Prehladové ¢ldnky

Hypersomnie centrdlneho pévodu: narkolepsia,
rekurentnd a idiopaticka hypersomnia
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Ospalost sposobuje vazny pokles pozornosti pri dennej ¢innosti, ktory moze vyustit v potencialne zivot ohrozujice domace, priemyselné
a dopravné nehody. Hypersomnie centralneho pdévodu patria medzi vzacne ochorenia spanku a bdenia vyznacujtice sa pritomnostou
nadmernej dennej spavosti (NDS), ktora nie je vysledkom naruseného no¢ného spanku, poruchy cirkadidannej rytmicity, somatického
alebo dusevného ochorenia. Osobitné klinické priznaky a polysomnografické nalezy umoznuju vyclenit narkolepsiu, rekurentnu a idio-
patickd hypersomniu. Porozumenie ospalosti s pridruzenymi ¢rtami je nevyhnutné pre vysetrenie pacienta, ktory spravne diagnosti-
kovany moéze byt vhodne lieceny.
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Hypersomnias of central origin: narcolepsy, recurrent and idiopathic hypersomnia

Sleepiness predisposes into daytime performance decrements resulting into potent life threatening domestic, work related and driving
accidents. Hypersomnias of central origin belong into the rare sleep-wake disorders with the main complain on the excessive daytime
sleepiness, not being elicited by night sleep disruption, circadian rhytm, somatic or mental disorder. Typical clinical features and polysom-
nographic findings allow to identify separately narcolepsy, recurrent and idiopathic hypersomnias. The understanding of these factors

related to a complaint of sleepiness is critical in appropriate evaluation of the patient, once diagnosed, can be adequately treated.

Key words: hypersomnias of central origin, narcolepsy, recurrent hypersomnia, idiopathic hypersomnia.

Hypersomnia je stav, pri ktorom ¢lovek
abnormdlne dlho alebo ¢asto spi. V praxi je dole-
Zité odlisit, ¢i ide o Unavu, vycerpanie, stratu
energie alebo skuto¢nu ospalost. Za nadmernu
povazujeme dennu spavost (NDS) taku, ktord
narusa fungovanie idividua po vac¢sinu denného
¢asu. NDS predstavuje riziko Zivot ohrozujlcich
dopravnych a priemyselnych nehéd. Odhad pre-
valencie NDS zévisi od zvoleného metodického
postupu a sledovanej populacie. Ohayon (16)
na zéklade populacnej studie formou struktu-
rovanych rozhovorov zistil pritomnost stredne
zavaznej ospalosti u 15,2 % populdcie a zdvaznu
ospalost u 4,4 - 6,6 %.

NDS méze byt sucastou dennych priznakov
poruch spanku (obstrukény spankovy apnoicky
syndrém, nespavost, syndrom nepokojnych néh,
ale aj umyselného skracovania no¢ného spanku).
U malej casti pacientov nie je mozné odhalit so-
matické (postinfekéné syndrémy, degenerativne
a pourazové stavy) a dusevné ochorenie, alebo na-
rusenie nocného spanku, ktoré by tazkosti pacienta
vysvetlovali. Ide o skupinu ochoreni ozna¢ovanych
ako hypersomnie centrdlneho povodu.

Detailné anamnestické udaje zamerané na
dennu ospalost — trvanie (3 a viac mesiacov),
charakter (imperativny vs. moznost zdriemnu-
tia pldnovat), dennu varidciu ospalosti (denna
pritomnost spavosti vs. spavost vyskytujluca sa
niekolko dni v roku), pritomnost dalsich typic-

kych ¢ft (svalova slabost viazana na emdcie,
halucinatérne zazitky pri zaspévani alebo pre-
budzani, spankova obrna), ale i okolnosti no¢né-
ho spanku a dalie anamnestické Udaje pomozu
urcit, ¢i skuto¢ne ide o NDS a zvolit vhodné
vysetrovacie metédy.

