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haliucinacijomis. Vidutiniskai narkolepsijos diagnozé yra nustatoma praéjus 10,5 mety nuo
pirmyjy simptomy pasireiskimo, o tai atitolina tikslingo gydymo skyrima ir dar labiau blogi-
na pacienty gyvenimo kokybe. Siame straipsnyje pristatomas diagnostiniy ir terapiniy i$sa-
kiy sukéles klinikinis I tipo narkolepsijos atvejis, aptariami svarbiausi narkolepsijos simpto-
mai, diagnostikos ir gydymo ypatumai bei Siuo metu Lietuvoje prieinamos galimybés.

RaktaZodziai: narkolepsija, katapleksija, mieguistumas, diferenciné diagnostika.

IVADAS

Narkolepsija - tai viena i$ centrinés kilmés hipersomnijuy,
kurios pagrindiniai simptomai yra priepuolinis mieguistu-
mas diena, katapleksija, miego paralyZius bei hipnagogi-
nés ir hipnopompinés haliucinacijos [1]. Tik 9,1 % pacien-
ty ligos pradzioje yra nustatomi visi keturi simptomai [2], o
46,1-98 % pacienty si liga pasireiskia tik padidéjusiu mie-
guistumu [3]. Tai yra reta liga, dél kurios pasaulyje kencia
0,03-0,16 % zmoniy [4]. Narkolepsija gali pasireiksti bet
kuriame amziuje, taciau yra du ligos i$sivystymo pikai -
15 ir 35 mety amziuje [5].

Remiantis naujausia klasifikacija, narkolepsija yra
skirstoma i du tipus. I tipo narkolepsijai yra biuidingi katap-
leksijos priepuoliai su sumazéjusiu hipokretino (oreksi-
no A) kiekiu smegeny skystyje (<110 pg/ml). I tipui taip pat
turi buti priskiriami atvejai, kai, nesant katapleksijos, nusta-
tomas sumazéjes hipokretino kiekis smegeny skystyje. II ti-
pui katapleksija néra biidinga, o hipokretino kiekis smegeny
skystyje biina normalus [6]. Cia néra kalbama apie atvejus,
kainarkolepsija yra antriné, t. y. sukelta kity ligy ar bikliy.
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Nors priimta, kad tai - nepagydoma liga, kuriai néra
budingi remisijos epizodai, o simptomai islieka visa gyve-
nima, taciau yra aprasyta spontaninio pasveikimo po nu-
traukto medikamentinio gydymo atvejy [7].

Patogenezinis I tipo narkolepsijos pagrindas yra selek-
tyvi hipokreting produkuojanciy neurony destrukcija pa-
gumburyje. Hipokretinas yra peptidas, kuris, saveikauda-
mas su histaminergine, noradrenergine, seratoninergine ir
cholinergine sistemomis, dalyvauja palaikant normaly
miego ir budravimo cikla [8]. Sergant narkolepsija, mie-
guistumo ir katapleksijos pozymiai isryskéja netekus dau-
giau nei 85-90 % hipokretino neurony [9].

Ligos etiopatogenezéje yra svarbi genetiniy ir aplinkos
veiksniy saveika. 87-98 % serganciuyjy I tipo narkolepsija
yra HLA-DQB1*06:02 alelio nesiotojai [10]. Manoma,
kad patogenezéje svarbia grandj taip pat uzima imuniniai
mechanizmai [11]. Keliose Salyse yra nustatytas rysys tarp
padidéjusio I tipo narkolepsijos atvejy skaiciaus ir specifi-
nés vakcinacijos nuo HIN1 A gripo virusinés infekcijos.
Taip pat galvojama, kad sezoninés infekcijos, tokios kaip
gripo virusing ar streptokokiné infekcija, yra trigeriai, da-
lyvaujantys ligos patogenezéje [10, 11]. Remiantis
2018 m. pristatyta studija, 19 pacienty, serganciy I tipo
narkolepsija, kraujyje ir smegeny skystyje nustatyti CD4+
limfocitai, o keliems taip pat rasta ir CD8+ limfocity, spe-
cifiSky hipokretino neuronams [12]. Taigi daugéja duome-
ny, patvirtinan¢iy autoimunine I tipo narkolepsijos kilme,
kai I tipo narkolepsijos patogenezé iki galonéra aiski [13].
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ATVEJO APRASYMAS

39 mety moteris tirta LSMU KK Neurologijos klinikoje dél
pasikartojanéiy mieguistumo priepuoliy, kuriems negali
pasipriesinti, nuovargio ir sutrikusio miego naktj. Pacienté
dirba pamaininj operatorés darba gaisrinés dispecerinéje.

