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Resumo

Os autores descrevem a sindrome de Kleine-Levin e referem as dificuldades de seu diagnéstico. Apresentam um caso clinico de um
rapaz de 16 anos de idade, que tiveram a ocasido de diagnosticar e de acompanhar e que, embora manifestando a trilogia classica
(hipersonia, hiperfagia e hipersexualidade), é ilustrativo dessas dificuldades sob varias formas clinicas. Discutem as causas e as
consequiéncias colocadas pelas dificuldades de diagnéstico, prestando uma atencéo especial aos aspectos de diagndstico diferencial.
Descritores: Sindrome de Kleine-Levin, hipersénia, hiperfagia, hipersexualidade, caso clinico, diagnéstico diferencial.

Abstract

The authors describe the Kline-Levin Syndrome (KLS) and point out the difficulties regarding its diagnosis. A clinical case of a 16-
year-old boy diagnosed and followed by the authors is presented. Although having the classic trilogy (hypersomnolence; hyperphagia;
hypersexuality), this is an illustrative case of such difficulties under several distinct clinical forms. Causes and consequences raised

by diagnostic difficulties are discussed, with special attention to aspects concerning differential diagnosis.
Keywords: Kleine-Levin syndrome, hypersomnolence, hyperphagia, hypersexuality, clinical case, differential diagnosis.

Introducéo

Os critérios de diagnostico da sindrome de Kleine-
Levin (SKL) assentam na trilogia inicialmente proposta:
hipersénia (diurna e noturna), hiperfagia e
hipersexualidade!. Do ponto de vista clinico, a SKL se
caracteriza por ser uma perturbacdo crénica (com
duracdo variavel em torno de 8 anos), paroxistica (com
periodos criticos de “ataques”, que persistem por cerca
de 10 dias e que recorrem trés a quatro vezes por ano) e
bastante incapacitante (tanto para as tarefas intelectuais
quanto para a vida profissional e social), embora seja
“autolimitada” quanto ao tempo de evolugdo, isto é,
terminando, espontaneamente, com ou sem tratamento?,

O presente estudo se justifica em face do caso clinico
que nos foi dado seguir e dos problemas de diagndstico
que a SKL freqlentemente suscita.

Baseados na revisdo efetuada da literatura e na
estimativa de Minviellee, calculamos que o total de casos
descritos na literatura cientifica mundial, até 0 momento
presente, possivelmente perfaca um nimero em torno
de meio milhar®. Entre 1962 e 2004, teriam sido descritos,
no Brasil, trés casos de SKL2. Um caso relatado no Brasil
teve prognostico desfavoravel com seqielas
neuropsicologicas documentadas®. Porém, ndo ha dados
epidemiolégicos seguros sobre essa sindrome.

Caso clinico

O nosso caso se refere a um paciente do sexo
masculino com 16 anos de idade, filho de pais separados,
morando com a méde e pertencendo a um nivel
socioecondmico médio-baixo.
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- Queixa principal: sonoléncia que o impede de ter
suas atividades normais e comportamento inapropriado.

- Histdria médica atual: ha 3 meses, a namorada ficou
gravida e perdeu o bebé. H& mais ou menos 10 dias,
antes da consulta, ficou “diferente”: andava nu pela casa;
beliscava as nadegas da empregada; e masturbava-se
no seu quarto de porta aberta. Além disso, andava
comendo compulsivamente, principalmente doces.
Segundo os pais, 0 que mais chama a atengéo é o humor
e a afetividade que estdo embotados, referindo que o
filho “parece olhar através das pessoas”. O paciente
ficou isolado e com sonoléncia. Por causa desses
sintomas, foi levado ao psiquiatra, que diagnosticou
esquizofrenia e o medicou com aripiprazol 20 mg e 23,5
mg de olanzapina, sem qualquer resultado.

- Histéria médica familiar: bisavd paterno
diagnosticado como esquizofrénico, e, por parte de mae,
ndo refere problemas médicos.

