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RESUMO

Neste artigo, os autores fazem um levantamento da histéria natural da sindrome de Kleine-Levin
mediante a revisao e discussédo criticas da literatura cientifica publicada até a data sobre o assunto.
Prestam uma atenc¢éo especial aos correlatos psiquiatricos desta sindrome neuropsiquiatrica, focando
os dilemas de diagndstico deles decorrentes. Discutem as dificuldades e equacionam o perfil que os
conhecimentos do estado da arte permitem delinear para a histéria natural da sindrome Kleine-
Levin.

Descritores: Sindrome de Kleine-Levin, histéria natural, quadro clinico, curso evolutivo.

ABSTRACT

In this article, we provide a picture of the so-called natural history of the Kline-Levin syndrome by
means of a critical review and discussion of the scientific literature published so far about this topic.
We focused special attention on the psychiatric correlates of this neuropsychiatric syndrome,
addressing the diagnostic dilemmas raised from them. We also discuss the difficulties and show the
profile that the knowledge about the state of the art in this area allows us to outline for the natural
history of this syndrome.

Keywords: Kleine-Levin syndrome, natural history, clinical frame, clinical course.

INTRODUCAO

Objetivo

O presente artigo tem por objetivo delinear a histéria natural da sindrome de Kleine-Levin (SKL) a
partir dos dados atualmente disponiveis com vistas a sistematizar o conhecimento da clinica dessa

doenca.

Em Medicina e em Psiquiatria, entende-se por histéria natural de uma afeccdo qualquer o seu
quadro clinico, isto é, sua forma caracteristica de apresentacéo e de evolucao na auséncia de
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intervencédo dita iatrogénica, ou, em outras palavras, sem ser modificada pela iatria,
etimologicamente, a arte ou processo de curar. A histéria natural seria, entdo, o conhecimento do
padecimento, digamos assim, em sua forma espontanea ou pura. E a partir do conhecimento dela
que se estabelecem as propedéutica (sintomatologia) e a patologia das afec¢fes, bem como a
histéria clinica com suas vertentes de diagnéstico e progndéstico.

A SKL é uma afeccao relativamente rara que se inclui no grupo das hiperssonias idiopaticas
intermitentes ou recorrentes e que, juntamente com a doenca de Gélineau (narcolepsia-cataplexia),
pertence ao grupo das hiperssonias patoldgicas primarias. A raridade da afeccdo impde que o
delineamento da sua histéria natural, diferentemente do que acontece com afec¢cdes comuns, s6 seja
possivel a partir de um levantamento histérico capaz de congregar a informacéo dispersa sobre ela
na literatura cientifica.

Breve levantamento histoérico

Duas descri¢gdes disputam a primazia quanto a mengdo de um quadro clinico correspondente a SKL:
a do médico francés Edmé P. Chouvot de Beauchéne, de 1786, e a de Brierre de Boismont, de
18621,

O psiquiatra aleméao Willi Kleine, em 1925, na cidade de Frankfurt, foi o primeiro autor a descrever,
de modo sistematico, um caso clinico com as caracteristicas atribuidas a SKL, em um artigo
intitulado Periodische Schlafsucht?. Mais tarde, em 1929, o psiquiatra Max Levin confirmou as
observagfes precedentes em um artigo dedicado a caracterizacdo dos estados de sonoléncia
moérbida®.

O epbnimo "sindrome de Kleine-Levin" viria a ser criado e proposto em 1942 por Critchley &
Hoffman juntamente com a apresentacédo de dois casos clinicos pessoais“. Vinte anos mais tarde,
Critchley®, em artigo préprio, procedeu a apresentacdo de mais nove casos clinicos masculinos,
perfazendo um total de 11 casos pessoais, € a revisao de outros 15 casos, também masculinos, a
partir da literatura cientifica produzida até essa época. Nesse artigo classico, o autor ponderou
alguns aspectos basicos da sindrome, a saber: o predominio de pacientes do sexo masculino; o
padrdo compulsivo e nao propriamente bulimico da hiperfagia (isto é, um padrédo "insaciavel" e sem
periodos de autoinducédo de vomito nem de jejum); e a tendéncia para a remissao esponténeaS.

Como sinénimos para nomear a SKL sdo também usadas as designac¢des "sindrome de hiperssonia e

hiperfagia", "sindrome de hibernacao”, "sindrome familiar de hibernacgéo", "sonoléncia periddica"” e
"fome patoldgica”.