Paskutinius 6 metus pacientg vargina padidéjusio mie-
guistumo dieng epizodai, nuovargis ir nuolatinis jégy tra-
kumas. Uzmigimai dazniausiai pasireiskia darbe sédint
prie kompiuterio, jy metu aplinkiniai pacientés negali pri-
zadinti. Aplinkiniams atrodo, kad ji tiesiog sédi uzsisvajo-
jusi - nereaguoja i aplinka, taciau pati pacienté Siuos epizo-
dus apibiidina kaip sustingimo jausma, kadangi jy metu
negali pajudéti.

Apie 2 metus kartojasi epizodai, kai, isliekant nesutri-
kusiai samonei, apima jausmas, kad ,,atima“ rankas ir ko-
jas, jos nutirpsta, girdi, kas vyksta aplinkui, bando tarti Zo-
di, taciau nepavyksta, negali pajudéti, véliau atsiranda
mieguistumas, kuriam negali pasipriesinti. Sie epizodai
padaznéja nuo streso ir itampos darbe.

Naktimis miega jautriai, tarsi budrauty, o imigus vargi-
na knarkimas. Apie 1 metus vargina koSmarai, realts kaip
tikrame gyvenime, su mirties baime.

Ligos eigoje pacienté tirta dél epilepsijos (atlikta gal-
vos smegeny magnetinio rezonanso tomografija (MRT) -
be pakitimy, budravimo elektroencefalografija (EEG) - be
pakitimy, miego EEG - aiskiy epilepsiforminiy pakitimy
neregistruota), kardiogeninés kilmés sinkopés, ortostati-
nés hipotenzijos (Holterio monitoravimas - sinusiné tachi-
kardija, ortostazés méginys - polinkis i ortostating hipo-
tenzija), simptominés hipoglikemijos ir hiperkorticizmo
(patologijos nenustatytos), obstrukcinés miego apnéjos
(OMA). Ivertintas pacientés kiino masés indeksas - 24.
Epworth mieguistumo skalés jvertis - 16 baly. Pacienté uz-
registruota polisomnografijos tyrimui 2018 m.

Pacienté buvo tirta ir gydyta Psichiatrijos klinikoje, kur
diagnozuotas generalizuoto nerimo sutrikimas ir skirti
ivairts antidepresantai (escitalopramas, tianeptinas, fluok-
setinas, paroksetinas), taciau juos blogai toleravo ir nesu-
lauké pakankamo terapinio efekto.

1 lentelé. Mieguistumo diferenciné diagnostika [15]

2017 m. pacienté dél uzmigimo darbo metu neteko dar-
bo, kartu pasireiskeé epizodas, kai negaléjo kontroliuoti va-
lingy kiino judesiy, kalbéti ir suprasti, ka zmonés sako.

Po sio epizodo pacienté stacionarizuota i LSMU Kau-
no kliniky Neurologijos skyriy, kur atliktas polisomnogra-
fijos tyrimas (nustatyta greita uzmigimo trukme, labai su-
trumpéjusi paradoksinio miego latencija, padidéjes ben-
dras paradoksinio miego kiekis, daug prabudimy, stebétas
negausus knarkimas, taciau reikSmingo kvépavimo sutri-
kimo miegant nenustatyta (apnéjy ir hipopnéjy indeksas -
2,4/val.)) ir daugybinis uzmigimo testas (nustatyta viduti-
né uzmigimo trukmé - 6 minutes, 1 i§ 5 epizody prasidéjo
paradoksinio miego stadija).

Atsizvelgiant i ligonés anamneze ir nusiskundimus -
padidéjusio mieguistumo priepuoliai, katapleksija, miego
paralyZzius, hipnagoninés ir hipnopompinés haliucinacijos
ir pokyc¢iai daugybiniame uzmigimo teste bei polisomnog-
rafijoje, nustatyta I tipo narkolepsijos diagnozé.

