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Red flags per il paziente pediatrico
Sospettare la narcolessia nel(la) bambino/a cheggia visita per il manifestarsi di ...

1. ... eccessiva sonnolenza diurna e/o catapleséi@di Box 1a e Box 1b per il dettaglio).
—In questo caso inviare ad indagine presso centexghizzato in medicina del sonno.

2. ... sintomi atipici nel sonno(allucinazioni ipnagogiche/ipnopompiche, paralisi die
sonno, sonno notturno disturbato)vedi Box 2 per il dettaglio).
-2In questo caso indagare I'eventuale presenza d@®siga sonnolenza diurna o
cataplessia (Red Flag 1), anche se non spontandamigiortate. Nel caso uno di questi
sintomi sia sospettato, inviare ad indagine pressotro specializzato in medicina del
sonno

3. ... segni dipuberta precoceo incremento ponderale fino alla comparsatmbsita(vedi
Box 3 per il dettaglia)
-> In questo caso indagare I'eventuale presenza cik€siva sonnolenza diurna o
cataplessia (Red Flag 1), anche se non spontandamigortate. Nel caso uno di questi
sintomi sia sospettato, inviare ad indagine pressatro specializzato in medicina del
sonno

BOX 1la. Dettaglio dellaRed Flagl paziente pediatrico sulla eccessiva sonnoleiwraal Questd&ed Flage
stata formulata in base alla seguente letteraturiteri diagnostici internazionali (# 1), urevidence-based
clinical summary(# 9), tre revisioni (# 3, 11, 13), uno studiccdbrte (# 5), uno studio trasversale di incidenza
(# 12), uncase repor{# 14).

Nel paziente pediatricodtcessiva sonnolenza diurnpud manifestarsi in uno dei seguenti modi

e ... addormentamenti improvvisi, in situazioni inusuali-non monotone, spesso dverdurata, con
effetto ristoratore e, spesso, accompagnati dai sogdi.
e ... modificazione (acuta o progressiva) del ritmo sonnweeglia con la tendenza a prolungare le pre

totali di sonno notturno, spesso con aumento dehema dei risvegli, oppure con la ripresa
dell'abitudine a fare il pisolino pomeridiano (iemere dopo i 5-6 anni di etd) o la tendenza adrarada
letto prima alla sera o a svegliarsi piu tardi e pa difficolta al mattino.

e ... comparsa durante la giornata fgherattivita, disattenzione, irritabilita e comportamenti
automatici. Tali sintomi sono particolarmente osservabili acta, ad esempio scrivere con una grafia
grossolana, o con parole improprie fino alla congpieterruzione della scrittura.

Ricorda: nei bambini talvolta la narcolessia viem®nfusa con privazione cronica di sonno, disagio
psicologico, crisi epilettiche, eventi infettivieRanto nel caso si sospettasse una di queste ziond
considerare anche la narcolessia tra le diagnoffedenziali.




BOX 1b. Dettaglio dellaRed Flagl paziente pediatrico sulla cataplessia. QuRsthFlagé stata formulata in
base alla seguente letteratura: criteri diagnostternazionali (# 1), unavidence-based clinical summay
9), una revisione (# 3), uno studio di coorte (#dbie serie di casi (# 4, 7), doase-reportg# 15, 16).

Nel paziente pediatrico keataplessigoud manifestarsi in uno dei seguenti modi

e ... episodi diperdita di tono muscolarein assenza di perdita di coscienza, scatenatinuzzieni,
solitamente brevi (secondi-minuti). La perdita dind pu0d essere parziale (ptosi palpebrale,
spianamento della rima buccale, ptosi della bocealuta del capo, modificazione improvvisa e
transitoria dell'eloquio, con abbassamento del tdetla voce e parola come da ubriaco), |e/o
generalizzata (caduta a terra).

