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0zET

Narkolepsi, uyku-uyaniklik déngiisiiniin diizenlenmesinde bozuklukla karakter-
ize bir sendromdur. Cogunlukla 40-60 yaslar arasinda tani konan kronik bir
bozukluktur. Ancak ilk belirtiler siklikla gocukluk ve/veya ergenlik déneminde
ortaya cikmaktadir. Pediatrik narkolepsi olgularinin genellikle farkina
varilmadigi ve tani konmadigi kabul edilir. Ozellikle cocukluk cagindaki klinik
heterojenite ve belirtilerin zaman icinde gelisiyor olmasi tani ve tedavinin
gecikmesine katkida bulunmaktadir. Bu yazida bes pediatrik narkolepsi olgusu-
nun klinik belirti ve polisomnografik bulgular sunulmustur. (Néropsikiyatri
Arsivi 2011; 48: 158-61)

Anahtar Kelimeler: Narkolepsi, pediatrik, polisomnografi

ABSTRACT

Narcolepsy is a syndrome characterized by abnormality in the regulation of
the sleep-wake cycle. Itis a chronic disease commonly diagnosed between the
ages of 40 and 60. However, the first symptoms often appear in childhood
and/or adolescence. It is accepted that pediatric cases of narcolepsy
generally remain unrecognized and undiagnosed. Clinical heterogeneity,
especially in childhood, and development of symptoms over time contribute
to the delay in diagnosis and treatment. The clinical symptoms and
polysomnographic findings of five cases of pediatric narcolepsy are presented
in this case report. (Archives of Neuropsychiatry 2011, 48: 158-61)
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Giris

Narkolepsi, beynin uyku-uyaniklik déngiisiinii diizenleme is-
leviyle ilgili bir bozulmanin neden oldugu, uzun siiren ve nadir
goziiken bir ndropsikiyatrik bozukluktur. Giin iginde dayaniimaz
uyku ataklari ve ani tonus kaybiyla karakterizedir. Ilk kez 1877
yilinda Westphal tarafindan bildirilmistir (1). Yoss ve Doly (2)
narkolepsi tetradini ilk kez 1957 yilinda tanimlamiglardir. Buna
gore narkolepsi, giindiiz ani ve dayanilmaz uyku ataklari, katap-
leksi, uyku paralizisi ve hipnagojik, hipnopompik haliisinasyon-
lar igermektedir.

Narkoleptik olgular, giiniin degisik zamanlarinda beklenme-
dik bicimde uyumak icin asiri ve karsi konulmasi gii¢ bir zorlan-
ma hissederler ve uyurlar. Bu uyku ataklar birkac saniyeden
birkagc dakikaya kadar siirebilir. Nadiren bir saat ya da daha
uzun siirebilir. Uyku ataklari; iste, okulda, yemek yerken, seya-
hat ederken, konusurken, arag kullanirken ya da ince motor be-
ceri ve dikkat gerektiren cihazlar kullanirken ortaya cikabilir.

Katapleksi, duygusal bir uyarana bagl istemli bir kas ya da kas
grubunun tonusunun aniden ortadan kalmasidir. En sik giilme-
ye bagl kaslarda tonus kaybi gelismekte, bunun disinda 6fke,
korku, telefon ¢almasi, ani bir ses duyma gibi uyaranlar da ka-
tapleksiye neden olabilmektedir. Hipnogojik haliisinasyonlar,
uykuya dalarken, hipnopompik haliisinasyonlar ise uykudan
uyanirken ortaya cikan canli haliisinasyonlardir. Hallisinasyon-
lar isitsel, duysal veya gorsel olabilir. Hastalar tarafindan en sik
bildirilen hallisinasyonlar odanin icinde esyalarin sekil degisti-
rip Ustlerine dogru geldikleri, onlara dokunduklar seklindedir
(1). Bir diger belirti ise uykunun basi ya da sonunda ortaya ¢i-
kan gegici uyku paralizisidir. Hastalar 6znel olarak uyanik ve bi-
linclidirler. Uyku paralizileri narkolepsi olmaksizin da gériilebilir
ve genel popiilasyonda %30 veya daha fazla oranda goriilmek-
tedir (3).

