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Под термином «катаплексия» понимают внезапную по-
терю мышечного тонуса при сохранном сознании, воз-

никающую на фоне ярких эмоций, таких как смех (в 90 % 
случаев), реже – страх, внезапное прикосновение, гнев или 
плач [1]. Клинические проявления катаплексии зависят 
от выраженности потери тонуса, пациент может упасть 
на колени, возможно вовлечение нескольких групп мышц 
(например, опускание вперед головы и подбородка, рук). 
У некоторых пациентов с нарколепсией опускаются веки, 
открывается рот, высовывается язык или покачивается голова. 
Некоторые люди могут рухнуть на землю во время приступа 
катаплексии [2]. Наиболее часто катаплексия возникает как 
клинический симптом нарколепсии 1 типа [3] – заболевания, 
вызванного церебральной гипокретиновой недостаточ-
ностью [4]. Существует два типа нарколепсии – тип 1 и тип 2. 

Тип 1 может включать наличие симптома катаплексии. Оба 
типа нарколепсии могут также включать сонный паралич 
и гипнагогические галлюцинации. Фрагментированный 
ночной сон также часто возникает при обоих состояниях [2].

Согласно статистическим данным, катаплексия встре-
чается у 60–70 % пациентов с нарколепсией [5]. В более 
редких случаях катаплексия может возникать как изолиро-
ванный симптом или быть ассоциирована с другими забо-
леваниями. Их разделяют на приобретенные расстройства, 
сопровождающиеся деструкцией гипокретиновых нейронов 
гипоталамуса, и ряд наследственных заболеваний, таких 
как синдром Ниманна-Пика типа С, синдром Ангельмана, 
аутосомно-доминантный синдром мозжечковой атаксии-
глухоты-нарколепсии (ADCA тип 1), синдром Прадера-
Вилли и некоторые другие [3]. Клинически катаплексия 
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может проявляться полной утратой мышечного тонуса 
с последующими падениями, в ряде случаев потеря тонуса 
бывает частичной, затрагивающий лишь некоторые группы 
мышц, что проявляется «кивками» головы, слабостью в ко-
нечностях, речевыми нарушениями или подёргиваниями 
лицевой мускулатуры, в связи с чем Vetrugno R с коллегами 
в своём исследовании разделили клинические проявле-
ния катаплексии на три группы: сегментарная, глобальная 
и смешанная [6]. Длительность пароксизмальных эпизодов 
варьирует от нескольких секунд, до нескольких минут [6].

SigridPillen с коллегами, изучая патогенетические меха-
низмы развития катаплепсии на примере лабораторных жи-
вотных, предполагают, что в развитии клинической симптома-
тики играет роль нарушение ингибиции сублатеродорсально-
го ядра моста (СЛД), активирущего нейроны продолговатого 
и спинного мозга, которые гиперполяризуют мотонейроны, 
что вызывает атонию [3]. Данная система участвует в ре-
гуляции снижения мышечного тонуса во время фазы бы-
строго сна (REM-сон) в качестве REM-on системы [3, 7]. 
В норме в период бодрствования сублатеродорсальное ядро 
ингибируется норэпинефрином (НЭ) и серотонином (5-HT), 
а также ГАМКергическими нейронами вентролатеральной 
части периакведуктального серого вещества и латеральными 
ядрами покрышки, vlPAG/LPT (REM-off система). Данная 
система активируется гипокретиновыми нейронами в период 
активного бодрствования (рис. 1). Однако, при нарушении 
работы гипокретиновой системы REM-off механизм может 
ингибироваться, что приводит к катаплексии. Данная схе-
ма объясняет эффективность антидепрессантов в качестве 
симптоматической терапии, за счёт их моноаминергического 
действия (рис. 2) Амигдала играет важную роль в управле-
нии эмоциональными реакциями, а её центральное ядро, 
вероятно, ингибирует vlPAG/LPT, что объясняет взаимосвязь 
пароксизмов катаплексии с эмоциональными проявлениями 
[3, 8]. Диагноз катаплексии в большинстве случаев ставится 
почти исключительно на основании клинических данных, 
на основании сбора анамнеза и видеофиксации пароксиз-
ма [3, 8, 9]. В случае нарколепсии с катаплексией, помимо 
тщательного сбора анамнеза, диагностически значимыми 
являются результаты полисомнографии, множественный 
тест латентности сна, а также концентрация орексина в крови 
и спинномозговой жидкости [1, 5, 9, 10].

