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Термин «нарколепсия» впервые ввел J.B. Gelineau, описывая 
в 1880 г. патологическое состояние, характеризующееся непреодолимыми 
кратковременными повторявшимися в течение дня эпизодами сна. Согласно 
Международной классификации расстройств сна третьего пересмотра 
(2014), выделяют нарколепсию первого (с катаплексией) и второго 
(без катаплексии) типа. Катаплексия, типичный для заболевания симптом, 
встречается у 60–70% пациентов с нарколепсией. Распространенность 
последней в общей популяции (без учета гендерных различий) 
составляет 0,02–0,06%. Современные возможности терапии позволяют 
дифференцированно подходить к различным типам заболевания. Цель всех 
терапевтических подходов – оптимизировать контроль симптомов 
нарколепсии, улучшить качество жизни, поддерживать социальную 
и профессиональную активность пациентов.
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Введение
Как заболевание нарколепсия 
впервые была описана фран-
цузским врачом J.B. Gelineau 
в 1880 г. Отдельные симптомы со-
стояния упомянуты английским 
врачом Т. Willis еще в 1672 г.  [1], 
ирландским хирургом R.J. Graves 
в  1851  г.  и немецким психонев-
рологом C. Westphal в 1871 г.  [2]. 
Именно Т. Willis впервые охарак-
теризовал состояние внезапного 
падения вследствие снижения то-
нуса скелетной мускулатуры и за-
сыпания [3].

В 1926 г. английский врач W. Adie 
выделил заболевание в самостоя-
тельную нозологическую едини-
цу. До настоящего времени среди 
множества причин нарколепсии 
фигурировали самые нелепые 
и  курьезные. Например, счита-
лось, что нарколепсия может быть 
проявлением шизофрении и пси-
хосоматического расстройства, 
клиническим симптомом эпи-
лепсии, истерии или энцефалита, 
следствием нарушения сексуаль-
ного поведения в  подростковом 
возрасте и  нарушения нейрохи-

мического равновесия в головном 
мозге, результатом вирусной ин-
фекции [4].

Эпидемиология и патофизиология
В  общей популяции распростра-
ненность нарколепсии составляет 
0,03–0,16%. Однако в  ряде стран 
этот показатель варьируется: 
в Америке – 0,5–1 на 1000 жителей 
[5], Японии – 1 на 600 человек [6], 
Израиле – 1 на 500 тыс. [7]. Данных 
о распространенности заболевания 
в России нет.
У 50% пациентов заболевание де-
бютирует в возрасте 15 лет. В ряде 
случаев (менее 10%) имеет место 
более раннее начало [8].
Основную причину клинических 
проявлений нарколепсии (импе-
ративной сонливости и катаплек-
сии) связывают с  нарушением 
системы запуска фазы быстрого 
сна. В норме система «сон – бодр-
ствование» стабильна и сбаланси-
рована. При нарколепсии баланс 
нарушается, появляются резкие 
переходы между сном и бодрство-
ванием. Спонтанное засыпание со-
провождается физиологическими 
изменениями, например снижени-
ем мышечного тонуса, сновидени-
ями. Таким образом, реализуются 
дневные проявления заболевания, 
а  именно императивная сонли-
вость, приступы катаплексии. При 
нарушении стабильности подержа-
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ния сна развиваются клинические 
симптомы в  ночное время: фраг-
ментированность и непродуктив-
ность ночного сна. 
Снижение мышечного тонуса  – 
следствие активации  глицинер-
гических нейронов каудальных 
отделов ствола  головного мозга, 
ГАМКергических нейронов пре-
оптической области переднего ги-
поталамуса и торможения норад-
ренергических нейронов области 
«голубого пятна» [9].
С  открытием в  1989  г.  системы 
орексиновых нейронов,  главным 
нейромедиатором которой счи-
тается орексин, или  гипоталами-
ческий секретин (гипокретин), 
представления о патофизиологии 
нарколепсии несколько измени-
лись [10, 11]. Орексинергические 
нейроны, равно как и  аминерги-
ческие, немногочисленны (в мозге 
человека всего 80 тыс.), однако их 
аксоны взаимодействуют с  ней-
ронами различных отделов мозга, 
выделяющих основные медиаторы: 
ацетилхолин,  глутамат, мозговые 
амины [12]. При этом орексиновые 
нейроны лишены реципрокных 
связей с ГАМКергическими нейро-
нами преоптической области пе-
реднего гипоталамуса и являются 
внешними регуляторами по отно-
шению к  триггерному механизму 
«сон – бодрствование» [13].
Основное свойство орексиновой 
системы состоит в дополнительной 
активации пробуждающих норад-
ренергических систем  головного 
мозга. Тем самым она стабилизиру-
ет состояние системы «сон – бодр-
ствование», не  позволяя ами-
нергическим нейронам внезапно 
«замолкать». Собственно орекси-
новые нейроны получают возбуж-
дающие сигналы из районов мозга, 
связанных с циркадными ритмами. 
С орексиновыми нейронами тесно 
взаимодействуют нейроны, выде-
ляющие пептид, называемый мела-
тонин-концентрирующим  гормо-
ном. Максимальная концентрация 
таких нейронов отмечается в лате-
ральном гипоталамусе и неопреде-
ленной зоне (zona incerta) субтала-
мической области, ретикулярной 
формации и каудальной части ла-
теродорзальной покрышки моста. 

