de sono” (sic), recebendo desde cedo a alcu-
nha de “Soneca” por parte dos colegas da es-
cola. Ocorriam vérias vezes por dia, inclusive
em periodos de actividade, tinham instalacao
subita e duracdo variavel, e eram seguidos de
despertar brusco e de um periodo de vigilia
de boa qualidade. Referia uma sonoléncia
de tal modo intensa que a mesma motivara
acidentes de bicicleta, adormecimentos nas
aulas e ao andar de automdvel, mesmo que
estivesse estimulado com a presenca e a
conversa de colegas ou amigos. «Tanto estou
bem, como de repente apago!» (sic).

Posteriormente, no inicio da adolescén-
cia, tiveram inicio episédios que descrevia
como paroxismos de perda stbita do ténus
muscular nos joelhos, bilaterais, que o pro-
prio denominava de “descaidas” (sic), que
ocorriam frequentemente quando estava
a jogar ping - pong. Nestas circunstancias,
“ria-se” (sic) com os amigos e “estava naque-
la excitagao de ganhar” {sic). Numa das vezes
chegou a cair para o chdo mas nunca perdeu
a consciéncia.

Referia ainda dormir mal durante a noite,
tendo por vezes dificuldade em adormecer,
despertares nocturnos frequentes (insonia
fragmentada) e sensacdo matinal de sono
pouco reparador. Segundo a familia, era tam-
bém comum falar durante a noite (sonilé-
quio) e a presenca duma roncopatia ligeira.
“Tenho um sono muito agitado e de fraca qua-
lidade. Dizem que falo alto e mexo-me muito.”
(sic).

Histodria pessoal

R. nasceu por parto eutdcico, apods gravi-
dez sem intercorréncias. Teve um desenvolvi-
mento psicomotor normal, com uma infancia
sauddvel, sem sintomas neuréticos infantis.
Soclallzaglo adequada, com participagdo em
actlvidades de grupo {Jogador de futebol as-
soclatlvo), Bom rendimento escolar, frequen
tando actualmente um curso v6clo profissio-

nal,Vive ¢om o8 pais num amblente famlllar
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ional, ndo tendo irmaos. Orientacao he-
ssexual tendo namorada.

Antecedentes pessoais
Sem histéria de antecedentes patol6gi-
relevantes. Inexisténcia de habitos aditi-
nomeadamente tabégicos ou alcodlicos.
!
| Antecedentes familiares
' Pai com histéria de SDE desde o inicio da
wida adulta. Sem outros antecedentes assina-

Bveis.

Personalidade prévia

Consciencioso, responsavel. Socidvel e
extrovertido. Auténomo e resiliente. Aberto
& experiéncia. Com particular interesse por
desporto, musica, e outras actividades de
grupo e lazer

Exame mental

Bistipo longilineo, estatura elevada. Ida-
de aparente congruente com idade real.
Facies expressivo. Contacto cordial, atitude
oolaborante e postura adequada.Consciente,
orientado auto e alopsiquicamente. Humor
eutimico. Sem alteracbes do pensamento ou
sensopercepcdo. Inteligéncia e meméria sem
alteracdes aparentes. Insénia fragmentada.
Sem alteragcdes do apetite ou libido.

Exame fisico
Exame fisico sumario sem alteracdes.

Exames complementares de diagndstico

- Estudo analitico (hemograma, bioqui-
mica, sumaria de urina, provas tiroideias, me-
tabolismo do ferro, pesquisa de drogas na
urina) - sem alteracoes.

- Radiografia simples do térax e electro-
aardiograma - normais.

- Escala de Sonoléncia de Epworth (De-
zembro/2005) - 19

- Polissonografia (Abril/2006) -“(...) even-
+0s respiratérios que nao se encontram asso-
<iados a dessaturagoes significativas (...) ma-
croestrutura do sono muito fragmentada (...)"
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- Teste de laténcia mdultiplas do sono
(TLMS) - (Abril/2006) - “(...) laténcia normal
em todas as sestas (...)"

-Tomografia axial computorizada craneo-
encefalica (Junho/2006) — sem alteracdes.

- Tipagem HLA Classe Il por PCR-SSP (Ju-
nho/2006) - haplotipo DRB1*15, DQB1*06.

