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Resumo: A narcolepsia, distirbio neurolégico cronico caracterizado pela sonoléncia diurna
excessiva, pode ser associada a cataplexia, fragmentacdo do sono, alucinac¢des relacionadas
ao sono e paralisia do sono. Frequentemente, é confundida com outros transtornos, como
Transtorno do Déficit de Atencdo com Hiperatividade (TDAH), epilepsia e até esquizofrenia,
assim, por vezes, é diagnosticada inadequadamente. Objetiva-se relatar o diagndstico
diferencial bem-sucedido da narcolepsia na infancia e suas dificuldades, realizado por uma
equipe multidisciplinar, enfocando a atuagdo da psicologia do sono em avaliacdo e intervencao.
Um menino de 10 anos foi recebido no Ambulatério de Narcolepsia e Apneia do Sono Infantil
(AMBNAP), alocado no Hospital Universitario Onofre Lopes da Universidade Federal do Rio
Grande do Norte (UFRN) com queixas de sonoléncia diurna excessiva, sono fragmentado e
episédios de perda de tonus muscular. Foi submetido a entrevistas psiquidtrica e psicologica
pormenorizadas, a exames, aplicacdo de escalas especificas para rastreio e diagndstico de
transtornos de sono e didrio de sono, solicitacdo de recursos de midia e de relatério escolar e
avaliacao neurolégica. A partir da investigacdo multidisciplinar, o diagnéstico foi de Narcolepsia
e Sindrome da Apneia Obstrutiva do Sono (SAOS). O paciente foi submetido a técnicas da
Terapia Cognitivo-Comportamental (TCC) e segue em acompanhamento, apresentando
resultados satisfatérios. Este estudo evidencia que uma equipe multidisciplinar especializada
na drea de sono atuando em conjunto com a Psicologia do Sono oportuniza o diagnéstico e
intervencdes precoces eficazes para o tratamento do disttirbio do sono na infancia.

Palavras-chave: Narcolepsia, Terapia Cognitivo-Comportamental, Sindrome da Apneia Obstru-
tiva do Sono, Psicologia do Sono, Crianca.

Child Narcolepsy: The Multidisciplinary Approach with Sleep

Psychology from Diagnostics to Treatment in a Case Report

Abstract: Narcolepsy is a chronic neurologic disorder characterized by excessive daytime
sleepiness which can be associated with cataplexy, sleep fragmentation, sleep-related
hallucinations, and sleep paralysis. This sleep disorder is often confused with other disorders
such as Attention Deficit Hyperactivity Disorder (ADHD), epilepsy, and even schizophrenia,
and is, thus, misdiagnosed. This study aims to report the successful differential diagnosis
for childhood narcolepsy carried out by a multidisciplinary team and its challenges, with a
focus on the role of sleep psychology in assessment and intervention. A 10-year-old child was
received at the Child Narcolepsy and Sleep Apnea Clinic (AMBNAP), located at the Onofre Lopes
University Hospital of the Federal University of Rio Grande do Norte (UFRN), with complaints
of hypersomnolence, fragmented sleep, and episodes of loss of muscle tone. He underwent
detailed psychiatric and psychological interviews, analysis of exams, application of specific
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scales for screening and diagnosis of sleep disorders and sleep diary, request of media resources
and school report, and neurological assessment. From the multidisciplinary investigation,
excluding of other neurological diagnoses, the diagnosis was Narcolepsy and Obstructive Sleep
Apnea Syndrome (OSAS). The patient was submitted to Cognitive Behavioral Therapy (CBT)
techniques, such as psychoeducation, scheduled naps, cognitive therapy for dysfunctional
beliefs, and sleep hygiene strategies, and continues to be followed up, with satisfactory results
since the first two months of intervention. The findings presented in this study show that a
multidisciplinary team specialized in the sleep area, acting alongside Sleep Psychology provides
early diagnosis and interventions for the sleep disorder treatment in childhood.

Keywords: Narcolepsy, Cognitive-behavioral Therapy, Obstructive Sleep Apnea Syndrome, Sleep
Psychology, Child.

Narcolepsia en la Infancia: Actuacién Multidisciplinar con la Psicologia

del Sueiio desde el Diagndstico hasta el Tratamiento en Un Caso Clinico

Resumen: La narcolepsia es un trastorno neurolégico crénico caracterizado por somnolencia
diurna excesiva que puede asociarse con cataplejia, fragmentacién del suefio, alucinaciones
relacionadas con el suefio y parélisis del suefio. El trastorno del suefio a menudo se confunde
con otros trastornos como el TDAH, la epilepsia e incluso la esquizofrenia, y se diagnostica
err6neamente. El objetivo es presentar el diagnéstico diferencial exitoso de la narcolepsia en
la infancia y sus dificultades, realizado por un equipo multidisciplinario, con foco en el papel
de la psicologia del suefio en la evaluacion e intervencion. El estudiante de 10 afios fue recibido
en la Clinica de Narcolepsia Infantil y Apnea del Suefio (AMBNAP), ubicada en el Hospital
Universitario Onofre Lopes de la Universidad Federal de Rio Grande do Norte, con quejas de
hipersomnolencia, suefio fragmentado y episodios de pérdida de tono muscular. Se someti6 a
entrevistas psiquiétricas y psicolégicas detalladas, andlisis de exdmenes, aplicacién de escalas
especificas para la deteccion y diagndstico de trastornos del suefio y el diario del suefio,
solicite recursos de medios y informe escolar y evaluacién neurolégica. La investigacién
multidisciplinaria, el diagnéstico fue Narcolepsia y SAOS. El paciente fue sometido a técnicas
de terapia cognitivo-conductual (TCC), como psicoeducacion, siestas programadas, terapia
cognitiva por creencias disfuncionales y estrategias de higiene del suefio, y se le dio seguimiento
con resultados satisfactorios. Los resultados demostraron que un equipo multidisciplinario
especializado en el campo del suefio, actuando en conjunto con la psicologia del suefio,
proporciona el diagndstico y las intervenciones tempranas para el trastorno del suefio de la
narcolepsia en la infancia.

Palabras clave: Narcolepsia, Terapia Cognitivo-conductual, Sindrome de Apnea Obstructiva del
Sueiio, Psicologia del Sueto, Nifio.

Introducao
A narcolepsia é um disttirbio de hipersonolén-
cia, de fisiopatologia neurodegenerativa e natureza
autoimune ocasionado pela reducdo de neurdnios
hipocretinérgicos presentes, principalmente, na regido
hipotaldmica (Kornum & Jennum, 2020) e que tem uma
prevaléncia média global de 1 caso em 2.000 pessoas,

mas até 50% dos individuos podem néao ser diagnos-
ticados (Bhattarai & Sumerall, 2018; Dye, Gurbani, &
Simakajornboon, 2018; Morse, Licholai, Yang, &
Bron, 2019; Scheer et al., 2019). A narcolepsia atinge
igualmente ambos os sexos e pode se manifestar tanto
nainfanciaquanto naidade adulta. A frequéncia de nar-
colepsia na infancia foi estimada em aproximadamente
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1/6000 (James, Joshua, Francis, & Gary, 2012) e sua inci-
déncia vem crescendo desde 2009, especialmente em
criancas com menos de 10 anos de idade (Babiker &
Prasad, 2015; Bassetti et al., 2010).

A condicdo acarreta prejuizos funcionais que
variam com a idade e vao desde dificuldades aca-
démicas e laborais até maiores riscos de acidentes
(Donjacour, Mets, van de Loo, & Verster, 2016).
Na infancia, a narcolepsia estd associada principal-
mente ao baixo desempenho escolar, a alteragées
de comportamento e dificuldades de socializagdo
(Inocente et al., 2014; Rocca, Pizza, Ricci, &
Plazzi, 2015). Ademais, impacta negativamente o
funcionamento familiar, particularmente nas ativi-
dades didrias, nas relacdes familiares e na qualidade
de vida dos pais, algo que se deve, possivelmente,
a carga de trabalho que o cuidado de uma crianga
com condi¢cdo crénica demanda, deixando menos
tempo para a familia realizar atividades prazero-
sas (Parmar et al., 2019). Outrossim, o distirbio gera
maior susceptibilidade da crianca desenvolver défi-
cits neurocognitivos, em especial no funcionamento
executivo (Bellebaym & Daum, 2010; Naumann,
Bellebaum, & Daum, 2006).

Identificar os sintomas da narcolepsia em
criancas é desafiador até mesmo para profissionais
experientes, tendo em vista a especificidade das
manifestacoes clinicas, que variam conforme o esté-
gio de desenvolvimento. Por exemplo, diferentemente
do adulto, a crianca com narcolepsia, além de lutar
contra a sonoléncia, pode apresentar comportamento
agressivo, irritabilidade e hiperatividade. Sendo
assim, a narcolepsia pedidtrica pode ser diagnosti-
cada inadequadamente como Transtorno do Déficit
de Atencdo com Hiperatividade (TDAH), tendo em
vista que a desatencdo e a hiperatividade sdo sinto-
mas de ambas as condi¢des (Thorpy & Krieger, 2014),
e hd associacdo entre as duas condicdes, com preva-
léncia de sintomas de déficit de atencdo e hiperativi-
dade de até 28% em pacientes narcolepticos (Plazzi,
Clawges, & Owens, 2018). Além disso, a narcolepsia
pode ser confundida com epilepsia e até com esqui-
zofrenia, devido aos sintomas de cataplexia — perda
de tonus muscular tipica — e de alucinacdes relacio-
nadas ao sono, respectivamente (Fortuyn et al., 2009;
Rocca, Pizza, Ricci, & Plazzi, 2015; Srikanta & Kumar,
2019). Ha ainda a presenca de outros fatores de con-
fusdo, como a presenca de comorbidades e limitagdes
nos métodos diagnésticos, principalmente quando

sintomas mais caracteristicos estdo ausentes, como a
cataplexia (Bhattarai & Sumerall, 2018). Ohayon et al.
(2019) revelaram que quase 60% dos participantes de
seu estudo receberam pelo menos um diagnodstico
errado antes de a narcolepsia ser atestada, enquanto
uma média de 8 a 10 anos de atraso no diagnéstico é
apontado por outra referéncia (Morse, 2019).