Данная система реципрокна по от-
ношению к орексиновой и макси-
мально активна во время быстрого 
сна [14].
Известно несколько причин воз-
никновения нарколепсии: орексин-
лигандная недостаточность, деге-
нерация орексиновых нейронов, 
избыточная экспрессия искусст-
венно введенного гена атаксина 3. 
Патофизиологический механизм 
нарколепсии связан с орексин-ли-
гандной недостаточностью и деге-
нерацией орексиновых нейронов. 
Редко нарколепсия обусловлена 
мутацией гена препрогипокретина 
(предшественника орексина) [15].
В отсутствие орексиновых нейро-
нов в мозге или при снижении их 
количества плавные и цикличные 
переходы в системе «сон – бодрс-
твование» сменяются неожиданны-
ми резкими переходами (flip-flop) 
от одного состояния к другому.
В анализе крови пациентов с нар-
колепсией отмечается снижение 
концентрации орексина менее 
0,5 пг/мл. В то же время у здоровых 
лиц в  состоянии бодрствования 
этот показатель равен 50 пг/мл. 
Снижение уровня орексина А (ги-
покретина 1) в цереброспинальной 
жидкости менее 110 пг/мл, также 
характерное для нарколепсии, сви-
детельствует об орексиновой недо-
статочности [16].
Ген HLA DQB1*06:02 служит спе-
цифическим маркером для всех 
этнических групп и обнаруживает-
ся у 95% пациентов с нарколепси-
ей первого типа (с катаплексией). 
У пациентов с нарколепсией вто-
рого типа (без катаплексии) толь-
ко в  40% случаев выявляется  ген 
DQB1*06:02. У  детей и  жителей 
Восточной Азии установлена связь 
заболевания с генами DQB1*06:02 
и  DQB1*03:01 системы тканевой 
совместимости человека [17].
Результаты отдельных исследова-
ний указывают на аутоиммунный 
характер заболевания, демонстри-
руя развитие нарколепсии после 
иммунизации, а также перенесен-
ной стрептококковой инфекции 
верхних дыхательных путей [18]. 
Так, D. Oberle и соавт. оценивали 
появление нарколепсии после вак-
цинации против сезонного и пан-

демического гриппа. Исследователи 
установили увеличение риска нар-
колепсии в 3,9 раза (95%-ный дове-
рительный интервал 1,8–8,5) после 
вакцинации [19].

Клинические проявления 
и диагностика
Согласно Международной класси-
фикации расстройств сна третьего 
пересмотра (2014), выделяют нар-
колепсию первого типа (с катаплек-
сией) и нарколепсию второго типа 
(без катаплексии) [20].
Существует и другая классифика-
ция заболевания, представленная 
в  Диагностическом и  статисти-
ческом руководстве по психичес-
ким расстройствам (Diagnostic 
and Statistical Manual of  Mental 
Disorders – DSM-5, 2013): 
■■ нарколепсия без катаплексии 

с дефицитом гипокретина;
■■ нарколепсия с  катаплексией без 

дефицита гипокретина;
■■ аутосомно-доминантная моз-

жечковая атаксия, глухота и нар-
колепсия;

■■ аутосомно-доминантная нарко-
лепсия, ожирение и  сахарный 
диабет второго типа;

■■ вторичная нарколепсия вслед-
ствие других заболеваний [21]. 

