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Oz

Narkolepsi nadir gériilen, giin i¢inde agin uyku hali ile tanimlanan,
ani kas tonusu kaybi, uykuya dalma sirasinda olan haliisinasyonlar ve
uyku felcinin eglik ettigi, uykunun hizh g6z hareketlerinin gériildiigi
dénemdeki bozukluguna bagh bir hastaliktir. Bu yazida ilk bagvurusun-
dan yaklasik on ii¢ ay sonra narkolepsi ve katapleksi tanisi konulan sekiz
yasinda erkek hasta sunulmustur. Hasta giin icinde sik ve ¢cabuk uyukla-
ma yakinmas ile bagvurdu. Izleminde ilk bagvurusundan yedi ay sonra
bas diismeleri seklinde katapleksisi gelisti. Farkli 6n tamilarla tetkik edi-
len hastaya ilk bagvurusundan ancak on {i¢ ay sonra polisomnografi ve
coklu uykuya gecme siiresi (latans) testi yapilarak narkolepsi, katapleksi
tams1 konuldu. Tlag tedavisi baslanarak izleme alinan hastanin yakinma-
lar1 biiyiik oran diizeldi. (Turk Pediatri Ars 2016; 51: 221-3)
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Girisg

Narkolepsi nadir gériilen, giin icinde asir1 uyku hali ile
tanimlanan ani kas tonusu kaybi, uykuya dalma sirasinda
olan haliisinasyonlar ve uyku felcinin eslik ettigi, uyku-
nun hizh géz hareketlerinin oldugu (HGH) déneminde-
ki bozukluguna bagh bir hastaliktir (1). Cocuklarda siklik
yaklagik 1/6 000 olarak tahmin edilmektedir (2). Lateral
hipotalamusda hipokretin (orexin) salgilayan hiicrelerin
otoimmiin olarak hasar gérmesi sonucunda hipokretin
salinimindaki bozukluga bagl oldugu diistiniilmektedir.
Hastalarda beyin omurilik sivisinda (BOS) hipokretinin
110 pg/mL'den diisiikk olmas: tanisaldir (3). Hastaligin
tanisinda uygun klinik 6ykiiniin yam sira ¢oklu uykuya
gecme siiresi testi (Coklu uyku latans testi, CULT) ve BOS
hipokretin 6l¢iimii gerekmektedir. HLA DQB1 0602 aleli
varligi ise taninin giiclii destekleyicisidir (2, 3).

Olgu

Sekiz yasinda erkek hasta, ok uyuklama, dengesizlik ve giin
icinde hizla uykuya dalma yakinmalar ile bagvurdu. Oykii-

Abstract

Narcolepsy is characterized by excessive sleepiness, cataplexy, hypnagogic
hallucinations, and sleep paralysis during the rapid eye movement period
of sleep. Herein, we present a boy aged eight years who was diagnosed
as having narcolepsy and cataplexy about thirteen months after his first
presentation. He was admitted with symptoms of daytime sleepiness. In
the follow-up, cataplexy in the form of head dropping attacks developed
seven months after the first admission. The patient was investigated for
different prediagnoses and was eventually diagnosed as having narcolep-
sy and cataplexy through polysomnography and multiple sleep latency
tests thirteen months after the first presentation. He is being followed up
and is under drug therapy; his symptoms have improved substantially.
(Turk Pediatri Ars 2016; 51: 221-3)
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stinden son bir haftadir bag agrisy, halsizlik, bulanik gérme,
uykuya dalma sirasinda eslik eden gérsel ve isitsel haliisi-
nasyonlarinin oldugu; ates, kusma gibi yakinmalar ve yakin
zamanda agilanma &ykiisiiniin olmadig1 égrenildi. Ozgeg-
mis ve soygecmisinde 6zellik olmayan hastanin, sistemik ve
norolojik incelemesinde yavas konusma, halsiz gériiniim,
pupillerde hafif miyoz, diiz cizgide hafif ataksi mevcut idi.
Oncelikli olarak meningoensefalit, akut dissemine ansefa-
lomiyelit (ADEM) 6n tanilaryla yatirilarak; BOS'da protein,
seker, hiicre sayimi, oligoklonal band ve herpes simpleks
tip 1 polimeraz zincir tepkimesi tetkikleri ¢alisildi. Beyin
ve spinal manyetik rezonans goriintileme (MRG), elekt-
roensefalografi (EEG) ve Lyme, Salmonella, Brucella icin
serolojik incelemeleri yapildi. Tetkikleri normal olan hasta,
haliisinasyonlan ve eslik eden depresif bulgulari nedeni ile
cocuk psikiyatri béliimiine randevu alinarak taburcu edildi.
Ik bagvurudan yedi ay sonra yakinmalarina ek olarak gii-
lerken anlik gevseme ve bag diigmeleri gelisen hasta tekrar
bagvurdu. Epilepsi, subakut sklerozan panensefalit (SSPE) ve
otoimmiin ensefalit 6n tanilanyla tetkik edildi. Otoimmiin
antikorlar (Anti GAD, Anti Hu, Anti Yu, Anti NMDA, Voltaj
kapili K kanal antikoru) ve BOS kizamik IgG antikorunun
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negatif oldugu saptandi. Video EEG incelemesi normal olan
hastadan narkolepsi 6n tanisiyla polisomnografi randevusu
alindi. Beg ay dis merkezde izlenen hasta yakinmalarimin
artarak devam etmesi nedeniyle tekrar bagvurdu. Fizik baki-
sinda ilk bagvurusundan sonra viicut agrihiginda 10 kg artig
oldugu gézlendi. Ilk bagvurusundan 13 ay sonra sonra po-
lisomnografi ve CULT yapildi. Polisomnografisinde toplam
uyku stiresi 433 dak, uykuya gecme stiresi 0,4 dak ve hizli
g6z hareketlerinin (HGH) oldugu déneme gecme siiresi 4
dak bulundu (Tablo 1). Coklu uyku latans testinde ortalama
uykuya gecis 1,5 dak olup, dort testin tamaminda uykunun
HGH uykusu (Sleep Onset Rapid Eye Movement, SOREM)
ile basladig: saptandi (Tablo 2). Narkolepsi tanisimi des-
teklemek amaciyla ¢aligilan HLA DQB1*0602 alelli pozitif
bulundu. Narkolepsi ve katapleksi tanisi konulan hastaya
modafanil ve klomipramin tedavisi baslandi. Bir ay sonra-
ki kontroliinde yakinmalarinin belirgin geriledigi, giin ici
uyuklamalar ile uyku halini tamamen diizeldigi, kataplek-
sisinin ise ¢ok heyecanlandiginda nadiren oldugu, okula
devam etmeye basladig1 ve derslerinin iyi oldugu 6grenil-
di. Kontrol bakisinda konugmasinin daha akici oldugu ve
kilo verdigi gozlendi. Hasta halen klinigimizde narkolepsi
ve katapleksi tanisiyla izlenmekte olup, modafanil ve klo-
mipramin tedavisi ile sorunsuz izlenmektedir. Yazih hasta
onami hastanin ailesinden alinmugtir.

