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Sindrome de Klein-Levin en un
nifno de 5 afos

Klein-Levin syndrome in a 5-year-
old child

INTRODUCCION

El sindrome de Klein-Levin es un trastorno poco fre-
cuente en el que aparece hipersomnia, hiperfagia e hiper-
sexualidad. Tiene un curso episddico. Afecta mds a varo-
nes adolescentes. No existe una etiopatogenia conocida.
Desaparece en la edad adulta.

OBJETIVO

El objetivo de publicar este caso es dar a conocer un
nuevo diagndstico de Sindrome de Klein-Levin efectua-
do a un nifio de 5 afos (la edad media en que se efectia
el diagndstico es alrededor de 15 afios), con la finalidad
de aportar nueva informacién a la comunidad cientifica
en post de lograr un acercamiento a la etiopatogenia y
tratamiento de esta enfermedad.

MATERIAL Y METODOS

Caso clinico: Paciente de 5 anos y medio, nacido a
término mediante parto por cesdrea, con un peso de 2270
mg. y un Apgar de 8-10. La madre sufri6 diabetes gesta-
cional. Desarrollo psicomotriz marcado por problemas
en la adquisicién del lenguaje, precisando ayuda logopé-
dica y asistiendo a estimulacién precoz durante dos afios.
Ha mantenido durante bastante tiempo unos movimien-
tos de “balanceo” durante los periodos de inactividad o
al inicio del suefio. Ha sufrido episodios de bronquitis

espdstica de repeticion y aln presenta enuresis. Tiene un
nevus en la espalda

Acude a consulta remitido por su pediatra por pre-
sentar un gran apetito, devorando cualquier alimento
que pueda conseguir. Ademds se muestra muy violento,
chillando, diciendo palabrotas, golpeando, agrediendo
de forma indiscriminada a objetos y personas de su
alrededor. También mantiene una conducta hipersexua-
lizada, levantando la falda a las nifias, tocando genita-
les 0 mamas, idéntica conducta se manifiesta en muje-
res adultas, entre ellas la abuela a la que ademds de
tocar las mamas busca insistentemente los genitales
hasta conseguir su propdsito. Al acabar esa “necesidad”
de comer, pegar, insultar y sexual, queda tranquilo y
puede dormirse o permanecer en aparente normalidad.
Las crisis han llegado a manifestarse hasta tres veces al
dia. El cuadro se inici6 unos 4 meses anteriores a la
consulta.

Las pruebas secundarias, analiticas, EEG, RMN han
sido normales.

Se inicié tratamiento con periciacina solucién 12
mg/24 h. que se mantuvo durante 6 meses sin aparecer
un resultado favorable. Mds tarde se ha iniciado trata-
miento con 4cido valproico (200 mg/12 h), consiguién-
dose a los 3 meses una disminucién marcada de la hiper-
sexualidad, buen comportamiento en la escuela y no
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suele tener tanto suefo, incluso se despierta durante la
noche. Se mantiene el apetito desmesurado.

Discusion: El Sindrome de Klein-Levin (SKL), sigue
siendo de etiologia desconocida, incluso puede asegurar-
se que la mayor parte de pacientes que lo presentan no
sufren ninguna patologia que se evidencie con las prue-
bas secundarias que en la actualidad disponemos. Gadoth
et al. publica en 2001 una serie de 25 casos diagnostica-
dos de SKL en los que no observa ningtin tipo de patolo-
gia, incluyéndose problemas de comportamiento o dis-
funcién endocrinoldgica. Nuestro caso seria uno mds,
pero a diferencia de este grupo, nosotros si encontramos
graves problemas de comportamiento.

Se han publicado casos en los que el 50% de los pacien-
tes presentaban hipoperfusion de los 16bulos temporales y
de algunas regiones fronto-temporales (Landtblom AM et
al.), en otros casos alteraciones electroencefalogréficas
que se expresaban durante las crisis, siendo el trazado elec-
troencefalografico normal intercrisis (Poppe M). Otros
autores (Méndez Pérez) han encontrado una actividad
basal enlentecida con brotes irritativos en region parietal
izquierda. En nuestro caso el EEG ha sido normal, pero al
realizarse en periodo de intercrisis, no podemos descartar
que al igual que los pacientes comunicados por Poppe M.
pudieran aparecer trazados irritativos.

Dauvilliers Y et al. sospechan de la existencia de un
proceso autoinmune subclinico, en el que estén implica-
dos genes relacionados con COMT, HLA vy triptéfano
hidroxilasa, afectando a pacientes muy jévenes. Nuestro
paciente podria ser uno de ellos, aunque las pruebas
requeridas distan lejos de nuestro alcance.

Mediante la utilizacién de SPECT, se ha encontrado
un dafio cerebral que afecta a la regién fronto-temporal
izquierda (Landblom AM), ademds de una asimetria
entre los cuerpos mamilares. Este autor, manifiesta cla-
ramente hallazgos mediante dos pruebas secundarias
(EEG y SPECT) que implican una determinada drea
cerebral. En esta misma linea se podria asegurar que
diversos autores coinciden en que existe una patologia
que afecta a regiones fronto-temporales ( Méndez,
Landtblom).

La frecuencia de las crisis de Klein-Levin puede osci-
lar desde pocos dias a pocas semanas. Las crisis de nues-
tro paciente se presentan varias veces al dia alternando
semanas de mayor intensidad con otras de menor.

La sospecha de una disfuncién hipotalamo-diencefali-
ca ha sido publicada por varios autores (Masi G, Lu ML).
Mediante PET se ha demostrado una escasa perfusion en
ganglios basales y region fronto-temporal. Con RMN se
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ha encontrado una lesion cistica en la regién de la glan-
dula pineal, que ocasiona una disfuncién endocrina de
esta glandula.

En casos clinicos similares, se ha producido mejoria
clinica con lamotrigina (Méndez P). En nuestro caso se
ha utilizado Valproato, habiéndose obtenido una mejoria
en el suefio y en el comportamiento sexual, también en la
escuela su rendimiento es mejor.

Al igual que Fontenelle, pensamos que una mayor
investigacién es necesaria para poder determinar la
etiologia y si una intervencion temprana puede mejorar
el prondstico a largo plazo del Sindrome de Klein-
Levin.

A pesar de tratarse de una patologia relativamente
benigna, por desaparecer en la edad adulta, llega a oca-
sionar una gran alteracion a nivel familiar y social, reper-
cutiendo en la evolucion del paciente, constituyendo un
freno para una adecuada integracion.

CONCLUSIONES

1. ElI Sindrome de Klein-Levin es una patologia de etio-
logia desconocida, que podria deberse a una plurali-
dad de causas.

2. En la mayor parte de casos publicados no aparece pato-
logia en las pruebas secundarias.

3. Podrian haber indicios de alteraciones endocrinoldgi-
cas.

4. Existen alteraciones electroencefalograficas inespeci-
ficas en zonas temporales o fronto-temporales; con
predominio del lado izquierdo en un importante
nimero de casos.

5. No existe un tratamiento especifico, pero tal vez los
farmacos anticomiciales serian de utilidad, recabando
en una probable causa irritativa cerebral.
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