Dotaznikové metédy vhodnym spdsobom
doplfiaju anamnestické Udaje. Najcastejie
pouzivanou je Epworskd skéla spavosti (ESS).
ESS sa dotazuje pacienta na pravdepodobnost
zdriemnutia a zaspania v 8 situdciach denného
Zivota (sedenie a ¢ftanie, sledovanie TV, rozhovor,
sedenie na verejnom mieste — v divadle, pri po-
obedniajsom odpocinku, pri Soférovani — ¢akani
na krizovatke, ako spolujazdec v aute a pod.).
Pacient oznaci pravdepodobnost spanku od 0
do 3, pricom 0 vyjadruje nepravdepodobnost
zaspania v danej situdcii, kym 3 vysoku pravde-
podobnost. Sucet bodov oznacujeme ako ESS
skére. Skére nad 10 bodov poukazuje na ospa-
lost nadmerného chakateru. EES zistuje typické
spravanie sa pacienta v suvislosti s ospalostou
v priebehu uplynulych dvoch tyZdhov a po-
kryva Siroky rozsah dennych ¢&innosti, ¢o patrf
medzi velké prednosti ESS na rozdiel napr. od
Stanfordskej skaly spavosti, ktord hodnoti ospa-
lost v danom okamihu. VSeobecne je negativom
dotaznikovych metéd subjektivne hodnotenie,
ktoré mdze viest k vedomej dissimulacii ospa-
losti u profesionalnych Soférov a pod.
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Dolezité je odlisit od ospalosti poruchu na-
lady (depresiu) a kognitivny deficit pri dement-
nom syndréome v spolupraci so psycholégom
a psychiatrom. Laboratérne vysetrenia oddife-
rencuju endokrinny alebo metabolicky pévod
Unavy a ospalosti.

V pripade, Ze anamnestické Udaje podporené
ESS svedcia o NDS, polysomnografické vysetrenia
pomézu odhalit, ¢i je ospalost spdsobend poru-
chou no¢ného spanku (ochorenie s periodickymi
pohybmi DK, alebo poruchou dychania v spanku)
alebo sa NDS vyskytuje ako symptém hypersom-
nii centralneho pévodu (narkolepsia, idiopaticka
hypersomnia, rekurentnd hypersomnia). No¢né
polysomnografické vySetrenie sic¢asne registruje
zakladné Zivotné funkcie (elektroencefalogram,
elektrookulogram, elektromyogram, dychanie,
EKG, saturdciu hemoglobinu kyslikom, pohyby
dolnych koncatin) a patra po obmedzeni dycha-
nia (apnoické, hypopnoické respira¢né udalosti),
abnormalnom motorickom spravani v spanku
(epilepsia, parasomnie) alebo periodickych po-
hyboch DK v spanku, ktoré by ospalost vysvetlo-
vali. No¢né polysomnografické vysetrenie je na-
sledované dennym vysetrenim, ktoré hodnotf
latenciu zaspania 4 — 5-krat v priebehu dnia pri
snahe zaspat (MSLT — test mnohopocetnej span-
kovej latencie) alebo pri snahe nezaspat (MWT
— test udrZania bdelosti). MSLT je nevyhnutnym
nastrojom pri oddiferencovani narkolepsie, ked



Tabulka 1. Hypersomnie centrdlneho pévodu
(bez pritomnej poruchy cirkadidnneho rytmu,
poruchy dychania v spanku alebo inej pric¢iny
naruseného spanku) — rozdelenie podla Medzi-
narodnej klasifikdcie poruch spanku, 2 vyd. (1)

m Narkolepsia s kataplexiou

m Narkolepsia bez kataplexie

m Narkolepsia spdsobend somatickym ochore-
nim

m Nespecifikovana narkolepsia

B Rekurentnd hypersomnia
- Kleineov-Levinov syndrém
- Menstruacne viazana hypersomnia