Tartisma

Narkolepsi eriskin hastaligi olarak bilinmesine karsin,
olgularin ¢ogunda hastaligin ¢ocukluk ve ergenlikte bas-

Tablo 1. Hastanin polisomnografi bulgulari
Toplam uyku siiresi (dak) 433
Uyku etkinligi (%) 95,7
Uyku latans (dak) 0,4
REM latans (dak) 4
Evre 1 uyku orani (%) 58
Evre 2 uyku orani (%) 39,7
Evre 3 uyku orani (%) 37,8
REM orani (%)’ 16,7
Apne hipopne indeksi (olay/saat) 2

“Toplam uyku siiresine gére yiizde

Tablo 2. Coklu uyku latansi testi sonuglari

Test Uyku latansi SOREM
1 30 sn Var

2 90 sn Var

3 120 sn Var

4 120 sn Var
Ortalama 90 sn

SOREM!: sleep onset rapid eye movement
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ladig: bildirilmigtir (4). Geriye doniik bir caligmada, nar-
kolepsili hastalarda yakinmalarin baslangic ile tani ara-
sinda gecen silirenin ortalama 10 yildan daha uzun oldugu
saptanmugtir (5). Narkolepsili hastalar baglangicta epilepsi,
ensefalopati ve psikiyatrik hastalik 6n tamilariyla tetkik
edilmektedirler (5). Hastamizda da uykulu olma hali ve ko-
nusmada yavaglama nedeniyle éncelikle meningoensefalit
ve akut dissemine ensefalomiyelit diisiiniilerek tetkikleri
yapilmig ve bu 6n tanilar diglanmgtir.

Katapleksi ani kas tonusu kaybidir. Genellikle giilme, heye-
can, 6fke ve saskinlik gibi duygusal cevaplar ile birlikte orta-
ya cikar. Narkoleptik hastalarin {icte ikisinde goriilmektedir.
Hastalarda yaygin kas tutulumu gériilebildigi gibi, bolgesel
kas tutulumlan da goériilebilir. En sik tutulan kaslar cene,
boyun, kol ve bacak kaslaridir. Katapleksi atag: sirasinda ce-
nenin asag1 dogru sarkmasi, basin 6ne dogru gelmesi, kol-
larin iki yana dogru salinmas ve bacaklarin biikiilmesi yada
tam olarak ¢éziilmesi goriilebilir. Bu durum atonik nébetler
veya negatif miyoklonus ile karigabilir (6). Olgumuzda da
katapleksi 6ncelikle negatif miyoklonus olarak yorumlan-
mis ve bu nedenle hasta, SSPE ve atonik nébet agisindan
tetkik edilmigtir. Hastanin uzun cekimli video EEG izlemi
ve BOS kizamik IgG gostergeci incelenerek bu 6n tanilar
diglanmigtir. Literatiirde de olgumuza benzer bicimde ka-
tapleksisi olan hastalar degisik 6n tamilar ile izlenmistir (7).
Bolgesel katapleksisi olan bir ¢ocuk olgu; cene diismesi
yakinmasi ile uzun stire izlenmis, ¢cene cerrahisi planlanan
hasta ameliyattan kisa siire 6nce taru almigtir. Bir diger olgu
ise uzun yillar konversiyon tanisi ile izlenmisgtir (7).