Normal uyku genellikle, yaklagik 100 dakikalik birbirini takip
eden non-REM (NREM) ve REM déngiilerinden olugmaktadir.
Uyku NREM ile baglamakta ve yaklagik 60-90 dakika sonra ilk
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REM uykusu olugmaktadir (4). REM ve NREM déngiisii bebek-
likte 50-60 dakika iken, prepubertal donemde ve erigkinlikte 90
dakikaya kadar uzamaktadir (5).

Narkolepsi, uykunun REM ddneminde bir bozulmaya bagli-
dir. Narkolepsi, yukaridaki belirtilerden herhangi biri ile bagla-
yabilir. Uyku ataklari ve katapleksi disindaki belirtiler hastaligin
herhangi bir asamasinda gériilebilir veya hi¢ gdriilmeyebilir.
Ancak genellikle hipnogojik haliisinasyonlarin olgularin {igte
ikisinde, uyku paralizisinin ise olgularin yarisinda hastalgin bir
evresinde ortaya ¢iktigi bildirilmektedir (6). Katapleksi, uyku pa-
ralizisi ve hipnogojik haliisinasyonlar “REM uyku fenomeni”
olarak da adlandirimaktadir (7).

Narkolepsi, oldukca seyrek gdriilen bir klinik tablodur.
ABD’de yapilan iki arastirmada hastaligin sikhgi sirasiyla %0.05
ve %0.067 olarak saptanmistir (8,9). Hastalik her yasta ortaya ¢i-
kabilmekte ancak en sik geng yaslarda (10-15 yas) goriilmeye
baslamaktadir (7). Retrospektif calismalarda erigkin narkolepsi
olgularinin yarisinda belirtilerin ergenlikte basladigi (4), ancak
prospektif bir calismada ise olgularin sadece %5'inin prepuber-
tal baslangigli oldugu saptanmistir (10). Kural olarak taninin be-
lirtilerin baslangicindan en az 10 yil sonrasinda kondugu (11) ve
birgok olguya da tani konmadigi kabul edilmektedir (7).

Narkolepsi tanisi klinik bir tanidir. Klinik olarak belirlenmig
ve dinlendirici uyku ataklar ve siipheye yer vermeyecek sekil-
de tamimlanan katapleksi ataklarinin 6 ay siire ile devam ediyor
olmasi tani igin yeterlidir (1). Cocukluk ¢caginda polisomnografik
degerlendirmede REM uyku latansinin 8 dakikanin altinda ol-
masl, Coklu Uyku Latansi Testinde (MSLT) 2 ya da daha fazla
calismada “uykunun REM ile baslamasi (uykunun ilk 10 dakika-
sinda REM goriilmesi)” (SOREM) déneminin olmasi tani igin ge-
rekli goriilmektedir (7). Tanida diger belirtilerin varligi belirleyi-
ci dedgildir.

Cocuklarda baslangic doneminde giindiiz asir uyku hali
narkolepsi tanisi koyduracak tek klinik 6zellik olabilir. Kataplek-
si ve diger REM uyku fenomeni bilesenleri daha sonra ortaya
cikabilir. Bu nedenle ¢ocuklarda tani ve hastaligin siddeti aci-
sindan uyku caligmalarinin yapilmasi ve eger miimkiinse HLA
haplotipi saptamaya yonelik testler ve BOS hipokretin diizeyinin
saptanmasi 6nemlidir (7).

Narkolepsinin ¢cocukluk ¢agindaki siklik ve yayginligi ile bil-
giler yetersizdir. Doksan yedi narkoleptik cocuk olgunun deger-
lendirildigi bir derleme yazisinda ortalama tani konma yasinin 9
oldugu, olgularin %8 kadarinin 5 yas ve altinda oldugu bildiril-
mistir (12).

Bu yazida ¢ocuk ve ergen psikiyatrisi pratiginde sik rastlan-
mayan, GATA Psikiyatri AD Uyku Arastirmalari Merkezi'ne bas-
vuran ve narkolepsi tanisi konan 5 cocuk ve ergen olgu sunula-
cak ve konu alan yazin bilgileri isiginda tartigilacaktir.

Olgu 1

On iki yasinda erkek hasta, giin icinde istem disi uyuma ya-
kinmasi ile bagvurmustu. Psikiyatrik gdriismede yakinmalarinin
1 yil 6nce basladigl, uykusu geldiginde engellemeye ¢aligsa da
uykuya daldigi, uyuklamamak icin kendini zor tuttugu, nerede
olursa olsun uyuyakaldigi 6grenildi. Genellikle yaklasik bir saat
kadar uyudugunu ancak yaninda kimse olmadiginda bunun 2

saati bulabilecegdi 6grenildi. Uyku halinin ona hayal gibi geldigi
ve gozleri acik bir sekilde uyudugu 6grenildi. Bu yakinmasina
bagh olarak ders ¢calisamadigi ve okul basarisinin diistiigii an-
lagiimistir.