B |diopatickd hypersomnia s dlhym ¢asom
spanku

W |diopaticka hypersomnia s kratkym ¢asom
spanku

B Behavioralna hypersomnia pri syndréme
insuficientného spanku

B Hypersomnia vznikajuca v désledku somatic-
kého ochorenia

m Hypersomnia vznikajuca v dosledku uzivania
medikamentov alebo drog

B Neorganickd hypersomnia

Organickd hypersomnia

okrem kratkej latencie zaspania (menej ako 8 min)
hodnoti aj pritomnost REM spanku v jednotlivom
teste. Pritomnost REM spanku v dvoch testoch je
$pecifickd pre narkolepsiu. MWT je povazovany
za vhodnejsi prostriedok ako MSLT pri kvantifi-
kovanf ospalosti, napr. pre vodi¢ské opravnenie.
Siroké rozpétie hodnét v oblasti nejasného vyzna-
mu (siva zona) pri spankovej latencii v MWT ale
brani jednoznacnej interpretacii nalezov u Casti
pacientov a brani tak jeho SirSiemu klinickému
vyuzitiu (17).

Neurozobrazovacie vysetrenia (optimalne
MR mozgu) su ur¢ené na vyltcenie pritomnosti
nadorov alebo inych strukturélnych 1ézii mozgu,
ktoré sa mozu skryvat za NDS.

V nejasnych pripadoch je ndpomocnym
vysetrenie likvoru s ciefom vylucit neuroinfek-
ciu a v nejasnych pripadoch potvrdit diagnézu
narkolepsie s kataplexiou stanovenim hladiny
hypokretinu 1 (hypokretin 2 nie je vhodny pre
svoju nestabilnost na analyzu).

Podla pridruzenych klinickych ¢ft pri NDS
a nalezov pomocnych vysetreni je mozné vycle-
nit viacero samostatnych nozologickych jedno-
tiek oznacovanych ako hypersomnie centralne-
ho povodu (tabulka 1).

Narkolepsia je chronické neurologické
ochorenie, opisom pochadzajucim z roku
1877 (Westphal) patri medzi najstarsie klinicky
opisané jednotky poruch spanku. Klinicky obraz
tvoria symptémy zahfiiajuce nadmernd dennu
spavost, kataplexiu, halucinacie, spankovu obrnu
a fragmentovany noc¢ny spanok.

Dennd ospalost narkoleptikov ma imperativny
charakter, ¢o sposobuje objavenie sa spanku aj vo

Tabulka 2. Diagnostické kritérid narkolepsie
s kataplexiou — podla Medzinarodnej klasifikacie
poruch spanku, 2 vyd. (1)
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Tabulka 3. Diagnostické kritérid narkolepsie
bez kataplexie - podla Medzinarodnej klasifika-
cie poruch spéanku, 2 vyd. (1)

A. Pacient sa stazuje na takmer kazdodennu
nadmernu dennu spavost, ktord trva aspon
3 mesiace

B.  SU pritomné typické kataplektické zachvaty
sprevadzané stratou svalového tonusu
viazané na emociu

C. Diagndéza by mala byt potvrdend no¢nou
polysomnografiou, ktora potvrdi pritomnost
aspon 6 hodin no¢ného spanku a nasledne
realizovanym MSLT s priemernou latenciou
zaspania 8 minut alebo menej a pritomnostou
2 SOREM (v¢asnych nastupov spanku REM),
pripadne deficitom hypokretinu-1
v mozgomiechovom moku (menej ako 110 pg/
ml alebo 1/3 normélnej kontrolnej hodnoty)