Электроэнцефалографическая 
регистрация приступов нарко-
лепсии показывает, что подобные 
состояния  – результат внезапно-
го наступления сна (как правило, 
стадии быстрого сна) непосредст-
венно во время бодрствования. 
Нарколепсия характеризуется па-
роксизмальной патологической 
сонливостью и  приступами ка-
таплексии (снижением мышечного 
тонуса). 
Заболевание обычно начинает-
ся с патологической сонливости. 
Впоследствии присоединяются 
приступы катаплексии. Начало 
заболевания с  катаплексии на-
блюдается крайне редко. Каких-
либо отличий в  распространен-
ности заболевания по гендерному 
признаку не установлено. Что ка-
сается семейных случаев развития 
нарколепсии, увеличение риска ее 
развития в 20–40 раз наблюдается 
при первой степени родства про-
банда с больным нарколепсией.

Клиническая сомнология
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Патологическая сонливость вы-
ражается в  повторных (как пра-
вило, каждые два часа) эпизодах 
засыпания продолжительностью 
10–20 минут. Сонливость возраста-
ет при пассивном участии пациента 
в происходящем во время лекций, 
просмотра фильмов в кинотеатре, 
спектаклей в театре. На такую сон-
ливость в отличие от сонливости 
при апноэ или парасомниях паци-
ент влиять не может. Приступы па-
роксизмальной императивной сон-
ливости могут застать его в самых 
неподходящих местах или при вы-
полнении определенных действий 
(еда, прогулка, разговор и т.д.).
Катаплексия – это обычно двусто-
роннее снижение мышечного то-
нуса на фоне эмоционального пот-
рясения или волнения. В  данном 
случае эмоциональный фактор, 
инициирующий приступ катаплек-
сии, ключевой. Если уменьше-
ние мышечного тонуса скелетной 
мускулатуры носит локальный 
характер, следует  говорить о  фо-
кальном проявлении катаплексии. 
При классическом катаплекси-
ческом приступе пациент падает. 
Продолжительность такого при-
ступа, как правило, от  несколь-
ких секунд до нескольких минут. 
Степень снижения мышечного то-
нуса меняется – от легкой (в виде 
слабости в мышцах шеи, сопровож-
даемой кивком головы, отвисанием 
нижней челюсти, дизартрией) до 
полной потери тонуса постураль-
ной мускулатуры с последующим 
падением. 

К сопутствующим симптомам забо-
левания относят паралич сна, гип-
нагогические,  гипнопомпичес-
кие галлюцинации, автоматическое 
поведение и нарушение ночного сна.
Гипнагогические (предшествую-
щие сну) или  гипнопомпические 
(по окончании сна) галлюцинации 
могут включать в себя зрительную, 
тактильную и  слуховую модаль-
ность. Данные состояния также 
сопровождают вегетативные про-
явления страха.
Паралич сна выражается в  неспо-
собности двигаться или  говорить 
в  течение непродолжительного пе-
риода (одна или несколько минут). 
У большинства пациентов паралич 
сна, особенно в сочетании с гипна-
гогическими или гипнопомпически-
ми галлюцинациями, вызывает испуг.
Больные нарколепсией могут жа-
ловаться на провалы памяти и не-
произвольное поведение. К редким 
симптомам относят птоз, двоение 
в глазах. 
Практически все пациенты указы-
вают на нарушение сна в виде труд-
ности засыпания, поддержания сна 
и  частых ночных пробуждений. 
Данные симптомы могут создавать 
видимость первичности инсомни-
ческих нарушений при объяснении 
причин патологической пароксиз-
мальной дневной сонливости.
Основными методами диагности-
ки нарколепсии признаны инстру-
ментальные: полисомнография, 
множественный тест латентности 
сна (МТЛС) и  тест поддержания 
бодрствования. Полисомнография 