Обсуждение проблем дифференциальной диагностики 
достаточно широко представлено как в отечественной, так 
и в зарубежной литературе. Дифференциальный диагноз 
проводится между синкопальными состояниями различной 
этиологии, нервно-мышечными заболеваниями, психиатри-
ческой патологией [3, 8, 11]. Эпизоды катаплексии могут 
быть ошибочно приняты за атонические или иные типы 
эпилептических приступов, однако наличие специфических 
провокаторов и сохранность сознания должны насторожить 
в пользу неэпилептогенного генеза пароксизмов [1]. Так, 
A. Zeman с коллегами описывают три клинических случая 
ошибочной постановки диагноза эпилепсии у пациентов 
с нарколепсией и катаплексией. В двух случаях, эпизоды 
атонии и эпизоды гипнагогических галлюцинаций оши-
бочно были расценены как фокальные приступы с утра-
той сознания, в третьем случае пароксизмы катаплексии, 

сопровождающиеся подёргивания дистальной мускулатуры 
за счёт частичного восстановления мышечного тонуса, были 
приняты за билатеральные тонико-клонические приступы [9]. 
В некоторых случаях ошибочная диагностика катаплексии 
приводила к нерациональному назначению таким пациен-
там противоэпилептических препаратов – без клинического 
эффекта [9, 10, 12]. В то же время, у одного пациента может 
иметь место сочетание эпилепсии и катаплектических па-
роксизмов. Сочетание эпилептических приступов и эпизодов 
утраты мышечного тонуса на фоне смеха описано у пациентов 
с синдромом Ангельмана[13], у пациента с миоклонически-
ми эпилептическими приступами [14], также в литературе 
описан клинический случай развития катаплексии на фоне 
противоэпилептической терапии Перампанелом[15]. Таким 
образом, эпизоды катаплексии могут приводить не только 
к гипердиагностике эпилепсии [16–17], но также к слож-
ностям в оценке эффективности противоэпилептической 
терапии у пациентов с сочетанием эпилепсии и катаплек-
сии – феномен «мнимого ухудшения» [18].

Представляем клинический случай пациентки с эпизо-
дами катаплексии и эпилептиформной активностью на ЭЭГ.

Пациентка А., 60 лет поступила в отдел Эпилепсии 
и пароксизмальных заболеваний ФГБУ «ФЦМН» ФМБА 
России с жалобами на приступы выраженной общей сла-
бости, диффузной потери мышечного тонуса, обмякания, 
без утраты сознания (пациентка слышит, что говорят во-
круг, однако не может открыть глаза и пошевелиться), 
длительностью 15–20 секунд. Пароксизмальные эпизоды 
возникали на фоне эмоционального возбуждения (смех), 

Рисунок 1. Регуляция нормального мышечного тонуса в период 
бодрствования. По SigridPillen и соавт.
Примечания. СЛД – сублатеродорсальное ядро моста; НЭ – норэ-
пинефрин; 5-HT – серотонин; vlPAG/LPT – ГАМКергические нейроны 
вентролатеральной части периакведуктального серого вещества 
и латеральные ядра покрышки.

Рисунок 2. Механизм развития катаплексии. По SigridPillen и соавт.
Примечания. СЛД – сублатеродорсальное ядро моста; НЭ – норэ-
пинефрин; 5-HT – серотонин; vlPAG/LPT – ГАМКергические нейроны 
вентролатеральной части периакведуктального серого вещества 
и латеральные ядра покрышки.
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частота эпизодов до 7 раз в месяц, однако в течение 1,5 лет пациентка отмечает 
клиническую ремиссию.

Из анамнеза известно, что с 17 лет периодически отмечала интенсивные 
головные боли мигренозного характера, с фото- и фонофобией на высоте го-
ловной боли. С 45 лет головные боли не беспокоят. Амбулаторно выполнялась 
ЭЭГ, на которой была зарегистрирована генерализованная эпилептиформная 
активность, амбулаторно предпринимались попытки назначения противо-
эпилептической терапии (Карбамазепин), однако у пациентки отмечалось 
усиление слабости и сонливости, и карбамазепин был отменен. На момент 
поступления в стационар противоэпилептическую терапию не принимает.

Около 2-х лет назад, находясь на работе, на фоне смеха впервые развился 
эпизод диффузной потери мышечного тонуса, обмякания, без утраты сознания. 
Подобный эпизод повторился через 4 дня, далее возникали с частотой 5–7 
раз в месяц. Обследовалась и лечилась по месту жительства. На МРТ голов-
ного мозга выявлена менингиома левой теменной области. В остальном при 
дообследовании данных за соматическую патологию не получено. Со слов 
пациентки, вышеописанные эпизоду утраты мышечного тонуса с обмяканием 
и падение прекратились самостоятельно около 1,5 лет назад.