METODO

Como vimos, o estudo da SKL carece de revisdes sistematicas e de meta-analises para elucidar
muitos dos seus aspectos ainda ignorados ou discutidos, dentre eles sua histéria natural.

Para atingir nosso objetivo, a literatura consultada foi selecionada a partir de revistas internacionais
relevantes de Psiquiatria e de Neurologia, em geral, e de perturbac¢fes do sono, em particular,
privilegiando-se dois tipos de estudos, a saber: a) artigos de relatos de casos clinicos de SKL e b)
artigos de grandes revisdes da literatura cientifica sobre SKL. Para efetivar essa selecéo,
procedeu-se, em 3 de abril de 2007, a realizar uma pesquisa bibliografica na base MEDLINE com
base nas palavras-chave, em lingua inglesa, Kleine-Levin syndrome (sindrome de Kleine-Levin),
Kleine-Levin e periodic hipersomnia (hiperssonia periddica). A selecéo foi feita, também, a partir das
referéncias incluidas no arquivo eletrénico do jornal de neurologia Brain® e no site da Fundacéo
Kleine-Levin’. Dentre as dificuldades dessa selecdo bibliografica esta a existéncia de artigos que
apresentam alguns casos clinicos ja publicados com anterioridade a eles e que se referem a casos de
SKL sem critérios de diagnéstico fiaveis ou atribuiveis a outras afeccées. O numero de titulos
encontrados parece ser elevado em face da raridade da SKL, traduzindo, talvez, a tendéncia
compreensivel a publicar cada caso que diagnosticado e, ultimamente, a vasta investigacao
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neurobioldgica, imunolégica e genética que a sindrome suscita.

DISCUSSAO
Histdria natural e critérios de diagndstico da SKL

A SKL tem um contorno neuropsiquiatrico, isto &, situado de modo limitrofe na fronteira entre a
Neurologia e a Psiquiatria.

Do ponto de vista da Psiquiatria, é possivel estabelecer analogias bastante curiosas com a SKL,
dentre as quais se contam o carater recorrente idéntico ao da chamada depressédo endogena; a
resposta terapéutica positiva de 41% dos pacientes aos estabilizadores do humor, particularmente
ao litio; a observacao, em cerca da metade dos pacientes, de depressao durante os ataques e, em
cerca de 8%, de hipomania transitdria durante a recupera(;éol. Verificam-se perturbacdes
psiquiatricas como, por exemplo, alteracdes do carater, comportamentos compulsivos (como nos
casos raros descritos de cleptomania e de piromania) e/ou agitacdo ou amnésia (diminuicdo ou
perda total da memoria) dos eventos ocorridos durante o ataque em cerca de 50% dos casos’.

O diagndstico da SKL é exclusivamente clinico, nele devendo preponderar a histéria médica e a
historia psicolégica. O sexo masculino e a idade jovem do paciente sdo pontos de partida Uteis para
indiciar o problema, mas ndo sdo fatores suficientes para restringir a discussao das hipoteses de
diagndstico a esses agrupamentos.

Critchley apontou os principais critérios de diagndstico da sindrome, a saber: hiperssonia periddica,
hiperfagia, irritabilidade e disforia com hiperssexualidade, preponderéncia do sexo masculino e idade
de inicio na juventude®.

No inicio dos anos 90, a Classificacdo Internacional de Doencas do Sono deixou de considerar
obrigatérias tanto a hiperfagia quanto a perturbacdo do comportamento para definir a sindrome®.

Desde os trabalhos de Critchley, tém sido muito escassos 0s novos esclarecimentos dignos de nota
sobre a sindrome apesar de a investigacao ter sido conduzida em muitos sentidos, a saber: estudos
poligraficos da estrutura do sono, padrdes de secrecdo hormonal, anomalias do metabolismo
dopaminérgico ou serotoninérgico, demonstracdo de um processo autoimunitario, identificacdo do
tipo de antigenos do sistema leucocitario HLAY®*°_ E preciso sublinhar a inconsisténcia dos
resultados obtidos em todas essas areas, embora eles ndo constituam, propriamente, o escopo do
nosso artigo.

