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Hipersomnia idiopatica. A propoésito de un
caso de una adolescente de 13 anos

Idiopathic hypersomnia. A case presentation of
a thirteen year-old adolescent

Sr. Editor:

La hipersomnia idiopatica (HI) fue descrita por Bedric Roth'
en la segunda mitad del siglo XX como una entidad
caracterizada por una somnolencia importante pero sin las
caracteristicas clinicas y neurofisiologicas propias de la
narcolepsia.

La narcolepsia presenta como caracteristica clinica mas
propia, ademas de la somnolencia, la cataplejia; electro-
fisiologicamente se caracteriza por una latencia media de
suefio reducida y 2 o mas inicios de suefio en REM (rapid-eye
movement ’movimiento ocular rapido’) en el test de
latencias multiples de suefio. Aquellos casos con caracte-
risticas electrofisiologicas propias de la narcolepsia pero que
no presentan cataplejia, se clasifican como narcolepsia sin
cataplejia y, por Gltimo, aquellos casos de hipersomnia de
origen central sin cataplejia con latencia media de suefo
reducida pero con menos de 2 inicios de suefio en REM en el
test de latencias se definen como HIZ.

Esta Ultima entidad esta escasamente referenciada en la
edad pediatrica a pesar de que en las series publicadas el
inicio se presenta en la infancia y en la adolescencia en
muchas ocasiones®“. Por esto hemos considerado de interés
la publicacion de este caso de HI en una adolescente de 13
anos.

La paciente consulté a la edad de 13 afnos por presentar
episodios de suefio irreprimible. Cuando éstos se presenta-
ban, la paciente sentia una necesidad imperiosa de sentarse o
acostarse y dormir una siesta de 1 o 2h. No asociaba pérdida
del tono postural, movimientos anormales ni ninguna otra
sintomatologia asociada. La adolescente confirmé que siem-
pre habia tenido tendencia a dormirse al ir en coche o al ver
la television. Solia dormir 9 h diarias y, si le era posible, hacia
siestas de 1 o 2h. El suefo no estaba fragmentado, no
roncaba y ocasionalmente habia presentado algun episodio de
sonambulismo. No presentaba alucinaciones coincidentes con
el inicio del suefo o el despertar, aunque si contaba que al
despertarse por la mahana estaba durante algunos segundos
sin poder moverse.

La exploracion fisica no aporté ningin dato de interés.

Se practicO una resonancia magnética cerebral que
resultdé normal. El liquido cefalorraquideo (LCR) y el perfil
metabolico con amonio y aminoacidos en sangre y orina

también fueron normales. La polisomnografia nocturna fue
normal y en el test de latencias mlltiples de suefo, la
latencia media de suefo fue de 2,4min en las 5 siestas y el
inicio en fase REM en solamente una de éstas. Con estos
datos se llego al diagndstico de HI. La hipocretina en el LCR
no se pudo realizar y no present6 el DQB1*0602 en el sistema
de antigenos de histocompatibilidad.

En la evolucion de esta paciente aparecieron conductas
automaticas, consistentes en la repeticion de sonidos
ambientales producidos mientras estaba durmiendo, habla
inconexa o bloqueo del habla, que se presentaban funda-
mentalmente si se la estimulaba para que no se durmiera o
si se la intentaba despertar cuando estaba dormida.

Se inicié tratamiento con modafinilo, pero se tuvo que
retirar por la aparicion de palpitaciones que desaparecieron
al retirar esta medicacion. Actualmente esta recibiendo
tratamiento con metilfenidato con aceptables resultados
aunque con algin episodio aislado de suefo irreprimible y
conductas automaticas.

La HI es una entidad claramente definida en la actualidad
y contemplada en la segunda edicion de la clasificacion
internacional de los trastornos del suefio®. Se desconoce
la prevalencia de esta enfermedad, aunque se calcula que
es de un 10 a un 15% de la narcolepsia. Por tanto, si para
esta Ultima entidad se dan cifras de prevalencia de 0,05 al
0,1%, la prevalencia de la Hl estaria entre un 0,005 y un
0,01%°, aunque hay autores que presentan en sus series
cifras mas elevadas*’. La edad de inicio en las 2 principales
series estudiadas es de 16,6 + 9,4 afios*y de 19 + 8 afios”.
Es decir, que el inicio se sitla en la infancia o en la
adolescencia en muchos casos, por lo que consideramos
que el pediatra debe conocer esta entidad. La etiologia
es desconocida aunque se han publicado casos secundarios a
infecciones viricas y a traumatismos craneoencefalicos®.
Un aspecto de interés en la evolucion es la aparicion de
conductas automaticas. Estas conductas estan descritas
tanto en la narcolepsia como en la HI, aunque son
mucho mas frecuentes en la primera entidad®®. En nuestro
caso nos planteamos el diagndstico diferencial con crisis
parciales no convulsivas, que se descartaron tras practicar
un registro electroencefalografico durante uno de los
episodios.
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Tuberculosis de presentacion atipica

