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Нарколепсия – редкое расстройство сна, которое отличается приступами быстрого сна и чрезмерной сонли-

востью в дневное время. Она подразделяется на два типа: нарколепсия первого типа вызывает дефицит орекисна 
и катаплексию, в то время как нарколепсия второго типа не вызывает подобные расстройства. Предполагается, 
что нарколепсия первого типа является аутоиммунным заболеванием, которое вызывает разрушение клеток, про-
изводящих орексин, однако механизм патологии до конца не изучен. 

Существует сильная взаимосвязь с аллелем второго класса HLADQB1*06:02. Также с нарколепсией связаны вирусы 
ВИЧ и стрептококковые инфекции. Тяжесть заболевания у пациентов разная, среди них есть те, кто в состоянии спра-
виться с заболеванием без лекарств, но есть и пациенты, страдающие от огромного воздействия болезни на их повсе-
дневную жизнь. Между появлением первых симптомов и постановкой правильного диагноза проходит длительный пери-
од, который в отдельных случаях может превышать десять лет. Средняя распространенность заболевания в мире со-
ставляет 30 случаев на 100 тысяч человек. Заболеваемость среди детей в Северной Европе возросла за период с 2010 г. 

Изучение пандемии, вызванной штаммом гриппа H1N1, выявило высокую смертность от заболевания и обу-
словило необходимость скорейшей разработки вакцины. Одной из разработанных вакцин является вакцина  
«Пандемрикс», которая наиболее широко использовалась в Европе, и ею было вакцинировано около 61 % населе-
ния Швеции. Исследования показали увеличение заболеваемости нарколепсией первого типа среди населения ев-
ропейских стран, привитого «Пандемриксом», однако применение других вакцин не приводило к увеличению риска. 

Ключевые слова: нарколепсия, вирус H1N1, «Пандемрикс», заболеваемость, распространенность, задержка 
в постановке диагноза. 
 

 
Нарколепсия – редкое расстройство сна, вызы-

вающее чрезмерную сонливость в дневное время. Па-
циент может заснуть днем против своего желания, его 
сон является быстрым, в поведении появляются авто-
матические реакции, галлюцинации на грани сна и 
пробуждения, паралич во сне, периодические движе-
ния конечностей, психиатрические симптомы и увели-
чение веса [1–3]. Нарколепсия первого типа также вы-
зывает катаплексию – эмоции, приводящие к потере 
мышечного тонуса, и недостаток орексина, опреде-
ляемый в цереброспинальной жидкости. Катаплексия 
и дефицит орексина не возникают вследствие нарко-
лепсии второго типа [4]. Общераспространенным сим-
птомом нарколепсии первого типа является прерыви-
стый ночной сон с несколькими пробуждениями [1]. 

Исследования доказывают, что нарколепсия ока-
зывает влияние на жизнь пациента в самых разных 
областях: она влияет на способность детей к обучению, 
вызывает поведенческие проблемы примерно у поло-
вины пациентов детского возраста, а среди взрослых с 
нарколепсией процент безработных и людей с низким 
уровнем дохода выше [1]. Многие пациенты с нарко-
лепсией жалуются на проблемы с памятью, однако 
результаты разных исследований в этой сфере доволь-
но противоречивы, и объективных доказательств по-
добного симптома получено не было. Исследование 
с участием подростков не выявило дефицита памяти 
среди пациентов с нарколепсией по сравнению с кон-
тролем, но можно предположить, что у пациентов 
могли быть проблемы с удержанием внимания [5]. 
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Заболеваемость составляет один случай в год на 
100 тысяч жителей, но за период с 2010 г. среди дет-
ского населения Северной Европы уровень заболе-
ваемости возрос [1, 4]. Среднемировая распростра-
ненность заболевания составляет 30 случаев на 
100 тысяч населения, причем наиболее высокий уро-
вень зарегистрирован в Японии (160/105), а самый 
низкий – в Израиле (0,23/105). Отчасти это может 
быть объяснено генетическими факторами, а также 
тем, что расчет распространенности проводился для 
разных возрастных интервалов. Нарколепсия наибо-
лее часто возникает в возрасте от 10 до 30 лет. Слу-
чаи заболеваемости после 40 лет, а также среди детей 
младше 10 лет, встречаются довольно редко [1].  