A etiopatogénese da SKL nao é conhecida ainda. Curiosamente, a apresentacéo clinica é sugestiva
de uma relacéao fisiopatoldgica entre seus trés sintomas principais que poderia muito bem resultar de
disfungdo hipotalamica de caréater transitorio. Na verdade, os centros psicofisiolégicos relacionados
ao sono, a fome e ao sexo tém uma localizacdo de sede hipotalamica e mantém uma relacéo
neuroendécrina com a glandula pituitaria (eixo hipotalamico-hipofisario) através de seus conhecidos
neuro-hormoénios. Assim sendo, com base na clinica, seria legitimo admitir a existéncia de um deficit
de saciedade do sono ou, por outras palavras, uma falta de satisfacdo com o sono: por mais que o
paciente durma, nao se sente repousado. No entanto, ndo tem sido possivel, até agora, obter
evidéncia de qualquer anomalia neuroenddcrina definida e homogénea presente tanto durante os

periodos sintomaticos (ataques) quanto em seus intervalos!-!t.

Importancia das revisdes sistematicas para a histdria natural da SKL

Em termos de histéria natural e clinicos, é importante ter presente os trabalhos de revisao de
casuistica anteriores como o de Orloskylz, com 30 pacientes; o de Gadoth et al.%, com 34 pacientes;
o de Dauvilliers et al.*1, com 30 pacientes; os de revisdo de casos da literatura como o de Billiard &
Cadilhac'®,com 96 casos; e o mais recente de todos eles, com 186 casos®.
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O primeiro simpésio cientifico dedicado a SKL em escala internacional teve lugar no ambito da 202
reunido anual da Sociedade do Sono, em 19 de junho de 2006, na cidade de Salt Lake City, EUA, e
foi promovido pela Associated Professional Sleep Societies (APSS), que congrega duas associacdes

da especialidade (a American Academic Sleep Medicine e a Sleep Research Society). Nesse evento,
foram debatidos os conhecimentos atuais sobre a SKL.

Na Universidade de Stanford (Standford Center for Sleep Disorder), EUA, estabeleceu-se, em 2005,
um programa de pesquisa cientifica intensivo visando a esclarecer as bases imunitarias, infecciosas,
neurologicas e genéticas da SKL. Esse programa foi estabelecido sob a diregcdo do Dr. Emmanuel
Mignot e da Dra. Isabelle Arnulf e permitiu fazer uma vasta coleta de amostras de sangue de
pacientes com SKL para pesquisas laboratoriais. Foi criado um questionario sistematico sobre os
pacientes de SKL e seus familiares com vistas a organizar uma base informatica de dados sobre a
SKL. Esse grupo de trabalho comecou por produzir uma extensa e exaustiva revisao de casuistica a

partir da literatura cientifica mundial, a qual dedicaremos, seguidamente, a nossa atenc;éol.

O projeto da Universidade de Stanford contribuiu para confirmar a no¢do de unidade da entidade
clinica e de sua historia natural pela verificacdo da semelhanca do padrédo de sintomas entre os
pacientes e pela distribuicdo destes em escala mundial. Além disso, evidenciou como anomalias
nucleares e permanentes da SKL a hiperssonia episddica (considerado o sintoma clinico "maior" e
obrigatério para o diagndéstico, com a média diaria de sono de 18+2 horas, a mediana de 18 horas e
0 ambito de variacdo entre as 12 e as 24 horas); e as perturbacdes cognitivas, registrando um

maior grau de variabilidade nas perturbacées do comportamento (alimentar e sexual)’ 1113,