A inclusdo de profissionais de maultiplas areas
na investigacdo da narcolepsia se apresenta como
uma alternativa para minimizar esse desafio,
possibilitando uma melhor contextualizacdo das
manifestacdes clinicas nos ambitos neurolégico,
psicolégico e psiquidtrico e acelerando tanto sua
caracterizagdo diagndstica quanto possiveis interven-
¢cdes (Rodrigues, 2012). A abordagem do tratamento
da narcolepsia pediétrica deve envolver, idealmente,
uma equipe que contenha especialistas em medi-
cina do sono, neurologistas, psicélogos e psiquiatras
(Blackwell, Kingshott, Weighall, Elphick, & Nash,
2022). Assim, este relato tem por objetivo destacar os
obstaculos diagnésticos da narcolepsia na infancia e
ressaltar a importancia da investigacdo desse trans-
torno nessa fase do desenvolvimento por uma equipe
multidisciplinar, formada por psicélogos, psiquiatras
e neurologistas especializados na area do sono.

Compreendendo a narcolepsia

A narcolepsia é categorizada pela terceira ver-
sdo da Classificagdo Internacional de Distirbios do
Sono (ICSD-3) (American Academy of Sleep Medicine
[AASM], 2014) como uma Sindrome de Hipersonoléncia
Central, assim como outras condi¢gdes que levam a um
quadro de sonoléncia excessiva, a despeito da duragdo
do sono noturno, estas ndo causadas por transtorno
respiratério associado ao sono, sindrome do sono
insuficiente ou desalinhamento de ritmos circadia-
nos, e cujo substrato fisiopatolégico envolve disfun-
c¢oes do sistema nervoso central de regulacdo do sono,
com manifestacoes dissociativas do sono REM.

E caracterizada por dois sintomas essenciais:
a sonoléncia diurna excessiva (SDE) e a cataplexia,
isto é, a repentina perda do ténus muscular com
preservacdo da consciéncia, geralmente bilate-
ral, simétrica e de duracdo breve, e disparada por
emocoes fortes, podendo se associar a sintomas
acessorios, como paralisia do sono, alucina¢ées hip-
nagoégicas e fragmentacdo do sono noturno, formando
uma péntade de sintomas (AASM, 2014; American
Psychiatric Association [APA], 2013; Al6e et al., 2010).
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Entretanto, a manifestacdo concomitante de todos os
sintomas ndo necessariamente ocorre em todos 0s
pacientes, tampouco é necessdria para o diagnoéstico.
E importante ressaltar que, de acordo com a ICSD-3,
na infancia, é pouco frequente a apresentacdo coin-
cidente de todos os sintomas no inicio do disturbio,
sendo mais comuns a SDE e a cataplexia em detri-
mento da cldssica péntade de representacao sintomé-
tica (Rocca et al., 2015).

De acordo com o Manual Diagnostico e Estatistico
de Transtornos Mentais (DSM-5), o diagnéstico de nar-
colepsia é realizado pelo cumprimento de critérios de
sonoléncia diurna excessiva (Critério A) somados ao
Critério B, que deve ser preenchido pela presenca de
cataplexia (item 1); evidéncia de reducdo de hipocre-
tina no liquido cefalorraquidiano (item 2); e constata-
c¢do de alteracdes tipicas em exames de arquitetura do
sono (item 3), as quais serdo descritas mais pormeno-
rizadamente adiante, bem como seus especificadores,
a comparagdao com o que traz a ICSD-3 e as particu-
laridades de sua ocorréncia no contexto da infancia.

O Critério A do DSM-5 consiste na descricao de
sonoléncia diurna excessiva, que é o sintoma mais sen-
sivel, presente em até 100% dos pacientes e definido
como incapacidade de se manter acordado e alerta
durante periodos do dia, resultando em epis6dios de
necessidade irreprimivel de dormir, cair no sono ou
cochilar. A SDE ocorre, marcadamente, em situacoes
monotonas, porém pode acarretar ataques de sono
frequentes, inclusive, durante atividades como andar
e jogar algum esporte. O DSM-5 estabelece, ainda,
critérios temporais para esse sintoma, que deve ocor-
rer pelo menos trés vezes por semana nos trés meses
imediatamente anteriores ao diagndstico.

Nainfancia, a SDE é um dos primeiros sintomas a
surgir, mas pode ser facilmente ignorada se a crianca
ainda tirar cochilos diurnos, bem como mal interpre-
tada como preguica ou mau comportamento (Stores,
Montgomery, & Wiggs, 2006). Algumas manifestacdes
da SDE na infancia podem incluir hiperatividade,
perturbacdo do humor, agressividade e irritabili-
dade, que figuram como compensacdo ou luta con-
tra a sonoléncia (Morse, 2019). Em criancas em idade
pré-escolar, o comportamento diurno sugestivo da
SDE comumente ultrapassa os padrdoes normais de
cochilo, sendo que em criancas mais velhas essa
manifestacdo clinica ja pode ser traduzida como a
apresentacao inicial da SDE. A denominada “embria-
guez do sono”, que consiste em uma dificuldade

prolongada em acordar, acompanhada de compor-
tamentos agressivos ou birras, sdo fatores associados
que podem se apresentar na narcolepsia pedidtrica
(Nevsimalova, 2009).

O primeiro item do Critério B de diagnéstico
da narcolepsia no DSM-5 diz respeito a cataplexia,
considerada um sintoma patognomonico que con-
siste na perda bilateral de tonus muscular, parcial
ou total, durante a qual os individuos permanecem
despertos e conscientes. Esses episodios sdo precipi-
tados por emocdes fortes, frequentemente positivas,
com a maioria dos pacientes relacionando-os a
risadas prévias. Geralmente se inicia no pescoco
ou nos musculos faciais, podendo ocasionar aber-
tura da mandibula e protrusdo da lingua, e progride
céfalo-caudalmente com posterior flacidez do joelho
e colapso no chdo, com duracdo de apenas alguns
segundos (Reading, 2018).

O DSM-5 propbe a temporalidade de pelo
menos algumas vezes no més — sem definicdo de
frequéncia — para o epis6dio de cataplexia e faz uma
ressalva quanto a possibilidade de duas apresen-
tacdes: uma em individuos com doenca de longa
duracdo, em que a cataplexia aparece como episédios
breves — de segundos a minutos — de perda bilateral
de tonus muscular, com manutencdo da consciéncia,
disparados por risadas ou brincadeiras (defini¢cdo “a”),
e outra em crianc¢as ou em individuos dentro de seis
meses a partir do inicio, com epis6dios espontaneos
de caretas, abertura da mandibula com projecdo da
lingua ou hipotonia global, sem nenhum desenca-
deante emocional 6bvio (defini¢do “b”). Tal ressalva
quanto as diferencas de apresentacdao dos episddios
catapléticos é reforcada pela ICSD-3, que determina
que alteracdes da mimica facial com acometimento
da mandibula (abertura da boca), queda palpebral
e protrusdo da lingua, até mesmo instabilidade de
marcha, sdo especialmente comuns quando a cata-
plexia ocorre na infancia. O estudo de Dhanju et al.
(2018) observou que, principalmente em criancas
mais novas, um padrdo de hipotonia facial é mais
comum que a cataplexia caracteristica com perda
de tonus de tronco e membros que ocasiona quedas.
Segundo o estudo, essas especificidades podem gra-
dualmente desaparecer ao longo do crescimento e
dar lugar a cataplexia mais comum. Postiglione et al.
(2018) fornecem uma descricdo detalhada, que inclui
fotografias, das caracteristicas catapléticas que podem
ser vistas na narcolepsia pediétrica.
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A segunda possibilidade de preenchimento do
Critério B, descrita como item 2, diz respeito a evidéncia
bioquimica da reducéo de hipocretina no liquido cefa-
lorraquidiano (LCR). A etiopatogenia da narcolepsia
com cataplexia estd fortemente associada a um pro-
cesso de destruicdo neuronal de natureza autoimune
que leva a deficiéncia de hipocretina, que consiste
em um peptideo neurotransmissor excitatério pro-
duzido exclusivamente pelas células hipotalamicas,
cuja funcgdo é regular o ciclo sono-vigilia, comporta-
mentos alimentares e de recompensa, motricidade e
atividade autonémica. Além dos niveis de hipocretina,
alguns marcadores genéticos da resposta inflamatoéria
autoimune que pode desencadear a destruicdo dos
neurdnios hipocretinérgicos ja foram relacionados
a narcolepsia (Andlauer et al., 2012), mas nao fazem
parte do escopo deste artigo. A concentragdo normal
de hipocretina se situa acima de 200 pg/mL em todas
as idades e em ambos os sexos. Para fins diagnésticos,
é utilizada a medida dos valores de imunorreatividade
da hipocretina do subtipo 1 no liquido cerebrospinal
(LCS) inferior ou igual a um terco dos valores obtidos em
testes feitos em individuos saudaveis, usando o mesmo
teste ou inferior ou igual a 110 pg/mL. Vale salientar
que niveis inferiores a este valor sdo de grande corre-
lacdo e sensibilidade para narcolepsia com cataplexia,
mas ndo para a narcolepsia sem a presenca deste sin-
toma, ao mesmo tempo que niveis superiores a esse
nao descartam a condicao (Al6e et al., 2010).

