SINDROME DE KLEINE-LEVIN

RELATO DE UM CASO

OCTAVIO DA SLVEIRA NETO * — OCTAVIO AUGUSTO DA SLVEIRA **

RESUMO — Um caso de sindrome de Kleine-Levin é descrito em menino de 14 anos. O diag-
néstico foi baseado nos sintomas de hipersonoléncia, megafagia e hipersexualidade, havendo
boa resposta ao uso de cabarmazepina.

Kleine-Levin syndrome: a ease report.

SUMMARY — A case of a 14 year-old boy suffering from Kleine-Levin syndrome is descri-
bed. The diagnosis was made by symptoms which suggested this disorder: megaphagia, hi-
persomnia and hipersexuality. A brief review is made emphasizing the pathophysiology,
diagnosis and treatment of this syndrome which is frequently misdiagnosed.

Sonoléncia periédica com apetite mérbido foi descrita primeiramente por Kleine u
em 1925, Lewis16 em 1926, elaborada por Levin 15 em 1936 e denominada por Critchley
e Hoftman* em 1942. A sindrome de Kleine-Levin é disturbio neuropsiquiatrico
caracterizado por hipersonoléncia, megafagia e alteracdbes comportamentais: perda da
inibicdo sexual, alucinacgGes visuais e auditivas, ilusbes. Acomete adolescentes de am-
bos os sexos, principaimente do sexo masculino e eventualmente adultos1-7. Os ata-
ques duram de 3 a 14 dias, havendo varias recorréncias anuais. Entre as recorréncias
0s pacientes apresentam-se normais, podendo lembrar-se de fatos ocorridos durante
0os ataques. A intensidade dos ataques diminui com o passar dos anos e pode haver,
eventualmente, resolucdo espontanea.

Um caso da sindrome de Kleine-Levin é relatado.

OBSERVACAO

RAV, paciente com 14 anos de idade, do sexo masculino, branco, catdlico, estudante,
registro HC-UFPR 889193. Paciente sem passado de alteracbes psiquiétricas proprias ou de
familiares, sendo internado no Hospital de Clinicas em 19/07/88. Ha 6 meses apresentou ce-
faléia, febre, alteracdo de conduta e agitacdo psicomotora, sendo feito diagnéstico de menin-
gite em outro sarvico;, ha 19 dias apresentou odinofagia, cefaléia e febre, tendo sido diagnosti-
cada infeccdo das vias aéreas superiores;, ha 14 dias apresentou sonoléncia e ha 11 dias, disturbio
de conduta flutuante (sic); ha 5 dias, em consulta médica ambulatorial foi diagnosticada
amigdalite, sendo feito tratamento com antibiéticos. Hoje, dia da internacdo, ao passear com
0O sau pa nha rua, béjou compulsvamente trés meninas. Ao exame fisico apresentava-se
afebril, sonolento e excessvamente confuso, masturbando-se em publico e tomando outras
atitudes indecorosas. Efetuada puncdo lombar em 19/07/88 em decubito lateral, apresentando
o liquido cefalorraqueano (LCR): presséo inicial 85mmH20 e pressdo final 50 mmH20; leu-
cocitos 2/mm3, eritrocitos 3/mma3; proteinas 74 mg% glicose 61 mg%. A tomografia compu-
tadorizada de cranio (TC) foi normal. Os dectroencefalogramas (EEG), realizados em 21 e 22/
07/88, em vigilia e sonoléncia, mostraram lentifioacdo difusa com auséncia de atividade irri-
tativa. Apresentou durante o internamento bulimia, sendo feito o diagndstico de sindrome de
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Kleine-Lievin. Iniciado tratamento com carbamazepina (600 mg/d.). Era 26/07/88 foi realizada
novia puncdo lombar apresentando o LCR; aspecto limpico e incolor; leucdcitos 2/mm3, eri-
trocitos O/mma3; proteinas 69 mg%; glicose 56 mg%,; imunologia para sifilis (VDRL) nega-
tiva; cultura para bactérias negativa; eletroforese de proteinas normal. Realizado novo EEG
em 27/07/88, em vigilia e sonoléncia esponténea, que se mostrou lento difuso, pouco modifi-
cado em relacdo aos anteriores. Apds 4 dias do internamento houve diminuicdo da libido e
O paciente apresentava-se menos confuso. Alta em 29/07/88, com melhora do quadro clinico.
Reavaliado em consulta ambulatorial em 01/09/88, estava assintomaético, frequentando a es
cola e nada lembrando do ocorrido por ocasao do seu internamento.

