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la respuesta al levetiracetam y la reaparición de 
los movimientos al retirar el tratamiento hacen 
improbable el origen psicógeno de las sacudi-
das mioclónicas en nuestra paciente.

Las mioclonías periféricas se han descrito en 
pacientes con lesión de la raíz espinal [7], plexo 
braquial [8] y nervio periférico [9]. Nosotros pre-
sentamos una paciente con mioclonías de pro-
bable origen radicular, inducidas por una manio-
bra de estiramiento cervical. Este estiramiento 
cervical habría determinado un mecanismo tran-
sitorio de irritación radicular [7]. En concordan-
cia con otros autores, un potencial mecanismo 
de las mioclonías de origen radicular puede ser 
la modificación del patrón normal del sistema 
de entrada sensorial hacia la médula espinal, 
con la subsiguiente desinhibición de las neuro-
nas del asta anterior medular [10], lo que daría 
lugar a las mioclonías. Otro mecanismo fisiopa-
tológico implicado podría ser la transmisión de 
una excitación ectópica de la raíz espinal [7].

El levetiracetam es un fármaco antiepilépti-
co, estructuralmente muy similar al piracetam 
[11], que parece estimular el efecto de los inhi-
bidores glicinérgicos [12,2]. Estudios de mioclo-
nías en modelos animales postulan que el défi-
cit de transmisión inhibitoria glicinérgica puede 
dar lugar a una disfunción del circuito inhibito-
rio segmentario medular e induce focos miocló-
nicos en la médula espinal [13]. Nuestras pa-
cientes mejoraron con levetiracetam como los 
pacientes con mioclonías espinales publicados 
por Keswani et al [14].

En concordancia con estos autores, es posi-
ble que la efectividad del levetiracetam pueda 
relacionarse con los mecanismos glicinérgicos. 
La pequeña muestra de pacientes con mioclo-
nías radiculares y espinales tratados con leveti-
racetam no permite llegar a una conclusión y la 
eficacia del levetiracetam debe ser determinada 
en un grupo de pacientes más amplio.
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La narcolepsia es un trastorno neurológico de 
etiología desconocida que se caracteriza por 
somnolencia excesiva diurna asociada a cata-
plejía y otros trastornos del sueño REM [1]. Se 
piensa que la narcolepsia humana puede estar 
causada por la interrelación de factores am-
bientales y genéticos, y se ha demostrado una 
estrecha relación con el antígeno leucocitario 
humano (HLA) DQB1*0602 [2]. Junto a los ca-
sos idiopáticos, se han descrito casos de nar-
colepsia secundarios a diversos trastornos del 

sistema nervioso central, como esclerosis múl-
tiple, postencefalitis, trastornos cerebrovascu-
lares, síndromes hipotalámicos, traumatismos 
craneales y enfermedades neurodegenerativas 
[3]. En pacientes con narcolepsia, se ha puesto 
de manifiesto una disminución importante de 
los valores de hipocretina en el líquido cefalorra-
quídeo [4]. El abordaje terapéutico de la narco-
lepsia-cataplejía se ha basado en el manejo por 
separado de cada uno de los síntomas mediante 
fármacos estimulantes y antidepresivos. Sin em-
bargo, el oxibato sódico ha demostrado mejorar 
de forma conjunta todos los síntomas [5].

Varón de 36 años, sin antecedentes personales 
ni familiares de interés. Presentaba un cuadro 
de 12 meses de evolución de excesiva somno-
lencia diurna, ataques de sueño irresistibles 
durante situaciones activas, parálisis del sueño 
del despertar y alucinaciones de tipo auditivo. 
Negaba presentar una clínica sugerente de ca-
taplejía ni ronquidos. La puntuación en la esca-
la de Epworth fue de 21 (rango: 0-24). En los 
últimos tres meses refirió cefalea holocraneal, 
que no se modificó con los cambios posturales, 
pero que aumentaba con las maniobras de Val-
salva y le despertaba por la noche. El dolor ce-
día parcial y transitoriamente con antiinflama-
torios. La exploración neurológica no mostraba 
datos de focalidad neurológica. No presentaba 
rigidez de nuca ni signos meníngeos. El fondo 
de ojo evidenciaba un leve borramiento nasal 
derecho.

La polisomnografía nocturna informó de cuatro 
ciclos de sueño, con una latencia de 16 minutos 
y una latencia REM de 36 minutos, y ausencia 
de apneas obstructivas.

En la prueba múltiple de latencias de sueño 
se obtuvieron cinco siestas con unas latencias 
de 8, 5, 4, 3 y 7 minutos, con sueño REM en tres 
de ellas. El estudio de antígenos HLA-DR mostró 
un DQB1*0602 negativo.

La tomografía computarizada craneal de-
mostró: masa hipodensa mal definida de 4 cm, 
localizada en la cisterna cuadrigeminal que no 
realzaba el contraste. Presentaba un efecto ma
sa, con desplazamiento del III ventrículo de dere-
cha a izquierda, e hidrocefalia triventricular.

