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Relatos de sonoléncia excessiva durante o dia em pacientes com distrofia
miotonica (DM) sdo registrados ha virias décadas, em pequeno numero de
casos 79,13, [Entretanto, apenas apds a avaliacdo polissonografica original, des-
crita por Coccagna e col.l em 1975, pode-se apontar as disfun¢des respiratérias
que ocorrem durante o sono como fatores etiologicos da sonoléncia diurna.
Atualmente, a natureza destes disturbios respiratorios ainda é alvo de debate,
sendo ora descritos como primordialmente devido a hipoventilagdo alveolar 1.6,
ora como devido a apnéia do sono tipo obstrutiva5 e ora & do tipo central 512,

Descrevemos dois casos de DM com sonoléncia excessiva diurna cuja ava--
liacdo polissonogréafica de noite inteira documentou indubitavelmente apnéias
do sono tipo central. Damos énfase aos achados objetivos do registro do sono
e discutimos o mecanismo de formacdo da sonoléncia diurna.

OBSERVACOES

Caso 1 — C.B.F., 46 anos, branco, enfermeiro. Procurow o Centro de Disttrbios
do Sono com a queixa de sonoléncia excessiva diurna e despertares freqlientes durante
a noite nos Gltimos 24 anos. Estes sintomas vém piorando lenta e progressivamente.
Apresenta também déficit muscular distal em membros superiores notado hé 20 anos
e diagnosticado clinicamente e por eletromiografia (EMG) como DM h4 7 anos. Tem
7 membros da familia com diagnéstico de DM. Hdbitos de somo — Dorme 8 horas
por noite e ao despertar pela manhd ainda se sente sonolento e cansado. Trabalha
no perfodo noturno 4 vezes por semana e nesses dias dorme durante o dia; nos demais,
volta ao padriio convencional, dormindo no perfodo noturno. Todavia, mesmo durante
as férias ou em ocasiGes que trabalha regtlarmente durante o dia, persiste com sono-
léncia excessiva diurna. Ezame fisico genal e meurolégico — Peso 93,1kg; altura
183 cm. Calvice frontal, atrofia de musculatura temporal, fraqueza e atrofia distal em
membros superiores. Déficit motor moderado, grau II segundo Gillam e col.(4), carac-
terizado pela possibilidade de realizar trabalhos leves ou domésticos. Reagio miotonica
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a percussio da musculatura tenar. Reflexos tendinosos presentes exceto pela auséncia
de aquileus bilateralmente. Catarata no olho esquerdo, observada & lAmpada de fenda.
Avaliagdo psiquidirica — n#o revelou anormalidades. Teste de Beck — para depressiéo
teve indice 7 (normal < 10). EMG — padrfo compativel a DM. Teste de fungdes pul-
mongres — Fluxos normais com volumes pulmonares na faixa inferior da normalidade.
Gasometria arterial em ar ambiente e em repouso foi normal, com p02 = 76mmHg
(normal 80-90). Monitorizacdo cardiaca de 24 horas (Holter) — Epis6dios freglientes
de alternincia entre taquicardia e bradicardia, contragdes ventriculares prematuras e
bi, tri e quadrigeminias freqlientes. Teste de laténcia mailtipla do somo (11) — Quando
colocado para dormir sucessivamente a cada duas horas houve inicio do sono em todas
as tentativas, entre 4 a 11min, com média de 7min (normal > bmin) e n#o apresentou
sono REM nessas ocasides. Polissonografia — Ocorreu grande ntimero de apnéias do
tipo central (normal < 5/h)(5) provocando despertares freqiientes e diminuicio da efi-
ciéncia do sono (Tabela 1). N#o apresentou tosse, roncar ou hipoxia.

Caso 1 Caso 2

Laténcia do sono (min) 1 2
Tempo total de sono (min) 446 258
Estédgio 1 (%) 10,7 28,6
Estégio 2 (%) 47,3 43,7
Estagio 3 (%) 5,1 21,7
Estdgio 4 (%) 31

Estdgio REM (%) 33,6 5,8
Numero de despertares (< 30s) 62 42
Namero de despertares (> 30s) 8 13
Eficiéncia do sono (%) 83,8 87,4
IA obstrutivo e misto 0,8 2,7
IA central 11,0 16,5

Tabela 1 — Caracteristicas polissonogrdficas de dois casos de distrofia miotbnica e sono-
léncia excessiva diurna. Legenda: IA = Indice de apnéias.

Caso 2 — R.C.G., 49 anos, branco, empresirio. Encaminhado ao Centro de Dis-
turbios do Sono por apresentar sonoléncia excessiva diurna h4 cerca de 8 anos, com
piora progressiva. Diagnéstico de DM, clinico e por EMG, firmado h4 trés anos.
A sonoléncia é t8o intensa que freqlientemente dorme ao sentar-se durante o trabalho,
nas atividades da igreja, ao assistir televisfo ou mesmo durante conversas. Hdbitos de
sono — Dorme 6 horas por noite, durante as quais desperta duas a trés vezes, podendo
ficar acordado até 1h a cada ocasifo. Ronca moderadamente durante o sono e n#o
apresenta esfor¢o inspiratério intenso. Exame fisico geral e meurolégico — Peso 90kg;
altura 185cm. Calvice frontal, atrofia da musculatura temporal. Discreta miotonia de
acio e a percussfo, e leve fraqueza distal em membros superiores, Moderada ptose
palpebral e diminuigio de forga para o fechamento das pélpebras. Déficit motor
leve, caracterizando o grau I de Gillam e col.(¢). Teste de Beck — para depressdo
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revelou indice 9. EMG — mostrou padrdo compativel a DM. Polissonografia — Houve
decréscimo da eficiéncia do sono; elevado ntmero de apnéias centrais levando a
despertares freqlientes; indice de apnéias mistas e obstrutivas na faixa adequada
(normal < 6/h). Tosse, roncar ou hipoxia n#o foram detectados.

