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CARTA AL EDITOR

Guía clínica para el diagnóstico
y seguimiento de la distrofia
miotónica tipo 1, DM1 o
enfermedad de Steinert:
somnolencia y papel de la
escala de somnolencia de
Epworth

Clinical guide for the diagnosis and follow-up
of myotonic dystrophy type 1, MD1 or
Steinert’s disease: Sleepiness and role of
Epworth Sleepiness Scale

Sr.  Editor:

Leí  con  gran  interés  el  artículo  de  Gutiérrez  Gutiérrez
et  al.1 «Un  consenso  general  y  exhaustivo  para  el  diagnós-
tico  y  seguimiento  de  la  distrofia  miotónica  tipo  1  (DM1)  o
enfermedad  de  Steinert».  Los  autores  proponen  estas  guías
clínicas  para  referencia  de  los  profesionales  de  la  salud  invo-
lucrados  en  el  diagnóstico  y  seguimiento  de  la  DM1.  Aunque
el  tema  es  difícil  de  evaluar  a  fondo,  los  autores  remar-
caron  la  presencia  de  trastornos  del  sueño  y  somnolencia,
junto  con  fatiga  en  la  DM1.  Afirmaron  que  la  fatiga  no  está
relacionada  con  la  debilidad  muscular  y  podría  estar  relacio-
nada  con  trastornos  del  sueño  y  somnolencia.  Además,  estas
guías  consideran  la  escala  de  somnolencia  de  Epworth  (ESE)
como  «un  buen  instrumento  para  diagnosticar» los  alteracio-
nes  del  sueño, haciendo  referencia  al  artículo  de  validación
de  Johns2.  También  en  la  tabla  1,  recomiendan  el  uso  de  la
ESE  para  diagnosticar  somnolencia  y  fatiga.  Estas  declaracio-
nes  solo  son  parcialmente  correctas1.  Por  un  lado,  la  tercera
edición  de  la  Clasificación  Internacional  de  los  Trastornos  del
Sueño3 define  la  somnolencia  como  «la  incapacidad  de  man-
tenerse  despierto,  y  alerta  durante  los  principales  episodios
de  vigilia  del  día,  lo  que  resulta  en  períodos  de  necesidad
irreprimible  de  sueño  o  lapsos  involuntarios  de  somnolen-
cia  o  sueño». Por  otro  lado,  la  definición  de  fatiga  es  «una
disminución  reversible  de  las  capacidades  motoras  y  cogni-
tivas  asociada  con  una  disminución  de  la  motivación  y  una
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mayor  necesidad  de  descansar»4.  Aunque  estos  2  conceptos
son  bastante  diferentes,  los  términos  pueden  ser  intercam-
biables  en  un  lenguaje  común  y  también  para  pacientes  y
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édicos.  La  fatiga  y  la  somnolencia  diurna  excesiva  (SDE)
curren  respectivamente  en  el  62,5  y  30-39%  de  pacientes
on  DM15. A  pesar  de  la  alta  prevalencia  del  síndrome  de
pnea  del  sueño  (SAS)5—8, diferentes  autores  no  pudieron
ncontrar  una  correlación  entre  SDE  y  SAS.  Desde  un  punto
e  vista  metodológico,  la  SDE  se  ha  evaluado  en  enferme-
ades  neurológicas  utilizando  diferentes  medidas.  La  escala
ubjetiva  más  común  es  la  ESE,  un  cuestionario  fiable  utili-
ado  en  varias  encuestas.  Varios  factores  contribuyeron  a  la
ran  difusión  de  la  ESE  para  la  evaluación  de  la  somnolen-
ia:  el  cuestionario  es  autoadministrado,  fácil  de  completar

 puntuar,  sin  coste  y,  por  lo  tanto,  adecuado  para  una
valuación  rápida  de  la  SDE  en  consultas  externas.  Actual-
ente,  se  considera  la  escala  subjetiva  más  utilizada  para

a  evaluación/cribado  de  la  somnolencia  y  se  ha  traducido
 validado  en  varios  idiomas  y  países.  Sin  embargo,  la  ESE
o  es  aplicable  a  todos  los  contextos  clínicos.  La  somnolen-
ia  y  la  fatiga  están  fuertemente  asociadas  con  la  DM1,  y
a  ESE  requiere  algunas  actividades  que  los  pacientes  con
M1  no  realizan  habitualmente.  Por  lo  tanto,  se  proponen
iferentes  herramientas  para  evaluar  la  somnolencia  y  la
atiga  en  la  DM1.  Laberge  et  al.  validaron  la  escala  de
omnolencia  diurna,  Daytime  Sleepness  Scale  (DSS)9,  una
scala  autoadministrada  más  coherente  con  las  caracterís-
icas  clínicas  observadas  en  el  DM1  «somnoliento» (es  decir,
a  siesta,  el  fenotipo  similar  a  la  narcolepsia  y  la  somno-
encia  relacionada  con  la  atención).  Además,  la  escala  de
ravedad  de  la  fatiga  (FSS)  se  consideró  la  herramienta  más
mportante  para  evaluar  la  fatiga  en  la  DM110.  Muy  recien-
emente,  Laberge  et  al.11 evaluaron  la  SDE  y  la  fatiga  en
n  gran  estudio  prospectivo  de  9  años  en  DM1  por  DSS  y
SS,  describiendo  el  índice  de  masa  corporal  como  un  fac-
or  de  riesgo  potencial  para  ambos  síntomas.  Para  obtener
na  evaluación  exhaustiva  tanto  de  la  somnolencia  como  de
a  fatiga  en  DM1,  Hermans  et  al.12 desarrollaron  la  escala
e  fatiga  y  somnolencia  diurna,  Fatigue  Daytime  Sleepiness
cale  (FDSS)  obtenida  por  un  método  Rasch,  a  partir  de  los
2  elementos  de  ESE,  DSS  y FSS  para  obtener,  después  de  res-
aurar  y  eliminar  elementos  que  no  encajan,  una  escala  de
2  elementos.  Esta  escala  mostró  una  buena  fiabilidad  y  con-
istencia  interna  y  fue  capaz  de  distinguir  entre  pacientes
on  DM1  fatigados  o  con  SDE13.  Por  lo  tanto,  destacaría-
os  que  la  ESE  no  representa  «un  buen  instrumento  para
gnóstico  y  seguimiento  de  la  distrofia  miotónica  tipo  1,
 escala  de  somnolencia  de  Epworth.  Neurología.  2020.

iagnosticar» los  trastornos  del  sueño  y  no  representa  la
ejor  escala  subjetiva  para  la  somnolencia,  siendo  la  DSS

 la  FDSS  más  apropiadas  para  la  condición  clínica  de  la  DM1
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 resultando  útiles  para  distinguir  entre  fatiga  y  SDE  en  este
ontexto14.
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