позволяет исключить вторич-
ный  генез дневной  гиперсомнии. 
В этом случае гиперсомния может 
быть обусловлена соннозависимы-
ми дыхательными расстройствами, 
инсомнией, различными формами 
парасомний. Собственно полисом-
нографические изменения при нар-
колепсии не носят специфического 
характера.
Нарколепсия может быть одним 
из клинических симптомов дегене-
ративных, инфекционных заболева-
ний головного мозга, гидроцефалии, 
рассеянного склероза, саркоидоза, 
травмы  головного мозга, мульти-
системной дегенерации, болезни 
Паркинсона и т.д. [22, 23].
Обязательными диагностическими 
критериями нарколепсии служат 
чрезмерная сонливость, возника-
ющая почти ежедневно в течение 
по  крайней мере трех месяцев, 
внезапная двусторонняя потеря 
мышечного тонуса, развивающая-
ся в ответ на интенсивные эмоции 
(катаплексия).
Факультативные диагностические 
признаки включают в себя сонный 
паралич, гипнагогические и гипно-
помпические галлюцинации, авто-
матическое поведение, нарушение 
ночного сна. 
По  данным МТЛС, латентность 
сна не превышает восьми минут, 
два или более эпизода засыпания 
начинаются со стадии быстрого 
сна. По  данным полисомногра-
фического исследования, латент-
ность быстрого сна не превышает 
15 минут [20].
Тяжесть нарколепсии оценива-
ют по  выраженности сонливости 
на основании Эпвортской шкалы 
[24] и МТЛС. Критерии представ-
лены в таблице.
Выделяют острый период забо-
левания (длительность не  более 
шести месяцев), подострый (до 
12 месяцев) и хронический (свыше 
12 месяцев).
Тест поддержания бодрствования 
чаще используется для оценки эф-
фективности проводимой терапии 
в отношении дневной сонливости.

Лечение
Главная цель терапии нарколепсии – 
максимально улучшить качество 

Классификация нарколепсии по степени тяжести
Степень Характеристика
Легкая Легкая сонливость, сопровождаемая засыпанием только во время отдыха или в случае 

снижения концентрации внимания. Приводит к незначительным нарушениям 
социальной или профессиональной деятельности. По данным МТЛС, латентность сна 
составляет от 10 до 15 минут. Приступы катаплексии наблюдаются реже одного раза 
в неделю. Уровень сонливости по Эпвортской шкале – 10–12 баллов

Средняя Засыпание при очень легкой физической нагрузке, требующей умеренной 
концентрации внимания. Приводит к умеренным нарушениям социальной 
или профессиональной деятельности. По данным МТЛС, латентность составляет 
5–10 минут. Приступы катаплексии имеют место как минимум один раз в неделю. 
Уровень сонливости по Эпвортской шкале – 13–17 баллов

Тяжелая Засыпание во время физической деятельности, требующей легкой 
или умеренной концентрации внимания. Приводит к значительной социальной 
и профессиональной дезадаптации. По данным МТЛС, латентность менее 5 минут. 
Приступы катаплексии отмечаются как минимум один раз в день. Уровень 
сонливости по Эпвортской шкале – 17 баллов и выше
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жизни пациента. Терапевтический 
алгоритм предполагает уменьшение 
дневной сонливости, повышение 
уровня дневного бодрствования, 
снижение частоты приступов ка-
таплексии [25–27].
Наличие трех ведущих симптомов 
заболевания: избыточной сонли-
вости и атаки сна, катаплексии, на-
рушения ночного сна – определяет 
выбор терапии [28]. 
Препаратами первой линии тера-
пии дневной сонливости у взрос-
лых с  нарколепсией являются 
модафинил и армодафинил, состо-
ящий только из R-энантиомера ра-
цемического модафинила. Эффект 
модафинила реализуется за счет 
увеличения количества дофамина 
в  полосатом теле и  прилежащем 
ядре, норадреналина в  гипотала-
мусе и  вентролатеральном пре-
оптическом ядре и  серотонина 
в миндалевидном теле и коре лоб-
ных долей [29]. Модафинил в дозе 
200–400 мг/сут уменьшает дневную 
сонливость, увеличивает среднюю 
латентность сна и  способность 
к поддержанию бодрствования [30].
К препаратам первой линии лече-
ния каталепсии относится окси-
бутират натрия – метаболит гам-
ма-аминомасляной кислоты [31]. 
Добавление оксибутирата натрия 
к  модафинилу сопровождает-
ся уменьшением субъективных 
и объективных показателей выра-
женности сонливости по сравне-
нию с  монотерапией модафини-
лом [32].
Препаратами второй линии тера-
пии избыточной дневной сонли-
вости при нарколепсии признаны 
метилфенидат, амфетамины (со-
четание декстроамфетамина или 
амфетамина и декстроамфетамина 
либо амфетамина сульфата).