A terceira alternativa de cumprimento do crité-
rio B leva em consideracao alteracdes nos exames de
avaliacao da arquitetura do sono. O teste de laténcias
multiplas (TLMS) realizado um dia ap6s uma polisso-
nografia (PSG) realiza esta avaliacdo utilizando paréa-
metros eletroencefalograficos. O individuo portador
de narcolepsia tem uma laténcia baixa para a fase de
sono REM e nela entra em até 15 minutos, o que des-
configura a arquitetura normal do sono, que requer
de 90 a 120 minutos para seu inicio. Tais periodos de
sono de baixa laténcia para a fase REM sdo denomina-
dos SOREMPS (sleep-onset REM periods). O item 3 do
Critério B é preenchido pela polissonografia do sono
noturno demonstrando laténcia do sono REM inferior
ou igual a 15 minutos ou pelo teste de laténcia multi-
pla do sono demonstrando média de laténcia do sono
inferior ou igual a 8 minutos e dois ou mais periodos
de REM no inicio do sono.

Fragmentacdo do sono noturno, alucinacdes
hipnagégicas e hipnop6émpicas e paralisia do sono

sdo sintomas que compdem a péntade de repre-
sentacdo sintomadtica, juntamente com sonoléncia
diurna excessiva e cataplexia, e apoiam, mas nao defi-
nem criteriosamente, o diagnéstico de narcolepsia.
De acordo com a ICSD-3 e o DSM-5, a fragmenta-
¢do do sono noturno, cuja apresentagdo no inicio do
sono é rara, aparecendo mais comumente como uma
incapacidade de manter o sono continuo, pode acar-
retar grandes repercussoes e se tornar incapacitante,
com despertares frequentes, longos ou curtos, em que
pesadelos, sonhos vividos e alteracoes comportamen-
tais do sono REM podem estar associados. Alucinacgdes
hipnagégicas sdo definidas como experiéncias vividas
de sonho que ocorrem na transi¢ao do despertar para
o adormecer, enquanto as hipnopdémpicas ocorrem
na transicdo inversa, durante o sono, imediatamente
antes do despertar (AASM, 2014). Estas normalmente
apresentam um cardter multimodal ou “holistico”,
podendo se combinar a fenémenos visuais, auditivos
e tateis, mais intensos e distintos da atividade men-
tal menos vivida, ndo alucinatéria, semelhante ao
sonho, que ocorre na fase inicial do sono em pessoas
com sono normal. J4 a paralisia do sono refere-se a
incapacidade temporaria de mover musculos volun-
tarios nas transicdes sono-vigilia, embora a pessoa
esteja acordada e consciente do ambiente, e pode
durar varios minutos e ser intensamente angustiante.
A ICSD-3 ressalta que de 33% a 80% de pacientes com
narcolepsia apresentam alucinagdes hipnagdégicas/
hipnop6émpicas e/ou paralisia do sono. J& o DSM-5
aponta que aproximadamente de 20 a 60% dos indi-
viduos experimentam paralisia ao adormecer ou ao
despertar, descrevendo-os como importantes refor-
cadores da ocorréncia da condicdo narcoléptica,
mas pouco comuns na infancia.

Ambos os sistemas diagnésticos propdem,
ainda, diferentes formas de categorizar a nar-
colepsia ou detalhar sua descricdo por meio de
especificadores. O DSM-5 traz a opg¢do de classifi-
car a condicdo em cinco subtipos, de acordo com
a presenca de determinados sintomas e condicdes
médicas em associacdo. Os dois primeiros subti-
pos especificam a narcolepsia quanto a presenca de
cataplexia e deficiéncia de hipocretina e, levando em
consideracao a relacao fortemente positiva, mas nao
obrigatoria, entre essas duas condicdes, a classifica-
¢dao chama a atencdo para quando essa associacao
nao ocorre: “Narcolepsia sem cataplexia, porém com
deficiéncia de hipocretina” (APA, 2014, p. 22). Nesse
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caso, os requisitos do Critério B de niveis baixos
de hipocretina-1 no LCS e de resultado positivo na
polissonografia/teste de laténcia multipla do sono
sdo atendidos, mas sem presenca de cataplexia —
o Critério B1 ndo é, portanto, atendido. Ja quando se
tem narcolepsia “com cataplexia, porém sem defici-
éncia de hipocretina” (APA, 2014, p. 22), configura-se
um subtipo raro — menos de 5% dos casos de narco-
lepsia — no qual os requisitos do Critério B de cata-
plexia e de resultado positivo na polissonografia/
teste de laténcia multipla do sono sdo atendidos,
porém os niveis de hipocretina-1 no LCS sido nor-
mais — o Critério B2 também néo é atendido. Os dois
subtipos que se seguem referem-se a presenca de sin-
tomas ou condicdes médicas de ocorréncia menos
comum em narcolépticos, sendo eles: “Ataxia cere-
belar dominante autossémica, surdez e narcolepsia”
(APA, 2014, p. 22), subtipo causado por mutacoes
genéticas que levam a narcolepsia de inicio tardio -
30 a 40 anos —, com niveis baixos ou intermediarios
de hipocretina-1 no LCS, além de surdez, ataxia
cerebelar e, por fim, deméncia; “Narcolepsia autos-
sdmica dominante, obesidade e diabetes tipo 2”
(APA, 2014, p. 22), no qual condi¢cdes como narco-
lepsia, obesidade, diabetes tipo 2 e niveis baixos de
hipocretina-1 no LCS foram descritas em casos raros
também associados a mutacdes genéticas especi-
ficas. O quinto e dltimo subtipo de narcolepsia do
DSM-5, a “Narcolepsia secunddria a outra condi¢ao
médica” (APA, 2014, p. 22), é aquele que se desen-
volve depois de condi¢cdes médicas que produzem
infeccdo, trauma ou destruicdo tumoral de neur6-
nios produtores de hipocretina.

O mesmo manual diagnéstico trata, ainda, da
recomendacao de especificacao da narcolepsia quanto
a gravidade. Serd a) leve, quando a cataplexia é infre-
quente — menos de uma vez por semana —, havendo
necessidade de cochilos apenas uma ou duas vezes
por dia e o sono noturno é menos fragmentado;
b) moderada, quando os episddios catapléticos ocor-
rem pelo menos uma vez por dia ou em intervalos
de alguns dias, o sono noturno é fragmentado e h4 a
necessidade de vérios cochilos por dia; c) grave, quando
a cataplexia é resistente aos medicamentos, o paciente
tem multiplos ataques diérios, a sonoléncia é quase
constante e o sono noturno € intensamente fragmen-
tado por movimentos, insdnia e sonhos vividos.

J4 a ICSD-3 traz uma diferenciacdo diagnds-
tica da narcolepsia em tipos 1 e 2, baseando-se na

presenca de cataplexia e reducao liquérica hipocre-
tinérgica. O paciente que apresentou o sintoma de
sonoléncia diurna excessiva nos trés meses prévios a
andlise profissional se enquadra em ambos os tipos.
No tipo 1, a cataplexia ou estd presente em adi¢do
laténcia média do sono <8 minutos e dois ou mais
periodos do REM do inicio do sono (SOREMP) em
um Teste de Laténcia Multipla do Sono ou existe a
evidéncia bioquimica da queda de hipocretina no
liquor, cujos niveis sdo inferiores a 110 pg/mL ou
1/3 da média do valor controle. No tipo 2, sdo aten-
didos critérios polissonogréficos semelhantes aos
executados por técnicas padrdo, mas a cataplexia
estd necessariamente ausente e os niveis de hipo-
cretina no liquor sdo >110 pg/mL ou >1/3 da média
de valores obtidos em individuos sem narcolepsia,
0 que salienta que a sonoléncia e/ou os resultados
de MSLT néo sdo explicados melhor por outras cau-
sas, tais como sono insuficiente, apneia obstrutiva
do sono, atraso na fase do sono, efeito da medicacao
ou das substancias e a sua abstinéncia.

Vale ressaltar, ainda, que, além das manifesta-
¢Oes supracitadas, a narcolepsia pode se apresentar
clinicamente como uma combinacdo heterogénea
de sintomas que refletem a vigente disfuncdo hipo-
talamica, relacionados, primariamente, a regulacdo
do sono e ao despertar, mas também a outras fun-
¢oes, dentre as quais citam-se as comportamentais,
motoras, cognitivas e metabdlicas (Bassetti et al.,
2019). Na infancia, dadas as peculiaridades clinicas
supracitadas, pode-se ter uma apresentacao ainda
mais varidvel e de descricdo diagndstica desafiadora,
como no relato que apresentaremos mais adiante.