Olgu 2

On dort yasinda kiz hasta poliklinigimize siirekli uykusunun
gelmesi yakinmasi ile bagvurmustu. Oykiisiinden giindiiz sik sik
uyudugu, uykuya dalma gii¢ligii, uykuda boguluyormus gibi
hissetme, uykuda kabus gérme, konusma ve uyku sirasinda ba-
caklarda rahatsizlik hissi ve heyecanlandiginda dizlerinin bagi
¢oziiliiyormus hissi yasadigi anlasilmistir. Uykuyla ilgili yakin-
malarin ders basarisi ve arkadas iliskilerini olumsuz etkiledigi
ve hastanin kaygi diizeyini arttirdigr anlasilmistir.

Olgu 3

Yedi yasinda kiz hasta gece bagirarak uyanma ve giindiiz
herhangi bir saatte uykusunun gelmesi yakinmasi ile basvur-
mustu. Oykiisiinden ilkokul birinci sinifa devam ettigi, derste
karsi konulmaz diizeyde uykusunun geldigi ve bu nedenle ders-
lerine uyum saglayamadigi, heyecanlandiginda dizlerinin bag-
nin ¢oziildiiglinii hissettigi 6grenildi. Gece uykusundan bagira-
rak uyandidi, olaylara duygusal yanitlar verdigi, icine kapanik
oldugu anlagilmistir.

Olgu 4

Sekiz yasinda erkek hasta siirekli uyuma yakinmasi ile bas-
vurmustu. Yakinmalari 8 ay dnce baslamis. Oykiiden ozellikle
yorgun oldugunda daha sik olmak iizere giindiiz sik sik uyukla-
dig, neredeyse giiniin 24 saatini uyuyarak gecirdigi ve uykudan
zorla uyandirildigi, uyuyunca bazen sigramalarinin oldugu anla-
siimistir. Gece uykusu diginda yaklasik 8 saat uyumaktaymis.
Ders esnasinda da uyudugu oluyormus. Bu nedenle derse dik-
katini veremediginden ders basarisi kétiiymis.

Olgu5b

On {i¢ yasinda erkek hasta hareketsiz kaldiginda uyuklama
yakinmasi ile bagvurmustu. Klinik gériismede yakinmalarinin 6
ay kadar once basladigi, 6zellikle bir seylerle ilgilenmediginde
uyukladigi, uyaninca oldukca sinirli oldugu, yakinmalarinin
unutkanhiga ve ders ¢aligamamaya yol actigi, bunlarin da aka-
demik basarisini olumsuz yonde etkiledigi anlasiimigtir.

Olgularin demografik ve klinik 6zellikleri Tablo 1'de, poli-
somnografik ozellikleri Tablo 2'de, Coklu Uyku Latansi Testi
(MSLT) degerleri ise Tablo 3'de verilmistir.

Tartisma

Sunulan 5 olgunun klinik ozellikleri degerlendirildiginde
glindiiz uykululuk halinin tiim olgularda, katapleksinin bir olgu
haric tiim olgularda saptandigi, uyku paralizisi ve hipnogojik ha-
liisinasyonlarin ise olgularin hi¢ birinde saptanmadigi goriil-
miistiir (Tablo 1). Narkolepsi igin tanimlanan klasik belirtiler tiim
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olgularda bulunmayabilmektedir. Katapleksinin gocuk olgularin
%30-50 kadarinda klinik tabloya eslik etmedigi (13), bazi olgular-
da ise katapleksinin tanidan 10 yil kadar sonra ortaya ¢ikabile-
cedi bildiriimektedir (14). Bunun yaninda katapleksinin gocuk-
luk ¢caginda yasamin sonraki yillari kadar sik olabildigi, ancak
katapleksinin hastaligin ilk yillarinda genellikle tabloya eslik et-
medigi, ancak ettijinde ise sporadik oldugu da ifade edilmekte-
dir (7). Sunulan olgularin %80’inde katapleksi oldugu ve belirti-
lerin baglangic yaslariyla katapleksinin saptandi§i yas arasinda
en fazla bir yil oldugu goz 6niine alindiginda bu olgulardaki ka-
tapleksinin sporadik olabilecegi diisliniilmistir.

