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Hipersomnolansin Santral Bozukluklari
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GUnduz asin uykululuk, bu baslik altinda incelenen hastalik-
larin temel 6zelligidir ve bu durum bozulmus gece uykusu ya da
sirkadiyen ritim duzensizliklerinden kaynaklanmaz. Hipersomno-
lansin santral bozukluklari tanisi icin giindz asir uykululuga ne-
den olabilecek eslik eden diger uyku bozuklulari varsa tedavi edil-
mis ve yakinmalarin en az 3 aydir devam ediyor olmasi sarttir
(AASM, 2014).

Farkli kavramlar olmasina karsin gindiz asin uykululuk (hi-
persomnolans) ve hipersomni terimleri birbiri yerine kullanilabil-
mektedir. Hipersomnolans ya da giindiiz asiri uykululuk (excessi-
ve daytime sleepiness) gun icerisinde uyanik olunmasi gereken
zaman diliminde uyanik ve alert’ kalamama durumudur. Hiper-
somni ise 24 saatlik zaman diliminde uyku miktarinin artmasi ola-
rak tanimlanir (Carbonell ve ark., 2018). Asiri uykululuk hali yemek
yeme ya da cinsel iliski sirasinda ortaya ¢ikacak kadar siddetli ola-
bilir. Aniden ortaya ¢ikmasi halinde (uyku ataklar) motorlu arag
kazalari ve yaralanmalara neden olabilir. Hipersomnolans belirtile-
ri farkllik gosterebilir, gtinlik uyku streleri artmis olmasina rag-
men dinlendirici olmayan uykudan yakinabilirler. Bazi hastalarda
ise uykululuk gtin icindeki kisa uyuklamalarla gecici ve kisa sureli-
gine duzelir. Kiglk ¢ocuklarda uzun gece uykusu gorulebilir ya
da yarim kalan glindtiz uykularina kaldiklari yerden devam edebi-
lirler. Daha buyuklerde dikkatsizlik, duygusal degiskenlik, hiperak-
tivite ve okul basarisinda disme ile kendini gosterebilir (AASM,
2014).

Uluslararasi uyku bozukluklari siniflamasi Gglnct versiyo-
nunda (International Classification of Sleep Disorders-3, ICSD-3)
hipersomnolansin santral bozukluklari bashg altinda;

» Narkolepsitip 1 (NT1) ve 2 (NT2)

« Idiopatik hipersomni,

* Kleine-Levin Sendromu,

« Tibbi durum, ila¢ ya da madde kullanimi ve psikiyatrik
hastaliga bagli hipersomni

« Yetersiz uyku sendromu bulunmaktadir.

Onceki siniflamadan farkli olarak (AASM, 2005) katapleksili ve
katapleksisiz narkolepsi yerine narkolepsi tip 1(NT1) ve tip 2 (NT2)
tanimlar getirilmistir. Beyin omurilik sivisinda (BOS) hipokretin
eksikligi gosterildigi takdirde NT1 tanisi icin katapleksinin varligi
zorunlu degildir (Berro ve ark,, 2014). Bu degisikligin dayandigi
nokta hastaligin en temel belirtecinin hipokretin (oreksin) yoklu-
gu olmasidir. Narkolepsi tanisinda (tip 1 ve 2) Coklu uyku latans
testinde (CULT) uyku latansinda kisalmaya ek olarak énceki gece-
ki polisomnografinin (PSG) ilk 15 dakikasi icinde gozlenen “uyku
baslangicinda hizli goz hareketleri (rapid eye movement, REM)
uykusu periyodu” (sleep-onset REM period, SOREMP) taniyi des-
teklemekte ve CULT'da tek SOREMP'in yani sira dnceki gece PSG'-
sinde kisa latansli SOREMP izlenmesi narkolepsi tanisi koymaya
ve ayni zamanda idiopatik hipersomniyi (IH) dislamaya yeterli ol-
maktadir (Andlauer ve ark, 2013). Yirmi dort saatlik PSG (ya da
coklu guin aktigrafi ve uyku gunlikleriyle) ile 24 saatlik uyku stre-
sine dayali tani kriterleri belirlenmis CULT sonuglari negatif bile
olsa IH tanisi koyabilmek mimkiin olmus ve CULT'da 8 dakikanin

altindaki uyku latansi zorunlu olmaktan ¢ikmistir (Khan ve ark,
2015). Yeterli kanit olmadigindan yeni siniflamada iHnin uzun ve
normal uyku sureli olarak ayrimi kaldiriimistir.

