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SINDROME DE RETRASO DE FASE

El sindrome de retraso de fase (SRF) se caracteriza por un tiempo
de inicio y finalizacion del suefio que estd retrasado mds de dos horas,
generalmente, en relacién con los tiempos de suefio aceptables social
o convencionalmente.

Los individuos afectados tienen dificultad para dormirse en las horas
aceptadas socialmente, pero una vez el suefio se inicia, éste es de ca-
racteristicas normales'.

En el SRF no sélo los pardmetros de suefio estdn retrasados, sino
también la melatonina y el ciclo de la temperatura corporal con res-
pecto a los sujetos sin SRF, de manera que la “zona de mantenimiento
de la vigilia" se retrasa, asf como la “zona de despertar” que se estima
aparece entre 4 a 7 horas después de que el organismo alcanza la tem-
peratura corporal minima (TCM).

Los criterios diagndsticos seglin la Clasificacién Internacional de los
Trastornos del Suefio de la Academia Americana de Medicina del
Suefio son':

A. Existe un retraso en la fase del perfodo de suefio mds largo
en relacién con el momento deseado y el momento de le-
vantarse; esto se manifiesta por una dificultad mantenida y
crénica para dormirse en el momento deseado socialmente,
junto con la dificultad para despertarse en la hora socialmen-
te deseada.
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B. Cuando se le permite mantener su horario ape-
tecido, los pacientes muestran una cualidad y
duracién de suefio normal para su edad y man-
tienen una fase retrasada pero estable en el ci-
clo de 24 horas.

C. Los diarios de suefio o la actigrafia durante al
menos / dias demuestran un retraso estable en
el momento del suefio habitual.

D. Estaalteracion del suefio no se explica por otro
problema del suefio, enfermedad médica o neu-
roldgica, alteracion psiquidtrica, uso de medica-
cién o drogadiccion.

Nota: Ademds, se aprecia un retraso en el tiem-
po de otros ritmos circadianos, tales como el
nadir de la temperatura corporal o el ritmo de
secrecion de melatonina, que son Utiles para la
confirmacién del SRF.

Esta situacion puede ocurrir a cualquier edad, pero la
prevalencia es mayor en la adolescencia, edad en la que
lo padecen entre un 5% y un 0%,

En los diferentes test, estos sujetos demuestran sus
preferencias vespertinas para su actividad. Si intentan
dormirse mds precozmente, el resultado es un incre-
mento de la latencia de suefio (> 45 m) v la aparicién
de ansiedad, lo que a su vez conlleva a la activacién del
sistema simpdtico con un incremento de la alerta, que
es contraria al inicio del suefio.

A pesar de tener una estructura normal de suefio
poseen, de hecho, cierta tendencia al insomnio de ini-
cio, incluso en su fase innata de suefio, de manera que,
generalmente, tienen de por sf alargada su latencia de
suefio (media de 32 mvs. 10 m de los controles)’.

Si se les fuerza a levantarse pronto, tienen una gran
tendencia a volverse a dormir, de manera que las horas
de las mafiana suelen ser una experiencia aversiva para
ellos, y un modo sencillo de evitar esta experiencia
aversiva es, simplemente, dormir por las mafianas. Esta

tendencia a evitar las mafianas de manera condicionada
debe sertenida en cuenta a la hora de plantear el trata-
miento.

Clinica de presentacion habitual

* Inicio de suefio tardio de manera persistente,
generalmente después de medianoche en ado-
lescentes.

¢ Escasa dificultad para mantener la continuidad
del suefio.

*  Gran dificultad para despertarse a la hora re-
querida para actividades sociales y/o académi-
cas. Con disminucidn del nivel de alerta por las
mananas.

*  Dificuttad persistente para iniciar el suefio en una
hora mds temprana. Aunque esporddicamente
consigan dormirse a una hora mds temprana su
tendencia al retraso de fase se mantiene.

*  Sintomatologfa de insomnio si se le obliga a
acostarse a una hora mds temprana.

*  Somnolencia diurna por el déficit crénico de
sueno.