Hipnogojik haliisinasyonlar ve uyku paralizisinin ¢ocuklarda
sirasiyla %39 ve %29 oraninda goriildiigd bildiren bir aragtirma-
nin (12) yaninda uyku paralizisinin %40 olguda, hipnogojik halii-
sinasyonlarin ise %50-60 olguda goriilmedigini bildiren galig-
manin (15) oldugu da bilinmektedir. Sunulan 5 olgunun highirin-
de uyku paralizisi ve hipnogojik haliisinasyonlarin olmamasi, ol-
gu sayimizin kisith olmasiyla ve takip siiresinin kisa olmasiyla
iligkili olabilir. Bunun yaninda bu belirtilerin variiginin tanida be-
lirleyici olmadigi da akilda tutulmahdir.

Cocukluk caginda narkolepsi tanisi koymak giigtiir. Giindiiz
asiri uyku haline eslik eden katapleksi, uyku paralizisi ve hipno-
gojik halliisinasyonlarin her olguda bulunmayabilecedi ya da
bulundugunda bu belirtilerin farkina varmanin giig olacagi bilin-
mektedir. Kisa siireli katapleksi, normal bir diigme olarak ya da
atonik epileptik atak olarak degerlendirilebilir (7). Giin iginde
uykululuk ¢ok kii¢iik cocuklarin ebeveynlerince kres dénemine
kadar fark edilmeyebilir (10). Bu uyku davranigi 6gretmenler ta-
rafindan apati ve patolojik uykululuk olarak tamimlanirken, ebe-
veynler bu durumu “normal sekerleme” olarak gériirler. Ancak
uykululuk, irritabilite, agresiflik ya da sosyal geri ¢ekilme ve
utangachk gibi anormal davranis sorunlarinin gdlgesinde kal-
maktadir (16).

Narkolepsi 3 yas alti cocuklarda oldukga nadirdir. Tani koy-
ma ¢ocugun biligsel diizeyinin yetersizligi ve atipik klinik 6zellik-

lere bagh olarak giic olmaktadir. Bu yas grubunda narkolepsi
tanisi konan gocuklara en sik eslik eden ve taniyi giiglestiren
bulgu hipotonidir (7). Okul éncesi ve okul ¢agi ¢cocuklarindaki
uyku ataklari genellikle ergen ve erigkinlere gére daha uzundur.
Kreste ders esnasinda uyuyan gocuklar 6gleden sonra evde de
2-3 saat sekerleme yapabilmektedir. Ancak bu uykularin dinlen-
dirici olmadig bildiriimektedir (17).

Olgularin polisomnografi bulgulari degerlendirildiginde uy-
ku etkinliginin yiiksek, uyku latansinin kisa, uykunun REM uyku-
su ile basladigi (SOREM) anlasiimaktadir. MSLT c¢alismasinda
ise narkolepsi tani dlciitlerine uygun olacak sekilde uyku la-
tanslarinin 8 dakikadan kisa ve 4 ¢alismanin en az ligiinde SO-
REM gézlendigi anlasiimaktadir. Erigkinlerde MSLT c¢alismasin-
da ortalama uyku latansinin 5 dakikanin altinda olmasi ve poli-
somnografik degerlendirmede iki ya da daha fazla SOREM var-
hginin tanisal 6zgiilligl %97'dir (4). Cocuklarda ortalama uyku
latansinin 8 (7) ya da 10 (15) dakikanin altinda olmasi yeterli go-
riilmektedir. Cocuk olgularin bir kisminda iki ya da daha fazla
SOREM varliginin baglangic déneminde yapilan uyku ¢aligma-
larinda saptanmadigi, bu nedenle tani igin bu ¢ocuklarda seri
polisomnografi ve MSLT c¢aligmalarinin yapiimasi gerektigi vur-
gulanmaktadir (18,19).