Compilamos, aqui, alguns dos resultados dessa vasta revisao no sentido de caracterizar a historia
natural e o espectro sindromatico da SKL. A grande maioria dos casos de SKL (98%) foi de tipo
esporadico, embora alguns casos fossem familiares (2%). A proporcédo entre os sexos foi de 2:1
(masculino/feminino). Na maioria dos casos (61%b), ocorreu um fator precipitante representado,
frequentemente, por uma infeccao trivial (febre inespecifica, infeccdes respiratorias superiores,
gastroenterites), mas também por outras ocorréncias (abuso de substancias como alcool ou
marijuana, traumatismo craniano, privacdo de sono, esforc¢o intelectual, sobrecarga emocional,
menstruacdo, lactacdo, anestesia geral, exaustdo fisica, etc.). O papel desses fatores precipitantes
nao é claro: em primeiro lugar, sdo muito heterogéneos e pouco especificos e, em segundo lugar,
sd0 muito mais raros antes dos episédios recorrentes de SKL (16%). A média da idade de inicio da
SKL foi de 16,9+8,5 anos, a mediana foi de 15 anos e o ambito de variacado, entre os 4 e os 82
anos. Na verdade, 81% dos casos de SKL tiveram inicio durante a segunda década de vida. A
duracéo clinica da SKL teve por mediana 8 anos, sendo mais prolongada nas mulheres e nos
pacientes com menor frequéncia de episédios no primeiro ano. A média da idade de remissdo da
SKL, para os 65 casos calculados, foi de 23+12 anos. A mediana do nimero de episédios ou ataques,
no decurso da doenca e até a sua remissao, foi de sete (com uma média de 12+15 episddios e um
ambito de variacao entre dois e 130 episodios). A mediana de duracao dos episodios foi de 10 dias
(com uma média de 1219 dias e um ambito de variacdo entre 1 e 84 dias). A mediana do intervalo
livre entre os episddios (ou periodo intercritico) foi de 3,5 meses (com uma média de 610 meses e
um ambito de variacdo entre 0,5 e 72 meses). Em 96,4% dos casos, a descricdo dos pacientes
durante os periodos intercriticos ndo revelou qualquer alteracdo, embora em alguns casos 0s
pacientes tenham referido um declinio académico e uma disfun¢cdo mnésica moderada, mas
prolongada. A possibilidade de disfuncao residual ou sequelas apés a remissao espontanea da SKL
parece existir, mas ndo pde em causa o prognéstico benigno e, portanto, a recuperagdo completa, na
generalidade dos casos estudados (160 em 168). Alias, o compromisso cognitivo observado em
menos de 4% dos casos pode ndo ser um efeito causado diretamente pela SKL, mas resultar de
fatores indiretos como os efeitos colaterais sedativos da medicagédo ou a perda de aulas por faltas
escolares. No ambito do tratamento, foi possivel verificar, com base nos relatos clinicos da literatura
revista, o efeito terapéutico dos estimulantes anfetaminicos (12 em 17 pacientes) na sonoléncia e o

do litio (20 em 29 pacientes) na prevencdo das recaidas?.

Histéria natural e diagnéstico da SKL
Segundo é preconizado por Aldrich & Naylor14, nas perturbacfes do sono, a histéria do sono deve

ser detalhadamente elaborada perante uma resposta positiva as questdes basicas de rastreio ("Tem
dificuldade em iniciar o sono?" "Tem dificuldade em manter o sono?" "Tem excessiva sonoléncia
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diurna?" "Tem episddios perturbadores durante a noite?").

No estudo de alguns pacientes, pode haver indicagdo para recorrer a meios auxiliares de
diagndstico. Entre os instrumentos complementares de diagndéstico, podemos considerar os exames
meédicos (por exemplo, neuroldgico, bioquimicos) e fisiolégicos (eletroencefalografia, polissonografia,
imagiologia cerebral funcional por tomografia de emissdo de positrdes) e as escalas de autoavaliacdo
mencionadas a seguir.

A Escala de Sonoléncia de Epworth, criada em Melbourne, Australia, apresenta oito questdes
destinadas a avaliar o grau de sonoléncia diurna. As pontuac¢des variam entre O e 24,
considerando-se que resultados superiores a 16 indicam grave sonoléncia diurna. Assim, esta escala
pode ajudar a excluir a fadiga muscular como causa de hiperssonia15, e, por outro lado, o
questionario de dormir e despertar pode ser um instrumento util para a avaliagdo clinica por ser
breve, facil e eficiente na deteccéo de perturbacdes do sono?®.

Como mencionamos anteriormente, no ambito do projeto de pesquisa sobre a SKL da Universidade
de Stanford foi criado um questionario sistematico sobre os pacientes e seus familiares (Stanford
Kleine-Levin Syndrome Questionnaire - R9) destinado a investigacdo. As suas caracteristicas sdo
mais adequadas para a pesquisa do que, propriamente, para 0 uso clinicol’.

Os testes formais de cognicdo e memadrias podem ser de aplicacdo dificil e levar a resultados
comprometidos quando os pacientes se encontram em estado de pouca cooperacao, irritabilidade,
sonoléncia ou falta de atencéao.

