Qv @

FN MOTOL 2 LFUK KLINIKA DETSKE
NEUROLOGIE

..............................................................................................................................................................................................................................................................

Rekurentni hypersomnie vazana na
menstruacni cyklus

MUDr. Katalin Stérbova
MUDr. Alena Tesfayeova, MUDr. Rosa Vydrova
Klinika détské neurologie 2. LF UKa FNM



FN MOTOL KLINIKA DETSKE
NEURCLOGIE

Kleineliv — Levinuv syndrom S8 @

Rekurentni hypersomnie
* opakované episody spanku/tézké spavosti
e spanek 16-20 hod denné
* trv. nékolik dnU (vzacné tydny az mésice)
* nékolikrat za rok
* mezitim normalni rytmus spanku a bdéni

* spojena s poruchou kognitivnich funkci, psychiatrickou symptomatologii a poruchami chovani

e prevalence: 1-2 pfipady na 1 milion
* Muzi:zeny = 2:1

e cca 5% rodovy vyskyt

e Zacatek v adolescenci

* Patofyziologie nejasna
* Mozna souvislost s bipolarni poruchou

Nevéimalovd, Sonka et al.: Poruchy spanku a bdéni, 2020 International Classification of Sleep disorders, 3rd ed. , AASM



Klinicky obraz NV

e prodromy: Unava, bolesti hlavy, vzneétlivost
 episody spavosti v délce cca 10 dnu (2,5 — 80 dnu)

* pacient se probouzi pouze na jidlo, potrebé toalety, neni schopen
soustavné cinnosti, ma nadmeérnou potrebu jidla, vzacné anorexii

* pri probuzeni je pacient zmateny, podrazdény, vycCerpany
* muze mit halucinace, pocity derealizace
* U mUzu Castéji hypersexualita, u Zen ¢astéji Uzkost a deprese

International Classification of Sleep disorders, 3rd ed. , AASM Nevéimalovd, Sonka et al.: Poruchy spanku a bdéni, 2020



Diagnostika Q8@

* Anamnéza
» Spankova denik/aktigrafie/PSG nékolik dni

* Nalez na PSG zavisi na fazi onemocnéni
* MRl mozku normalni
e Likvor normalni
e Hladina orexinu v likvoru normalni
 EEG muze byt abnormalni

Nevéimalovd, Sonka et al.: Poruchy spanku a bdéni, 2020



Diagnostika

e Anamnéza

» Spdankova denik/aktigrafie/PSG nékolik
dni

* Nalez na PSG zavisi na fazi
onemocneéni

* MRI mozku normalni
e Likvor normalni
* Hladina orexinu v likvoru normalni

* EEG mUZe byt abnormalni

Nevsimalova, Sonka et al.: Poruchy spanku a bdéni, 2020
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Fig. L Series of EEGs recorded during the episodes. (A} comesponds to the first day of symptoms, during the second episode. It shows a pattem of slow, generalized, hypervolvated
waves, located predominantly on the frontotemporal regions, that progressively normalize during the following two days of hospitalization (B and C). (D) was recorded around 10 days
later, in the intercritical period between episodes 2 and 3. (E) was recorded in the full-blown episode 3 and shows generalized, theta waves, that also improved the next day (F).(G) was
taken during the asymptomatic phase, two days before her next due menstruation and shows an evident slowness of the frontotemporal regon, more prominent on the left side.



Terapie

V4

* je obtizna

* optimalni terapie: lithium

e Dalsi moznost:
* karbamazepin, gabapentin
* sodium oxybat, modafinil

Nevéimalovd, Sonka et al.: Poruchy spanku a bdéni, 2020



Menstruaéni hypersomnie Q¥ @

* VVzacna klinicka podskupina Kleineova — Levinova syndromu

* V. mezinarodni klasifikaci poruch spanku se uvadi, ze bylo popsano
pouze 18 pripadu na svétée

* Obvykle v prvnich mésicich po menarche, pak mizi

 Nadmeérna spavost se objevuje pred menstruaci nebo v prubéhu
menstruace, trva 3-5 dnu

e Minimalné 3x za rok

 Dalsi priznaky:
* hyperfagie, sexualni desinhibice, deprese

Villar-Martinez et al. Menstruation-related hypersomnia. Electroencephalographic and Nev$imalovd, Sonka et al.: Poruchy

International Classification of Sleep disorders, 3rd ed. , AASM actigraphic correlation in an underrecognized neuropsychiatric Disorder. 2022 spanku a bdéni, 2020



Dékuji za pozornost !

Sleeping beauty syndrom
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DIAGNOSTICKA KRITERIA KLEINEOVA — LEVINOVA SYNDROMU :

* Alespon dve rekurentni episody neprekonatelné potfeby spanku a
spavosti, ktera trva 2dny az 5 tydnu

* Episody se opakuiji vice nez 1x do roka, nejméné kazdych 18 mésicl

* Mezi episodami spanku pacient nema problem s bdélosti, kognitivnimi
funkcemi ani chovanim ani poruchou nalady

* U nemocného musi byt pritomny alespon jeden z nasledujicich priznak(
béhem episody spanku:
* Porucha kognitivnich funkci
* Porucha vnimani
* Poruchy prijmu potravy (anorexie nebo hyperfagie)
* Poruchy chovani, které je odbrzdéno (napfr. hypersexualita)

* Hypersomnie a pridruzené projevy nelze vysvétlit jinou poruchou
spanku, ¢i jinymi onemocnénimi véetné neurologickych a
psychiatrickych, nebo uzivdnim drog ¢i Iéku