D. Hypersomnia nie je lepsie vysvetlitelnd inou
poruchou spanku, somatickym, dusevnym
ochorenim alebo uzivanim psychoaktivnych Idtok

velmi nevhodnych situaciach (napr. pri chédzi)
a vykondvanie automatickych - pseudoucelnych
¢innostf pri zaspavani. Pri zaspavani (hypnagog-
ické) a prebudzani (hypnopompické) sa ob-
javuju u 40 - 80 % pacientov halucindcie (15).
Halucindcie su u narkoleptikov najcastejsie zra-
kové alebo taktilné (dotyky), ale objavuju sa tiez
somatoagnostické prejavy (napr. popieranie alebo
zadmena casti tela) a kinetické halucinacie (napr.
pocity levitacie, mimotelové zazitky). Zriedkavejsie
sluchové halucindcie sa vyskytuju na pozadi celej
scény a svojim obsahom sa vyrazne odlisuju od
priznakov dusevného ochorenia (11). Sporadicky
zazivaju pacienti s narkolepsiou neprijemny stav
pri usinani alebo prebudzani, ktory im nedovoluje
sa v posteli pohnut a zavolat pomoc, sprievodna
byva autondmna dysregulécia (15). Stav byva
oznacovany ako spankova obrna. V pripade,
Ze sa vyskytuje samostatne, bez inych prizna-
kov narkolepsie, byva radena medzi parasomnie
a nepredstavuje riziko rozvoja narkolepsie pre
postihnutého jedinca. Velmi typickou ¢rtou narko-
lepsie byva paroxyzmalna krétko trvajuca strata
svalového tonusu spustand emociou, kataplexia.
Najcastejsim spustacom kataplexie je smiech, ale
moze to byt aj hnev. Epizddy su kratke, trvaju
menej ako 2 minuty, zahfiiaju proximalne svalstvo
koncatin, Siju a tvér, zriedkavejsie su pricinou padu.
V najlahsich formdach pripominaju grimasovanie.
Pacient je pocas celej udalosti pri vedomi, dokéze
ju presne opisat, aj ked nie vzdy dokéze pocas
udalosti rozpravat (aténia bulbarneho svalstva).
Kataplektické zachvaty sa neobjavuju u vietkych
narkoleptikov (narkolepsia bez kataplexie).
Pricinou narkolepsie je nedostatocna tvorba I&-
tok podielajucich sa na udrzani bdelosti, predovset-
kym hypokretinov. Hypokretiny sd za normélnych
okolnostf produkované skupinou hypotalamickych
neurénov, ktoré u pacientov s narkolepsiou zanikaju

A. Pacient sa staZuje na takmer kazdodennu
nadmernu dennu spavost, ktora trvé aspon
3 mesiace

B.  Typickd kataplexia nie je pritomna, hoci mo-
Zu byt pritomné otézne alebo atypické epizédy
pripominajuce kataplexiu

C.  Diagnéza musf byt potvrdend no¢nou poly-
somnografiou (potvrdi pritomnost aspor 6 ho-
din no¢ného spéankuy), ktord je nasledovana
MSLT. U narkolepsie bez kataplexie je priemerna
latencia zaspania v MSLT kratsia alebo sa rovna
8 minUtam a v¢asny nastup REM spanku je pri-
tomny v dvoch alebo viacerych testoch

D. Hypersomnia nie je lepsie vysvetlitelnd inou po-
ruchou spanku, somatickym, dusevnym ocho-
renim alebo uzivanim psychoaktivnych latok

znejasnych pricin. Napriek silnej vézbe narkolepsie
s kataplexiou s hlavnym histokompatibilnym sys-
témom (haplotypu HLA DQB1*0602), zvysenému
vyskytu niektorych protildtok v sére pacientov s nar-
kolepsiou s kataplexiou (ASLO, anti Tribb2 a inych),
bimodalnej distribuicii vo veku nastupu ochorenia,
nebol autoimunitny mechanizmus zaniku hypo-
talamickych neurénov potvrdeny. Dosial jedinou
podporou autoimunitnej tedrie je klinické zlepsenie
suvisiace s imunosupresivnou lie¢bou pouzitou
v Uvodnej féze ochorenia (7).