Saglikl cocuklarda giindiiz sekerlemesi 18 ay - 5 yas arasin-
da hizla azalmaktadir (20). iIkokul ¢cagi cocuklarinda sinifta uyku-
ya dalma, giin iginde iki kez sekerleme yapma ve toplam uyku
siiresinin asiri olmasi uykuyla ilgili bir patolojiyi akla getirmelidir.
Giin iginde uykululuk halinin en sik nedeni kétii uyku hijyeni ya
da gecikmis uyku fazi sendromuna bagl yetersiz gece uykusu-
dur. Ayirici tanida disiiniilmesi gereken diger nedenler obstriik-
tif uyku apnesi, periyodik bacak hareketleri, depresyon, ilag yan
etkileri ve Prader-Willi sendromudur. Prader-Willi sendromunda
glindiiz agin uykululuk ve REM patolojileri goriilmektedir. Narko-
lepsi belirtileri Prader-Willi sendromundaki obeziyete bagh de-
gildir. Ancak obezite klinik tabloyu agirlastirabilmektedir (4).

Narkolepsi okul basarisinda diismeye, yasit ve dgretmen
iliskilerinde sorunlara yol agcabilmektedir. Narkoleptik cocuklar

Tablo 1. Olgularin demografik ve klinik 6zellikleri
Olgular Yas Cinsiyet Baslangic yasi Aile Oykiisii Giindiiz Uykululuk  Katapleksi Uyku Paralizisi Hipnogojik haliisinasyon
Olgu 1 12 E " - +
Olgu 2 14 K 13 + +
Olgu 3 1 K 7 + +
Olgu 4 8 E 7 + +
Olgub 13 E 12 + +
Tablo 2. Olgularin polisomnografik dzellikleri
Toplam Uyku Uyku Etkinligi Uyku latansi Evre 1 Evre 2 Evre 3 Evre 4 REM oram*  REM latansi
Siiresi (dk) (%) (dk) orani® orani * orani * orani® (dk)
Olgu 1 463 94 3 3 64 3 10 20 B
Olgu 2 364 84 0 0 50 5 29 16 0
Olgu 3 177 99 0 0 57 7 32 5 B
Olgu 4 577 96 0 0 60 7 15 18 1
Olgub 422 89 0 0 65 7 5 23 0
*: Toplam uyku siiresine gore yiizde
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Tablo 3. Olgularin Coklu Uyku Latansi Testi (MSLT) degerleri
Ortalama uyku latansi (dk) SOREM sayisi
Olgu 1 6.25 3
Olgu 2 6.50 4
Olgu 3 1 4
Olgu 4 1.25 4
Olgu b 2.25 4

tembel olarak damgalanabilmektedir. Ders saatinde uykulu
olan narkoleptik olgularin dikkatini stirdiirmede gii¢liik cekme-
si ve ders basanisizligi yanhglikla Dikkat Eksikligi Hiperaktivite
Bozuklugu (DEHB) tanisi konulmasina yol acabilmektedir. Hem
narkolepsi hem de DEHB olgularinda irritabilite ve motor aktivi-
tede artig saptanabilir. Ayirici tanida ayrintili 6ykii ve polisom-
nografik degerlendirme gerekebilmektedir. DEHB olan ¢ocuk-
larda da uyku sorunlarina sik rastlanmaktadir, ancak bu ¢ocuk-
larda polisomnografik bulgular tutarli degildir (4).

Narkolepsi, hastalifin erken donemlerinde bile hastanin ki-
silik 6zelliklerini etkileyebilmektedir. Narkolepsi tanili cocuk ve
ergenler daha ige doniik olmakta ve gogunlugu depresif dzellik-
ler sergilemektedir. Uyku haline bagh dikkat ve konsantrasyon
giicliigi ve disiplin sorunlan bu ¢ocuklarin yanlighkla madde
kullanimiyla suglanmalarina yol agabilir (7).

Ayirici tanida akilda tutulmasi gerekli diger durumlar erken
dénem beyin yaralanmasi, gelisimsel gerilik, absans tipi ndbet,
diyabet ve psikososyal strestir. Narkolepsi tani él¢iitleri karsi-
lanmadigi ve diger durumlar dislandiginda idyopatik hipersom-
ni tanist konulmaktadir (4).

Olgu sayisinin kisitl olmasi, tedavi siireclerinin bilinmemesi
ve olgularin seyirleri hakkinda bilginin olmamasi, HLA doku tip-
lemesinin yapiimamis olmasi bu olgu sunumunun en énemli si-
nirliiklaridir. Daha genis 6rneklem sayisina sahip, klinik 6zellik-
leri, tani, tedavi ve seyir siirecini de kapsayacak uzunlamasina
yapilacak arastirmalar cocuk ve ergenlik donemi narkolepsisi-
ni daha iyi anlamayi saglayacaktir.
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