Aspectos psicolégicos
associados a narcolepsia

Além das alteracdes fisiologicas supracitadas,
estdo presentes alteracdes cognitivas e comportamen-
tais associadas a narcolepsia na populac¢ao pedidtrica,
tendo em vista o impacto na qualidade de vida dessas
criancas. O desempenho escolar é uma das varidveis
prejudicadas, aspecto comprovado em dados da lite-
ratura com criancas e adolescentes com narcolepsia.
No amplo estudo de Aran et al. (2010) com 51 criancas
diagnosticadas com o quadro, 72% dos pais afirma-
ram um prejuizo no desempenho académico durante
o desenvolvimento da narcolepsia. O mesmo estudo
pontuou que esses resultados foram amenizados
com o tratamento apropriado dos sintomas, um dado
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importante para ressaltar a importancia da terapéu-
tica precoce e adequada.

As alteracdes cognitivas sdo frequentes na narco-
lepsia na infancia, com enfoque no prejuizo nas fun-
¢Oes executivas e nos recursos atencionais. Estudos
apontam um desempenho prejudicado em tarefas
que avaliam atencdo sustentada, atencao dividida e
atencao seletiva, bem como o alerta de individuos com
narcolepsia (Filardi et al.,, 2017; Medrano-Martinez,
Ramos-Platon, & Peraida-Adrados, 2018; Zamarian
etal., 2015). Umarevisdo bibliogréafica recente concluiu
que problemas na memoéria de trabalho, déficit no pla-
nejamento e na atencao sdo comuns em criancas diag-
nosticadas com narcolepsia ou hipersonia idiopatica
(Ludwig, Smith, & Heussler, 2018).

Além dos prejuizos cognitivos, problemas de
comportamento também sdo listados na literatura
que avalia criancas narcolépticas, incluindo aumento
da raiva, agressividade, impulsividade e desatengdo
(Ludwig et al., 2018). Diversos estudos também apon-
tam caracteristicas do TDAH associadas ao quadro de
narcolepsia, visto que os individuos apresentam aten-
¢do prejudicada. Tal comorbidade € identificada em
estudos como o de Aran et al. (2010), que aponta a pre-
senca de TDAH em 22% das 40 criangas narcolépticas
analisadas. Outras alteracdoes comportamentais foram
identificadas nos estudos com populagdo pediatrica,
como a alta prevaléncia de desordem de conduta
e comportamento opositor nessas criancas quando
comparadas a populacao geral (Stores et al., 2006).

E essencial citar, ainda, as varidveis emocio-
nais associadas a narcolepsia na infancia, tendo
em vista a forte correlacdo entre depressdo e ansie-
dade como as comorbidades psiquidtricas mais
comuns da narcolepsia pedidtrica com transtornos
de hipersonoléncia (BaHammam, Alnakshabandi, &
Pandi-Perumal, 2020; Ludwig et al., 2018). A inci-
déncia de sintomas depressivos em pacientes pedia-
tricos com narcolepsia varia de 20% a 40% (Szakécs,
Hallb6ok, Tideman, Darin, & Wentz, 2015). Tal sinto-
matologia é, porém, muitas vezes mal interpretada
e subdiagnosticada, tendo em vista a variedade de
manifestacdes clinicas - fadiga, hiperatividade e difi-
culdades na escola, além do seu impacto no funcio-
namento familiar (Inocente et al., 2014). Um estudo
apontou que criancas e adolescentes diagnosticados
com narcolepsia apresentaram, além de pioras no
desempenho académico, qualidade de vida e auto-
estima prejudicadas (Blackwell, Alammar, Weighall,

Kellar, & Nash, 2017). Ha na literatura consideracdes
importantes sobre as causas dessa alta prevalén-
cia de sintomas psicolégicos — como a possibilidade
de estarem relacionadas a auséncia de suporte no
ambiente escolar, onde a crianga com narcolepsia é
muitas vezes estigmatizada como “preguicosa” pelos
episodios de sono —, bem como observacdes sobre a
desmotivacdo e os prejuizos cognitivos acarretados
pela sintomatologia do disttrbio. Os sintomas impli-
cam prejuizos no processo de ensino-aprendizagem
causados pela sonoléncia diurna excessiva, visto que
ela afeta a atencao, a concentracdo e o funcionamento
executivo, inibindo o individuo de se envolver com as
atividades escolares e ser capaz de aprender e conso-
lidar conceitos (Ludwig et al., 2018).

Sintomas psicéticos também tém sido frequen-
tes em criancas e adultos com narcolepsia, o que
pode gerar um subdiagndstico, uma vez que sdo con-
fundidos com disttirbios psiquidtricos causados por
alucinacdes (BaHammam, Alnakshabandi, & Pandi-
Perumal, 2020; Fortuyn et al., 2009). A sobreposi¢do
danarcolepsia e problemas psicolégicos revela, ainda,
o possivel envolvimento do sistema hipocretinérgico
em transtornos psiquidtricos, indicando a impor-
tancia de uma abordagem multidisciplinar tanto
no diagnéstico quanto no tratamento que respeite
a multidimensionalidade da doenca (Posar, Pizza,
Parmeggiani, & Plazzi, 2013).

A terapia cognitivo-comportamental tem sido
considerada uma modalidade de tratamento efi-
ciente para narcolepsia quando realizada por
psicologos certificados na 4rea do sono (Marin
Agudelo, 2011). O controle das hipersonias a partir
das terapias comportamentais foi incluido na con-
feréncia organizada pela Sociedade Americana de
Medicina Comportamental do Sono, o que demons-
tra a crescente aplica¢do das diretrizes educacionais,
comportamentais e cognitivas que envolvem a TCC
para narcolepsia (Marin Agudelo, Jiménez Correa,
Carlos Sierra, Pandi-Peruma, & Schenck, 2014).

O principal modelo tedrico-psicologico que
explica a narcolepsia e embasa a TCC voltada ao tra-
tamento do transtorno é o cognitivo-comportamental
(Marin Agudelo & Vinaccia, 2005). De acordo com
Marin Agudelo e Vinaccia, o modelo cognitivo-
-comportamental organiza os elementos necessdarios
para a compreensdo do distirbio clinico, propondo
um conjunto de causas consideradas internas e exter-
nas que interagem entre si, os denominados fatores
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de risco externos e fatores de risco internos. Os fato-
res de risco externos sdo entendidos como aqueles
relacionados a sintomatologia do transtorno, ou seja,
como as situacdes que precipitam a cataplexia,
tais quais emocoes intensas e de alta estimulacao.
Ja os fatores de risco interno sao aqueles conside-
rados preditores da narcolepsia, como os sistemas
neuroquimicos e fisiolégicos, como a deficiéncia dos
neurdnios hipocretinérgicos.

O modelo engloba os fatores predisponentes,
precipitantes e perpetuadores que interagem na pro-
ducdo dos sintomas da sindrome (Marin Agudelo &
Vinaccia, 2005). Os fatores predisponentes sdo as
causas etiologicas fisicas, que envolvem os fatores
hereditérios a nivel orgéanico e de regulacdo neuroa-
natomica da sindrome. O modelo considera, ainda,
os fatores precipitantes, pois estes fazem referéncia a
como alguns individuos, a partir de determinadas cir-
cunstancias, manifestam os sintomas da sindrome e
outros quando submetidos ao mesmo gatilho podem
ser assintomdticos. Um exemplo é quando o indi-
viduo aprende a controlar os sintomas da cataple-
xia, pois desenvolveu habilidades de reprimir suas
emocoes. Dentro desse aspecto, sdo consideradas a
influéncia dos sistemas da regulacdo do sono e das
explicacbes comportamentais do sono. O modelo
de regulacdo do sono explica que o sono é regulado
por dois processos, o S e o C (Borbély, Daan, Wirz-
Justice, & Deboer, 2016). O processo S, que representa
o débito de sono, refere-se a necessidade de sono
que aumenta a medida que a pessoa estd acordada.
J& o processo C explica a alternancia dos periodos
de sono e vigilia, controlado pelo marca-passo circa-
diano e determinado por variéveis fisiolégicas e com-
portamentais. O modelo comportamental do sono
(Webb, 1988) envolve os aspectos intervenientes na
resposta do sono, que sdo a demanda de sono — tempo
acordado —, os fatores comportamentais que facilitam
e inibem o sono e os ritmos biolégicos — tendéncias
circadianas em torno das 24h. Por ultimo, os fatores
que perpetuam o distuirbio estdo relacionados as dife-
rencas individuais — sexo, raca, idade e padrdes de
personalidade — e aos fatores cognitivos, como cren-
¢as errdneas sobre o sono, expectativas pouco realis-
tas e atitudes disfuncionais. Esses aspectos atuam na
perpetuacao de comportamentos que pioram os sin-
tomas (Spielman, Caruso, & Glovinsky, 1987).

Esse conjunto de causas propde uma
base para estruturar um protocolo de intervencao

cognitivo-comportamental que possa identifi-
car todos os fatores relacionados ao desencadea-
mento dos sintomas (Marin Agudelo & Vinaccia,
2005). De acordo com os autores, é possivel enten-
der, a partir dos fatores cognitivos, por exemplo,
ideias e estratégias disfuncionais que exacerbam os
sintomas e propor uma reestruturacao cognitiva e
mudancas comportamentais capazes de restaurar
a funcionalidade do individuo. Compreendendo os
fatores precipitantes, é possivel propor um conjunto
de ferramentas para que o paciente consiga manejar
os sintomas de cataplexia e sonoléncia quando ele
aprender a identificar os gatilhos (Franceschini,
Pizza, Cavalli, & Plazzi, 2021). O foco do tratamento
é trabalhar os componentes educativos, cogniti-
vos e comportamentais a partir de uma formulacdo
clinica baseada nos sintomas e seus efeitos na vida
social, bem como numa intervencao contextualizada
com as necessidades do paciente (Marin Agudelo
etal., 2014). O relato a seguir revela a multifatoriedade
da narcolepsia pediatrica, destacando os aspectos
psicolégicos e a importancia da insercdo do psicé-
logo na equipe multidisciplinar desde o diagnéstico.