Narkolepsia s kataplexiou postihuje 0,02 —
0,05 % Eurdpanov, Severoameri¢anov, juhoarab-
sku a ¢insku populaciu. Nizka prevalencia 0,002 %
v Izraeli pravdepodobne zodpoveda nizkej pre-
valencii haplotypu DR2 v tejto populdcii (3).

Diagndza narkolepsie s/bez kataplexie sa
opiera o typické anamnestické Udaje, ktoré je
vhodné (v pripade narkolepsie bez kataplexie
nutné), podporit polysomnografickym (PSG) vy-
Setrenim. Tabulka 2 uvédza diagnostické kritéria
narkolepsie s kataplexiou, tabulka 3 narkolepsie
bez kataplexie. Spankovy dennik s vedenim si
Udajov o dizke, kvalite a nacasovani no¢ného
spanku poslednych 7 dni pred PSG vysetrenim
umoznia odhalit eventualnu poruchu cirkadian-
neho rytmu ako pri¢inu NDS. No¢né PSG vyset-
renie narkoleptika typicky odhalf naruseny nocny
spanok s pocetnymi prebudeniami a prebudzaci-
mi reakciami (obrazok 1), ktoré nie su v pricinnej
suvislosti s poruchami dychania (pri obstruk¢nom
spankovom apnoickom syndréme — obrazok 2).
Latencia zaspania byva kratka, skoro po zaspanf
nastupuje REM spanok. Nie zriedkavou u nar-
koleptikov byva porucha aténie v REM spanku
sprevadzajuca REM parasomniu (porucha spra-
vania v REM spanku) (6) alebo periodické pohyby
dolnych koncatin. V detskom veku sa porucha
spravania v REM spanku vyskytuje ojedinele, mé-
Ze by Gvodnym symptémom narkolepsie (14).
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Obrdzok 1. Hypnogram (striedanie $tadif spanku v priebehu noci) 16-ro¢ného pacienta s narko-
lepsiou s kataplexiou. Hypnogram potvrdzuje kratku latenciu zaspania, v€asny nastup REM spanku,
naruseny no¢ny spanok s poc¢etnymi prebudeniami (archiv NK LF UPJS a UN LP Kosice)
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Obrdzok 2. Celonocny polysomnograficky zdznam 62-ro¢ného pacienta s obstrukénym spankovym
apnoe tazkého stupna (apnoicko-hypopnoicky index = 71 udalosti/hodina spanku). Hypnogram
potvrdzuje naruseny noc¢ny spanok s poc¢etnymi prebudeniami viazanymi na respira¢né udalosti

(archiv NK LF UPJS a UN LP Kosice)
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Vysvetlivky v poradi zhora nadol: SpO2 - saturdcia hemoglobinu kyslikom; HR - frekvencia srdca; OA — zvislymi
¢iarami oznacend pritomnost obstrukcného apnoe, CA — centrdlneho apnoe, MA — zmiesaného apnoe, HYPO —
hypopnoe; Stage — stddid spdnku a bdenia: W — bdelost, REM — REM spdnok, N1 — 1 NREM spdnok, N2 — 2 NREM
spdnok, N3 — 3 NREM spdnok; Pos — poloha tela; Leg movements — pohyby DK; ¢asovd os