Pacientei paaiSkintas miego ir budravimo, trumpy po-
guliy, mitybos rezimas. Skirtas gydymas metilfenidatu
5 mg/diena, i$ pradziy dozé buvo padidinta iki 10 mg/die-
na, o véliau - iki 15 mg/diena.

Po 1 ménesio gydymo pacientei sumazéjo mieguistu-
mo epizodai, palaipsniui atsistaté normalus miego ir bad-
ravimo ciklas ir labai pageréjo gyvenimo kokybé. Dél pa-
didéjusio nerimo, galimai susijusio su metilfenidato varto-
jimu, jo dozé sumazinta iki 10 mg/diena.

APTARIMAS
Klinika

Ryskus mieguistumas diena yra pagrindinis ir pirmiausia
atsirandantis simptomas, kuris drastiSkai riboja paciento
kasdieng veikla ir produktyvuma. Miego priepuoliai gali
pasireiksti jvairiomis aplinkybémis, ne tik monotoniskos,
bet ir aktyvios veiklos metu (valgant, einant, kalbantis) [4].
Pacientai taip pat gali patirti automatizmus - tai yra pusiau
samoningai atliekami tam tikri veiksmai [14]. Sie mikro-

Su mieguistumu susije poZymiai

Diagnozé

fragmentuotas nakties miegas

Katapleksija, hipnagoginés, hipnopompinés haliucinacijos, miego paralyzius,

Narkolepsija

Knarkimas, buve miego apnéjos epizodai, padidéjusios tonzilés, nutukimas

Obstrukciné miego apnéja

Mieguistumas sumazéja pailséjus

Nepakankamo miego sindromas

Mieguistumas ryte, didelis zvalumas naktj

Vélyvojo miego sindromas

gelezies trukumui, uremijai, neuropatijai

Miegas sutrikdomas dél judesiy; daznai pasireiskia esant neramiy kojy sindromui,

Periodiniy galtniy judesiy sutrikimas

Mieguistumas dieng atsiranda dél naktinio darbo, nepakankamai iSsimiegama diena

Pamaininis darbas

vaistai, antidepresantai ir kt.

Vaistai nuo nemigos, opiatai, anksiolitikai, vaistai nuo epilepsijos, antipsichoziniai

Sedaciniy medziagy vartojimas

Istestas nakties miegas ir ilgi poguliai, sunku prabusti i$ miego

Idiopatiné hipersomnija

ir kity bikliy bei ligy simptomai

Hipotiroidizmo, Parkinsono ligos, Prader-Vilio sindromo, miotoninés distrofijos

Kita
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miego epizodai gali tapti daznesni pacientui bandant prie-
Sintis miego atakai [4]. Mieguistumas jauc¢iamas kiekviena
diena, net esant pakankamam miegui nakti. Ir nors po po-
gulio sergantieji jauciasi pailséje, staigus mieguistumas
gali sugrizti po keliy valandy [15]. Miego atakos ilieka vi-
sa gyvenima, bet daznai, laikui bégant, gali palengvéti [4].
Vis délto priepuolinis mieguistumas - nespecifiskas nar-
kolepsijai pozymis, pasireiskiantis ir prie daugelio kity li-
gu (1 lentelé).

Katapleksija yra patognominis I tipo narkolepsijos po-
Zymis. Tai yra staigus, dalinis ar visiSkas skersaruoziy rau-
meny paralyzius, sukeltas stipriy, paprastai teigiamy, emo-
cijy [16]. Priepuoliai yra lengviau iSprovokuojami nuovar-
gio fone ir, nors retai, gali kilti savaime. 57 % pacienty is-
sako jauciantys artéjancia katapleksijos ataka [17]. Siy ka-
tapleksijos epizody metu samoné néra prarandama, todél
pacientas juos geba atsiminti [16]. Paveikti gali biiti visi
skersaruoziai raumenys, iSskyrus diafragma ir iSorinius
akies raumenis, o dazniausiai pasitaiko veido ar kaklo rau-
meny paralyzius. Paralyzius visada apima raumenis abi-
pus. Katapleksija gali pasireiksti labai jvairiai. Esant gene-
ralizuotai formai, asmuo staiga gritina, o daliné dazniausiai
reiskiasi dizartrija, veido trik¢iojimu, Zandikaulio tremo-
ru, galvos ar Zandikaulio nusvirimu, keliy sulinkimu [16].
Patys priepuoliai yra trumpi, besitesiantys iki keliy minu-
¢iy. Pasikartojimy daznis yra individualus - nuo 1 karto
per metus iki keliy per diena. Kartais gali pasireiksti katap-
leksiné buklé (angl. status cataplecticus) - tai keli is eilés
katapleksijos priepuoliai, trunkantys keleta valandy [18].
Nors islieka visa gyvenima, taciau atakos, laikui bégant,
gali tapti retesnés [16].