Relato de caso

Escolar do sexo masculino, 10 anos, foi enca-
minhado ao Ambulatério de Narcolepsia e Apneia
do Sono Infantil (AMBNAP) por apresentar sonolén-
cia diurna excessiva associada a ataques de sono em
sala de aula e sono noturno com despertares e abalos
musculares hd um ano. Relatou-se “fraqueza stbita”
e quedas durante momentos de risadas. Marcos do
desenvolvimento normais e histéria clinica negativa
para convulsdes. Ganho de peso recente. Atendido
por neurologista, recebeu prescricdo de valproato de
s6dio, modafinila e oxcarbazepina, que foram sus-
pensos depois que o Eletroencefalograma (EEG) e a
Ressonancia Nuclear Magnética (RNM) se mostraram
normais e o paciente arresponsivo.

Os exames de arquitetura do sono realizados —
Polissonografia e TLMS — em domicilio apresentaram
comprometimento metodoldgico, tendo em vista
que houve interferéncias do ambiente domiciliar.
A cuidadora afirmou que manteve o equipamento
ligado no dia seguinte, bem como as luzes e o som,
por auséncia de orientacdo para adequacgdo do
ambiente erealizagdo criteriosado exame. Além dessa
inadequac¢do, no TLMS, somente trés sestas foram
avaliadas, o que pode ter limitado a observacgdo dos
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SOREMPS, uma vez que recomenda-se a andlise de
cinco sestas pelo TLMS. A PSG noturna apontou
alteracdes respiratérias com indice aumentado de
apneias e/ou hipopneias, roncos, fragmentacdo do
sono noturno e aumento da incidéncia do estagio N1,
compativel com a Sindrome da Apneia Obstrutiva do
Sono (SAOS). O TLMS apontou laténcia encurtada
para trés sestas registradas, com média de laténcia
de 2 minutos e 7 segundos, e existéncia de sono REM
em uma sesta.

No AMBNAP foram registrados peso e altura e
realizadas entrevistas, em que sintomas psicéticos e
de humor se mostraram ausentes. Foram utilizadas
escalas de avaliacdo subjetiva do sono pela equipe
de psicologia especializada na area de Psicologia do
Sono. O questionério sobre o comportamento do sono
(Batista & Nunes, 2006) é destinado para criancas na
faixa etdria de 7 a 14 anos e tem o objetivo de investigar
o comportamento do sono na populacdo pedidtrica.
A escala usa como base as tiltimas 6 semanas de sono
do paciente e cada item é numerado em um escore
que varia de 1 (nunca) a 5 (sempre), com escore final
variando entre 26 e 130. As maiores pontuacdes indi-
cam maior nimero de problemas do sono e pior
qualidade do sono. A escala indicou a presenca de
problemas de sono a serem investigados, como des-
pertares noturnos e sonoléncia diurna excessiva.

A Escala de Distarbios de Sono para Criangas
e Adolescentes (Ferreira, 2009) é um instrumento,
traduzido por Ferreira (2009), composto de 26 itens e
cujo objetivo € a avaliacdo do sono em criancas de 3 a
18 anos. A escala verifica uma variedade de padrées de
comportamento relacionados ao sono das criangas,
apresenta evidéncias de validade e é capaz de distin-
guir seis grupos de distarbios do sono - os tipos mais
comuns - entre criancas e adolescentes: distirbios
de inicio e manutencdo do sono, disttirbios respira-
térios do sono, distiirbios do despertar, distirbios da
transicdo sono-vigilia, sonoléncia excessiva diurna e
hiperhidrose do sono. O resultado indicou alteragdes
apenas no ambito de disttrbios respiratérios do sono
e indicativo de sonoléncia excessiva, corroborando o
resultado da polissonografia, indicativo de SAOS.

A avaliagdo do impacto da SAOS na qualidade
de vida, realizada por meio do OSA-18 (Fernandes &
Teles, 2013), indicou impacto moderado, com escore
de 65 pontos; pontuagées maiores ocorreram em
problemas diurnos - sonoléncia, cochilos excessivos
e pouca concentracdo ou atencao — e nos itens de

preocupacodes do cuidador — preocupacdes a respeito
da saude geral da crianca e se ela estd respirando bem
o suficiente. O OSA-18 é um instrumento que visa
questionar cuidadores e investigar cinco aspectos:
distarbios do sono, sintomas fisicos, sintomas emo-
cionais, funcdo diurna e preocupacdes do cuidador.
Cada item recebe uma pontuacdo de 1 a 7, em que 1
significa nunca e 7 sempre.

Foi solicitado, ainda, um didrio de sono, instru-
mento que registra o padrdo de sono noturno e de
cochilos durante 14 dias, com espago para registro
dos blocos de tempo em que o sono acontece durante
o periodo de 24 horas, que deveria ser preenchido
pela cuidadora principal. O didrio objetiva o moni-
toramento didrio dos horarios de dormir e despertar,
dos cochilos diurnos, do nimero de horas dormidas,
da duracdo da laténcia de sono noturno e se houve
fragmentacdo do sono. Tal instrumento permite
acessar numericamente, ainda, a duracdo dos epis6-
dios de ataques de sono e os ataques de cataplexia
parcial e total e as emocdes disparadoras. O instru-
mento constatou cochilos frequentes com média de
22 minutos cada episédio ao longo do dia - média dia-
ria total de 180 minutos —, principalmente durante a
manha na escola — a professora repassava para a mae
os horérios — e a tarde. A média de sono noturno foi de
8 horas com fragmentagdo do sono. Foram também
registrados peso e altura para acompanhamento.

Videos foram solicitados para analisar os epi-
sodios de cataplexia e ataques de sono. A mae da
crianca foi instruida a observar momentos que
geralmente sdo precipitadores dos ataques de sono —
situacdes que envolvem a expressdo de emocdes,
especificamente relacionadas a gargalhadas e brin-
cadeiras - e filmar sem que o paciente percebesse.
Os videos registraram episédios de perda do ténus
muscular, visivelmente bilateral, em que o paciente
deixava cair o pescoco para frente ou projetava-se
para o chao, flexionando o tronco e os joelhos pro-
gressivamente em resposta a atonia, precedidos por
emocdes positivas, geralmente rindo enquanto brin-
cava com familiares da mesma faixa etdria.

O relatério escolar comprovou a queda do rendi-
mento desde o aparecimento dos sintomas, notados
pela professora que acompanha a crianga, assim como
o aumento de cochilos e momentos de fraqueza mus-
cular com a mesma descri¢do dos videos. A investiga-
¢ao dos episddios foi aprofundada por neurologistas
do AMBNAP ja que a equipe os considerava altamente
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sugestivos de cataplexia, embora os exames de arqui-
tetura do sono sugerissem a exclusdo da narcolepsia
por ndo atingir o nimero minimo de episédios de
intrusdao de sono REM no inicio do sono, avaliado no
TLMS. E imprescindivel relembrar que tais exames
estavam com resultado comprometido devido a sua
realizacdo inadequada e ao nimero minimo de medi-
¢odes — cochilos avaliados - inferior ao recomendado.
Condicdes que poderiam cursar com hipersonoléncia
e alteracdes musculares, como a Doenca de Niemann-
Pick e Miastenia Gravis, foram descartadas por mar-
cadores bioquimicos negativos — exames solicitados
pela neurologia —, reforcando a suspeigao.

Diante da investigacdo clinica detalhada da
Psiquiatria, Psicologia e Neurologia, observou-se a
presenca no Critério A da Narcolepsia no ICDS-3,
a partir do relato da mae e da crianca, indicando
sonoléncia diurna excessiva, que foi confirmada pelas
escalas de avaliagdo subjetiva, no relatério escolar e no
diario de sono, que comprovam os episoédios de ata-
ques de sono caracteristicos do disttirbio. Além disso,
ha os achados tipicos da cataplexia — Critério B da
narcolepsia —, comprovados pelos videos disponibili-
zados pela mae. Ap6s a importante fase de exclusao
das condicdes neurolégicas que sdo diagnésticos dife-
renciais, a equipe multidisciplinar concluiu pelo diag-
noéstico de narcolepsia e SAOS.

Nessa direcdo, a equipe de psic6logos do sono ofe-
receu ao paciente o manejo terapéutico para a narco-
lepsia com a TCC, aplicando estratégias de manejo dos
sintomas e de seus efeitos sociais. A TCC para narco-
lepsia é um conjunto de técnicas que visa alterar cogni-
¢Oes e comportamentos considerados desadaptativos
e que perpetuam o quadro clinico. A seguir, é listada a
terapéutica realizada pela equipe de psicélogos e esta-
gidrios de Psicologia do AMBNAB, a partir de encontros
presenciais com a cuidadora principal (mae da crianga)
e com o paciente. No primeiro més os encontros eram
semanais e depois se tornaram quinzenais.