Dysfunkcia v hypokretinovom/dopaminovom
systéme vedie k naruseniu motorickej kontroly
pocas REM spanku u narkoleptikov s vyssie uve-
denymi polysomnografickymi a dalsimi klinicky-
mi priznakmi (8). Vysledkom je disocidcia 5tadif
spanku a bdenia v podobe v¢lenenia bdelosti do
spanku a sucasti spanku REM do bdelosti:
B spankovd paralyza: rezidudlna REM atdnia
pri prebudent
B hypnagogické/hypnopompické halucinacie:
fragment snovej aktivity pocas bdelosti
B kataplexia: svalova atonia REM spanku pocas
bdelosti
Noc¢né PSG vysetrenie je nasledované dennym
PSG vysetrenim, pocas ktorého pacienta 4 — 5-krat
v dvojhodinovych intervaloch Ziadame, aby sa
pokusil v posteli umiestnenej v tichej a tmavej
miestnosti zaspat (Test mnohopocetnej spankovej
latencie — MSLT). Nésledne vypocitavame prie-
mernu latenciu zaspania a latenciu nastupu REM
spanku (v pripade, Ze je do 15 minut od zaspania,
povazujeme za vcasny nastup REM). U narkolep-
tikov je latencia zaspania kratsia ako 8 minut a su
pritomné aspon dva v¢asné nastupy REM spanku
s podmienkou, Ze nie je pritomny nelie¢eny ob-
strukeny spankovy apnoicky syndrém, spankova
deprivacia alebo nahle vysadenie liekov ovplyvru-
jucich REM spanok (antidepresiva) (21). U narkolep-
tikov s typickym haplotypom nachadzame nizke
hladiny hypokretinu v likvore, ktoré napomozu
diagnostike, ale nie su rutinne pouzivané.

Neurozobrazovacie, metabolické a gene-
tické vysetrenia pomdzu odhalit sekundarne
pripady narkolepsie (narkolepsia pri somatickom
ochoreni) najcastejsie spajané s Urazmi hlavy, na-
dormi (adendmy hypofyzy, kraniofaryngedmy),
loZiskovou ischémiou mozgu, roztrdsenou skle-
rézou, spinocerebeldrnou ataxiou, Niemannovou
Pickovou chorobou typu C.

Symptomatickd lie¢ba narkolepsie spociva
v liecbe NDS a kataplexie. Centralne stimulan-
cia — modafinil (agonista adrenergnych alfa 1
receptorov) dokaze zlepsit bdelost a pozornost
narkoleptika pocas dna (12). Medzi vedlajsie
Ucinky liecby patrf bolest hlavy, sucho v Ustach
a hnacky. U malej ¢asti pacientov boli tiez po-
zorované Uzkost, mania, halucindcie a suiciddlne
ideécie, preto by nemali modafinil uzivat pacien-
ti sanamnézou depresie, manie alebo psychozy.
Antidepresiva (SSRI, NSRI, ale aj klasické tricyklic-
ké antidepresiva) su podavané narkoleptikom
s ciefom potlacenia REM spanku — potlacenim
kataplexie, spankovych halucindcif a spankovej
obrny. Medzi ich naj¢astejsie neZiaduce Ucinky
patria sexudlna dysfunkcia, traviace tazkosti, ne-
pokoj, bolesti hlavy a nespavost.

Oxybét sodny je liekom volby v pripade taz-
sich foriem narkolepsie s kataplexiou. Dokaze
velmi Ucinne sucasne ovplyvnit viacero prizna-
kov (konsolidovat noc¢ny spanok, zlepsit NDS
a redukovat/zmiernit kataplektické zachvaty).
Predpokladanym mechanizmom uUcinku oxy-
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batu je ovplyvnenie dopaminergného preno-
su prostrednictvom GABA-B receptorov (18).
Neziaduce Uc¢inky zahffiaju inkontinenciu,
nauzeu a pri predavkovani respiracné zlyhanie
a kdmu, existuje potencidl vzniku ndvyku a ne-
medicinskeho zneuzitia latky.

Medzi alternativne moznosti lie¢by narko-
lepsie v buddcnosti patria lie¢ba antagonistami
H3 receptorov, imunoterapia a suplementacia
hypokretinu.

Nevyhnutnou stcastou liecby narkolepsie su
aj rezZimové opatrenia s pravidelnostou no¢ného
spanku a bdenia a planované kratke zdriemnutia
pocas dna, ktoré znizuju ospalost.