Diagnéstico

Tratava-se portanto dum adolescente
com histéria de uma SDE grave com inicio
na primeira infancia, nao explicavel pelos
resultados dos exames de sono efectuados
numa primeira fase. Com efeito, o Polissono-
grama (PSG) apenas demonstrava um sono
fragmentado e alguns eventos respiratérios
sem a frequéncia ou a gravidade suficientes
para explicar a gravidade da SDF e o Teste de
Laténcia Multipla do Sono (TLMS) apresenta-
va uma laténcia normal em todas as sestas. A
negatividade destes Ultimos levou a Consul-
ta de Disturbios do Song, em Junho de 2006,
a propor 0 seu internamento no Servigo de
Psiquiatria de Homens considerando outras
hipéteses do diagndstico diferencial entre
as quais se encontra o sindrome de Kleine-
Levin, patologia hipotalamica que acontece
mais frequentemente em adolescentes do
sexo masculino. A inexisténcia de periodici-
dade das queixas de sonoléncia, associada a
hiperfagia e a hipersexualidade, o inicio na
infancia e a presenca continua da queixa de
sonoléncia excessiva afastavam aquela pri-
meira hipétese de diagnéstico.

Apos colheita pormenorizada da histé-
ria clinica, observagdao em regime de inter-
namento e estudo organico, excluiram-se
disturbios psiquiatricos, disttrbios aditivos
e estruturais cerebrais. A presenca de clara
de cataplexia veio colocar como hipdtese
mais provavel duma narcolepsia, apesar do
estudo em Laboratério de Sono ser negati-
vo. Esta hipétese diagnostica veio a ser re-
forcada pela presenca duma fenotipagem
HLA com o haplotipo DRB1*15, DQB1*06,
habitualmente associado a narcolepsia. Foi
também objectivo do internamento a repeti-
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¢ao do PSG e do TLMS para confirmacao dos
resultados anteriores. Contudo R. mostrou
alguma resisténcia em permanecer em meio
hospitalar, alegando dificuldades de adap-
tagao ao servico em questdo, pelo que teve
alta sem que tenham sido repetidos estes
exames.

Evolucao

Em Junho/2006, apds a alta hospitalar,
iniciou tratamento com modafinil {100 mg,
2 id), face a hipdtese diagnéstica de narco-
lepsia. Verificou-se melhoria discreta. Em
Novembro/2006 veio a abandonar modafinil
pelo preco excessivo, sendo seguidamen-
te medicado com metilfenidato (10 mg, 2
id). Em Marco/2007, manifestou vontade de
retomar terapéutica com modafinil. Subse-
quentemente verificou-se evolugdo favora-
vel. Embora fosse desde inicio sensibilizado
para a importancia da realizagao de sestas
programadas e outras praticas de higiene
do sono, apenas no inicio do ano escolar de
2006/2007 iniciou a sua pratica habitual,apds
reconhecimento do beneficio da sua aplica-
cao. A data da ultima consulta, o doente es-
tava clinicamente estabilizado, evidenciando
um aceitdvel funcionamento profissional, so-
cial e familiar.

Revisdo Tedrica

Definicao, etiologia e epidemiologia

A narcolepsia é uma perturbacao intrin-
seca do sono, em que existem alteragdes na
ciclicidade e estabilidade do ciclo sono - vigi-
lia e cujos sintomas mais caracteristicos sao
a SDE e a cataplexia, que poderdo surgir com
intervalo de anos entre si.

De acordo com estudos recentes, esta
doenca parece estar relacionada com alte-
racoes na producdo de um neurotransmis-
sor cerebral, a hipocretina, e subsequente
disfuncdo das conexdes neuronais e neuro-
quimicas duma determinada regido do bul-
bo raquidiano, o locus coeruleus, centro de

controlo do sono REM. Contudo a sua causa
exacta continua ainda por esclarecer.

A narcolepsia é uma doenga extrema-
mente incapacitante, de caracteristicas cré-
nicas, que comeca geralmente na segun-
da década de vida (Thorpy, 2001). Atinge
igualmente os dois sexos e entre 10% e 25%
dos doentes tém histdria familiar (Pimentel,
2004). A prevaléncia desta doenga no nosso
pais é desconhecida, sendo que, um estudo
recente de Billiard (1996) estima a sua preva-
léncia na populagdo geral de 2 a 6 doentes
por 10.000 pessoas.

Clinica

Ao caracterizar clinicamente esta doen-
¢a, é comum destacarem-se quatro sintomas
distintos que formam no seu conjunto a clas-
sica tétrada sintomaética da narcolepsia. Sdo
eles:a SDE, a cataplexia, a paralisia do sono e
as alucinagdes hipnagogicas e hipnopémpi-
cas. Os dois primeiros, habitualmente descri-
tos como sintomas cardinais da doenga, sao
os mais frequentes. A paralisia do sono e as
alucinacées hipnagogicas e hipnopdmpicas
sao considerados sintomas acessérios, na
medida em que nédo s&o indispensaveis ao
diagnostico.