Psicoeducacao

Trata-se de um processo educativo que visa auxi-
liar o paciente e os cuidadores a desenvolver e executar
habilidades que vao permitir o conhecimento sobre a
doenca e o manejo dos sintomas. Foi realizado uma
reunido entre a equipe multidisciplinar e a genitora
do paciente, buscando instruir com relacdo a natu-
reza da doencga, o mecanismo de acdo das medicacgdes
utilizadas e a perspectiva do manejo dos sintomas,

10

a partir do tratamento com a TCC em paralelo ao uso
de medicamentos adequados. Foi enfatizada a impor-
tancia da aceitacdo e adesao ao tratamento, sanadas
as duvidas referentes ao impacto da doenca no desen-
volvimento da crianca e realizadas as orientagées
para a comunicacdo com a escola e outras institui-
¢oes que o paciente frequentava e nas quais seriam
necessarias atencao e cuidado frente aos sintomas.
Foram abordados com a mae, ainda, os estigmas asso-
ciados a doenga, referentes ao uso preconceituoso do
termo “preguicoso” para designar o comportamento
do paciente em casa e na escola, a fim de trabalhar
positivamente a autoestima da crianca e prevenir
transtornos psicoldgicos, os quais ela esta vulneravel
pelo quadro de hipersonia. Foi realizado nas sessdes
seguintes o manejo da cataplexia, identificando quais
gatilhos emocionais e situacoes eram consideradas
disparadoras e quais seriam as condutas adotadas
pela cuidadora e pelo paciente para garantir a segu-
ranca. O paciente, conforme relato da mie, aprendeu,
no decorrer das intervengdes, a se proteger de quedas
se apoiando em alguma estrutura fisica, pois aprendeu
a identificar o inicio da cataplexia. Ademais, foi reali-
zada uma psicoeducacao sobre a SAOS, explicando o
quadro clinico, a importancia dos hébitos saudaveis
de sono para a melhora do funcionamento diurno e a
importancia do didlogo com o otorrinolaringologista
para discutir possibilidades cirtirgicas de tratamento.

Cronograma de cochilos

Trata-se da constru¢do de um cronograma de
cochilos durante o dia com o objetivo de diminuir o
sintoma de sonoléncia diurna e aumentar o estado de
alerta e atencao, facilitando o desempenho nas tarefas.
Foi organizado pela equipe de psicologia do sono em
conjunto com a cuidadora considerando a necessidade
de sono do paciente e a rotina familiar. A mae foi ins-
truida a incentivar o paciente a dormir nos horérios
estrategicamente determinados. A duracdo dos cochi-
los é de cerca de 30 minutos e os horarios determinados
foram dois cochilos a tarde, um apds o almoco e outro
apos o horario do esporte, no final da tarde, pois pela
manha a crianca estava em sala de aula.

Estratégias de higiene do sono e
mudancas comportamentais

A higiene do sono tem o objetivo de fornecer
informacdes sobre o estilo de vida do paciente — dieta,
exercicios — e fatores ambientais — luz e temperatura
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do ambiente de sono — que podem interferir ou auxi-
liar numa boa qualidade do sono. A mae foi instruida
a estabelecer hordrios regulares de dormir e acordar
e a organizar o ambiente de sono da crianca. Nessas
sessoes também foi realizada uma reestruturagdo
cognitiva de crencas disfuncionais relacionadas aos
héabitos de sono. O paciente tinha o hébito de assis-
tir televisdo com a irma de madrugada, o que o fazia
ir dormir de madrugada e aumentava a privacdo de
sono e, consequentemente, os sintomas diurnos da
doenca. A mae também foi instruida a propor hébitos
mais saudéveis de sono para o paciente, impedindo o
uso de eletrénicos - televisao e celular — préximo ao
horério de dormir e mantendo hordrios regulares de
sono, criando um ambiente de sono calmo e pouco
iluminado, além de dialogar com a filha e demais
familiares sobre a importéancia da adesdo a terapéu-
tica. Os integrantes do ntcleo familiar — irma, méae e
pai — foram instruidos a respeitar os hordrios de sono
do paciente, o induzindo a desligar aparelhos eletro-
nicos antes de dormir. Além disso, buscou-se, a partir
da psicoeducacao sobre a doenca, gerar uma postura
de maior aceitacao dos familiares frente aos sintomas,
que antes era pautada no estigma — consideravam a
crianca “preguicosa”’ devido a sintomatologia do dis-
tirbio. O paciente foi incentivado a se envolver em
atividades fisicas nos periodos diurnos, organizados
em hordrios estratégicos tendo em vista a rotina fami-
liar. O paciente aderiu ao futebol no periodo da tarde,
o que, conforme relato da méae, deixava-o mais dis-
posto e com menor sonoléncia.

O processo terapéutico foi e continua sendo
avaliado: foi iniciado em 2019 e o paciente passou
6 meses em intervencdo com a equipe de Psicologia
do Sono. Ap6s pausa das atividades do servico
devido a pandemia, retornou ha um més da escrita
deste artigo para dar prosseguimento a terapéutica.
A avaliacdo é realizada a partir do relato da mae e é
solicitado a cada sessdo que ela recorde os compor-
tamentos do paciente durante a semana, os hora-
rios e habitos de sono, bem como os episddios de
cataplexia, buscando analisar como a familia e o
paciente estdo progredindo em relacdo as habilida-
des de manejo dos sintomas. O paciente, conforme
relato da mae, estd mais atento e concentrado nas
atividades escolares, com horérios mais regulares de
sono e cochilos, e tem atualmente uma rotina mais
organizada. Houve melhora no desempenho escolar,
com a obtencdo de notas mais altas nas disciplinas.

Além disso, a crianca passou a interagir melhor com
os colegas e com a professora. Apds o retorno recente
dos atendimentos, a mae relatou que o paciente teve
uma mudanca para o regime remoto escolar durante
o periodo pandémico e que apresentou dificuldades
em se adaptar a nova rotina. As dificuldades, porém,
eram contextualizadas com o observado em outras
criancas da turma, uma vez que as aulas on-line sdo
frequentemente desafiadoras. Os epis6dios de cata-
plexia ocorrem agora com menor frequéncia e inten-
sidade, tendo em vista que o paciente aprendeu a se
prevenir das quedas. Os resultados positivos foram
verificados a partir dos primeiros dois meses da inter-
vencdo, com melhora progressiva até os seis meses.

Discussao

A hipersonoléncia diurna é o sintoma cardinal da
narcolepsia, mas, na infancia, pode ser caracterizada
por alteracdes comportamentais, como a irritabili-
dade e agressividade, sendo o diagndstico diferencial
de transtornos mentais desta fase do desenvolvimento
algo importante para a sua investigacdo (Morse,
2019). A hipersonia ocasionada por disttirbios psi-
quiatricos, citada na ICDS-3, é comumente associada
ao excesso de sono noturno, a sonoléncia diurna e
a cochilos excessivos, mas nao altera os exames de
arquitetura do sono, o que ndo era congruente com o
apresentado no caso relatado, tendo sido descartada.
Além disso, a andlise de hipersonoléncia na vigéncia
de tristeza, a reducdo do interesse geral da crianga, a
labilidade emocional, o distanciamento social e afe-
tivo ou alucinag¢des néo relacionadas ao despertar ou
adormecer, bem como o entendimento da dindmica
familiar e da temporaneidade dos sintomas do sono,
podem ajudar a diferenciar sintomas comportamen-
tais da narcolepsia e transtornos do espectro da esqui-
zofrenia e do humor, sendo importante lancar méo
de entrevistas psiquidtricas pormenorizadas, que,
no caso em questao, foram realizadas em uma abor-
dagem conjunta transdisciplinar entre a psiquiatria e
a psicologia e descartou transtornos mentais.

A entrevista também afastou sindromes raras
de hipersonoléncia, mas de grande relevancia
pelo impacto e gravidade, como a de Kleine Levin,
definida por epis6dios de hipersonoléncia peri6-
dica, e ndo didria, e associada a disttrbios cognitivos
e comportamentais graves, como apatia, confusdo
mental, lentificacdo, exaustao, agressividade e hiperse-
xualidade, com média de 10 dias de duracao, além de
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queixas de amnésia anterégrada e percepcao onirica
da realidade, negadas pelo paciente e sua cuidadora.

Ataques incontroldveis de sono e cataplexia
devem ser corretamente diferenciados de crises
epilépticas, que ocorrem por uma descarga neu-
ronal excessiva, de modo que epilepsia, meningo-
encefalites e condicdes estruturais neuroldgicas
mostram-se importantes como diagnosticos diferen-
ciais de narcolepsia na infancia (Savas, Erol, Saygi, &
Habesoglu, 2016; Srikanta & Kumar, 2019). Além disso,
exames de neuroimagem e o eletroencefalograma
podem compor a propedéutica auxiliar da diferen-
ciacdo. As crises podem cursar ou ndo com perda
de consciéncia e alteracdes motoras, bem como ter
diversas origens, como metabdlicas, infecciosas ou
neuroestruturais, cuja linha investigativa depende,
dentre outros fatores, da recorréncia e da sua apre-
sentacdo aguda ou cronica (Brito, Vasconcelos, &
Almeida, 2017). A diferenciacao de crises epilépticas
dos ataques de sono, ou de cataplexia da narcolepsia,
se faz ainda mais importante para a decisdo do uso de
anticonvulsivantes, como ocorreu no caso relatado.
Embora tdo oportunos na epilepsia, os anticonvul-
santes ndo tém efeitos terapéuticos na narcolepsia
e levam a custos desnecessarios e efeitos colaterais,
como o ganho de peso, que ja compdem a morbidade
da prépria doenca (Poli et al., 2013). Vale ressaltar,
ainda, que crises epilépticas de auséncia, que pro-
vocam no paciente episddios de olhar vago e distan-
ciamento do seu arredor, figuram como a principal e
muitas vezes Ginica manifestacao de varias sindromes
epilépticas, como a epilepsia generalizada idiopatica,
e também podem cursar com alteracdes arquiteturais
do sono e queda do rendimento escolar, devendo ser
pensadas como diagnéstico diferencial (Dinopoulos
et al.,, 2018; Danguecan & Smith, 2017).