Os exames meédicos nao costumam revelar qualquer alteragdo, embora isso possa ser importante
para garantir, nomeadamente, a auséncia de sinais neuroldgicos sugestivos de lesdo focal ou
meningite. Na verdade, com excec¢édo das sindromes de apneia do sono, os exames fisicos das
hiperssonias ndo sao, habitualmente, reveladores do problema. No entanto, convém frisar que os
exames complementares podem ser de interesse para corroborar o diagndstico diferencial,
nomeadamente no sentido de excluir possiveis causas da sintomatologia como a epilepsia (EEG),
lesdes focais cerebrais (imagiologia do sistema nervoso central) e meningite ou encefalite (analise
do liquido cefalorraquidiano).

O registro poligrafico pode revelar uma estrutura normal do sono, acompanhada de decréscimo de

eficiéncia e de despertares frequentes durante o estadio Il do sonol. Durante os episadios de
hiperssonia, o registro poligrafico de 24 ou 48 horas pode contribuir para o diagnéstico com algumas
informacdes como as relativas ao sono fragmentado e instavel, a reducao nos estagios Ill e IV do

sono sem movimentos oculares rapidos (MOR) e a reducdo do tempo de laténcia do sono MOR?'8.

Histéria natural e erros de diagndstico da SKL

A literatura reporta, frequentemente, erros de diagndstico na SKL aos quais aludiremos
seguidamente, sendo para melhor evitar esses erros que o conhecimento da histéria natural da
sindrome se afigura indispensavel.

No que se refere a SKL, a literatura cientifica pode estar facilmente distorcida, por relatar, quase

que exclusivamente, os casos mais graves e mais homogéneos da sindrome® e, assim, enviesar a
nocao clinica sobre a histéria natural da SKL e, portanto, sobre as formas de apresentacdo e o0 curso
da afeccao.

Alguns autores consideram que os casos de sindrome com apresentacao incompleta sdo mais
numerosos do que os casos de apresentacdo completal?13:19,

Histdria natural e diagndstico diferencial da SKL

A SKL é uma entidade clinica que se localiza na fronteira entre a Neurologia e a Psiquiatria, sendo
essa uma dificuldade para a interpretacédo de suas manifestacdes. E possivel que seja uma afeccéo
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neuroldgica com sintomatologia psiquiatrica®, mas isso ndo constitui sequer uma certeza.

Como se depreende do exposto acima, € extremamente limitativo o fato de contar com um
diagnéstico exclusivamente clinico'® e a falta de um sintoma patognomonico na histéria natural da
SKL que, por si s, permita defini-la. Além disso, os intervalos intercriticos da SKL sao
completamente assintomaticos, escapando a qualquer exploracgao clinica ou método complementar
de diagndstico. Apenas os periodos paroxisticos (ataques, crises ou episoddios) podem contribuir para
um esclarecimento®®.

Parece haver um grande polimorfismo da sintomatologia da SKL, nomeadamente ao nivel da riqueza
e da diversidade da prépria sintomatologia psiquiétricazo.

Outro aspecto que limita o diagndstico de SKL é a auséncia de um marcador biolégico (orgéanico,
laboratorial, analitico, genético) tipico da afeccdo. Isso acaba por dificultar, também, a clarificacdo
da existéncia de uma entidade clinica realmente uniforme.

Por fim, vejamos os diagndsticos diferenciais com que nos deparamos a luz da histéria natural da
SKL no ambito das perturbagbes do sono, perturbacdo do biorritmo (ritmo circadiano sono-vigilia),
perturba¢cbes médicas, perturbacdes por abuso de substancias, perturbacdes mentais (psiquiatricas).

Perturbac¢des do sono

Existem cerca de sete dezenas de perturbacfes do sono, das quais quase todas revestem a forma
crbnica, causando ao paciente uma significativa sobrecarga emocional e interferindo com o seu
funcionamento social ou ocupacional. E habitual classificar as perturbacdes do sono, de acordo com a
sua causa, em primarias (causadas por perturba¢fes mentais e doencas organicas) e secundarias
(causadas por prescricdo de medicamentos e abuso de substancias).

As duas grandes categorias de perturbacfes priméarias do sono sdo as dissonias e as parassonias. A
mais importante das dissonias € a insdnia primaria, que comecga, habitualmente, no jovem adulto ou
na idade média da vida, podendo ter por efeito secundario periodos diurnos de hiperssonia de
carater compensatoério. Nao sendo, propriamente, uma perturbacdo do sono em si mesma, 0 sono
insuficiente ou a privacdo do sono sdo geradores de sonoléncia diurna.