Препаратами второй линии тера-
пии катаплексии, также эффектив-
ными при сонном параличе и гип-
нагогических  галлюцинациях, 
являются селективные ингибиторы 
обратного захвата серотонина или 
трициклические антидепрессанты. 
В частности, речь идет о селектив-
ных ингибиторах обратного захвата 
серотонина с активирующим дей-
ствием – флуоксетине 20–60 мг/сут 
и подобных ему препаратах, вен-
лафаксине 75–300  мг/сут, ими-
прамине 25–200 мг/сут, кломи-
прамине 25–200 мг/сут. Возможно 
применение антиконвульсантов, 
например карбамазепина в  дозе 
200–400 мг/сут.
Для купирования нарушения ноч-
ного сна используются также гип-
нотики – имидазопиридины в дозе 
5–10 мг/сут, циклопирролоны 
в дозе 7,5 мг/сут. Возможно исполь-
зование препаратов мелатонина 
в дозе 2–3 мг/сут.
При нарколепсии особую роль 
играет поведенческая терапия, 
предполагающая соответствую-
щие рекомендации для пациента 
и  направленная на  уменьшение 
выраженности симптомов заболе-
вания. 
К сожалению, существующие мето-
ды лечения имеют ряд ограничений 
(плохая переносимость, сложный 
режим приема, низкая эффектив-
ность и  др.), что требует поиска 
более эффективных лекарственных 
препаратов [33].
Последнее десятилетие ознамено-
валось появлением принципиаль-
но новых лекарственных препара-
тов, воздействующих на основные 
симптомы заболевания. Имеются 
в виду как орексиновые (гипокре-
тиновые), так и неорексиновые (не-
гипокретиновые) средства.

К  препаратам негипокретиновой 
терапии относят:
■■ блокаторы гистаминовых рецеп-

торов  – Н3-антагонисты (обрат-
ные агонисты);

■■ моноаминергические ингибито-
ры обратного захвата, ориенти-
рованные на  конкретные меди-
аторы.

Питолисант (pitolisant)  – обрат-
ный агонист рецептора Н3 получил 
одобрение в  Европейском союзе 
в марте 2016 г. для лечения взрос-
лых пациентов с нарколепсией пер-
вого и второго типов. Прием пре-
парата начинают с дозы 9 мг/сут, 
затем в  течение недели доза тит-
руется до максимальной 36 мг/сут. 
В ряде случаев питолисант эффек-
тивен уже в дозе 4,5 мг/сут [34].
В настоящее время еще несколько ан-
тагонистов Н3-рецепторов проходят 
клинические испытания (BF2.649, 
PF-03654746, GSK189254, GSK239512, 
MK-0249, MK-3134, JNJ-17216498 
и  ABT-286). Например, действие 
препарата JZP-110  – селективного 
ингибитора обратного захвата до-
памина/норэпинефрина направлено 
на  снижение выраженности днев-
ной сонливости и повышение уров-
ня дневного бодрствования [35]. 
Лечение орексином, генная терапия 
и  иммунотерапия пока находятся 
в экспериментальной стадии.

Заключение
Появление новых классов препара-
тов для лечения нарколепсии при-
звано улучшить качество жизни па-
циентов. Фармакология продолжает 
развиваться. И  не исключено, что 
в ближайшем будущем появятся при-
нципиально новые препараты, кото-
рые будут созданы на основе генно-
инженерных (биотехнологических) 
и медицинских технологий.  
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Gélineau first coined the term narcolepsy in 1880 to designate a pathologic condition characterized by irresistible 
and brief episodes of sleep attack at close intervals. The third edition of the International Classification of Sleep Disorders 
reclassified this syndrome into narcolepsy type 1 (with cataplexy) and narcolepsy type 2 (without cataplexy). Cataplexy 
occurs in 60 to 70% of narcolepsy patients. Narcolepsy has a population prevalence of 0.02 to 0.06% and affects both 
sexes equally. Modern possibilities in therapy allow to differentiate approach to various types of disease. The goal these 
approaches is to optimize control of symptoms giving the patient possibility for full personal and professional life.
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