NARKOLEPSI

Girig

Narkolepsi uyku-uyaniklik bozukluguna (gtindiz asin uyku-
luluk, katapleksi, hallsinasyonlar, uyku paralizisi), motor, kognitif,
psikiyatrik, metabolik ve otonom bozukluklarin eglik ettigi nadir
gorilen hipotalamik bir hastaliktir. Genetik ve cevresel faktorlerin
etkilesimi sonucu lateral hipotalamustaki hipokretin néronlarinin
immun aracili mekanizmalarla secici kaybi sonucu gelisir (Bassetti
ve ark, 2019; Dauvilliers ve ark, 2017). Narkolepsi toplumun
90.026-0.05'ini etkileyen nadir bir hastaliktir. En ylksek prevalans
Japon toplumunda (milyonda 1.6), en dustk Yahudi ve Arap top-
luluklarinda bildirilmektedir (milyonda 2-40) (Juji ve ark, 1988;
Wilner ve ark., 1988). Baslangi¢ siklikla addlesan dénemdedir, 35
yas civarinda kiglk bir tepe (pik) daha yapar, hastalarin %10-
15'inde 10 yas 6ncesinde baslar (Dauvilliers ve ark., 2017). Narko-
lepsi tip 2'nin gergek gortlme sikligr bilinmemektedir. Erkeklerde
kadinlara gore daha fazla gordldugund bildiren ¢alismalar mev-
cuttur. Hastalarda kardiyometabolik (obezite, tip 2 diyabet, obst-
raktif uyku apne sendromu, kardiyovaskuler hastaliklar) ve psiki-
yatrik (duygu durum bozukluklari, anksiyete, yeme bozukluklari)
hastaliklarla birliktelik siktir. Agi, stres ya da kafa travmasi gibi tetik-
leyici bir olay sonrasi birka¢ glin ya da hafta icinde akut baslayabi-
lecegi gibi, farkli belirtilerin yillar hatta dekatlar sonra ortaya ¢ikti-
g1, baslangicin tam olarak belirlenemedigi kronik bir seyir de izle-
yebilir (Bassetti ve ark., 2019).

Klinik Ozellikler
Gund(iz Asirt Uykululuk

Gunduz asirt uykululuk (GAU) en temel ve en sik baslangi¢
semptomudur ve genellikle de en ¢ok 6zirltluge yol agan yakin-
madir (Bassetti ve ark, 2019). Siklikla hareketsiz ve gorece inaktif
durumlarda ortaya c¢ikar, ancak aktivite esnasinda da gorulebilir
(Dauvilliers ve ark., 2017). Sabah saatlerinde daha siktir, karsi ko-
nulamaz bicimde hizla uykuya gecisler (uyku ataklari) tipiktir ve
hastalarin yaklasik %80'inde gorulur. Uyuklamalar (nap) tipik ola-
rak kisadir (15-20dk), sonrasinda hastalar kendini tazelenmis his-
seder. Otomatik davranislar olarak tanimlanan anormal uyanma
belirtileri gorilebilir (kahveye tuz koyma, kagidin disina dogru
yazl yazmaya devam etme, arabayi yanlis ydne dogru strme, vb)
ve hastalar bu dénemi hatirlamazlar. Uykuya direnme otomatik
davranislari tetikleyebilir. Basagrisi, gorsel ve isitsel bozukluklar ve
hipoakuzi gibi 6zglin olmayan yakinmalar eslik edebilir. Hastalarin
9%60't yorgunluktan yakinir, bu yakinma tedaviye direnclidir. (Bas-
setti ve ark,, 2019).

Katapleksi

Katapleksi NT1'in tek 6zgiin semptomudur. Biling tamamen
acikken ani bir emosyonel tetiklenme sonucu kas tonus kaybi
olarak tanimlanir, genellikle kahkaha ya da sirpriz gibi pozitif