Dentro das perturbac¢des do sono, as outras perturbacdes intermitentes ou recorrentes do sono
constituem um importante problema de diagndstico diferencial. Dessas hiperssonias, mencionamos a
sindrome dos fusos horarios, que pode, nos casos de maior frequéncia de voos a cruzar fusos
horarios, revestir um carater crénico e, por isso mesmo, assemelhar-se a SKL; e a hiperssonia

associada a menstruacado. Esta forma de hiperssonia deve ser ponderada atentamente??.

A apneia obstrutiva do sono (sindrome de hipopneia) e a SKL podem, eventualmente, confundir-se
entre si. Como a apneia obstrutiva do sono é tratada, habitualmente, por pneumologistas, isso
implica que esses especialistas devem estar, também, sensibilizados para essa possibilidade de
confusado entre as duas afeccdes.

Ha perturbacdes do sono que ndo comprometem a duracdo do sono, mas que podem apresentar um
ou outro dos sintomas da SKL como é o caso das alucina¢cfes hipnagoégicas e hipnopémpicas. Este
aspecto torna-se relevante na medida em que as perturbacfdes do sono podem ser comdrbidas, isto
€, simultdneas em um mesmo paciente.

Perturbacéo do biorritmo (ritmo circadiano sono-vigilia)

H& véarias causas, tanto enddégenas quanto ambientais, para a desregulacdo do reldgio biolégico do
nucleo supraquiasmatico do hipotalamo, que regula o ritmo de sono-vigilia. O trabalho por turnos
pode ser muito disruptivo para os ritmos naturais de sono-vigilia e originar hiperssonia diurna. O
mesmo acontece com a sindrome dos fusos horarios acima referida.
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Perturba¢bes médicas

Atendendo a letargia (falta de energia) que caracteriza a SKL, o primeiro problema a partir do qual
se deve fazer o diagndstico diferencial € o da fadiga muscular, idéntico ao que se verifica na
fibromialgia. A sindrome de fadiga crénica e a SKL podem confundir-se entre si e carecer de

diagnostico diferencial®?.

Entre as afec¢ces médicas que levantam o problema do diagndstico diferencial em relacéo a SKL,
contam-se a anemia, a encefalite viral e outras doencas organicas do cérebro (traumatismo, tumor),
as doencas metabdlicas (hipotiroidismo, uremia, hipoglicemia, hipercalcemia, hipercapnia,
insuficiéncia hepética). Afeccdes como a esclerose multipla ou a obesidade podem gerar quadros de
hiperssonia, tal como certas infecgdes de que sdo exemplo o virus de Epstein-Barr e herpes-zoster
ou a mononucleose infecciosa. No foro neuroldgico, merecem especial mencao a epilepsia e as
disfuncdes do sistema nervoso autdnomo. A sindrome de Kliver-Bucy é outra afecgdo rara
caracterizada por hiperfagia, hiperssexualidade e compromisso emocional. E necessario ter presente
a existéncia de casos de inicio tardio (> 35 anos) e mesmo geriatricos, que podem ocorrer apds 0s
80 anos?3. Nas faixas etarias mais avancadas, também merecem mencao a doenca de Parkinson e a
doenca de Huntington.

Perturbac¢des por abuso de substancias

A drogadicao, tanto por drogas ilicitas quanto por psicofarmacos, constitui um possivel diagndstico
diferencial a ter em conta na SKL. Por exemplo, o alcool e a cafeina podem originar,
secundariamente, hiperssonia diurna. Os opiaceos tornam os consumidores recentes bastante
sonolentos. A hiperssonia € tipica da sindrome de abstinéncia de substancias como as anfetaminas
ou a cocaina. Farmacos como o triazolam provocam uma sindrome idéntica a SKL.

Perturbacdes mentais (psiquiatricas)

A frequéncia e a diversidade de sintomas do foro mental que podem manifestar-se na SKL impdem,
por si mesmas, uma atencdo e um cuidado clinicos especiais no ambito do sempre necessario
diagndstico diferencial da sindrome em relagéo as perturba¢gbes mentais. Com efeito, o complexo
sindromético de perturbacdes cognitivas associadas a perturbacdes do sono e do apetite constituem
a base para o diagnéstico de certas perturbagbes mentais. Além disso, o predominio das

perturbacfes cognitivas e comportamentais pode obscurecer o diagndstico da SKL?0,