Rekurentnda hypersomnia (RH) je ocho-
renie, u ktorého sa ospalost vyskytuje v atakoch
spanku. Spanok pocas ataku tvori az 75 % Casu
z 24 hodin a vyskytuje sa pocas niekolkych nasle-
dujucich dni. Pacient vstava len v nevyhnutnych
pripadoch (jedlo, pitie, ndvsteva toalety). Ataky
spanku sa vyskytuju niekolkokrat ro¢ne, pricom
je pacient medzi atakmi bez akychkolvek tazkosti.
U niektorych pacientov sa okrem zvysenej potre-
by spanku objavuju aj hyperfagia vedica k hmot-
nostnému prirastku, hypersexualita a agresivita.
PIne vyjadreny klinicky obraz byva ozna¢ovany
ako Kleinov-Levinov syndrém (KLS). Pri vézbe ata-
kov spanku na menstruacné obdobie byva variant
oznacovany ako menstruacna hypersomnia.

Na zaklade klinického obrazu a nalezov neu-
rozobrazovacich vysetreni mozno u RH pred-
pokladat funkéné poskodenie viacerych korti-
kalnych a subkortikélnych struktdr. Kombinacia
symptémov hypersomnie, poruchy prijmu po-
travy a sexualneho spravania u KLS poukazuje
na patolégiu v oblasti diencefala, ktora vsak
nebola jednoznacne potvrdena. V ojedinelych
pripadoch bola prezentovana neurotransmite-
rovéa nerovnovaha serotoninu a dopaminu (19).
Zvazované je tiez narusenie cirkadidnnej rytmi-
city, eventudlne vztah medzi RH a poruchami
nalad (4).

Diagnoéza RH sa opiera 0 anamnestické Uda-
je dolozené vedenym spankovym kalendarom.
Prospesné byva PSG dokumentovanie epizdd
spavosti so zvysenim celkového trvania spanku
pocas 24 hodin (16 — 18 hodin) s nizkou efekti-
vitou, poklesom SWS spanku (v prvej polovici
ataku) a znizenim podielu REM spdnku v druhej
polovici ataku. Pocas asymptomatického obdo-
bia je no¢ny PSG nalez v norme. MSLT nema u RH
vyznamnejsiu diagnostickd vytaznost (10).

Ziadna doteraz pouzita lietebna modalita
nepriniesla uspokojivy efekt, podavanie stimu-
lancii — amfetaminov pocas ataku zmiernilo
ospalost (2).



Obrdzok 3. Spankovy dennik 24-ro¢nej pacientky
s idiopatickou hypersomniou s prolongovanym
noc¢nym spankom zaznamenavajuci no¢ny spanok
v prirodzenom case s trvanim 11 — 14 hodin

a pritomnostou neosviezujucich zdriemntuti

a spanku v priebehu dna kolisavej dizky (archiv NK
LF UPJS a UN LP Kogice)
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Idiopaticka hypersomnia (IH) je ochorenie
charakteristické pritomnostou NDS, ktord sa vy-
skytuje kazdodenne, nema imperativny charak-
ter. IH je mozné roz¢lenit do dvoch zékladnych
skupin: IH s dlhym no¢nym spankom (viac ako 10
hodin) a IH s normalnou potrebou no¢ného span-
ku. Prevalencia ochorenia nie je zndma, pravde-
podobne pre trvajuce diagnostické rozpaky pri
jeho identifikcii a jeho relativnu vzacnost. Pomer
medzi oboma formami je odhadovany na 1-2:
10 (H s dlhym no¢nym spankom :1H s normalnou
potrebou no¢ného spanku) (3).

Poobednajsie zdriemnutia su neosviezujuce,
trvaju niekedy aZ 2 hodiny. Pacient sa stazuje na
problémy s rannym zobudzanim, neschopnostou
precitnut zo spanku (spankova opilost), napriek
primeranej kvalite a dizke no¢ného spanku.

PatogenézalH nie je objasnend. Experimentalny
zvieraci model nasvedcuje, ze by mohlo ist o mo-
noaminergnu dysfunkiu, avsak tvrdenie si vyzaduje
overenie (5), rovnako ako posunuta féza vylucova-
nia melatoninu u pacientov s IH (13).