Miego paralyzius yra nespecifinis pozZymis, biidingas
abiem narkolepsijos tipams, o sveikoje populiacijoje nu-
statomas 5-40 % atvejy [1]. Jis trunka kelias sekundes ar
minutes ir yra apibiidinamas, kaip negaléjimas pajudéti uz-
migimo ar prabudimo metu. Kartu su paralyziumi gali pa-
sireiksti ir hipnagoginés (panyrant i miega) bei hipnopom-
pinés (prabudimo metu) haliucinacijos [19]. Nakties mie-
gas biina fragmentuotas, su daznais prabudimais. Badingi
paradoksinés miego fazés elgesio pokyciai [19]. Tokios
bukleés, kaip obstrukciné miego apnéja, periodinis galtiniy
judinimo sutrikimas, vaiks¢iojimas per miegus, taip pat
dazniau pasitaiko sergantiesiems narkolepsija nei bendro-
joje populiacijoje [15]. Miego sutrikimai paprastai su am-
Ziumi progresuoja [18].

Mazdaug pusé pacienty iSsako turintys mokymosi,
koncentracijos ir atminties sunkumy [20]. Sie subjektyviai
jauciami démesio koncentravimo sutrikimai labiau kore-
liuoja su mieguistumo sunkumu ir depresijos pozymiais,
nei objektyviai jvertintomis kognityvinémis funkcijomis
[21].

Sergantieji narkolepsija turi daug didesne rizika sirgti
gretutinémis ligomis, lyginant su sveikais asmenimis.
Jiems dazniau kartu nustatomos kitos neurologinés, psi-
chiatrinés ligos - depresija, generalizuoto nerimo sutriki-
mas, taip pat virskinamojo trakto sutrikimai, metabolinés
ligos [22, 23]. Taip pat, nuo ligos pradzios Siems pacien-
tams yra stebimas svorio didéjimas [19].
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Diagnostika

Kadangi, sergant narkolepsija, vyraujantis simptomas yra
ryskus mieguistumas diena, svarbu tiksliai jvertinti $io
simptomo pasireiskima. Tam yra naudojami objektyvis ir
subjektyvis testai.

Epworth mieguistumo skalé yra paciy pacienty atlie-
kamas klausimynas, skirtas jvertinti tikimybe uzmigti tam
tikrose skirtingose gyvenimo situacijose. Objektyviai
mieguistumas yra vertinamas atliekant daugybini uzmigi-
mo testa (angl. multiple sleep latency test, MSLT). Sis tes-
tas susideda i$ 5 suplanuoty miego epizody, trunkanciy po
20 minuciy, su 2 valandy pertrauka. Vertinami du para-
metrai - vidutiné uzmigimo trukmé (angl. multiple sleep
latency, MSL) ir miego struktira - paradoksinio mie-
go (REM) epizody skaicius uzmigimo pradzioje (angl.
sleep onset REM period, SOREMP). 2 savaites pries testa
tiriamasis neturi vartoti stimulianty, raminamyjy ir REM
miego faze slopinanciy vaisty (pvz., selektyviyjy serotoni-
no-noradrenalino reabsorbcijos inhibitoriy), taip pat yra
naudinga kelias savaites pries testa pildyti miego dienoras-
ti ar dévéti riesini aktigrafijos prietaisa. Nakti pries daugy-
binj uzmigimo testa miego laboratorijoje atliekama poli-
somnografija - tai padeda ekskliuduoti kitus miego sutri-
kimus, pasireiSkian¢ius mieguistumu, ir uztikrinti, kad
nakti pries testa biity surenkamas pakankamas miego kie-
kis [24, 25].