Segundo o estudo da revisao sistematica de Arnulf et al.l, identificaram-se, durante os episédios de
SKL, os sintomas que passamos a enumerar, por ordem decrescente de frequéncia, em cada um dos
agrupamentos considerados. No ambito das perturbacdes cognitivas (presentes em todos os
pacientes em alguma de suas formas): transtornos do discurso (mutismo, auséncia de discurso
espontaneo, monossilabos ou vocabulario limitado, incoerente, linguagem estereotipada infantil,
lentiddo para falar ou compreender, perseveracdes ou ecolalia, nas respostas); confusdo mental
(desorientacao); deficit de atencéao, deficit de concentracgéo, deficits de memoria (amnésia relativa
aos fatos ocorridos durante os ataques), desrealizacao, alucinagdes, delirios. No contexto das
perturbac¢cdes do comportamento alimentar (verificados em 3/4 dos pacientes em alguma de suas
formas): hiperfagia (ingestéo até trés vezes superior a quantidade habitual de comida em seis a oito
refei¢cdes por dia), apetite para doces, polidipsia, roubo de alimentos, falta de apetite, bizarrias do
ato de comer como incapacidade de parar de comer. Perturbacdes do humor, presentes em metade
dos pacientes: depressdo durante os episédios, incluindo ideias ou mesmo tentativas de suicidio, e
euforia, sob a forma de hipomania nos periodos intercriticos; embotamento afetivo; estados de
ansiedade; irritabilidade, agitacdo. Perturba¢des compulsivas do comportamento, presentes em
metade dos pacientes, incluindo: hiperssexualidade (masturbacdao em publico ou muito frequente,
linguagem obscena, manipulagéo e exibicdo dos 6rgaos genitais e tentativas indiscriminadas de

abuso sexual); compulsdes para cantar ou escrever?.

A relacdo entre perturbacfes do sono e perturbacdes psiquiatricas € muito estreita, sendo
relativamente bem conhecida nos adultos (por exemplo, no caso do papel da insbnia e da
hiperssonia no desenvolvimento ou recorréncia ulterior de sindromes depressivas, estados de
ansiedade ou abuso de substancias). Na infancia e na adolescéncia, ainda precisa ser esclarecido até
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que ponto as perturbacdes do sono constituem fatores de vulnerabilidade para as perturbacdes

mentais®*. Em contrapartida, muitas perturbacdes mentais podem originar alteracdes do sono,
sendo mesmo a causa mais frequente de insbnia cronica.

Ao discutir os correlatos psiquiatricos da SKL temos que ponderar nao apenas a relacao entre a
sindrome e as perturbacdes afetivas, mas também o possivel impacto emocional dos ataqueszs. Na
verdade, os ataques representam, por si mesmos e pelas suas implicagdes intelectuais, laborais,
familiares e sociais, uma fonte de mal-estar, de compromisso da qualidade de vida e um potencial
deflagrador de repercussfes mentais. As perturba¢des do sono, em particular as mais persistentes,
podem produzir efeitos prejudiciais nas fung¢des psicoldgicas. O diagndstico e o tratamento precoces,
entdo, revestem-se de um consideravel valor preventivo.

Quanto ao diagnoéstico diferencial em relacao a SKL, é preciso ponderar, especialmente, a depressao,
as perturbacdes de ansiedade, a histeria (perturbacdes de conversao), a bulimia nervosa, a
esquizofrenia, no seu periodo inicial, o transtorno do humor bipolar e o surto psicotico (psicose
aguda). A SKL pode constituir, em certos casos, um modo de inicio das psicoses funcionais. A SKL
distingue-se da bulimia nervosa em que a perturbacdo do comportamento alimentar da primeira nao
€ acompanhada de preocupacao excessiva com a forma e o peso do corpo, nem da alternadncia com

periodos de autoinducédo do vbmito que caracterizam a segundal.

CONCLUSAO

A SKL é uma entidade clinica que se localiza na fronteira entre a Neurologia e a Psiquiatria, sendo
essa uma dificuldade para a interpretacdo das manifesta¢fes de seu quadro clinico.

O desconhecimento da etiologia e da fisiopatologia da SKL ndao permitem sair da esfera estritamente
clinica e acentuam a importancia do esclarecimento de sua histdria natural. Em face de uma
sindrome rara, é necessario lancar mao de levantamentos histoéricos, de revisdes sistematicas e de
meta-analises com vistas a sistematizar esse conhecimento, tal como se procurou fazer neste artigo

ao rever e discutir, criticamente, a histéria natural da sindrome no intuito de equaciona-la de um
modo mais objetivo.
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