Avaliacdo polissonogrdfica de noite inteira, em ambos os casos, inclufa eletrence-
falograma (EEG), eletrooculograma, EMG dos musculos submentonianos e tibiais ante-
riores, eletrocardiograma (ECG), detecgio de fluxo aéreo por pares termoelétricos
nasais e bucais, andlise de esforgo respirat6rio por pneumogramas tordxico e abdominal
e percentagem de saturagfo de oxigénio (Sa02) por medida transcutinea continua. EEG
foi obtido nas derivagées C3-A2 e C4-Al. ECG foi registrado na derivacio V5. Ruidos
respiratérios e comportamento foram observados por toda a noite e gravados em
‘video-tape’. Os quartos de monitorizaco dispunham de isolamento actstico e tempe-
ratura em torno de 2309 C. O horirio de adormercer e de levantar pela manhd foi
mantido préximo aos padrdes usuais do paciente, Analisamos os estigios de sono nos
moldes de Rechtschaffen e col.(10). Consideramos Indice de apnéias (IA) obstrutivas

o0 nimero destas apnéias por hora de sono; IA central é o ntimero de apnéias centrais
por hora de sono.

COMENTARIOS

As vérias disfun¢Ges respiratérias relacionadas ao sono sdo responsaveis por
43,2% dos casos com sonoléncia excessiva diurna que procuram os centros de
disturbios do sono3. Dentre os pacientes com DM este diagnéstico diferencial
merece atencdo especial pois, tanto hipoventilagdo alveolar como as apnéias tipo
obstrutivas ou centrais podem levar a sonoléncia excessiva diurna. Sindrome
de hipoventilagio alveolar secunddria ao déficit muscular foi descrita em um
paciente com DM por Coccagna e col.l. Posteriormente, estes autores relataram
também casos de DM com sonoléncia excessiva mas nos quais predominavam
apnéias do tipo central2. Em nossos casos nido observamos alteracbes venti-
latérias com hipoxia ou respiragdo superficial, caracteristicas da hipoventilacdo
alveolar deflagrada ou acentuada pelo sono e talvez isto se deva ao leve aco-
metimento de nossos casos (Graus I e II).

Apnéias obstrutivas sdo caracterizadas pela parada do fluxo aéreo nasal
e bucal com persisténcia de esfor¢o respiratério. Guilleminault e col.6 relataram
estas em dois dentre 6 casos de DM leve (Grau I) com sonoléncia diurna.
Verificaram também apnéias centrais em um paciente. Nos dois casos aqui
descritos houve predominio evidente de apnéias centrais e, em ambos, as obstru-
tivas foram registradas em niveis normais. As apnéias centrais, definidas como
pausas no fluxo aéreo nasal e bucal acompanhadas de auséncia de esforgo
respiratorio, levaram a despertares freqiientes com diminui¢do da eficiéncia do
sono e modificaram a propria arquitetura dos estigios de sono. Estas pausas
reiteradas, mesmo durando poucos segundos, impedem que o sono seja ininter-
rupto e muitas vezes dificultam o aprofundamento do sono, reduzindo o tempo
dispendido nos estdgios 3, 4 e REM. A presenca de apnéias centrais em nossos
casos representa manifestacio do comprometimento do sistema nervoso central 2
na DM, como patologia que afeta multiplos 6rgdos. Em ambos os pacientes,
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a sonoléncia excessiva diurna precedeu o surgimento clinico de déficit muscular,
concordando com outras publicagdes 16,9 e sugerindo que nestes casos a afec¢io
respiratéria durante o sono seja um sinal precoce de acometimento central.

RESUMO

Sédo relatados dois casos de distrofia miotdénica acompanhada de sonoléncia
excessiva diurna. A avaliagdo polissonografica de noite inteira revelou grande
numero de apnéias do sono tipo central deflagrando despertares freqiientes.
As apnéias dos tipos obstrutivo e misto ocorreram em niveis normais e nio
se constatou hipoxia. Houve diminuicdo da eficiéncia do sono e redugdo dos
estigios 3, 4 e REM. A apnéia central e a sonoléncia diurna que acarreta
representariam manifestacdes precoces do comprometimento do sistema nervoso
central na distrofia miotdnica.

SUMMARY
Excessive daytime sleepiness, central sleep apnea and myotonic dystrophy.

Two cases of myotonic dystrophy with excessive daytime somnolence are
described. All-night polysomnographic studies were performed revealing high
number of central sleep apnea which triggered micro-arousals and awakenings
leading to decrease of sleep efficiency as well as of stage 3, 4 and REM.
Obstructive and mixed apneas were found in the normal range. Hipoxia was
not present in both recordings. Central sleep apneas and its secondary excessive
daytime sleepinesse may indicate early signs of the central nervous system
impairment related to myotonic dystrophy, as a multi-organ disease.
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