Между появлением симптомов и постановкой ди-
агноза, как правило, возникает определенный временной 
разрыв, который может быть довольно значительным. 
Однако существует тенденция к его сокращению [5, 6]. 
В разных исследованиях сообщается о задержке в поста-
новке диагноза длительностью от 7,4 до 16 лет [7–13]. 
Обзор литературы, проведенный Lindberger, который 
включает изучение вышеупомянутых работ, выявил, что 
в большинстве исследований упоминается задержка в 
постановке диагноза длительностью более 10 лет [14]. 

Диагностические критерии согласно ICSD-3 [1]. 
Нарколепсия первого типа. Должны быть за-

полнены критерии А и В. 
A. У пациента в течение дня возникает непре-

одолимое желание заснуть. Подобные симптомы 
продолжаются не менее трех месяцев. 

B. Присутствие хотя бы одного из нижепере-
численных симптомов или обоих сразу: 

1. Катаплексия: среднее время засыпания дли-
тельностью ≤ 8 мин и два приступа быстрого сна или 
более в многочисленных тестах по скорости засыпа-
ния, выполненных согласно стандартной методике. 
Приступ быстрого сна в течение 15 мин после засы-
пания на предшествующей ночной полисомнограмме 
может заменять один из приступов быстрого сна в 
многочисленных тестах по скорости засыпания. 

2. Уровень орексина в цереброспинальной жид-
кости, измеренный посредством иммунной реактив-
ности, составляет либо ≤ 110 пикограмм/мл или  
< 1/3 средних величин, полученных для случаев кон-
троля в такой же стандартизованной выборке. 

Нарколепсия второго типа. Должны выпол-
няться критерии А–Е. 

A. У пациента в течение дня возникает непре-
одолимое желание заснуть. Подобные симптомы 
продолжаются не менее трех месяцев. 

B. Среднее время засыпания длительностью 
≤ 8 мин и два приступа быстрого сна или более 
в многочисленных тестах по скорости засыпания, 
выполненных согласно стандартной методике. При-
ступ быстрого сна в течение 15 мин после засыпа-
ния на предшествующей ночной полисомнограмме 
может заменять один из приступов быстрого сна 
в многочисленных тестах по скорости засыпания. 

C. Катаплексия не возникает. 
D. Уровень орексина в цереброспинальной 

жидкости не измерялся или уровень орексина 

в цереброспинальной жидкости, измеренный по-
средством иммунной реактивности, составляет ли-
бо > 110 пикограмма/мл, либо > 1/3 средних вели-
чин, полученных для случаев контроля в такой же 
стандартизованной выборке. 

E. Гиперсонливость и / или показатели тестов 
на время засыпания не могут быть объяснены таки-
ми причинами, как недостаток сна, обструктивное 
апноэ, расстройство, связанное с задержкой смены 
фаз сна, или эффект, вызванный приемом лекарств 
(прекращением их приема). 

Лечение заболевания в Швеции. На встрече 
экспертов, организованной в Швеции в феврале 
2013 г. Агентством по медицинским продуктам, бы-
ла составлена схема симптоматического лечения 
нарколепсии. Очень важно добиться наличия у па-
циента регулярных привычек, связанных со сном, 
избегать лишения сна, планировать регулярные пе-
риоды для сна в течение дня и избегать наличия 
в рационе легко усваиваемых углеводов. Также под-
черкивалась важность поддержки и советов со сто-
роны медиков, обладающих знаниями о нарколеп-
сии, и лечение сопутствующих заболеваний [15]. 