Diagndza IH musi byt overend PSG vysetrenim.
Nocné PSG potvrdzuje pritomnost normalne struk-
turovaného no¢ného spanku s prolongovanym
trvanim v pripade IH s dlhym nocnym spankom
(nad 10 hodin). MSLT v pripade IH s normalne
dlhym nocnym spankom potvrdi kratsiu latenciu
zaspania a REM spanok v menej ako dvoch testoch,
na rozdiel od narkolepsie. Vysledky PSG vysetreni
treba hodnotit obozretne a v kontexte klinickych
tazkostf, pretoZe latencia zaspania menej ako 8 mi-
nut v MSLT sa vyskytuje az u 1/3 populacie (1)

a priemernd latencia nad 10 minut sa moze vyskyt-
nut aj u pacientov s IH s dihym nocnym spankom.
Ndpomocnym v diagnostike hrani¢nych hyper-
somnif méze byt 24-hodinové monitorovanie pa-
cienta od ukoncenia MSLT s umoznenim spanku ad
libitum. Zdravi dobrovolnici spia 286 — 690 minut
(maximum 11,5 hodin), dIhdi spanok je povazovany
za abnormaliny (20).

Z diferencidlnych dévodov je Ziaduce hod-
notit aj vedeny spankovy dennik 1 — 2 tyzdne
pred konanim PSG vysetrenia (obrazok 3), v ideél-
nom pripade 7-driovu aktigrafiu pred pldnova-
nym PSG vysetrenim (odlisi posun cirkadiannej
fazy alebo vedomé — behavioralne skracovanie
noc¢ného spanku so pseudohypersomniou).

Hypersomnia, ktord nesuvisi s uzivanim latok
alebo inym zndmym ochorenim (psychiatricka
hypersomnia — PH) sa vyskytuje u pacientov
s poruchami osobnosti alebo poruchami nalady,
najcastejsie depresiou (9). Jej oddifrencovanie od
IH s dlhym no¢nym spankom moze byt proble-
matické, nakolko psychopatologické odchylky su
u tychto pacientov asté ako nespecifickd odpo-
ved'na chronicku chorobu (3). Typicky u pacientov
s PH kolise intenzita ospalosti deri odo dra, MSLT
nenachddza kréatku priemernu latenciu zaspania.

Obstrukeny spankovy apnoicky syndrém
je najcastejsou primarnou poruchou no¢ného
spanku, ktord moze klinickymi crtami IH pripo-
minat. PSG vysetrenie jednoznacne jej pritom-
nost odhali. V praxi je nutné odlisit sekundarne
hypersomnie pri organickom poskodeni mozgu,
endokrinnych a metabolickych ochoreniach, ale
aj chronicky Unavovy syndrém.

Zaver

Cielené anamnestické Udaje, fyzikélne a la-
boratérne vysetrenia su potrebné na odhalenie
priciny NDS, za ktorou sa méze skryvat porucha
kontinuity no¢ného spanku (obstrukéné spanko-
vé apnoe), somatické alebo dusevné ochorenie,
¢i abuzus liekov. Dennd ospalost v tychto pri-
padoch ponechand bez liecby je najcastejsou
pricinou dopravnych a priemyselnych nehéd.
Odhalenie zriedkavych centrdlnych hypersomnif
umozni vysvetlenie spolocenskej izolacie pa-
cienta a v pripade symptomatickej lie¢by nar-
kolepsie prinesie aj vyrazne zlepSenie priznakov
ochorenia a kvality Zivota pacienta.

Tdto publikdcia bola vytvorend realizdciou
projektu “Centrum excelentnosti pre vyskum ate-
rosklerozy (CEVA)” na zdklade podpory Operacného
programu Vyskum a vyvoj financovaného
z Eurépskeho fondu regiondlneho rozvoja (¢islo
zmluvy 034/2009/2.1/0OPVaV).
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