Abiejy tipy narkolepsijos diagnozei buitinas mieguistu-
mas, trunkantis 3 ménesius ir ilgiau. I tipo narkolepsijos
diagnozei butini katapleksijos priepuoliai, sumazéjusi hi-
pokretino koncentracija smegeny skystyje, o atliekant dau-
gybinj uzmigimo testa, uzmigimo trukmeé turi biiti 8 minu-
tés ir maziau bei nustatyta 2 ir daugiau REM periody. II ti-
po narkolepsija diagnozuojama esant tokiems pat daugybi-
nio uzmigimo testo rezultatams, taciau be katapleksijos
epizody ir esant normaliam hipokretino kiekiui smegeny
skystyje [6] (2 lentelé).

Nors narkolepsijos diagnozé remiasi nuodugniu
anamnezés ir klinikos iSaiSkinimu, derinant su instru-
mentiniais tyrimais (polisomnografija, daugybiniu uzmi-
gimo testu), vis délto diagnozei patvirtinti rekomenduo-
jama atlikti hipokretino kiekio smegeny skystyje matavi-
mus ir nustatyti HLA-DQB1*06:02 alelius kraujyje. M-
sy Salyje kol kas galima tik nustatyti HLA-DQB1*06:02
alelius, tad diagnostiniame procese tenka kliautis kliniki-
niu ispiidziu bei polisomnografijos ir daugybinio uzmigi-
mo testo rezultatais, kurie kartais skirtingy specialisty ga-
li bati subjektyviai interpretuojami ir klaidingai teigiami
dél kity priezasciy, tokiy kaip nepakankamo miego sin-
dromas ar sunkaus laipsnio miego apnéja. Sios narkolep-
sijos ir kity centrinés kilmés hipersomnijy diagnostikos
problemos buvo aptartos 2019 m. geguzés ménesi Berne
(Sveicarijoje) vykusioje konferencijoje ,European
Narcolepsy Master Class*“ ir ,,Narcolepsy and Its Border-
land“.

Nepaisant esamy diagnostikos metody, vidutiniskai
narkolepsijos diagnozé yra nustatoma praéjus 10,5 mety
nuo pirmyjy simptomy pasireiskimo [2]. Svarbiausi fak-



Narkolepsija: atvejo pristatymas ir literatiiros apzvalga

2 lentelé. Narkolepsijos I ir II tipo diagnostiniu kriteriju apibendrinimas [6, 19]

I tipo narkolepsija

II tipo narkolepsija

Reikalingi abu kriterijai:

Reikalingi visi kriterijai:

1) Kasdieniai padidéjusio mieguistumo epizodai,
besitesiantys bent 3 ménesius

1) Kasdieniai padidéjusio mieguistumo epizodai, besitesiantys bent

3 ménesius

2) Vienas ar abu toliau i$vardinti teiginiai:

2) Katapleksijos nebuvimas

a) Katapleksija ir vidutiné uzmigimo trukmé - <8 min
bei >2 ankstyvi paradoksinio miego epizodai, rasti

3) Vidutiné uzmigimo trukmé - <8 min ir >2 ankstyvi paradoksinio

miego epizodai, rasti MSLT ar polisomnografijos metu

MSLT ar polisomnografijos metu
b) Sumazéjusi hipokretino 1 koncentracija (<110 pg/ml

4) Hipokretino 1 koncentracija nematuota arba ji yra >110 pg/ml ar

>33 % nuo vidutiniy kontroliniy reiksmiy sveikiems Zzmonéms

ar <33 % nuo vidutiniy kontroliniy reikSmiy sveikiems
Zmonéms)

5) Padidéjes mieguistumas ir (ar) daugybinio uzmigimo testo

rezultatai nepaaisSkinami kitomis priezastimis, vaisty poveikiu.

toriai pavéluotai diagnozei yra nespecifiniai pradiniai po-
zymiai, ypac katapleksijos nebuvimas ligos pradzioje, per
mazas bendrosios praktikos gydytojuy gebéjimas atpazinti
narkolepsijos simptomus (kas lemia kitos ligos diagnoza-
vimg) ir metai, kai atsirado pirmieji pozymiai (atsizvel-
giantj tai, kad, laikui bégant, didéja tiek pacienty, tiek gy-
dytojy gebéjimas atpazinti narkolepsijos simptomus) [2,
14, 26]. Gretutiniy psichiatriniy ar kity ligy bei narkolep-
sijos simptomy persidengimas dar labiau apsunkina Sios
buklés jtarima ir atpazinima [14]. Atliktoje studijoje, ku-
rioje dalyvavo 252 pacientai, 60 % juy vietoje narkolepsi-
jos pradzioje buvo klaidingai diagnozuoti tokie sutriki-
mai, kaip depresija, nemiga ar obstrukciné miego apnéja
[27].