Sonoléncia diurna excessiva - A so-
noléncia diurna excessiva (SDE) ¢ habitual-
mente a primeira manifestacdo da doenca
e caracteriza-se por “ataques de sono irre-
sistiveis, de duracdo variavel, considerados
pelo doente como refrescantes e que podem
acontecer em plena actividade e ndo somen-
te em situagdes mondtonas. Tal como outros
sintomas da narcolepsia, os “ataques de sono”
sdo devidos a intrusdes de sono REM no peri-
odo de vigilia. Na narcolepsia, apesar de par-
cialmente aliviada pelo sono, a sonoléncia é
muitas das vezes mantida ao longo do dia
(Thorpy, 2001), resultando num consideravel
prejuizo no funcionamento global destes do-
entes e justificando alguns comportamentos
automdticos que por vezes surgem,




Cataplexia - A cataplexia define-se como
a perda ou diminuicao subita da forca mus-
cular habitualmente provocada por uma
emogao, como o riso, ou, menos frequen-
temente o0 medo, ou pela actividade fisica
intensa. Para evitar a sua ocorréncia, alguns
doentes aprendem a controlar as emogoes,
adoptando um comportamento neutro em
todas as circunstancias. Este fenémeno é
idéntico a inibicdo muscular ocorrida duran-
te o sono REM e pode ser parcial, afectando
apenas alguns musculos, musculos da nuca
dai a queda da cabeca para a frente, miscu-
los dos maxilares causando incapacidade de
articular as palavras, musculos da coxa tradu-
zindo-se pela perda de firmeza nos joelhos,
ou global, provocando o largar de objectos
e a queda. Geralmente observa-se uma pro-
gressdo da hipotonia,dos musculos faciais as
extremidades, havendo um “deslizar” do cor-
po até ao solo, sendo rara uma queda com
traumatismo grave.

Embora a cataplexia seja um importante
sintoma, pois se estiver associado a SDE co-
loca a narcolepsia como a hipétese de diag-
néstico mais provavel, é porém dificil de ava-
liar.Esta presente em mais de dois tergos dos
doentes (Guilleminault et al., 2004} e, apesar
de pode ser o primeiro sintoma da doenca,
surge habitualmente apds o inicio da SDE.
De referir contudo que nem todos os auto-
res concordam em fazer um diagndstico de
narcolepsia na auséncia de cataplexia. A este
respeito, refira-se que a segunda edicdo da
Classificagao Internacional dos Distlrbios do
Sono {American Academy of Sleep Medicine,
2005) reconhece duas entidades autonomas:
narcolepsia com cataplexia e narcolepsia
sem cataplexia, desconhecendo-se se sdo
entidades que estdo no mesmo continuum
ou se tém diferentes etiologias. Algumas ca-
racteristicas parecem estar mais associados
a primeira, como por exemplo, a diminuicdo
da hipocretina 1 no LCR, embora 10% de do-
entes com narcolepsia com cataplexia ndo
tenham esse achado.
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Paralisia do sono - corresponde a inca-
pacidade que estes individios podem sentir
para se moverem ou faiarem, na altura da
transicdo da vigilia para o sono {ou seja no
adormecer) ou na transicdo do sono para a
vigilia {isto é no despertar). Este fenémeno.
que parece resultar de uma paralisia dos
musculos voluntarios idéntica a inibi¢do mus-
cular ocorrida durante o sono REM, tem uma
frequéncia variavel, desde diaria a esporadi-
ca, tem a durag¢do de alguns minutos e pode
ser muito angustiante (sobretudo quando
€ acompanhado de sintomas autondmicos
como parestesias dos membros, palpitacoes
ou sudorese, sensacao de sufocacdo ou des-
conforto toracico). Ocorre em cerca de 60%
dos doentes com narcolepsia (Pissara, 2001),
embora possa também ocorrer de forma es-
poradica em individuos saudaveis, e é mais
frequente em alturas de stress, privacdo do
sono ou quando o doente se deita numa
posicao desconfortavel. Por vezes surgem,
em simultaneo, alucinacdées hipnagégicas
ou hipnopdmpicas, que contribuem para o
dramatismo com que este sintoma é viven-
ciado.