Situaciones que se asocian habitualmente
al SRF

*  Resistencia a acostarse. Uso de tecnologfa en el
momento de acostarse (Intemet, chat, moviles...).

*  Funcionamiento dptimo a Ultimas horas del dia
y primeras de la noche.

*  Recuperacién del suefio durante los fines de se-
mana. En los primeros dfas de vacaciones se ob-
serva un aumento del tiempo de suefio.

¢ Mal rendimiento escolar: el adolescente con
SRF es un sujeto con déficit crénico de suefio.
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Incluso el adolescente muy motivado tiene que
realizar un mayor esfuerzo.

*  Frecuentes faltas de puntualidad en las mafianas
y tendencia al absentismo escolar:

Evaluacion clinica
*  Historia clinica: generalmente anodina.
*  Historia psicomotora y escolar: tendencia desde
la primera infancia al retraso de fase con dificul-
tades escolares a primeras horas del dfa desde

los primeros afios.

* Historia familiar: puede revelar la tendencia fa-
miliar

+ Evaluacion conductual: bdsica debido a la alta
frecuencia de diagndsticos errdneos de depre-
sién, ausencia de motivacion, vago, conducta
oposicionista, fobia escolar.. con los que este
sindrome es confundido.

* Examen fisico: generalmente anodino.

*  Test diagndsticos:

— Diario de suefio: durante 2 semanas.

—Actigraffa durante 2 semanas: permite valorar
la cronologfa de la actividad.

— Polisomnografia: en general no indicada.
Diagnéstico diferencial
*  Insomnio: se suele tratar de un insomnio apren-
dido, generalmente secundario a sus dificultades
de iniciar el suefio.

* Sindrome de piernas inquietas.

*  Mala higiene de suefio.

¢ Estilo de vida.

* Rechazo o fobia escolar.

* Alteracidn psiquidtrica: depresidn, bipolar, ansiedad.
Estrategias terapéuticas

Terapia Luminica: la curva de respuesta humana a la luz
sugiere que se produce un avance de fase cuando el esti-
mulo luminico se presenta inmediatamente después de la
TCM.

En general, se puede sugerir una luz de 500 a 530 nm
de onda (azul-verde) como la mds efectiva.

Se ha investigado con exposicién Unica de 4 h de
12.000 lux inmediatamente después del TCM y con la
exposicion durante 2 semanas de 2.500 lux entre las 6
ylas 9 de la mafiana,

Melatonina (exponemos la experiencia emanada de la
Iiteratura pues su comercializacién no estd aprobada de
momento por la Agencia Espafiola del Medicamento).

Cuando se administra la melatonina 6 horas antes del
inicio de la secrecién de melatonina (DLMO) se produce
un avance de fase de 3 horas, y cuando se administra | a
3 h sdlo se produce un avance de fase de | h'.

La asociacion de melatonina y terapia luminica pro-
duce un avance de fase significativamente mayor, de-
mostrando el papel aditivo de ambas terapias’.

La seguridad de la melatonina a corto plazo (menos
de 3 meses) parece demostrada, pero se tienen pocos
datos sobre su seguridad a largo plazo. Debido a que la
dosis habitual de 3-5 mg en muchas ocasiones eleva los
niveles de melatonina por encima de los niveles fisiold-
gicos, parece prudente utilizar dosis menores.

Afortunadamente los efectos cronobioldgicos con
dosis menores (0,3-0,5 mg) son eficaces y no se preci-
san niveles superiores a los fisioldgicos’.
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Cronoterapia: significa retrasar progresivamente la
hora de acostarse hasta que se alcance la hora deseada.

Tanto la terapia luminica como la cronoterapia exi-
gen al menos dos semanas:

Cuando la TCM aparece antes de las 10 de la mafia-
na: avance de fase con terapia luminica y melatonina.

Cuando laTCM aparece después de las 10 de la ma-
flana y la zona de despertar después del mediodia: re-

traso de fase.

En general: los retrasos de fase menos graves (> 4 h)
responden bien al adelanto de fase, mientras los mds
extremos (> 6 h) responden mejor a retrasar la fase y
cronoterapia.