Tuberculosis of atypical presentation

Sr. Editor:

Hemos leido con gran atencion e interés el articulo
publicado por Gonzalez Martinez et al' en los ultimos
nimeros de Anales de Pediatria en relacién con la aparicién
de tuberculosis (TB) en una madre y su hijo recién nacido.
Nuestro grupo® ha publicado en los dltimos nimeros de
Archivos Argentinos de Pediatria un caso en Espafa sobre la
presentacion atipica (hepatica primaria) de la TB.

A este respecto, nos gustaria comentar nuestra experien-
cia y hacer algunas aportaciones de interés.

Nuestro paciente se traté de un varon de 4 afos de edad,
afectado de TB hepatica primaria, cuyo sintoma de
presentacion consistio en un cuadro constitucional asociado
a dolor en hipocondrio derecho, hepatomegaliade2a3cmy
lesiones hepaticas multinodulares. Los antecedentes solo
referian un familiar, tosedor, con habito tabaquico. Los
resultados de las pruebas complementarias fueron norma-
les, salvo una discreta elevacion de las aminotransferasas y
la eritrosedimentacion. Las pruebas de imagen mostraron
multiples lesiones nodulares de 2 a 3cm. Se descartd un
amplio abanico de posibilidades diagndsticas, hasta que una
prueba de Mantoux positiva permitié realizar un estudio
familiar y encontrar un foco indice. Una vez iniciado el
régimen antituberculoso con triple tratamiento, el paciente
mejord hasta la resolucion total del cuadro.

Es importante destacar, como hacen los autores, la
importancia de tener en cuenta la TB con posible diagnostico
en lugares de prevalencia alta. En nuestro pais, la inmigracién
procedente de paises de muy alta prevalencia y los focos de
pobreza son 2 importantes favorecedores de ésta. Otros casos
de TB congénita descritos en la literatura médica reciente-
mente® tienen muchos factores coincidentes con el caso
presentado, lo que demuestra la tendencia existente en la

actualidad al aumento del espectro de presentacion de los
casos de TB en nuestro pais. Hay casos descritos en la
literatura médica en neonatos prematuros®, reacciones para-
dbjicas al tratamiento tuberculostatico®. Las pruebas comple-
mentarias generalmente son de escasa utilidad y algunas
resultan positivas a los 32 dias de su realizacion®® , por lo que
(como en el caso comentado) su utilidad es muy limitada o a
veces s6lo confirmativa post moértem. Las pruebas de imagen
tampoco son rentables al inicio de la sintomatologia’, por lo
que la sospecha clinica, debido a su alta mortalidad, debe ser
la primera razon para el inicio de tratamiento®. El tratamiento
recomendado en cada caso, debe realizarse segin los
estandares internacionales y la epidemiologia local, ya que
las tasas de resistencia al tratamiento tuberculostatico en cada
area pueden ser muy divergentes. La respuesta al tratamiento
del neonato del articulo comentado es importante, por cuanto
la rapidez en el inicio de éste es uno de los factores mas
trascendentes en este aspecto.

Estamos de acuerdo con los autores en la importancia
vital de los cambios demograficos y epidemiolégicos que han
ocurrido en los ultimos afos. En los pacientes pediatricos, la
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)
es casi exclusivamente por via materna, de modo que la
infeccion de las mujeres de una sociedad es un claro
marcador del riesgo pediatrico.

Son cada vez mas frecuentes los casos de TB congénita
publicados en la literatura médica®®. La afectacion hepatica
micronodular de nuestro paciente, hasta ahora esta poco
referida en la literatura médica. En los Ultimos meses se han
descrito imagenes de ésta y otras localizaciones, pero son muy
variadas y poco aclaratorias. En la actualidad no hay ninguna
revision sistematica de la literatura médica relacionada con las
presentaciones atipicas de la TB. Seria recomendable realizar
una vigilancia adecuada, por cuanto hay casos como el descrito
en el articulo comentado, en los que una adecuada profilaxis
puede ser eficaz para evitar el desarrollo de la enfermedad y
las graves consecuencias que ésta puede conllevar.

En estas condiciones, la sociedad actual de los paises
industrializados presenta una serie de circunstancias que
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