» ... facies ipotonicacon tendenza subcontinua e fluttuante in interesiteavere la mandibola sem
aperta, la lingua protrusa, gli occhi semichiusi.facies ipotonica puo essere un fenomeno subcantin
con esacerbazioni intermittenti, correlate o mel® emozioni o alle attivita della vita quotidiana
(mangiare, giocare, fare un compito che richiedecoimvolgimento emotivo quale un video-game,
film. ecc).

e ... aspetto generale ipotonico che pud essere diffuso al capo-collo (con episodi
caduta/iperestensione del capo), al tronco (cosodpidi flessione del tronco) o a tutto il corpgle
arti inferiori dando I'impressione di una marciatabile, che a tratti puo simulare una marca aassi

e ... movimenti attivi intermittenti, che possono o coinvolgere il vo(gmorfie facciali, discinesi¢
peribuccali, tics), o parti del corpo (movimentindicoreici, stereotipie con arti superiori o anafed
tronco).

Ricorda: tale presentazione entrera dunque in disjrdifferenziale con malattie neuromuscolari otulisi
del movimento ipercinetici, e tuttavia la presenda fluttuazioni (non esercizio-indotte) e I'evenis
associazione con eccessiva sonnolenza diurna patramgere da supporto anamnestico.
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BOX 2. Dettaglio dellaRed Flag2 paziente pediatrico sui sintomi atipici del sonQuestaRed Flage stata
formulata in base alla seguente letteratura: cudiegnostici internazionali (# 1), urevidence-based clinica
summary# 9), due revisioni (# 3, 20), quattro serieasiq#6, 17-19, 21).

Nel paziente pediatricosintomi atipici del sonnopossono manifestarsi come
» Fenomeni dallucinazioni multimodali (per lo piu visive) o illusioni perdete all'addormentamentp

(ipnagogiche) o al risveglio (ipnopompiche).
« Sognivividi, molto spesso a contenuto terrifico.

N

« Paralisi del sonnqg cioérisvegli con I'angosciante sensazione di hon rigsai muoversi (fino ad 1-
minuti di durata), associati o meno ad allucinaiZilfussioni.

* Sonno notturno molto disturbato, con la tendenza ad agitarsi molto nel sonno peésenza d
disturbo del comportamento in sonno REM (RBD)e cioé la presenza durante il sonno| di
comportamenti motori congrui con il contenuto debro (il paziente mima il sogno che sta
esperendo e al risveglio spesso racconta/ricordagno vivido).

Ricorda: quando la malattia € conclamata, questit@ini saranno associati alla ipersonnia o alla
cataplessia. Tuttavia, per quanto raro, puo accadehne tali sintomi siano il sintomo di esordio.téh caso,
possono essere difficili da indagare per la diffiaoda parte del bambino nel riconoscere e dunqgak|n
raccontare tali sintomi (per scarsa consapevolezzanso di vergogna).




BOX 3. Dettaglio dellaRed Flag3 paziente pediatrico sui segni endocrinologiadieQaRed Flagé stata
formulata in base alla seguente letteratura: criieignostici internazionali (# 1), urevidence-based clinica
summary(# 9), una revisione (# 3), uno studio di cooe controlli (# 24), uno studio di coorte retrosjpet
(# 25), uno studio trasversale con controlli (#, 28)a serie di casi (# 20).

Nel paziente pediatrico la narcolessia pud marfesill’esordio anche cosegni endocrinologiciquali la
puberta precoce o l'incremento ponderale improveisapido fino alla comparsa di obesita. Quintiainbino
che manifesti tali quadri, potrebbe avere la nassihe, pertanto, sara opportuno indagare I'eventuale
presenza dei sintomi segnalati nélled Flagsl e 2.

Red flags per il paziente adulto
Sospettare la narcolessia nell‘adulto che giungaita per il manifestarsi di ...

1. ... eccessiva sonnolenza diurna e/o cataplesgiadi Box 4a e Box 4b per il dettaglio).
—In questo caso inviare ad indagine presso centexghizzato in medicina del sonno.

2. ... sintomi atipici nel sonno(allucinazioni ipnagogiche/ipnopompiche, paralisi die
sonno, sonno notturno disturbato- vedi Box 5 per il dettaglio).
-2In questo caso indagare I'eventuale presenza de€siva sonnolenza diurna o
cataplessia (Red Flag 1), anche se non spontandamigortate. Nel caso uno di questi
sintomi sia sospettato, inviare ad indagine pressatro specializzato in medicina del

sonno

BOX 4a. Dettaglio dellaRed Flagl paziente adulto sulla eccessiva sonnolenzaai@nestdked Flagé stata
formulata in base alla seguente letteratura: critiignostici internazionali (# 1), duevidence-based clinica
summarieg# 8, 10), una revisione (# 2).