- Historia pessoal: 1 més antes do inicio do quadro,
teve febre 15 dias apds uma viagem a Ronddnia. Ndo
houve comprovacdo de doenca infecto-parasitaria.

Exame mental prejudicado pela sonoléncia do
paciente.

Exames laboratoriais (hemograma, bioquimicos,
eletroencefalograma, tomografia computadorizada e
ressonancia magnética) normais.

Trés dias apds o primeiro atendimento, o paciente
(acordado) foi entrevistado e néo se lembrava nada do
que acontecera nos 7 dias anteriores quando estava
sonado e dormindo. Contou apenas o que ouviu dos
pais. Relatou que esteve no escritério do pai, onde se
comportou de modo inconveniente, gritando palavrées
e cantando muito alto, embora ndo se recorde. Estava
bem e normal.

A hipotese diagndstica foi apoiada nas seguintes
caracteristicas: estresse, febre e idade (adolescéncia); e
nos sintomas: hipersdnia, hiperfagia e hipersexualidade,
amnésia e comportamento inadequado.

Foi medicado com clomipramina 150 mg dose total,
litio 900 mg e metilfenidato 20 mg.

- Evolucgdo: 8 meses apds o inicio do quadro, foi
suspensa a medicacdo; 6 meses depois disso, teve nova
crise: sonoléncia, insdnia e demais sintomas anteriores,
e ainda descarrilhamento do pensamento, delirio
persecutério e amnésia. Foi reintroduzida a medicacao.
Nessa Ultima crise, ficou sonolento por 6 dias, voltando
depois ao normal. Suspendeu a medicacdo e 1 més apos
teve sonoléncia menos intensa, por 5 dias. Foi,
novamente, reintroduzida a medicacgdo e, 3 meses apos,
foi suspensa a clomipramina, e foram mantidos o litioe 0
metilfenidato.

Em qualquer das crises, a recuperagédo do paciente
foi espontanea — no periodo de 7 dias (primeira crise), 6
dias (segunda crise) e 5 dias (terceira crise). O inicio foi
mais ou menos subito e da mesma forma que se iniciou

também desapareceu, mesmo sem tratamento. Porém, o
tratamento foi importante para manter o paciente fora
das crises.

Discussao

Dificuldades de diagndstico na SKL

As dificuldades e os dilemas suscitados pelo
diagndstico das hipersonias em geral e da SKL em
particular tém sido salientados, com alguma freqtiéncia,
na literatura cientifica da especialidade®st,

As perturbac6es do sono, e entre elas a SKL, podem
com facilidade ser erradamente diagnosticadas como
perturbacbes psiquiatricas primariast?. Em trés casos
femininos descritos, houve erro de diagndstico (com
encefalite, epilepsia, alteracdo do humor e psicose
aguda)®®. O mesmo sucedeu em outro caso descrito, que
foi diagnosticado como encefalite®. Esses relatos
corroboram as dificuldades inerentes ao diagnostico da
SKL e a necessidade de discuti-las a luz do seu
diagnéstico diferencial.

As causas das dificuldades resultam tanto das
limitagcGes dos meios de diagnostico quanto das
caracteristicas clinicas da sindrome (Tabela 1).

A sindrome tipica, exibindo a trilogia classica
(hipersonia, hiperfagia e hipersexualidade), ndo escapara,
certamente, a atencao dos clinicos, uma vez que se impde
pela riqueza e clareza de seus sintomas. Porém, a existéncia
de “formas frustras”, de sindromes “atipicas™'*!* ou de
“variantes”®® dificulta, muitas vezes, a tarefa do
diagnostico®®. Por “forma frustra” devemos entender os
casos com expressividade clinica discreta ou ligeira, isto é,
pouco graves. A designacdo de sindrome “atipica” aplica-
se aos casos de expressividade clinica “paradoxal”, nos
quais um dos sintomas principais se expressa pelo seu
“oposto”, por exemplo, “anorexia” em vez de “hiperfagia”
ou “ins6nia” em vez de “hipersénia”. Nas “variantes” da
sindrome, incluem-se os casos de “sindrome incompleta”,
em que se verificam apenas dois dos sintomas principais
da triade classica; ou de sindrome com predominio das
perturbacdes psicoldgicas (cognitivas e comportamentais)
em relacdo a perturbacéo do sono.