Serganciyjy narkolepsija iprastinio galvos smegeny
magnetinio rezonanso tomografijos (MRT) tyrimo vaizdas
bitina normalus [28]. Daugiau informacijos gali suteikti vo-
lumetrinis tyrimas (angl. voxel-based morphometry). Re-
miantis juo, yra stebétas tam tikry galvos smegeny sric¢iy

pilkosios medziagos tiirio sumazéjimas, taciau duomenys
iSlieka dviprasmiski [29, 30].

Narkolepsijos ir kity hipersomniju diferenciné
diagnostika

Itarus narkolepsija, reikia pagalvoti apie daugybe kity pa-
tologijuy, ypac jei narkolepsija reiskiasi be katapleksijos.
Diferencijuojant svarbu atskirti kitas hipersomnijas, ku-
rios yra skirstomos i 8 grupes, o pagal kilme gali bati pir-
minés ir antrinés [6]:

« I tipo narkolepsija

« II tipo narkolepsija

- idiopatiné hipersomnija

+ Kleino-Levino sindromas

+ hipersomnija dél kitos ligos

- hipersomnija, sukelta vaisty vartojimo

+ hipersomnija, atsiradusi dél psichikos ligos

+ nepakankamo miego sindromas.

3 lentelé. Centrinés kilmés hipersomniju diferenciné diagnostika [19, 36]

nakties miegas

. . . . Idi iné . s
I tipo narkolepsija II tipo narkolepsija d opatine .. Kleino-Levino sindromas
hipersomnija

Mieguistumas Kasdien kamuojantis Kasdien kamuojantis Kasdien kamuojantis Praeinantys mieguistumo
ryskus mieguistumas, | rySkus mieguistumas, |rySkus mieguistumas, |epizodai, trunkantys nuo
kuriam nejmanoma pasi- | kuriam neimanoma pasi- | kuriam neimanoma pasi- | 2 dieny iki 5 savaiciy; ju
priesinti, pasireiskiantis | priesinti, pasireiskiantis | priesinti, pasireiskiantis | metu gali miegoti
pastaruosius 3 ménesius | pastaruosius 3 ménesius | pastaruosius 3 ménesius | 16-20 valandy per para

Katapleksija Yra Néra Néra Néra

Miego paralyzius* Yra Yra Retai Néra

Hipnagoginés / Yra Yra Retai Néra

hipnopompinés

haliucinacijos*

Fragmentuotas Yra Gali buti Néra Néra

Daugybinis uzmigimo
testas

Vidutiné uzmigimo truk-
mé - <8 min. ir 2 bei
daugiau REM epizody
uzmigimo pradzioje

Vidutiné uzmigimo truk-
mé - <8 min. ir 2 bei
daugiau REM epizody
uzmigimo pradzioje

Vidutiné uzmigimo
trukmé - <8 min. ir ma-
ziau nei 2 REM epizo-
dai uzmigimo pradzioje

Testa sunku atlikti epizody
metu; gali buti nustatomi
daugybiniai REM epizodai
uzmigimo pradzioje

Kiti skiriamieji
pozZymiai

Sumazéjes hipokretino
kiekis smegeny skystyje

Epizody metu: kognityviniy
funkcijy sutrikimas, pakites
suvokimas, valgymo sutri-

kimai, nepriimtinas elgesys

*Gali pasireiksti ir sveikiems asmenims, tac¢iau, sergant narkolepsija, Sie poZymiai yra daznesni ir ryskesni.
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4 lentelé. Narkolepsijos salygotam mieguistumui ir katapleksijai gydyti skirtuy vaisty apibendrinimas [19, 32]

Vaistas Dozavimas

Salutiniai poveikiai

Padidéjes mieguistumas

Modafinilis (I eilés) 100-400 mg/para

Galvos skausmas, nervingumas, pykinimas, burnos sausumas

Armodafinilis (I eilés) 100-250 mg/para

Galvos skausmas, pykinimas, nerimas

Natrio oksibatas (I eilés) 2,25-4,5 gfparg

Galvos skausmas, pykinimas, svorio kritimas, depresija
ir nerimas. Dazniausiai priklauso nuo dozés.