В период стационарного лечения пациентке выполнена МРТ головного мозга, 
выявлена менингиома в левой теменной области, без динамики в сравнении 
с предыдущим обследованием. Консультирована нейрохирургом – в настоящее 
время оперативное лечение не показано. Дважды выполнялся продолженный 
видео-ЭЭГмониторинг: в бодрствовании и во сне зарегистрирована эпилеп-
тиформная активность в виде генерализованных разрядов сгруппированных 
комплексов «спайк-медленная волна», амплитудой до 150–200 мкВ; без види-
мых клинических проявлений (рис. 3). При проведении пробы с ритмической 
фотостимуляцией отмечалось усиление эпилептиформной активности, что 
расценено в рамках фотопароксизмального ответа. При детальном расспросе 
наследственный анамнез по эпилепсии не отягощён, наличие иных парок-
сизмальных событий, помимо вышеописанных жалоб, пациентка отрицает.

С учетом семиологии пароксизмов (приступы без утраты сознания, связанные 
со специфическим триггером – смех, длительностью 15–20 секунд) пароксизмаль-
ные эпизоды, соответствующие типичным жалобам пациентки, расценены как 
неэпилептические и были трактованы в рамках катаплексии. С учетом отсутствия 
пароксизмов в течение 1,5 лет на момент госпитализации терапия катаплексии 
в настоящее время не рекомендована. Также у пациентки во время проведения 

Рисунок 3. Эпилептиформная активность в виде генерализованных разрядов комплексов 
«спайк-волна» в период бодрствования

видео-ЭЭГ мониторинга зафиксирована 
генерализованная эпилептиформная ак-
тивность, однако, с учетом отсутствия 
эпилептических приступов по данным 
анамнеза, противоэпилептическая те-
рапия не назначалась.

Заключение
Дифференциальный диагноз эпи-

лептических приступов и пароксизмов 
катаплексии зачастую представляет 
сложности из-за схожих клинических 
проявлений. Распознавание катаплексии 
играет немаловажную роль, поскольку 
во многих случаях она ассоциирована 
диагнозом нарколепсии – расстройства, 
для диагностики которого по-прежнему 
требуется в среднем 9 лет от начала кли-
нической симптоматики [3]. Кроме того, 
неверная трактовка эпизодов катаплек-
сии может привести к гипердиагностике 
эпилепсии, что влечёт за собой нера-
циональное назначение противоэпи-
лептических препаратов, социальные 
ограничения, а также стигматизацию, 
ассоциированную с данным заболевани-
ем. Ещё более редким случаем является 
сочетание катаплексии и эпилепсии [19]. 
Данная ситуация усложняет мониторинг 
эффективности противоэпилептической 
терапии, так как эпизоды катаплексии 
могут быть ошибочно трактованы 
в рамках сохраняющихся эпилептиче-
ских приступов. Baiardi S с коллегами 
приводят клиническое наблюдение 4 
пациентов, у которых диагностировано 
сочетание эпилепсии и катаплексии [19]. 
Авторы отмечают, что в случае генера-
лизованных эпилептических приступов 
дифференциальный диагноз катаплек-
сии обычно не вызывал затруднений, 
однако в остальных случаях первый 
диагноз приводил к тому, что комор-
бидное заболевание не было замечено.

В нашем клиническом случае 
диагноз катаплексии был установлен 
анамнестически, в виду отсутствия 
у пациентки пароксизмов в момент 
обращения в стационар, однако диф-
ференциальный диагноз играл не-
маловажную роль ввиду наличия 
у пациентки генерализованной эпи-
лептиформной активности на видео-
ЭЭГ. В случае трактовки типичных 
жалоб пациентки как эпилептических 
приступов, имелись основания для 
постановки диагноза эпилепсии, со-
гласно критериям Международной 
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Противоэпилептической Лиги [20], и как следствие – рас-
смотрения вопроса о назначении противоэпилептической 
терапии. Однако типичные жалобы пациентки были рас-
ценены как неэпилептические (пароксизмы катаплексии), 
поэтому ввиду отсутствия у пациентки в анамнезе и при 
дообследовании иных стереотипных пароксизмальных 
событий диагноз эпилепсии не был установлен, и противо-
судорожная терапия не назначалась. В литературе описаны 
случаи регистрации эпилептиформной активности у паци-
ентов без анамнеза эпилептических приступов, показатели 
варьируют в пределах 0,1–2,5 % [21], поэтому, руковод-
ствуясь принципом «лечение пациента, а не ЭЭГ», было 
рекомендовано динамическое наблюдение и повторная 
консультация эпилептолога в случае дебюта эпилептиче-
ских приступов, которые возможно появятся у пациентки 
в связи с наличием менингеомы. Тщательное клинико-ин-
струментальное обследование пациентов (сбор анамнеза, 
полисомнография, множественный тест латентности сна, 
видео-ЭЭГ мониторирование) представляет собой золотой 
стандарт для точного дифференциального диагноза.
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