O problema da comorbidade entre as perturbacGes
do sono pode dificultar e confundir o diagnéstico
diferencial dentro desse grupo de afecces.

Entre outras causas que explicam as dificuldades
de diagnostico, vale a pena mencionar a ampla
variabilidade da idade de inicio, havendo casos de inicio
bastante tardio®” e tendo um ambito de variagdo entre 0s
4 anos e 0s 82 anos; a sobreposi¢cdo com outras
patologias, como a sindrome de Prader-Willi*® ou a pica®®;
e a dificil distincdo de outros problemas, como a
hipersdnia pré-menstrual, nas jovens?2,
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Tabela 1 - Principais causas das dificuldades de diagndstico na sindrome de
Kleine-Levin

Diagndstico exclusivamente clinico

Falta de um “sintoma patognomdnico”

Intervalos intercriticos completamente assintomaticos

Desconhecimento da etiologia e da fisiopatologia

Entidade clinica limitrofe entre a neurologia e a psiquiatria

(afeccdo neurolégica com sintomatologia psiquidtrica?)

Polimorfismo da sintomatologia

Riqueza e diversidade da sintomatologia psiquiatrica

Auséncia de um “marcador biologico” (organico, laboratorial, analitico, genético)
A existéncia de “formas frustras”, de sindromes “atipicas” e de “variantes”
(“sindrome incompleta” e “sindrome com predominio das perturbagdes mentais™)
Comorbidade entre as perturbagdes do sono

Ampla variabilidade da idade de inicio

Sobreposi¢ao com outras patologias (por exemplo, Prader-Willi, pica)

Dificil distingdo de outros problemas (hipersonia pré-menstrual, nas mogas)

As dificuldades de diagndstico trazem
complicacdes, designadamente, no progndstico e no
tratamento. Para sistematizar as conseqiéncias
dessas dificuldades, agrupamo-las em diretas e

indiretas. Nas diretas, incluimos aquelas que sdo
primarias e imediatas; nas indiretas, agrupamos
aquelas que resultam das anteriores e que, por isso,
sdo secundarias a elas (Tabela 2).

Tabela 2 - Principais conseqiiéncias das dificuldades de diagnéstico na sindrome
de Kleine-Levin

Conseqiiéncias diretas (primarias)
Falta e atraso de diagndstico
Confusao ou erro de diagnéstico

Conseqiiéncias indiretas (secundarias)

A sindrome de Kleine-Levin ¢, provavelmente, subdiagnosticada

Perda do valor preventivo da detec¢do e diagnostico precoces

Diminui¢éo da confianga e da adesdo aos meios de diagnostico e de tratamento

Alarme de pacientes e familiares quanto a evolug@o e ao prognoéstico

Exames desnecessarios

Atraso na instituicdo de um tratamento eficaz

Tratamentos inapropriados/inadequados

Tratamentos ineficazes e prejudiciais (por exemplo, com psicofarmacos)

A primeira conseqiiéncia é o atraso, confuséo ou
erro do diagnostico. Em muitos casos, a média de atraso
é de 3,8 + 4,2 anos, acontecendo de haver “remisséo
espontanea” antes de chegar-se ao diagnostico”?. Em
nosso caso clinico, o diagnostico ndo foi feito de
imediato, mas somente 3 dias apds o primeiro
atendimento, vindo o paciente com o diagndstico
anteriormente feito de “esquizofrenia”.