Terapia cognitivo conductual (control de estimulos).
De manera esquematica el tratamiento del SRF, que

en nuestra opinidn estd dentro de las competencias de
la AP serfa:

Propuesta esquemdtica de tratamiento del SRF en AP

Guias Terapéuticas

Sesiones Estrategias Avance de fase Retraso de fase
Evaluacién Entrevista

Registro de suefio

Morning-Evening Test

Estimar la TCM
Objetivos Horario deseado
Plan terapéutico Direccién del cambio de fase ~ TCM < 10.00 am TCM > 10.00 am
Tratamiento Cambio de fase Avance despertar (30 m) Retrasar 2 h/dia

Luz matinal (1-2 h) Luz intensa antes de acostar

Melatonina: 0,3-05 mg

Terapia conductual

Control de estimulos
Higiene de suefio

4 h antes acostar
Control de estimulos
Higiene de suefio

Estrategias de prevencion

Mantener la higiene de suefio

Mantener despertar
Luz matinal ocasional
Control de estimulos

Mantener despertar
Luz matinal ocasional
Control de estimulos
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NARCOLEPSIA

La narcolepsia es un cuadro neuroldgico crdnico relati-
vamente raro que ocasiona una importante alteracion
de la calidad de vida del paciente. El sintoma diana de la
narcolepsia es la excesiva somnolencia diurna (ESD).
Otros sintomas que constituyen la trfada diagndstica son
la cataplejia (pérdida abrupta del tono muscular de po-
cos segundos de duracidn, generalmente bilateral, provo-
cada por una emocion vy durante la cual el sujeto esta
consciente v es capaz de oir y, después, recordar la situa-
cién), alucinaciones hipnagdnicas y la pardlisis del suefio.

El inicio del cuadro puede ser agudo o insidioso, ne-
cesitando hasta |2 afios de evolucidn para desarrollar
el cuadro completo.

Los casos familiares de narcolepsia son raros (menos
del 10%),y tienen sélo ocasionalmente més de dos indi-
viduos afectados. El riesgo de narcolepsia en un familiar
de primer grado de un narcoléptico es del 2%, de 10 a
40 veces mayor que la prevalencia observada en la po-
blacién general (0,025%). Sin embargo, en algunas familias
(10-30%) los familiares de primer o segundo orden de
pacientes narcolépticos estdn afectados por un fenotipo
atenuado caracterizado por siestas recurrentes diurnas
aisladas y/o lapsus de suefio. Los gemelos monocigdticos
son discordantes para la narcolepsia en el 69-75%'.

Unicamente el 0,2% de los individuos genéticamente
positivos desarrollan la narcolepsia, lo cual implica que
el desarrollo de la narcolepsia humana incluye algun
factor ambiental actuando sobre una predisposicidn ge-
nética especifica.

El alelo DOBI#0602 se encuentra en el 95% de los
narcolépticos en todos los grupos étnicos. Sin embargo,
la presencia de alelos como el DQBI*0601 y
DQBI*0501 tienen un papel protector”.

La Ultima clasificacion de la Academia Americana de
Medicina del Suefio® incluye cuatro cuadros:

*  Narcolepsia con cataplejia: en pediatria es muy
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rara antes de los 4 afios. En el inicio, si es abrup-
to, se desarrolla un cuadro de obesidad de ma-
nera rdpida. La somnolencia ocasiona una rea-
paricion de las siestas en un nifio que ya las ha-
bia suprimido. El diagndstico en la edad prepu-
bery en el adolescente suele venir marcado por
los cuadros de cataplejia aguda que, en ocasio-
nes, son diagnosticados como cuadros epilépti-
cos o convulsiones no epilépticas. En los co-
mienzos del cuadro de narcolepsia es posible
encontrar durante algdn tiempo Unicamente la
clinica de cataplejia aislada. Posteriormente, apa-
rece la ESD, especialmente a nivel escolar y una
conducta que asemeja al trastorno por déficit
de atencidn e hiperactividad (TDAH) impulsivo.
El diagndstico y tratamiento en la edad pedidtri-
ca es dificil pues la ESD se puede presentar co-
mo problemas de conducta o bajo coeficiente
intelectual, insomnio o cuadros psiquidtricos co-
mo esquizofrenia o depresion. El diagndstico se
basa en la presencia de cataplejia, disminucion
del nivel de hipocretina en LCR; la polisomno-
grafia y el test de latencias mdttiples.