Nell‘adulto I'eccessiva sonnolenza diurnpud manifestarsi nei seguenti modi

e ... addormentamenti improvvisi, in situazioni inusuali-non monotone, spesso diverdurata, comn
effetto ristoratore e accompagnati da sogni vivalgra associati a comportamenti motoria.
* ... modificazione (acuta o progressiva) del ritmo sonngeglia con la tendenza a prolungare le ore di

sonno nel corso della giornata o avere addormemiimesituazioni monotone.

Ricorda: nel paziente adulto le diagnosi differatizdiu comuni sono sindrome delle apnee ostrutitiveonno,
privazione cronica di sonno, disagio psicologicasicepilettiche. Pertanto nel caso si sospettaasae di questg
condizioni considerare anche la narcolessia trai@gnosi differenziali.




BOX 4b. Dettaglio dellaRed Flagl paziente adulto sulla cataplessia. QuBstd Flagé stata formulata in base
alla seguente letteratura: criteri diagnosticirnnégionali (# 1), duevidence-based clinical summari@s8, 10),
una revisione (# 2), tre serie di casi (# 26-28).

Nell’adulto lacataplessiapud manifestarsi in uno dei seguenti modi

Ricorda: nel paziente adulto le diagnosi differatipiu comune & quella delle crisi comiziali eériischemici
transitori. Qualora non sussistano dati anamnestidavore di questa diagnosi (sospensione del t¢mntaura,
etc) e in presenza di associazione con eccessivefEnza diurna, la cataplessia andra sospettata.

... episodi diperdita di tono muscolarein assenza di perdita di coscienza, scatenatieieni,
solitamente brevi (secondi-minuti). La perditaatio puo essere parziale (ptosi palpebrale, spiantm
della rima buccale, ptosi della bocca, caduta dpbgcmodificazione improvvisa e transitoria dedkplio,
con abbassamento del tono della voce e parola darnériaco), e/o generalizzata (caduta a terra).

. episodi caratterizzati dsospensione dell’eloquio e dell'attivita in corsoin assenza di una chiara
ipotonia, sempre con coscienza integra.

BOX 5. Dettaglio dellaRed Flag2 paziente adulto sui sintomi atipici del sonnaie§aRed Flagé stata
formulata in base alla seguente letteratura: cudliegnostici internazionali (# 1), dwevidence-based clinica
summarieg# 8, 10), tre revisioni (#2, 29, 32), due seiieasi (# 30, 31).

Nell’adulto i sintomi atipici del sonnopossono manifestarsi come

Ricorda: se questi fenomeni sono isolati e non @aticad ipersonnia e/o cataplessia, il piu dellgte sono
situazioni parafisiologiche o nel caso dellRBD ptrattarsi di una condizione isolata (idiopatica) del

D

Fenomeni diallucinazioni multimodali (per lo piu visive o uditive), illusi percettive, ipnagogich
(all'addormentamento) o ipnopompiche (al risveglio)

Paralisi del sonno,cioe risvegli con I'angosciante sensazione di rioscire a muoversi (fino ad 142
minuti di durata), associati 0 meno ad allucinatZidunsioni.

Sonno notturno molto disturbato, con sogni vividi e la tendenza ad agitarsi mdkb sonno e/o ad
agire i propri sogni configurando dunque disturbo del comportamento in sonno REM (RBD)e
cioé la presenza durante il sonno di comportamtiori congrui con il contenuto del sogno (il
paziente mima il sogno che sta esperendo e agtiev&esso racconta/ricorda un sogno vivido).

prodromo di una malattia neurodegenerativa (madattii Parkinson, demenza a corpi di Levy, atrofia

multisistemica). In presenza di uno o piu di quéstomeni invece, & bene indagare la presenzacaissi/a]
sonnolenza diurna ed episodi suggestivi di cataides
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