Narkolepsi tanis1 polisomnografi ve sonrasinda CULT ile
desteklenmektedir. Test sirasinda uykuya gegme siiresinin
15 dak ve siklikla 5 dak kisa olmasi ve uykunun HGH ol-
dugu dénem ile basglamas: yani sleep onset eye movement
(SOREM) elde edilmesi tani koydurucudur (8). Hastamizda
CULT testinde ortalama uykuya gec¢me stiresi 1,5 dakika
ve dort uyuklamanin dérdiinde de HGH oldugu dénem
ile bagladig1 tespit edilerek narkolepsi tansi konuldu. Ay-
rica polisomnografi ile uyku apne géstergecinin iki oldugu
saptanarak uyku apne sendromu diglandi. Hipokretin ya-
kin zamanlarda tanimlanmug bir néropeptit olup, idiyopa-
tik narkolepsi ve katapleksili hastalarin yaklasik %90’1inda
BOS seviyeleri diisiik saptanmistir (8). Tan1 koymada ol-
dukca 6nemli olan hipokretin diizeyini ¢aligan laboratuvar
bulamadigimiz i¢in hastamizda BOS hipokretin diizeyi
calistiramadik. Ulkemizde BOS hipokretin diizeyi rutine
girmis bir test olmayip, bilgilerimiz dahilinde iilkemizde
hipokretin ¢aligan laboratuvar bulunmamaktadir.

Narkolepsili hastalarin ¢ogunda DQB1 0602 alelli pozitif
bulunmaktadir (3). Bu nedenle klinik bulgularin varhginda
DQB1 0602 alelli pozitif olmasi tan i¢in giiclti bir delildir
(3). Olgumuzda da DQBL1 0602 alelli pozitif saptanmis ol-
mas1 tanimizi desteklemistir.
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Cocukluk caginda narkoleptik olgularda obezite siklikla
eslik etmektedir. Bunun eglik eden hipotalamik disfonksi-
yon, giin icinde agir1 uykulu olma ve okul devaminin azal-
mast ile ilgili oldugu distintilmektedir (3, 8). Literatiirde
hipotroidi iligkili obezite nedeni ile izlenen bir hastanin
izlemde narkolepsi tanis1 aldig: ve uygun tedavi ile kilo
verdigi bildirilmistir (7). Hastamizda da bir yil icinde yak-
lagik viicut agirhginda 10 kg'lik artis tespit edildi ve tedavi
sonras1 normal viicut kitle gostergesine ulasildi. Bu ne-
denle sadece tani sirasinda degil, izlemde de narkoleptik
cocuklarin kilo izleminin yapilmas: tedavinin etkinliginin
gozlenmesi agisindan énemlidir.

Hastaligin tedavisininde ila¢ tedavisi dis1 éneriler (giin
icinde kisa gekerlemeler, egzersiz, diyet 6nerileri, uyku
hijyenine dikkat etmek yani her giin ayni saatte uyumak,
sabah belirli saatte uyanmak, yatak odasinin 1s, ses, 151k
y6niinden izole olmasi, yatagin uyumak icin uygun yapi-
da olmasi gibi kurallar: uygulayarak daha kaliteli bir uyku
elde edilmesi) bulunmasina ragmen, hastaligin ¢ocuk ve
ergenlerdeki daha kétii sonuglar: géz 6ntine alinarak ilag
tedavisinin hastalifin tanisindan hemen sonra baglamasi
hayat boyu devam edilmesi 6nerilmektedir (6, 9). Olgu-
muza da tan sonras: modafanil ve imipramin tedavisi
baglanmigtir. Hastamiz halen modafanil ve imipramin
tedavisi ile yakinmalari belirgin azalmig olarak izlenmek-
tedir.

Sonug olarak, narkolepsi belirtilerinin bir¢ok hastahig: dii-
stindiirebilecek genis bir yelpazeye dagilmas: nedeniyle,
narkolepsili cocuklar 6grenme giicliikleri ve obezitenin
eslik ettigi tembel cocuklar olarak etiketlenmektedir. Be-
lirtilerin hafif oldugu hastalarda tani koymak oldukea giic
olup, hastalar farkli polikliniklerde farkli 6n tanilarla izlen-
mektedir. Tan1 ¢ogu olguda yakinmalarin baglamasindan
yillar sonra konulmaktadir. Ulkemizden bildirilen ¢ocuk
olgu sayisinin az olmasi, bu grup hastalarda tamilarinin
atlaniyor olabilecegini diisiindtirmektedir. Bu olgu da basg-
vurusundan 13 ay sonra tani almis olup, ¢ocuk hastalarda
narkolepsi ve katapleksiye dikkat cekmek amac ile sunul-
mustur.
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