Reinternado em 17/11/88, apresentando sonoléncia excessiva e confusdo ha trés dias.
Tomando carbamazepina irregularmente ha 30 dias. Ao exame apresentava-se sonolento e de-
sorientado no tempo e espaco. Realizada puncédo lombar apresentando o LCR: pressdo inicial 100
mMmH20 e pressdo final de 80 mmH20; aspecto limpido e incolor; leucdcitos 4/mm3, eritro-
citos 4/mm3; proteinas 78 mg%; glicose 67 mg%; EEG em 18/11/88, mostrou-se moderada-
mente lento difuso, com predominio em regides posteriores bilateralmente e, principalmente,
em regido occipital direita (delta polimoérfico + ondas sharp); exame realizado em vigilia
e sono espontaneo. Em 21/11788 persistia com sonoléncia, hiperfagia e aumento da libido.
Realizada nova TC que foi novamente normal. Alta em 23/11/88 com melhora do quadro,
sendo mantida a carbamazepina (600 mg/d.). Retornos ambulatoriais em 08/12/88, 13/01/89 e
22/02/89, apresentando-se assintomatico e tendo vida social normal. Realizado novo EEG em
06/01/89 em vigilia, hiperpnéia voluntaria e sono espontaneo, sendo normal. O EEG em 28/
02/89 mostrou-se lento difuso com sinais de atividade irritativa difusa; exame obtido em
vigilia, hiperpnéia voluntéaria [e sonoléncia esponténea. Nos retornos ambulatoriais de 10/04/
89, 18/05/89, 20/07/89 e 11/10/89 apresentava-se assintomético. EEG realizado em 01/11/89 em
vigilia, hiperpnéia voluntaria, foto-estimulacdo e sono induzido por hidrato de cloral: normal.
Apresentava-se, nesta ocasido, sem sintomas. Novo retorno ambulatorial em 11/04/90: assin-
tomatico.

COMENTARIOS

A etiologia da sindrome de Kleine-Levin ainda nao esta bem definida. Varios
autores10,11,13 evocam a possibilidade de uma lesdo hipotalamica ser a causa de tal
sindrome. Estudos patolégicos ndo sdo rotineiros, pois a doenca tem evolucdo be-
nigna. Porém, exames neuropatoldégicos em dois pacientes mostraram alteracbées no
talamo compativeis a encefalite virai. Diversos casos tém como prodromo infeccOes
virais e/ou encefalite. Gadoth e col.6, no teste de funcdo pituitaria-hipotaldamica
«agudo», notaram resposta paradoxal do horménio de crescimento (GH) a estimulacdo
pelo hormoénio tireotrdéfico (TRH), niveis plasmaticos basais de prolactina (PRL) bo-
derline alto com resposta normal ao TRH; o padréao secretorio hormonal durante o
sono mostrou anormalidades do hormoénio luteinizante (LH) 11-hidroxi-corticosteréides
(11-OHCS) e secrecdo de PRL em paciente masculino Ilde 23 anos. Koerber e col.*?
acharam, em um paciente com sindrome de Kleine-Levin, niveis elevados de 5-hidroxi-
triptamina (5-TH) e 5-acido hidroxiindolacético (5-HIAA) pds-mortem, sugerindo que
a hipersonoléncia pode ser devida a diminuicdo da atividade noradrenérgica e a hiper-
atividade da via serotonérgica. Will e col."® descreveram dois casos de sindrome de
Kleine-Levin precipitados por traumatismo créanio-encefalico: um por acidente automo-
bilistico e outro por luta de boxe. Striano e col.”” relataram um caso de KleneLevin
associado a terror noturno. A polissonografia mostra tendéncia ao sono diurno, mar-
cada por inicio precoce do periodo REM 14.1625. Ocorre presenca de dois ou mais
periodos de inicio do sono em periodo REM. A laténcia do sono é geralmente menor
que 5 minutos. O EEG mostra ondas delta difusas, com ou sem paroxismo 3. O diag-
néstico diferencial deve ser feito com outras causas de hipersonoléncia, como: narco-
lepsia, apnéia do sono, uso de drogas e alcool, encefalopatias metabdlicas, infeccdes
e neoplasias do sistema nervoso central, doencas psiquiatricas (desordem de humor
como na esquizofrenia, estados catatbnicos ou depressao).

Estimulantes podem ocasionar alguma mehora na hipersonoléncia. Todavia,
nao corrigem outros comportamentos ou previnem novos ataques™”® Antidepressivos
triciclicos e estimulantes centrais sdo Uteis para a hipersonoléncia, contudo agravam
outros sintomas comportamentaisu-°?. O carbonato de litio atua prevenindo altera-
¢coes do humor, estabilizando o receptor dopaminérgico8. Ogura e col.” utilizaram
carbonato de litio sem sucesso. Hart9 tratou com sucesso uma paciente de 15 anos
com carbonato de litio, sugerindo que a resposta ao tratamento implica em efeto
sobre o metabolismo serotonérgico. Savet e col.” utilizaram carbamazepina em um
paciente de 19 anos; na época do relato do caso o paciente estava ha 18 meses
trabalhando normalmente, sem ter tido mais recorréncias.



O paciente cujo caso € aqui relatado apresenta todas as caracteristicas clinicas

para fazermos o diagnéstico da sindrome de Kleine-Levin: hipersonoléncia, megafagia,
hipersexualidade e periodicidade de ataques, havendo boa resposta a terapéutica com
carbamazepina. Os achados do LCR sugerem que os dois surtos podem ter sido
precedidos por encefalite virai. Os demais exames laboratoriais foram normais exceto
um EEG que mostrou sinais raros de atividade irritativa.
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