Alucinacoes hipnagdgicas e/ou hipno-
pompicas - a semelhanca dos fenémenos
de paralisia do sono, as alucina¢oes hipnagé-
gicas (ao adormecer) e hipnopémpicas (ao
despertar) fazem parte da tétrada clinica da
narcolepsia mas surgem também pontual-
mente de forma isolada em individuos sem
qualquer outra sintomatologia. Sao frequen-
temente visuais, podendo assumir qualquer
outra modalidade. Podem variar entre ele-
mentos simples (por exemplo, manchas ou
luzes) e fendmenos mais elaborados envol-
vendo um ou mais sentidos. Correspondem
ao periodo de transicdo entre a vigilia e o
sonho (em sono REM) em que elementos
de vigilia e de sonho se misturam. Apesar de
habitualmente o doente ter a nogao de que
estas alucinagdes ndo sao reais, é frequen-
te desencadearem medo e ansiedade. Tal
como na paralisia do sono podem ser mais



Ana Sofia Cabral / Nuno Madeira / Maria Jodo Matos / Ana Maria Ferreira

frequentes em periodo de maior stress, priva-
¢do do sono ou sono em ambiente estranho
e podem ocorrer durante o dia associadas a
cataplexia.

E de referir a possibilidade de ocorréncia
de outros sintomas, nomeadamente ao nivel
do sono. Com efeito, outras perturbagées do
sono que podem surgir sao os despertares
nocturnos, as apneias do sono, os sonilé-
quios, 0 aumento dos movimentos corporais
ou mesmo movimentos periddicos das per-
nas.

Diagnéstico

O diagnéstico da narcolepsia é essencial-
mente clinico, pelo que uma histéria clinica
cuidada assume particular importancia, des-
tacando-se a pesquisa de histéria familiar e
do modo de inicio e de evolucédo da doenca.
Numa primeira fase importa também avaliar
agravidade e consequéncias da doenca, bem
como, realizar o exame fisico pois este pode-
nos ajudar a detectar outros sinais numa nar-
colepsia secunddria.

O Teste de Laténcia Multipla do Sono
(TLMS) é, por exceléncia, a melhor forma de
objectivar as queixas de sonoléncia objecti-
va.Neste teste, que é efectuado durante o dia
e em que € pedido ao doente para se deitar
num quarto escuro e nao resistir a adorme-
cer, @ medida a laténcia das fases 1, 2 ou REM
em cinco sestas com a duragdo de vinte mi-
nutos cada, intervaladas por um periodo de
duas horas. Por consenso (American Acade-
my of Sleep Medicine, 2005), o diagnéstico
de narcolepsia requer a presenca de SDE e
um TMLS com uma laténcia média de menos
de oito minutos e duas ou mais sestas com
sono REM (Sleep Onset REM Periods ou SO-
REMPs) caracterfsticos de varios distdrbios
do sono e frequentemente encontrados na
narcolepsia.

OTLMS deve ser feito, preferencialmente,
no dia seguinte a realizacdo do registo polis-
sonografico do sono nocturno, permitindo-
nos obter com seguranca o registo de hiper-
sénia. Por outro lado, o Polissonograma (PSG)

permite, s6 por si, excluir outras causas de
hipersonia e avaliar as perturbacbes do sono
que ocorrem nestes doentes. Este exame
mostra um aumento do nimero de desperta-
res em alguns doentes com este diagndstico
e pode também existir uma reducao do sono
lento profundo e aumento relativo do sono
REM, para além de um excessivo movimento
tanto durante o sono REM como NREM.

A tipagem HLA pode ajudar a confirmar
o diagnostico. Na realidade tem-se verificado
uma estreita correlagdo entre os haplotipos
DR2 e DQw1 e esta doenca, sendo que en-
tre 95% e 99% dos doentes que apresentam
estes haplotipos, em comparagdo com 12%a
38% da populacgao geral (Mignot, 1998).

Evolucao, prognostico e aspectos

psicossociais

Embora os primeiros sintomas surjam, na
maioria das vezes, no adulto jovem, podem
iniciar-se desde a infancia até & 52 década de
vida. Tradicionalmente é considerada pelos
pediatras uma doenca rara na crianga, con-
tudo, importa salientar que o diagndstico é
feito muitas vezes com um atraso importan-
te,em média de 10 anos apés o inicio dos sin-
tomas, especialmente se a cataplexia estiver
inicialmente ausente (Morrish, 2004).