Narcolepsia sin cataplejfa: su presentacion clinica
tipica es la reaparicidn de las siestas diurnas en un
nifio que ya las habia retirado. Probablemente
sea la presentacién de un cuadro de narcolepsia
con cataplejia que se manifestard de manera
completa en la edad adulta. Se pueden producir
problemas de conducta en su inicio, problemas
que son ignorados por el paciente y su entorno
o etiquetados con diversos diagndsticos fisicos
ylo psiquidtricos. El diagndstico definitivo lo esta-
blecen los niveles bajos de hipocretinas en LCR.

Narcolepsia debida a condiciones médicas: en
pediatria deberfa pensarse en alteraciones ge-
néticas (por ejemplo: Nieman Pick tipo C), es-
pecialmente en menores de 5 afios.

Narcolepsia inespecffica: sujetos con estudios de
suefio tipicos de narcolepsia, pero sin clinica evi-
dente. No existen casos descritos en pediatrfa.
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De tal manera que podriamos decir que la narcolep-
sia es el “gran enmascarador”: su sintomatologfa es fre-
cuentemente confundida con problemas psiquidtricos o
de conducta que incluyen el TDAH, la depresion, reac-
clones de conversién e incluso psicosis.

Evaluacion clinica

*  Historia y exploracion clinica completa: descar-
tar otras posibles causas de somnolencia (sn-
drome apnea-hipopnea del suefio, sindrome de
piernas inquietas...). La narcolepsia puede ser
secundaria a cuadros médicos diversos como
tumor cerebral, traumatismo craneal, enferme-
dades desmielinizantes, por lo que es necesaria
una evaluacién completa.

*  Historia del desarrollo psicomotor y evaluacion
conductual: la historia psicomotora suele ser
normal.

¢ Historia familiar;

* Test diagndsticos: polisomnograffa nocturna se-
guida del test de latencias mdltiples (en él se
evalla la velocidad en la que el sujeto entra en
suefio v si lo hace en fase REM o NREM). En los
nifios hay que tomar los estudios en el labora-
torio del suefio con precaucion: hallazgos positi-
vos pueden representar una evidencia confir-
matoria de narcolepsia, mientras que resultados
negativos no son excluyentes y es necesario una
evaluacion seriada para llegar al diagndstico”.

* RNM craneal:si la aparicidn es brusca, existe un
traumatismo craneal reciente o la exploracidn
neuroldgica es anormal.

*  Determinacién de hipocretinas en LCR: un nivel
bajo de las mismas es patognomanico.

Tratamiento

a) Etapa prepuberal:

Medidas generales: mantener contacto con el
colegio para facilitar siestas diurnas.

Medicacion contra la somnolencia: en la ac-
tualidad metilfenidato de liberacidn lenta a
dosis habituales o modafinil a razén de 100-
200 mg (se inicia con 100 mg matinales du-
rante 5 dfas).

Medicacidn contra la cataplejia: clomipramina
(25-50 mg al acostarse); fluoxetina (10-20 mg
en la mafiana). En la actualidad estd disponible
en el mercado espariol como medicacién hospi-
talaria el oxibato sodico con, al parecer, muy
buena respuesta a la cataplejia, pero poca expe-
riencia en pediatra (en la actualidad dos casos
tratados por la Dra. M Merino en el Hospital La
Paz de Madrid).

b) Etapa Puberal:
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Medidas generales:
— Contacto con el colegio para facilitar siestas.

— Insistir en la necesidad de horarios de suefio
regulares.

— Intentar obtener 9 horas de suefio nocturno.

Medicacion frente a la somnolencia: metilfenida-
to 0 modafinil.

Medicacidn frente a la cataplejfa: similar a la eta-
pa prepuberal.
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