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Resume

Centrale hypersomnier inkluderer lidelser praget af overdreven segvnighed eller forlenget sevntid.
De mest almindelige former for centrale hypersomnier er narkolepsi type 1, narkolepsi type 2,
idiopatisk hypersomni og Kleine-Levin syndrom. Centrale hypersomnier péavirker livskvaliteten
markant og kan have betydelige personlige, sociale og uddannelsesmassige konsekvenser.
Diagnosen kraver sevnundersegelser, lumbalpunktur for maling af hypocretin-1 ved mistanke om
narkolepsi type 1, og MR-skanning for at udelukke andre sygdomme. Patienter ber henvises til
specialiserede sgvnlaboratorier. Behandlingsmaél er at reducere overdreven sevnighed, katapleksi
(kortvarig muskelsvaghed) og andre symptomer samt hindtere komorbiditeter. Behandling omfatter
bade farmakologiske og ikke-farmakologiske tiltag.
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Baggrund

Centrale hypersomnier (CH) omfatter sygdomme med ved eget sovnighed (excessive daytime
sleepiness (EDS) eller lang sevntid (dvs. sevntid vesentlig forleenget 1 forhold til den normale
aldersbehov). CH omfatter ikke sevndrukkethed eller fatigue (traetbarhed).

CH omfatter: narkolepsi type 1 (NT1), narkolepsi type 2 (NT2), idiopatisk hypersomni (IH) og
Kleine-Levin syndrom (KLS). Ud over dette ses hypersomni som led 1 en reekke andre tilstande
f.eks. manglende sovn, medicinske, neurologiske, psykiatriske sygdomme og ved brug af sederende
medicin.

Forekomsten af CH hos voksne regnes med at veere omkring 25-50 blandt 100.000 personer, hvoraf
kun 2 er diagnosticeret og ofte sent i livet hvilket skal ses 1 lyset at flere af sygdommene (NT og
KLS) for flertallet debuterer i berne/ungdomsérene.

Essentielt for CH er overdreven/ukontrollerbar sevnighed (EDS)). Ved NT ses ogsé fragmenteret og
forstyrret natlig sevn (eng. disturbed nighttime sleep (DNS)), sevnparalyse og oplevelse af
hallucinationer ved overgang fra sevn til vdgen tilstand (hypnagoge hallucinationer). CH pavirker
alle aspekter af dagligdagen, inkl. personlige, uddannelsesmassige, sociale konsekvenser, samt
nedsat livskvalitet.

KLS er en sjelden lidelse karakteriseret ved episodisk hypersomni, kognitive forstyrrelser, og
forstyrrelser 1 perception. Ztiologien bag KLS er ukendt, men der er mistanke om genetiske
faktorer samt immunologiske/inflammatoriske arsager. Undersegelse af CSV er typisk normal bade
under og mellem KLS-episoder.

Ved NT1 er der oftest katapleksi. Nedat orexin/hypocretin er altid definitorisk for NT1, formentlig
pé baggrund af autoimmun reaktion. NT2, IH og KLS har ikke katapleksi og normal spinal-
orexin/hypocretin niveau. Man kender ikke &rsagen til disse sygdomme.

Symptomer og objektive fund
Symptomer pad NT:

e EDS hos bern kan vise sig ved sgvnanfald, men ogsé ved koncentrationsforstyrrelser,
hyperaktivitet, irritabilitet og folelsesmaessig ustabilitet. Dette kan give anledning til
fejltolkning inklusive fejldiagnose, f.eks. ADHD. Man ser at diagnosen kan forsinkes pga.
mistolkning af symptomer eller fokus pa ledsagesymptomer i stedet for selve sygdommen.

e NTI: Narkolepsi hos bern kan debutere med kataplektisk ansigtshypotoni, tungeprotrusion,
utydelig tale, tidlig pubertet eller stor vaegtogning. Katapleksi ses hos flertallet. Katapleksi
kan udleses af folelsesmassige pavirkninger, serligt latter og forskreekkelse. Anfaldene kan
veare partielle kortvarig muskelsvaghed eller mere generaliserede omfattende alle
kropsmuskler hvorved barnet synker sammen/falder. Bevidstheden er bevaret. Hyppigst
rammes muskulatur ansigt, truncus over- og underekstremiteter. Mange born skjuler eller
benagter anfaldene. Da kranienerve innerverede muskler ofte er afficerede har bern med
NTI1 ofte svaekkelse 1 ansigtet der giver et karakteristisk ansigtsudtryk (tongue protrusion).

e NT2: primert EDS, men ikke katapleksi og tongue protrusion. NT2 er sjeldent hos bern

e Hypnagoge hallucinationer, der inkluderer dremmeaktivitet i indsovning (dag og nat).

e Sevnlammelse (eng. sleep paralysis), det vil sige tilfeelde, hvor personen ikke kan bevage
sig 1 nogle minutter. Disse tilfeelde optraeder typisk i forbindelse med opvéagning.
Sevnlammelse er almindelig generelt og ikke specifikt for narkolepsi.
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e Andre symptomer: Forstyrret nattesovn med mange opvagninger, muskelrykninger i arme
og ben under indsovning, overvaegt (vaegtogning er et af de forste symptomer hos bern med
narkolepsi), depression.