A cataplexia é um sintoma que requer investi-
gacao detalhada, sendo importante para isto recur-
sos como os videos fornecidos pela mae do paciente,
pois auxiliam a objetiva caracterizacao. Esses registros
tém funcionado como importantes ferramentas diag-
nésticas para um processo normalmente reconhecido
apenas por suadescricdo (Bartolini et al., 2018; Dhanju
et al., 2018). A cataplexia pode, ainda, associar-se ao
tremor da cabeca e espasmos faciais, levando, assim,
a uma suspeita errébnea de convulsdo epiléptica.
Porém, esses sintomas ocorrem pela reducdo, e nao
hiperexcita¢ado, de neurdnios hipocretinérgicos, e nao
levam a tracados eletroencefalograficos patolégicos,
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sendo um fenomeno dissociativo do sono REM -
atonia na vigilia — (Reading, 2018; Alde et al., 2010).
E tipica da narcolepsia, que é esporadica, na maio-
ria das vezes, mas pode acontecer secundariamente
a outras condigbes cujos processos fisiopatolégicos
podem levar a destruicdo hipocretinérgica, como
traumatismos cranio-encefalicos, tumores, esclerose
mdltipla, agenesia de corpo caloso, sarcoidose,
doenca de Whipple e a doenca de Niemann-Pick
tipo C, na qual aparece conjuntamente com sintomas
neurolégicos graves como disfagia, distonia, dor e
crises convulsivas (Alée et al., 2010; Tikkanen, Buxton,
Ullrich, Stone, & Nimec, 2019).

Com o intuito de considerar diagnésticos dife-
renciais, podem ser incluidas condi¢ées que ocor-
ram com fraqueza muscular de outras apresentacoes
flutuantes com queda palpebral marcante, como a
Miastenia Gravis, ou progressivas, como as distro-
fias musculares (Martinez Torre, Gomez Molinero, &
Martinez Girén, 2018; Urata et al., 2020), ja que indi-
viduos portadores de narcolepsia podem, durante
episddios catapléticos, cair de cadeiras e apresen-
tar ptose palpebral ou fala arrastada. No caso em
estudo, em virtude do comprometimento metodo-
légico da PSG e TLMS, a investigacdo de narcolepsia
envolveu marcadores bioquimicos para Niemann-
Pick e Miastenia, que, ao se mostrarem negativos,
juntamente com um EEG prévio normal, reforcaram
a suspeicdo de se tratar de cataplexia por narcolepsia
os episodios de fraqueza muscular do paciente e
fizeram, também, com que a equipe decidisse dispen-
sar exames dispendiosos e invasivos, como a pung¢ao
liquérica, para sua investigacao.

De acordo com o DSM-5, é critério diagndstico
de narcolepsia a PSG do sono noturno demonstrando
laténcia do sono REM inferior ou igual a 15 minutos
ou TLMS demonstrando média de laténcia do sono
inferior ou igual a 8 minutos e dois ou mais periodos
de REM no inicio do sono (SOREMPS). Entretanto,
esses exames devem seguir padrdes normativos
de realizacdo e andlise para que haja sensibilidade
e especificidades ideais. Recomenda-se o registro
de pelo menos 6 horas de sono pela PSG e anélise
de cinco sestas pelo TLMS.

A utilizacdo de exames de arquitetura do sono
(PSG e TLMS) é importante na investigacdo da nar-
colepsia; porém, no contexto da infancia, é pre-
ciso considerar fatores influenciadores adicionais,
por exemplo, idade e desenvolvimento. No caso
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relatado, além das provaveis interferéncias pela reali-
zacao domiciliar — relatadas pela genitora —, somente
trés sestas foram avaliadas, o que pode ter limitado
a observacdo dos SOREMPS, que apareceram em
numero menor que o exigido por critério. O laudo
médico, além de sugerir a exclusdo da narcolepsia,
concluiu que os achados de laténcia média e frag-
mentac¢do do sono poderiam ser atribuidos somente
a SAQS, juntamente com o indice total de apneias/
hipoapneias obstrutivas aumentado. Entretanto,
deve-se considerar que as duas condicdes nao sao
excludentes, mas frequentemente comoérbidas
num quadro de sonoléncia diurna excessiva (Sansa,
Iranzo, & Santamaria, 2010), e quando a cataplexia
estd presente e bem caracterizada, a PSG e o TLMS se
fazem importantes para a detec¢do de comorbidades,
visto que os epis6dios catapléticos também sao crité-
rios diagnésticos (Alée et al., 2010). Foi pela premissa
de comorbidade, quando a cataplexia estd presente e
os critérios de SAOS sdo atendidos, que se deu a con-
ducdo da equipe multidisciplinar do Ambulatério de
Narcolepsia e Apneia do Sono Inafntil (AMBNAP).

A SAOS caracteriza-se por uma dificuldade na
respiracdo durante o sono, provocada pela interrup-
¢ao dos padrdes respiratorios e ventilatérios normais
e originada, principalmente, na obstrucdo das vias
aéreas (Li, Celestin, & Lockey, 2016). O prejuizo no
sono, assim como na narcolepsia, traz repercussoes
negativas sobre a sadde fisica, o desenvolvimento
global e o desempenho neurocognitivo da crianca,
podendo cursar com alteragdes comportamentais
e baixo rendimento escolar (Gipson, Lu, & Kinane,
2019). E um diagnéstico desafiador na infancia pelos
mesmos fatores associados a apresentacdo das sin-
dromes de hipersonoléncia nessa faixa etaria (Barros
etal., 2014). Pelos critérios daICSD-3,a SAOS depende
de sinais e sintomas clinicos, dentre os quais estdo a
sonoléncia e alteracoes comportamentais, além dos
dados polissonograficos, caracterizados por uma ou
mais apneias obstrutivas, mistas ou hipopneias por
hora de sono ou um por um padrido de hipercap-
nia (PaCO2 > 50 mmHg) em 25% do total de sono
associado a roncos, achatamento das vias respira-
térias ou movimento toracoabdominal paradoxal.
Os resultados do PSG e TLMS do paciente revelaram
um indice total de apneias/hipoapneias obstrutivas
aumentado, o que é compativel com o diagnéstico de
SAOS de grau moderado a grave, com registro gréfico
de roncos frequentes e fragmentacao da estrutura

do sono noturno. Os dados das escalas aplicadas
pela equipe de psicologia do AMBNAP corroboraram
esses achados.

Parametros como peso e indice de massa corpo-
ral devem compor a investigacao de sonoléncia diurna
em criancas, pois a obesidade pode ser um fator de
risco para SAOS por predispor ou apontar paraa vigén-
cia de déficit de hipocretina que leva a narcolepsia
(Poli et al., 2013; Barros et al., 2014). A hipocretina,
além de promover a vigilia, apresenta propriedades de
regulacdo do comportamento alimentar e da home-
ostase energética, de modo que alteracdes metaboli-
cas e endocrinolégicas como resisténcia a insulina e
que levam ao ganho de peso foram encontradas em
adultos e criancas com narcolepsia (Poli et al., 2013).
A detecgdo de alteragcdes metabdlicas na narcolepsia
e SAOS concomitantes na infancia pode ser decisiva
para a prevencdo de doencas cardiovasculares e
suas consequéncias a longo prazo, como a hiperten-
sdo arterial (Gipson et al., 2019). A equipe avaliou
exames bioquimicos do paciente, que se mostraram
normais, e registrou seus parametros antropométri-
cos, também dentro dos niveis normais para a idade,
para fins de acompanhamento.

Apés o diagnéstico, a equipe de Psicologia do
Sono se voltou para a psicoeducacao do disttrbio e o
manejo comportamental dos episédios de cataplexia,
dos sintomas de indisposicao e das dificuldades de
acompanhamento e rendimento escolar da crianca.
As estratégias da terapia cognitivo-comportamental,
envolvendo componentes educacionais, cognitivos
e comportamentais, vém se mostrando eficazes
para a narcolepsia (Marin Agudelo, 2011; Conroy,
Novick, & Swanson, 2012; Marin Agudelo & Jiménez
Correa, 2012). O componente educacional estd rela-
cionado a psicoeducacdo acerca da natureza da
doenca. O componente cognitivo busca reestru-
turar crengas, emocdes e motivacdes que podem
estar aumentando a frequéncia de sintomas,
estabelecendo, assim, um padrao cognitivo mais fun-
cional. O componente comportamental visa alterar
comportamentos que nio sio compativeis com a
qualidade de sono do paciente.

Os protocolos de TCC, conforme revisdo siste-
matica de Marin Agudelo et al. (2014), tém provocado
mudancas nos sintomas danarcolepsia. Acombinacao
do cronograma de cochilos com a regulacao das horas
de sono noturno, considerada uma das principais
estratégias comportamentais, reduziu, em diversos
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estudos, a quantidade de ataques de sono fora dos
horérios planejados, com efeitos positivos também
na sonoléncia diurna excessiva (Franceschini, Pizza,
Cavalli, & Plazzi, 2021). A terapia cognitiva é uma das
estratégias responsdveis por melhorar a qualidade
de vida do paciente — funcionamento fisico e social,
vitalidade e regulacdo emocional — a partir dos com-
ponentes de resolucdo de problemas e restruturacao
cognitiva combinados a técnicas comportamentais
(Marin Agudelo & Jiménez Correa, 2012). Nessa abor-
dagem, a técnica de dessensibilizacdo sistematica,
que se trata de uma aproximacao gradual de situa-
¢oes aversivas, tem sido eficaz na melhora da cata-
plexia, ajudando o paciente a lidar com as emocdes
associadas aos desencadeadores do sintoma (Marin
Agudelo & Jiménez Correa, 2012).