Медицинское лечение гиперсонливости у взрос-
лых пациентов включает применение модафинила, 
метилфенидата или амфетамина. Метилфенидат мож-
но сочетать с модафинилом. 

Катаплексию у взрослых пациентов можно ле-
чить натриумоксибатом или антидепрессантами. 
Натриумоксибат также может сокращать частоту 
пробуждений в ночное время и субъективное ощу-
щение сонливости днем. Антидепрессанты могут 
оказывать эффект на галлюцинации и сонный пара-
лич, связанные с засыпанием и пробуждением [15]. 
Питолизант принадлежит к новому классу препара-
тов и, как было показано, помогает в лечении катап-
лексии, дневной сонливости, галлюцинаций и сон-
ного паралича у некоторых пациентов [16, 17]. 

Гиперсонливость у детей и подростков можно 
лечить модафинилом или метилфенидатом. Анти-
депрессанты (в основном ингибиторы серотонина 
и эпинефрина) используются для лечения катап-
лексии. Расстройства сна обычно лечат мелатони-
ном и иногда натриумоксибатом [15]. 

Предполагается, что нарколепсия первого типа 
является аутоиммунным заболеванием, которое вы-
зывает дефицит орексина путем разрушения нейро-
нов в той части гипоталамуса, которая производит 
орексин, но патологический процесс, стоящий за 
этим, пока неизвестен. В качестве возможных меха-
низмов предполагались опосредованный клетками 
аутоиммунитет, автоантитела или цитотоксичность. 
ВИЧ-инфекция и стрептококковые инфекции также 
связывались с развитием нарколепсии [1, 4]. Еще 
одним подтверждением гипотезы, связанной с ауто-
иммунитетом, является присутствие аллеля второго 
класса HLA HLADQB1*06:02 у 98 % пациентов 
с нарколепсией первого типа. HLADQB1*06:02 рас-
пространен в западных странах, где 20–30 % насе-
ления являются носителями данного аллеля. Но, 
согласно оценкам, он повышает риск развития нар-
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колепсии в 250 раз по сравнению с теми, у кого он 
отсутствует. С нарколепсией связывают и другие 
гены, большинство из которых вовлечены в процесс 
регуляции иммунной системы [4, 18]. 

Вакцина «Пандемрикс» и риск нарколепсии. 
Ранние исследования пандемии гриппа А H1N1 
в 2009 г. показали, что вирус влечет за собой высо-
кую смертность, особенно среди молодых людей и 
беременных женщин. Это обусловило необходи-
мость как можно скорее найти эффективную вакци-
ну против штамма гриппа А H1N [4]. 

Вакцина «Пандемрикс» является наиболее рас-
пространенной в Европе [4]. Она была одобрена в рам-
ках ускоренных процедур оценки, принятых в Европе. 
В Швеции примерно 61 % населения получили при-
вивку «Пандемриксом» в период с октября 2009 г. по 
март 2010 г., но охват вакцинацией был даже шире 
среди конкретных групп населения, например детей, 
здоровых работников, и наиболее уязвимых групп на-
селения [19]. В целом в Европе применялись восемь 
разных вакцин [4]. Три из них, включая «Пандем-
рикс», имели в своем составе вспомогательные веще-
ства, которые усиливали их эффект. В двух вакцинах 
использовалось вещество MF59, а в «Пандемриксе» 
было применено вещество AS03, которое также ис-
пользовалось в составе «Арепранрикс» – вакцины, 
применяемой в Канаде [20]. «Пандемрикс» и «Арен-
пранрикс» различались по количеству антигена, кото-
рое было выше в «Пандемриксе», а также модифика-
циями белка и белковой структуры [4]. 