A SKL é, provavelmente, subdiagnosticada®. A
literatura cientifica pode estar facilmente enviesada na

SKL, relatando, mais frequentemente, 0s casos mais
graves e mais homogéneos da sindrome? e, assim,
distorcendo a atengéo dos clinicos, contribuindo para a
menor deteccdo de casos “frustros”, “atipicos” ou
“variantes™?. Alguns autores consideram que 0s casos
de sindrome com apresentacdo incompleta serdo em
maior nimero do que 0s casos de apresentacdo
completa'??42,

Embora tenham sido referidas excegdes*?®, o
progndstico a longo prazo parece ser, de um modo geral,
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excelente!?. Assim sendo, é da maior importancia
tranquilizar os pacientes, tantas vezes angustiados, e
os seus familiares, igualmente preocupados, quanto a
habitual tendéncia a recuperagéo completa e & auséncia
de seqielas a longo prazo.

Diagnéstico diferencial

Algumas perturbagbes apresentam sintomas
idénticos ou mesmo iguais & SKL. E imprescindivel,
entdo, proceder ao diagndstico diferencial e excluir
certas afeccdes, especialmente perturbacdes
organicas ou psiquiatricas mais graves e com
progndsticos mais reservados. As perturbacgdes, que
podem constituir objeto de diagndstico diferencial,
cobrem um vasto leque, que pode variar consoante &

forma clinica de apresentacdo da SKL, agrupando-se,
didaticamente, em torno de “perturbacdes do sono”,
“perturbacdes do biorritmo (ritmo sono-vigil)”,
“perturbacdes médicas”, “perturbacdes por abuso de
substancias” e  “perturbacdes mentais
(psiquiatricas)”. Atendendo a letargia da SKL, o
primeiro problema com o qual se deve fazer o seu
diagnostico diferencial é, por certo, a fadiga muscular,
tal como a que se verifica na fibromialgia (“sindrome
de fadiga crénica”)?.

A SKL deveria estar mais presente no espirito dos
clinicos. Em termos gerais, a recomendacao de Sadeghi
parece ser, em nosso entender, bastante sensata quando
diz que a SKL deve ser ponderada em qualquer
adolescente, seja rapaz ou moga, que apresente
sintomatologia “bizarra” e “periddica”? (Tabela 3).

Tabela 3 - Principais diagnosticos diferenciais da SKL

Perturbagdes do sono
Sono insuficiente/privagdo do sono
Insénia primaria
Hipersonias patoldgicas primarias
Hipersonia idiopatica
Narcolepsia-cataplexia (doenca de Gélineau)
Apnéia do sono
Perturbac@o do biorritmo (ritmo circadiano sono-vigil)
Trabalho por turnos
Sindrome dos fusos-horérios
Alteracdo da fase do sono
Horario irregular de dormir e acordar
Perturbagdes médicas
Sindrome de fadiga cronica
Fibromialgia
Esclerose multipla
Obesidade
Anemia

Infeccdes (virus de Epstein-Barr, herpes-zdster ou mononucleose infecciosa)

Encefalite viral
Doengas organicas do cérebro (traumatismo, tumor)

Doengas metabdlicas (hipotireoidismo, uremia, hipoglicemia, hipercalcemia, hipercapnia, insuficiéncia hepatica)

Sindrome de Kliiver-Bucy
Doenga de Parkinson
Doenga de Huntington
Perturbacdes por abuso de substancias
Drogadi¢ao (drogas ilicitas ou psicofarmacos)
Alcool
Cafeina
Opiéceos
“Sindrome de abstinéncia” (anfetaminas ou cocaina)
Farmacos como o triazolam
Perturbagdes mentais (psiquiatricas)
Bulimia nervosa
Perturbagdes de ansiedade
Histeria (perturbagdes de conversao)
Esquizofrenia, no seu periodo inicial
Surto psicético (psicose aguda)
Perturbag¢des do humor
Depressao, ciclofrenia
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Conclusao

A SKL é rara, mas o seu desconhecimento pode
ocasionar um diagnéstico errado, perda de tempo e
mesmo a propria falta de seu reconhecimento, que traz
varias consequéncias negativas ao paciente e seus
familiares. Por esse motivo, a nossa preocupacdo em
alertar os profissionais, através do presente caso clinico
e da discusséo das dificuldades inerentes ao diagndstico:
para que figuem atentos aos transtornos psiquiatricos
que podem apresentar sintomas que simulam ou estdo
muito proximos da SKL.
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