O processo de intervencdo deve se iniciar com
uma formulacdo clinica contextualizada com os sin-
tomas do paciente e os efeitos sociais, com as necessi-
dades e entraves da adesdo as recomendacdes trazidas
em cada sessdo, além de que deve ter elementos
comuns a qualquer tratamento psicolégico (Marin
Agudelo et al.,, 2014). No relato de caso, a equipe de
Psicologia do Sono do AMBNAP adequou o proto-
colo de interven¢do cognitivo-comportamental a
realidade social e familiar da crianca, buscando uma
acdo integrada com a cuidadora e respeitando as par-
ticularidades da rotina da familia. Busca-se, ainda,
consolidar uma relacao terapéutica com o paciente e
a familia, o que é considerado um aspecto importante
em qualquer processo de intervencdo psicoldgica.
Algumas caracteristicas familiares foram considera-
das desafiadoras no manejo, uma vez que os pais do
paciente trabalham como feirantes e com padrao de
avanco de fase — hordrios de dormir e acordar mais
cedo que o considerado normal —, tendo em vista que
a rotina comeca as 4:00, impactando, consequente-
mente, os hdbitos de sono do filho. Além disso, a irma
do paciente é adolescente e apresenta um padrao
de atraso de fase do sono, o que, uma vez que divide
quarto com o paciente, influenciava-o a ficar acor-
dado até a madrugada. Nesse sentido, a TCC auxiliou
nesse processo ao estabelecer uma relagdo com todos
os familiares envolvidos, contextualizada com os
aspectos sociais e com as divergéncias de padroes de
sono, o que facilitou a adesdo a intervencao.

A primeira técnica utilizada no tratamento
cognitivo-comportamental foi a psicoeducacao.
Conforme Marin Agudelo et al. (2014), a educagdo
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sobre a doenca e o apoio psicossocial estdo relacio-
nados a maior adesdo ao tratamento e melhora da
qualidade de vida do paciente. A instrucdo desenvolve
habilidades no cuidador e na crianca de orientacao e
discussdo sobre a doenca e seus sintomas (Bhattarai &
Sumerall, 2017). Esse componente educacional ajuda
no combate a estigmatizacdo e garante a seguranca
frente aos ataques de cataplexia, permitindo, ainda,
o compartilhamento desses saberes com as demais
instituicdes que a crianga participa, como a escola.

O cronograma de cochilos é essencial no tra-
tamento para narcolepsia, visto que seu objetivo é
melhorar o desempenho fisico e cognitivo, sendo
implementado de forma sistematica na rotina didria
(Almondes & Pinto Junior, 2016). Os cochilos durante
o dia sdo fundamentais para tratar a sonoléncia
diurna na narcolepsia, e a duracao pode variar de 15 a
20 minutos ou ter mais de uma hora. Um estudo com
pacientes com narcolepsia comprovou que cochilos
diurnos programados provocaram uma considerével
diminuicao do consumo de medicamentos nos indivi-
duos analisados, o que demonstra a eficdcia da técnica
no manejo da sonoléncia excessiva (Rogers, Aldrich, &
Lin, 2001). A implementacao dessa técnica com crian-
¢as deve ser organizada com o cuidador, de forma a
reforcar positivamente quando o paciente segue a
rotina proposta. No relato de caso, o paciente aderiu
aos cochilos vespertinos, tendo em vista que foram
programados em horarios estratégicos: ap6s almoco e
apos exercicios fisicos.

As estratégias de higiene do sono aplicadas sdo
consideradas importantes no manejo dos sintomas
da narcolepsia, buscando melhorar a qualidade do
sono e de vida da crianca e sua familia (Bhattarai &
Sumerall, 2017). No relato de caso, o papel da cuida-
dora foi importante na organizacdo dos habitos de
sono do filho, estimulando-o a dormir nos horarios
adequados e a fazer exercicios fisicos, principalmente
quando o paciente se mostrou resistente, tendo em
vista a sonoléncia. Exercicios fisicos sao recomenda-
dos e tém impacto positivo no funcionamento diurno.
Um estudo com criangas e adolescentes com narco-
lepsia tipo 1 apontou que atividades fisicas regulares
foram responsaveis por melhorar a sonoléncia diurna,
apontando para menores nimeros de episodios de
cochilos, pois os individuos que faziam atividades
tinham uma média de 6,3 cochilos diurnos, enquanto
os que ndo faziam tinham uma média de 10,3 cochilos
(Filardi et al., 2018).
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O tratamento da SAOS em criancas pode con-
sistir em intervencdes clinicas ou cirtrgicas, e ambas
podem ser associadas. Em termos do manejo clinico,
a utilizacdo de aparelho de aferir pressao continua
positiva na via aérea — CPAP ou Bilevel — tem alta
eficdcia na corre¢do das obstrucdes na respiracao.
No entanto, especificamente em criancas, o trata-
mento da SAOS é preponderantemente cirdrgico,
por meio da adenoamigdalectomia, quando iden-
tificada hipertrofia de adenoide e/ou de amigdalas,
que € a causa predominante de apneia do sono em
criancas (Fagondes & Moreira, 2010; Moturi & Avis,
2010). Intervencoes
também vém sendo utilizadas para facilitar a ade-
sdo das criancas ao tratamento médico da Apneia
Obstrutiva do Sono (Sadeh, 2005). No relato de caso
deste estudo, a cuidadora do paciente foi incentivada

cognitivo-comportamentais

a buscar um otorrinolaringologista para discutir pos-
sibilidades cirtdrgicas. A equipe de psicélogos do sono
realizou, nesse sentido, uma psicoeducacao voltada
a compreensdo da doenca como fator que exacerba
os sintomas da marcolepsia e a promocado dos hébi-
tos sauddveis de sono, como adesdo a atividade fisica
para, também, ajudar no controle do peso.

Os aspectos terapéuticos da narcolepsia na infan-
cia é uma éarea que ainda demanda estudos, tendo
em vista que as técnicas nao farmacolégicas para o
tratamento do transtorno sdo, preponderantemente,
voltadas paraa populacao adulta. Desse ponto de vista,
a presenca de psicologos especializados em Psicologia
do Sono na equipe multidisciplinar é importante para
adaptar as técnicas existentes para o publico infantil,
com enfoque na participagdo da familia como aspecto
importante na adesdo a intervencao.

A discussao multidisciplinar do caso, trazendo
contribui¢des da psiquiatria, psicologia e neurologia,
demonstram um avanco na elucidacdo da narcolepsia
na infancia, pois permite ampliar os diagnésticos dife-
renciais que estdo presentes nessas diferentes dreas.
No caso em questao, foi possivel realizar atendimentos
conjuntos com a Psiquiatria e a Psicologia, bem como
interconsulta com a Neurologia, uma iniciativa que
revela um respeito a multifatoriedade da doenca e a
diversidade da apresentacdo clinica do caso. Todas

as etapas diagnosticas foram discutidas em equipe,
o que é recomendado por estudos que afirmam que
a abordagem da narcolepsia pedidtrica deve envol-
ver, idealmente, outras especialidades, e ndo s6 as que
participaram do caso — 0os médicos do sono (Blackwell
et al., 2022). Outro estudo identificou quais especia-
lidades eram consideradas “muito importantes” por
pais de pacientes com narcolepsia, sendo Psicologia,
Enfermagem, Psiquiatria, Nutricdo e Assisténcia Social
as mais citadas (Ingram, Jesteadt, Crisp, & Simon,
2021). Os autores chamam a atenc¢do, ainda, para a
preferéncia dos pais por acdes interdisciplinares rea-
lizadas por profissionais que tenham conhecimento
em medicina do sono, satide mental, servico social e
nutricdo, bem como para que haja um acompanha-
mento regular e um atendimento conjunto.

Conclusao

O diagnéstico das sindromes de hipersonoléncia
da infancia, dentre as quais se destaca a narcolepsia,
constitui um desafio, dada a variacdo e complexidade
da apresentacdo dos sintomas na faixa etaria e das
particularidades e nuances que envolvem a interpre-
tacdo de exames complementares nessa populacao.
Contudo, uma investigacdo pormenorizada com uma
equipe multidisciplinar e baseada no conhecimento
acerca do funcionamento do sono na infancia e no
amplo espectro diferencial dos sintomas, com enfo-
que em escutas qualificadas e na andlise clinica por
meio de propedéutica criteriosa e parcimoniosa —
que inclui testes de arquitetura do sono com a norma-
tizacao exigida para sua confiabilidade —, pode reduzir
a espera de pais e criancas pelo diagnoéstico correto.

Uma equipe multidisciplinar especializada na
drea de sono, composta por psicélogos, psiquiatras e
neurologistas atuando em conjunto na interpretacdo
das nuances dos quadros clinicos, juntamente com a
possibilitacdo do diagndstico precoce dos transtor-
nos de hipersonoléncia, permite intervencées clinicas
com a participa¢do dos familiares para recuperar ren-
dimento escolar e o convivio social e familiar e preve-
nir transtornos futuros, impactando positivamente a
qualidade de vida dos pacientes pediatricos.
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