После массовой вакцинации населения вакци-
ной «Пандемрикс» в нескольких европейских странах 
заболеваемость нарколепсией первого типа возросла 
[1, 4]. В Швеции первые признаки повышенного рис-
ка нарколепсии среди детей, вызванной прививкой 
«Пандемрикс», возникли в июне 2010 г., а в Финлян-
дии подобное наблюдалось летом 2010 г. [1, 19]. По-
вышенный риск нарколепсии после вакцинации 
«Пандемриксом» наблюдался в основном среди детей 
и молодых людей в последующий период вплоть до 
2011 г. с трех-, четырехкратным увеличением риска 
среди людей, привитых в возрасте младше 21 года, 
и повышенным, но все же не до такой степени, рис-
ком среди людей, привитых в возрасте 21–30 лет [19]. 
В Саудовской Аравии, напротив, не было выявлено 
никакой повышенной заболеваемости нарколепсией 
после вакцинирования «Пандемриксом», но охват 
населения данной вакцинацией неизвестен [21]. 

В когортном исследовании I. Persson et al. [22] 
описана попытка анализа, приводила ли вакцинация 
«Пандемриксом» к повышению риска некоторых 
аутоиммунных и неврологических заболеваний, на-
пример рассеянного склероза, полинейропатии, эпи-
лепсии, ревматоидного артрита, болезням щитовид-
ной железы, миастении и болезни Аддисона. Иссле-
дование выявило повышенный риск нарколепсии 
после вакцинации «Пандемриксом», повышенных 
рисков других неврологических или аутоиммунных 
заболеваний выявлено не было. 

Метаанализ и системный обзор выявил повы-
шенную заболеваемость нарколепсией в Финляндии, 

Франции, Ирландии, Нидерландах, Норвегии, Швеции 
и Великобритании, то есть в странах, где использова-
лась вакцина «Пандемрикс». Подобный риск не был 
выявлен в странах, где применялись другие вакцины, 
включая «Арепанрикс». Заболеваемость среди детей и 
подростков возросла в 5–14 раз, среди взрослого насе-
ления – в 3–7 раз [20]. В Китае заболеваемость нарко-
лепсией после пандемии H1N1 в 2009 г. возросла и без 
вакцинации, но в других странах подобный эффект не 
наблюдался [1, 4]. Однако L. Trogstad et al. [23] сооб-
щили о синергетическом эффекте, вызываемом одно-
временным воздействием инфекции, вирусом гриппа 
H1N1 и вакцинацией «Пандемриксом» на риск разви-
тия нарколепсии среди населения Норвегии. Вполне 
возможно, что генетическая предрасположенность в 
сочетании с несколькими средовыми факторами, од-
ним из которых является вакцина «Пандемрикс», вно-
сит свой вклад в развитие нарколепсии [1]. 

Высказывалось предположение, что люди, обла-
дающие аутоиммунитетом или имеющие родственни-
ков с ним, подвержены риску возникновения аутоим-
мунных реакций после вакцинации так же, как и люди 
с генетической предрасположенностью. Т. Sarkanen 
et al. [4] предположили, что, например, стрептококковая 
инфекция могла привести к временному снижению 
внутренней толерантности в дополнение к вакцинации. 

Тяжесть нарколепсии, вызванной прививкой 
«Пандемриксом», варьируется от случаев, когда паци-
ентам не нужны лекарства, до случаев тяжелой инва-
лидности и серьезных психиатрических синдро-
мов [4]. Исследования, в которых сравнивались па-
циенты детского возраста, больные нарколепсией 
первого типа, привитые «Пандемриксом», и пациен-
ты, которые не были вакцинированы, выявили более 
стремительное развитие заболевания среди приви-
тых пациентов. Среди привитых детей чаще выяв-
лялись такие признаки катаплексии, как лицевая 
гипотония и выпячивание языка, для привитых па-
циентов было более характерно проявление катап-
лексии как начального симптома заболевания, 
а также наличие двух симптомов и более [19]. Среди 
финских детей, привитых «Пандемриксом» и стра-
дающих от нарколепсии первого типа, был более 
распространен беспокойный сон в ночное время, 
чем среди непривитых итальянских детей с нарко-
лепсией первого типа [3]. В одном из исследований 
выявлено, что пациенты, привитые «Пандемриксом» 
и страдающие от нарколепсии, чаще страдали от 
катаплексии, и что у 10 % пациентов, у которых 
нарколепсия была выявлена еще до вакцинации 
«Пандемриксом», после вакцинации наблюдалось 
ухудшение симптомов катаплексии [3]. 