A sintomatologia persiste ao longo dos
anos e a evolugao geral da doenga é dificil de
sistematizar. E por vezes referido que a narco-
lepsia melhora com a idade, nomeadamen-
te, apds os 70 anos. Esta melhoria é relativa
ja que geralmente, a SDE mantém-se mas é
melhor suportada com a reforma e com a
possibilidade de fazer sestas. A cataplexia,
as alucinacdes e a paralisia do sono tendem
a tornar-se menos frequentes, no entanto, a
gueixa de sono nocturno de ma qualidade
perdura.

Como jé referido, esta doenca afecta sig-
nificativamente o funcionamento global, a
qualidade de vida e a seguranca do individuo
e reveste-se de importantes repercussoes a
nivel psicossocial (compromisso do desem-
penho escolar ou profissional, prejuizo na



condugao, dificuldades na insercao familiar e
social, etc.).

Tratamento

A abordagem terapéutica da narcolepsia
tem por objectivo o controlo dos sintomas,
que condicionam a vida social, familiar, labo-
ral ou escolar do doente, ndo existindo ainda
tratamento para a sua causa. O recurso as
diferentes possibilidades, farmacolégicas ou
nao farmacolégicas, deve ser personalizado,
tendo em consideracdo ndo sé as especifici-
dades dos sintomas que se pretende tratar
como também as caracteristicas pessoais do
doente.

Abordagem nao farmacoldgica - Em
individuos sem solicitacdes quotidianas de
relevo (por exemplo, nos reformados), o tra-
tamento nao farmacolégico pode ser sufi-
ciente. Noutras situagdes, nao sendo sé por
si satisfatorio, revela-se um importante com-
plemento da terapia farmacol6gica de forma
a optimizar a resposta terapéutica.

Este tipo de suporte implica medidas
comportamentais que promovam um estilo
de vida saudavel, respeitando uma boa higie-
ne do sono, mantendo horérios sono - vigilia
regulares e evitando situagdes de privacdo
de sono com a consequente exacerbacao
dos sintomas. O doente deve ser sensibiliza-
do para o beneficio em organizar o seu dia
de trabalho em fungdo da flutuacdo da sua
sonoléncia. Nos casos em que as sestas sao
minimamente repousantes, estdo indicadas,
de forma a melhorar as capacidades do do-
ente durante os periodos de vigilia,recomen-
dando-se sestas de curta duragéo (entre 10 a
60 minutos, consoante os autores) repartidas
ao longo do dia.

A educacao do doente pode passar tam-
bém por alguns conselhos dietéticos como
evitar o consumo excessivo de alcool, café
ou hidratos de carbono, que parecem agra-
var a sintomatologia, pelo menos em alguns
€asos.

Em algumas situagdes justifica-se ainda
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uma modificacio ambiental que se pode
traduzir por medidas simples como a adesao
do doente a grupos de suporte e a sensibili-
zacao de terceiros para esta doenca (familia,
colegas, professores) ou medidas de maior
impacto como a mudanca profissional, por
forma a adequar as solicitacdes a doenca,
evitando profissdes que agravem a doenca
ou o ponham o doente em especial risco
(trabalho por turnos, condugao profissional,
etc).

E ainda extremamente importante o
papel do apoio psicolégico através de uma
psicoterapia de suporte. Com efeito, estes
individuos tém, frequentemente, alguma di-
ficuldade em lidar com o diagndstico e com
as suas consequéncias psicossociais, sendo
frequente desenvolverem manifestagoes
psicologicas ou psiquiatricas que dificul-
tam o tratamento. Neste ambito destaca-se
0 prejuizo no auto - conceito que por vezes
surge, nomeadamente em situagdes de fraco
suporte e incompreensao par terceiros (ndo
é raro serem apelidados de “preguicosos” e
constituirem alvo de brincadeiras pelos seus
pares).

Abordagem farmacoldgica - Cerca de
80% dos doentes com narcolepsia beneficia
com o tratamento psicofarmacolégico (Pis-
sara, 2001), importando adaptar a terapéu-
tica prescrita as queixas predominantes no
doente em questao.