En la resonancia magnética cerebral se obser-
vó: masa de características quísticas de probable 
origen en el territorio retropulvinar derecho, 
con contorno lobulado, no tabicado y que com-
primía el III ventrículo en su pared derecha y 
hacia atrás se extendía a las cisternas retropul-
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vinares, epifisaria y territorio del cuadrigémino 
superior derecho.

El paciente se sometió en un primer momen-
to a un drenaje ventricular externo, con lo que 
se resolvió la hipertensión intracraneal; una 
semana más tarde, se realizó una craneotomía 
parietoccipital derecha y se extirpó un tumor 
perlado por vía interhemisférica subcallosa en 
su totalidad. El estudio anatomopatológico de 
la lesión manifestó un quiste epidermoide.

En la visita realizada a los tres meses presen-
taba cefaleas esporádicas de perfil tensional, ha-
bía mejorado claramente la somnolencia diurna 
(escala de Epworth 7) y sólo mostraba algún 
episodio de parálisis del sueño.

El diagnóstico de narcolepsia, según la Acade-
mia Americana de Medicina del Sueño, se de-
bería confirmar mediante una polisomnografía 
nocturna seguida de una prueba múltiple de 
latencias del sueño [6]. La latencia media del 
sueño debe ser menor o igual a 8 minutos con 
dos o más entradas en REM, exigiéndose que 
el sueño durante la noche anterior haya sido 
suficiente (al menos 6 h). Por lo tanto, nuestro 
paciente cumple los criterios.

Para llevar a cabo el diagnóstico de narco-
lepsia secundaria se debería determinar si exis-
te una relación causa-efecto. Según Autret et al 
[3], la existencia de una narcolepsia sintomáti-
ca debe cumplir los siguientes criterios:
–	 Presencia de una lesión en la zona del dien-

céfalo o troncoencéfalo.
–	 Existencia de signos y síntomas neurológicos 

previos a la aparición de la narcolepsia.
–	 Ausencia de antecedentes familiares de nar-

colepsia.
–	 Ausencia de HLA-DR2.

Sin embargo, probablemente lo más importan-
te sea que la clínica de narcolepsia desaparezca 
cuando se intervenga la lesión [7], como ha su-
cedido en nuestro paciente.

La existencia de un HLA-DR2 positivo y el de-
sarrollo de narcolepsia sintomática son contro-
vertidos. Algunos autores han expuesto que la 
presencia de HLA-DR2 positivo es un importan-
te prerrequisito para desarrollar una narcolep-

sia sintomática [8]. Sin embargo, en revisiones 
de narcolepsia sintomática hay tantos casos 
positivos como negativos [9]. El porcentaje de 
pacientes HLA-DR2 positivos con narcolepsia 
idiopática es inferior en los casos sin cataplejía, 
lo que complica sacar conclusiones.

La relación entre narcolepsia y lesiones pi-
neales data de casi 100 años [10]. Una revisión 
de los casos de narcolepsia secundaria [9] ha 
puesto de manifiesto que las lesiones se locali-
zan alrededor del III ventrículo, el hipotálamo y el 
troncoencéfalo. Las lesiones pineales producirían 
narcolepsia cuando afectasen a las estructuras 
vecinas [11], ya que el hipotálamo y la región del 
III ventrículo son estructuras críticas en la regu-
lación del ciclo sueño-vigilia y del sueño REM. El 
factor más importante para que una lesión quís-
tica pineal dé clínica es su tamaño, fundamental-
mente si supera los 2 cm, ya que se asocia a un 
posible colapso del III ventrículo en el sector del 
agujero de Monro, con la consiguiente hidroce-
falia obstructiva, en este caso triventricular [12].

Las neuronas que sintetizan la hipocretina se 
localizan en el hipotálamo, por lo que es posible 
que traumatismos craneales o lesiones ocupan-
tes de espacio den lugar a narcolepsia. Diversos 
autores [13] han puesto de manifiesto que en 
pacientes con narcolepsia secundaria los valores 
de hipocretina también están descendidos.

Se han descrito diferencias en el electroen-
cefalograma entre pacientes con narcolepsia 
idiopática y secundaria [14], pero estos hallaz-
gos todavía permanecen en el campo de la in-
vestigación.

La melatonina es la principal hormona de la 
glándula pineal y se ha considerado una hor-
mona fundamental en el control de los ritmos 
circadianos [15]. Además, se encarga de regu-
lar la neurotransmisión de la serotonina. Estu-
dios experimentales en animales han eviden-
ciado que tras la pinealectomía se produce una 
disminución de la concentración de serotonina 
en varias regiones cerebrales, así como un des-
censo del número de neuronas serotoninérgi-
cas en los núcleos hipotalámicos. La melatonina 
incrementa la neurotransmisión serotoninérgi-
ca y se han descrito una inhibición de la melato-
nina durante el sueño REM y un aumento de los 

valores de la melatonina durante el sueño no 
REM. Podría pensarse que la lesión de la glán-
dula pineal en nuestro paciente, con la conse-
cuente disminución de los niveles de melatoni-
na, produciría trastornos del sueño REM, como 
es la narcolepsia.
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