Клиническое течение развития нарколепсии 
первого типа отличается разнообразием, и общая 
клиническая картина, наблюдаемая у вакциниро-
ванных и невакцинированных пациентов, кажется 
довольно схожей [3]. В странах, где применялась 
вакцина «Пандемрикс», нарколепсия считается не-
благоприятным последствием вакцинации, и паци-
ентам, у которых заболевание развилось после вак-
цинации, была выплачена компенсация, но правила 
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выплаты этой компенсации в разных странах разли-
чались [3]. Временное окно повышенного риска 
нарколепсии после вакцинации «Пандемриксом» 
оценивается примерно в два года после вакцинации 
в исследованиях, проведенных в Швеции и Финлян-
дии, но до конца еще точно не определено [4]. 

В неврологической клинике в Уппсале мы часто 
сталкиваемся с пациентами с нарколепсией, заболе-
вание у которых диагностировано с задержкой. На-
пример, мы выявили семь пациентов с нарколепсией, 
вызванной вакцинацией «Пандемриксом», у которых 
задержка в постановке диагноза превысила 10 лет. 
Предыдущими неправильными диагнозами были 
анемия, астма, психосоциальные проблемы, депрес-
сия и синдром неуточненной усталости. 

Выводы. Как было показано в нескольких ис-
следованиях, вакцина «Пандемрикс» приводит к по-
вышенному риску заболевания нарколепсией в тече-
ние двух лет после вакцинации. Нарколепсия оказы-

вает огромное влияние на повседневную жизнь, 
заболевание распространено в основном среди моло-
дых людей. Также отмечается задержка в постановке 
диагноза, что означает, что некоторые пациенты года-
ми не получают необходимого лечения. Так как разви-
тие нарколепсии может оказать огромное влияние на 
жизнь молодого поколения и привести к развитию 
сопутствующих заболеваний, очень важно как можно 
скорее поставить правильный диагноз. Представление 
о том, что вакцинация может запустить развитие ауто-
иммунного заболевания, увеличивает важность иден-
тификации возможных факторов риска для каждого 
отдельного человека, которые следует принимать во 
внимание во время массовой вакцинации. 
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Narcolepsy is a rare sleeping disorder that gives sleep onset rapid eye movement periods and excessive daytime 

sleepiness. It is divided into two subgroups, narcolepsy type 1 where there also is orexin deficiency and cataplexy and narco-
lepsy type 2 that lack these features. Narcolepsy type 1 is assumed to be an autoimmune disease with destruction of orexin-
producing cells. The pathology behind is unclear. There is a strong association to a class II HLA allele, HLADQB1*06:02 
and the H1N1-virus and streptococcal infections has also been associated with narcolepsy. The severity of narcolepsy differs 
between patients from those who can manage their disease without medication to those who has a severe impact on their 
everyday life. There is a diagnostic delay between the onset of symptoms and time for diagnosis that in some cases can be 
more than a decade. The global mean prevalence is 30 per 100 000 inhabitants. The incidence in children in northern Europe 
has risen since 2010. An early study of the 2009 H1N1 influenza A pandemic indicated a high mortality and prompted efforts 
to rapidly come up with a vaccine. One of these was Pandemrix that was the most widely used in Europe and 61 % of the 
inhabitants in Sweden was vaccinated. Studies have shown an increased incidence of narcolepsy type 1 in European coun-
tries that had used Pandemrix, but no increased risk was seen in countries that had used other vaccines than Pandemrix.  
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