Metilfenidatas™ (II eilés) 10-60 mg/para

Tachikardija, hipertenzija, aritmijos, svorio kritimas

Pitolizantas* (II eilés) 9-36 mg/para

Galvos skausmas, pykinimas, nemiga

Dekstroamfetamino sulfatas (III eilés) 5-60 mg/para

Aritmijos, hipertenzija, dirglumas, nemiga

Katapleksija

Natrio oksibatas 2,25-45¢g

Galvos skausmas, pykinimas, svorio kritimas, depresija ir
nerimas. Dazniausiai priklauso nuo dozés.

Venlafaksinas* 37,5-300 mg/para | Galvos skausmas, pykinimas, burnos sausumas, prakaitavimas

Klomipraminas 10-25 mg/para Ortostatiné hipotenzija, prakaitavimas, impotencija, anoreksija,
viduriavimas, sumazéjes libido

Fluoksetinas™ 20-60 mg/para Nemiga, pablogéjusi seksualiné funkcija

*Pazyméti Lietuvoje registruoti vaistai.

Gydymas

Narkolepsijos gydymas apima tiek medikamentines, tiek
nemedikamentines priemones. Cia svarbi yra miego higie-
na ir individuali elgesio korekcija. Pacientai turéty turéti
reguliary miego rezima, diena planuotis miego pertraukas,
vengti sotaus prisivalgymo ir, jei imanoma, monotoniskos
veiklos bei stengtis islikti fiziskai aktyvis [31]. Ne maziau
svarbu, kad paciento akademiné, darbiné ir socialiné aplin-
ka biity informuota apie tikétinus simptomus (staigias mie-
guistumo ir raumeny silpnumo atakas).

Medikamentinis gydymas yra simptominis, nukreiptas
i mieguistuma ir katapleksija ir tgsiamas visa gyvenima.
Tokiam gydymui gali bati skiriami vaisty deriniai, kuriy
kiekvienas i$ jy veikia atskirus ligos simptomus, arba vais-
tai, kuriy poveikis apima keleta simptomy.

Pirmo pasirinkimo vaistas padidéjusiam mieguistumui
gydyti yra modafinilis. Tai neamfetaminy grupés budravi-
ma skatinantis preparatas [25]. Modafinilis yra gana gerai
toleruojamas, taciau galimi Salutiniai poveikiai: galvos
skausmas, pykinimas, irzlumas, nerimas, nemiga [32].
Ypac retai gali pasireiksti Stevens-Johns sindromas [25].
Taip pat reikéty nepamirsti, kad modafinilis skatina pero-
raliniy kontraceptiky metabolizma [31]. Selektyvus hista-
mino 3 receptoriy antagonistas / atvirkstinis agonistas pito-
lizantas taip pat yra pirmos eilés vaistas, skirtas mieguistu-
mui mazinti, kurio efektyvumas panasus i modafinilio.
Preparatas yra gerai toleruojamas, o Salutiniai poveikiai
yra reti (galvos skausmas, pykinimas, nemiga). Gali bati
skiriamas ir katapleksijai gydyti [33]. Antro pasirinkimo
vaistai yra amfetamino dariniai (metilfenidatas). Pries ski-
riant, reikia atkreipti démes;j i gretutines Sirdies, endokrini-
nes ligas ir psichikos sutrikimus. D¢l galimo pripratimo ir
priklausomybés pavojaus, amfetaminy grupés stimuliuo-
jantys preparatai mieguistumui mazinti $iuo metu skiriami
reCiau [25].
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Katapleksijai gydyti placiai vartojamas venlafaksi-
nas - SNRI grupés antidepresantas. Skiriamos mazos do-
z¢s, efektas pasireiskia po keliy dieny [32]. Staiga nutrau-
kus vartojima, galimas katapleksijos patiméjimas [31].