As principais alternativas que tém sido
utilizadas com alguma eficécia tém um efeito
estimulante do sistema noradrenérgico que,
como ja referido, parece ser o mais implicado
nesta situacdo. As primeiras medicagdes sim-
paticomiméticas usadas para aliviar a SDE da-
tam do século XVIl com o uso do café,da salva
e do rosmaninho (Pissara, 2001). Actualmen-
te, outros farmacos estimulantes do sistema
nervoso central (como as anfetaminas e seus
derivados, designadamente, o metilfenidato)
aliviam este sintoma, sendo bastante efica-
zes no seu tratamento. Contudo o seu uso
encontra-se, por vezes, condicionado pelos
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efeitos secundarios (Pimentel, 2004). Trata-se
de um grupo de farmacos que deve ser ini-
ciado em baixas doses numa toma Unica de
manha. Posteriormente, como o aumento da
dose, pode administrar-se em 2 a 3 vezes por
dia, dependendo da duracdo do efeito. Deve
evitar-se a administracdo ao final do dia ou
a noite. Outro potente estimulante é o mo-
dafinil. O seu modo de ac¢do nao esta muito
bem definido mas parece ser um agonista 1
adrenérgico, com poucos efeitos simpatico-
miméticos e, dai, com menos efeitos secun-
darios que as anfetaminas e seus derivados.
E hoje considerada a terapéutica de escolha
para a SDE na narcolepsia (Broughton, 1997)
na dose de 200 a 400 mq por dia.

Quanto a cataplexia, esta parece respon-
der satisfatoriamente ao tratamento com
substancias activadoras pré-sindpticas de
transmissdo aminérgica, inibindo a recap-
tacdo da imipramina, clomipramina e, mais
recentemente, a fluoxetina. Pensa-se que tal
eficécia se deva a supressao do sono REM. As
doses destes farmacos usadas na narcolepsia
sao habitualmente inferiores as administra-
das para a depressao (Pissara, 2001).

A fluoxetina tem também revelado bons
resuitados no controlo da paralisia do sono e
das alucina¢des hipnagogicas e hipnopdm-
picas. A disrupcdo do sono nocturno pode
ser tratada com benzodiazepinas de semi-
vida curta e 0s movimentos periddicos das
pernas podem beneficiar com a administra-
¢ao antes de deitar de levodopa, bromocrip-
tina ou benzodiazepinas.

Comentarios Finais

Apesar do conhecimento desta sindrome
ter aumentado na ultima década (Pissara,
2001), continua a ser uma doenca desco-
nhecida do publico em geral, e até da classe
médica em particular, e o recurso ao médico
deve-se mais as suas consequéncias do que
as manifestacdes clinicas propriamente ditas.
Com efeito, no caso descrito, o que levou o

proprio a tomar a iniciativa de procurar aju-
da foi o facto de se aproximarem os seus 18
anos e recear possiveis riscos para a condu-
¢ao automovel

Este doente alerta-nos para a possibi-
lidade da doenca surgir ainda na infancia e
confirma-nos o facto de nem sempre termos
presente a tétrada diagnostica. Alias, os qua-
tro sintomas s6 estdo presentes, no seu todo,
em 15 a 30% dos doentes (Pissara et al., 2001;
Pimentel et al., 2004).

Um aspecto importante no caso exposto
foi o facto de o TLMS realizado em Abril de
2006 ter-se revelado dentro da normalidade.
Tal resultado levou-nos a considerar outras
hipéteses diagnésticas, nomeadamente, o
sindrome de Kleine Levin. Foi a conjugacao
da histéria clinica (inicio das queixas ainda na
infancia e auséncia de hiperfagia, hipersexu-
alidade e altera¢des do comportamento), dos
antecedentes familiares (pai com SDE), dos
resultados do PSG e do estudo genético que
reforcaram a conviccéo de se tratar de uma
narcolepsia afastando aquele diagndstico.
Neste contexto, é de referir que sem vindo a
verificar alguma controvérsia na valorizagéo
dos resuitados do TLMS na narcolepsia (Guil-
leminault, 2004). Moscovitch (1991) verificou
que s6 84% dos doentes com queixas de SDE
e cataplexia apresentava duas ou mais sestas
com sono REM no TLMS. Porém, este autor
verificou também que todos os doentes com
queixas de SDE e cataplexia apresentavam
duas ou mais sestas com sono REM num dos
TLMS se este fosse repetido diariamente num
periodo de 4 dias. Isto sugere que embora o
TLMS deva ser um exame que esteja indicado
em todos 0s casos suspeitos de narcolepsia,
isoladamente nao deve ser a tnica forma de
confirmacao ou exclusdo do diagndstico, mas
antes ser interpretado em conjunto com ou-
tros achados clinicos (Thorpy, 2001).Fica-nos
a divida dos resultados que encontrariamos
caso o doente tivesse permanecido em meio
hospitalar durante o perfodo necessario para
que as quatro repeticoes referidas por Mos-
covitch (1991) fossem realizadas...
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