Symptomer pé IH: primart EDS eller abnorm eget sovntid, ikke katapleksi. IH hos bern er sjelden.

Symptomer pa KLS: preesenterer sig typisk i1 teenagearene med episoder af hypersomni, endret
perception, apati, og disinhibition. Episoder varierer i varighed fra i dage til flere méneder og kan
vare forbundet med kognitive forstyrrelser, hypersomni og @ndringer i spise- og seksuelle adfzrd.

Differentialdiagnoser/komorbiditeter

Dognrytmeforstyrrelser

Natlige anfald

Parasomnier

Beveageforestyrrelser herunder rytmiske bevegesygdomme (body, head rocking, periodiske

benbevagelser (PLM))

Obstruktiv sgvnapng

e Restless Legs (RLS)

e CH har steerk association til psykiatriske lidelse. Der er komorbiditet til iseer NDD herunder
ADHD, men ogsé psykosesygdomme

e NT, is@er NT2, udvikler ofte en reekke medicinske komplikationer herunder overvegt,

diabetes, kardiovaskulere komplikationer.

Undersogelser

1. PSG — gerne deognbestemmelse med ogsa dagtidsméling samt forudgdende nat. Abnorm
dagtidssevn, is&er med REM onset 1 dagtid eller ved nattesgvn, tilstedevearelse af oget
motorisk aktivitet under REM sgvn (REM sleep without atonia indikativt for REM Sleep
Behavior Disorder (RBD)) rejser mistanke om NT1.

2. Multipel Sevn Latens Test (MSLT) skal udferes efter PSG for at sikre at barnet har sovet
tilstraekkeligt. Sevnlatens (alder 6-11:<11 min, 12+<8 min) og forekomst af REM sevn i
mindst to test af 4-5 test er suspekt for NT. Hvis der er forkortet sgvnlatens, men 0-1 REM
rejser dette mistanke om IH. KLS har normalt MSLT.

Essentielt for differentiering mellem undertyper af narkolepsi er udferelse af
3. Lumbalpunktur mhp. bestemmelse af CSV hypocretin-1/orexin-A. Nedsat CSV hypocretin-
1/orexin-A er diagnostisk sikkert for NT1, men er normal ved NT2, IH, og KLS.
Undersogelsen ber geres under mistanke om narkolepsi eller ved differentiering af andre
sygdomme (inflammatoriske, sklerose).

Derudover anbefales
4. MR cerebrum med henblik pa differentialdiagnose.

Ved klinisk mistanke skal patienten henvises til et sgvnlaboratorium med padiatrisk kompetence
som f.eks. Dansk center for sevnmedicin p& Glostrup/Rigshospitalet og Arhus Universitetshospital.

Behandling

Behandlingsmal:
e Nedsatte EDS
e Nedsatte katapleksi
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e Forbedre DNS

o Identificere komorbiditeter. Behandling heraf inklusive behandling af overvaegt, diabetes,
Ekardiovaskulare og psykiatriske komplikationer ofte 1 samarbejde med berne- og
ungdomspsykiatri. Ved tidlig NT1 er der risiko for prapubertal udvikling hvilket skal
identificeres og behandles

o Sikre stotte og support pa skole og fritid/motion er helt central for sygdomshéndtering.

Behandlingsmuligheder:
Farmakologiske:
e EDS: methylphenidat, modafinil, pitolisant
e Katapleksi: natriumoxybat, antidepressiva primart serotonin-noradrenalin-receptor inhibitor
(SNRI) primert (ikke depot-formulering af venlafaxin, udleveringspreparat), tricykliske
antidepressiva (imipramin, protriptylin) eller natriumoxybat
e DNS: natriumoxybat
Ikke farmakologisk behandling:
e Strikt sevnhygiejne, regelmessig livsforelse, sund kost
e Relevante stottemuligheder, psykoedukation
Statte til skoleordninger, psykologbistand mv. Behandling af komorditeter (overvagt, diabetes,
hjertesygdom, psykiatrisk sygdom)

Monitorering
Skriv tekst her

Diagnosekoder

DG471 /1CD-11 7A2Y  Hypersomni

DG4710/1ICD-11 7A23  Organisk hypersomni UNS

DG4711 /ICD-11 7A22  Periodisk hypersomni

DG4712 /1CD-11 7A21 Idiopatisk hypersomni med lang sgvntid
DG4713 /1ICD-11 7A21 Idiopatisk hypersomni uden lang sgvntid
DG4714 /1ICD-11 7A24 Hypersomni betinget af laegemiddel eller andet aktivt stof
DG4715/1CD-11 7A23  Hypersomni betinget af sygdom KA
DG474 /1CD-11 7A20  Narkolepsi og katapleksi

DG4741 /ICD-11 7A20.0 Narkolepsi med katapleksi (type 1)
DG4742 /ICD-11 7A20.1 Narkolepsi uden katapleksi (type 2)
DG4743 / ICD-11 7A20.Z Narkolepsi udlest af sygdom KA
DG4744 / ICD-11 7A20.Z Narkolepsi UNS
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