Natrio oksibatas yra universalus vaistas, kuris tinka
mieguistumo ir katapleksijos simptomams mazinti. Jis
skatina létyjy bangy miega ir Siek tiek veikia paradoksinio
miego faze. Taip pat teigiamai veikia ir kitus susijusius
simptomus - miego paralyziy, haliucinacijas, sumazina
nakties miegg trikdanciy prabudimy kieki. Terapinis efek-
tas pasiekiamas praéjus kelioms savaitéms ar ménesiams
nuo vartojimo pradzios. Natrio oksibatas yra gerai toleruo-
jamas, taciau kartais gali sukelti galvos skausma ar svaigi-
ma, pykinima, svorio kritima, neramiy kojy sindroma, pa-
rasomnijas, nerima ir depresijos simptomus [25, 31].

Kol kas néra atrastas veiksmingas patogenezinis narko-
lepsijos gydymas, taciau, atsizvelgiant i tai, kad narkolep-
sija galimai yra autoimuninés kilmés liga, gydant bandoma
pritaikyti plazmaferezes, gliukokortikoidus ir intravenini
imunoglobuling. Manoma, kad imunoterapija galéty buti
veiksminga pradéjus ja skirti, kol liga néra jsisenéjusi, ta-
¢iau sio gydymo rezultatai kol kas yra priestaringi [34, 35].

Kiti su narkolepsija susij¢ simptomai, tokie kaip frag-
mentuotas miegas, koSmariski sapnai, su miego paralyziu-
mi susijgs nerimas, gali biiti koreguojami edukuojant pa-
cientus, taikant miego higienos ir kognityvinés elgesio te-
rapijos principus [19].

4 lenteléje pateikiamas visy narkolepsijos salygoto
mieguistumo ir katapleksijai gydyti skirty vaisty apiben-
drinimas [19, 32]. Lietuvoje Siuo metu registruoti tik keli
vaistai mieguistumui ir katapleksijai gydyti: metilfenidato
hidrochloridas (ivairiy doziy pailginto atpalaidavimo ir
trumpo veikimo preparatai), pitolizantas (4,5 ir 18 mg do-
zémis), SNRI grupés antidepresantai (pvz., venlafaksinas,
fluoksetinas), nors susiduriama su skyrimo ir kompensavi-
mo problemomis.



Narkolepsija: atvejo pristatymas ir literatiiros apzvalga

APIBENDRINIMAS

Nors ir reta, narkolepsija yra negalig sukelianti liga, reika-
laujanti ilgalaikio gydymo, o jo laiku neskyrus, neigiamai
paveikianti daugeli paciento gyvenimo sric¢iy, ypac as-
mens darbinguma.

Narkolepsijos diagnostikos procesas vis dar kelia i$Si-
kiy. Tai liga, kuriai diagnozuoti bene svarbiausia reikSme
turi klinikinis vaizdas, kuris kartais neteisingai nukreipia
kity, daznesniy, bukliy link. Nors ir pasiekta pazanga, i
diagnostinius narkolepsijos kriterijus jtraukus hipokretino
kiekio matavima smegeny skystyje, vis délto Lietuvoje Sis
tyrimas dar néra atliekamas. Gydymo galimybes riboja tai,
kad galimas tik simptominis gydymas, o miisy salyje is ski-
riamy vaisty prieinami tik keli.

Pateiktas klinikinis atvejis yra tipinis pavyzdys, atspin-
dintis narkolepsijos diferencinés diagnostikos keblumus ir
laiku nustatytos teisingos diagnozés bei skirto gydymo
svarba.
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NARCOLEPSY: A CASE REPORT AND REVIEW
OF LITERATURE

Summary

Narcolepsy is one of the central hypersomnias associated with a
tetrad of symptoms: excessive daytime sleepiness, cataplexy,
sleep paralysis, and hypnagogic hallucinations. On average, the
accurate diagnosis of narcolepsy is made after 10.5 years after the
onset of the disease, therefore the treatment is delayed causing a
reduced quality of life. In this paper we present a clinical case of
narcolepsy type 1 causing both diagnostic and therapeutic chal-
lenges. Furthermore, the most common symptoms of narcolepsy,
diagnosis, treatment options as well as possibilities to implement
them in Lithuania are overviewed in this article.

Keywords: narcolepsy, cataplexy, excessive sleepiness, dif-
ferential diagnosis.
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