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• Mikä on narkolepsia?

• Mistä narkolepsia aiheutuu?

• Miten narkolepsia todetaan?

• Miten narkolepsiaa hoidetaan?
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Mikä on narkolepsia?

AIEMMIN KAKSI ALAMUOTOA

1.Narkolepsia – katapleksia

2.Narkolepsia ilman katapleksiaa
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In this edition of International Classification of 
Sleep Disorders the preferred names of 
certain central disorders of hypersomnolence 
have been changed. In particular, narcolepsy
has been divided into narcolepsy type 1 and 
narcolepsy type 2 rather than narcolepsy with 
and without cataplexy. This change is 
predicated on the concept that absence of 
hypocretin (orexin) is a fundamental
marker of the most precisely defined
category of the disorder. Because some
patients without cataplexy will also have
low cerebrospinal fluid (CSF) hypocretin-1 
levels, the use of the term “narcolepsy
with cataplexy” or “narcolepsy-cataplexy” 
is inappropriate. The change is not intended
to imply that the presence or absence of 
cataplexy is unimportant clinically nor that
measuring CSF hypocretin-1 levels is 
obligatory.
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Narkolepsia tyyppi 1

Valikoitu hcrt/orx 

neuronien solukato 

lateraalisessa 

hypotalamuksessa 

(Peyron et al. Nature 

Med 2000)

nc+ orx

nc+ MCH ctrl MCH

ctrl orx
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Narkolepsia tyyppi 1

Valikoitu hcrt/orx 

neuronien solukato 

lateraalisessa 

hypotalamuksessa 

(Peyron et al. Nature 

Med 2000)

nc+ orx

nc+ MCH ctrl MCH

ctrl orx Geneettinen alttius

• HLA DQB1*06:02 lähes 100%:lla (väestö 12-

38%) (Mignot 1997)

• Riski x 250 (Tafti 2014)

• HLA DQB1*06:03 voimakkaasti suojaava

• Myös muita HLA- ja immuunijärjestelmän 

geenejä yhdistetty lievää riskiin (Ollila 2014, Kornum

2012)

• Kaksoskonkordanssi 25-35%

Ympäristötekijät

•Streptokokki-infektiot 50 vs 19% (Aran 2009)

•D-vitamiinin puute?

• H1N1-

pandemiarokotus

• H1N1-infektio?





Figure 2a. Forest plot of studies assessing risk of narcolepsy related to Pandemrix 

vaccine in children and adolescents using different index dates.

Lapsilla riski 5-14-kertainen

The vaccine attributable 

risk in children and 

adolescents was 1 per 

18400 vaccine doses. 



Figure 2b. Forest plot of studies assessing risk of narcolepsy related to Pandemrix 

vaccine in adults using different index dates.

Aikuisilla riski 3-7-kertainen











Taulukko 1. ICSD-3 luokituksen mukaiset tyypin 1 narkolepsian diagnostiset kriteerit 

Kriteerien A ja B täytyy täyttyä 

A. Päivittäinen pakonomainen tarve nukahtaa tai päiväaikainen nukahtelu vähintään kolmen 

kuukauden ajan.
1
 

B. Vähintään jompikumpi seuraavista 

· Katapleksia ja ≤ 8 minuutin keskimääräinen nukahtamisviive ja kaksi tai useampi 

REM-alkuinen unijakso (SOREMP) nukahtamisviivetutkimuksessa (MSLT). SOREMP (15 

minuutin kuluessa aloituksesta) edeltävässä unipolygrafiassa voi korvata yhden REM-alkuisen 

unijakson MSLT:ssä.
2
 

· Aivo-selkäydinnesteen hypokretiini-1-pitoisuus on joko ≤ 110 pg/ml tai 1/3 

terveiden henkilöiden keskiarvosta samaa menetelmää käyttäen 

 

1
 Nuorilla lapsilla narkolepsia voi joskus ilmetä poikkeavan pitkänä yöunena tai keskeytettyjen 

päiväunien jatkumisena 

2
 Jos kliinisesti epäillään vahvasti tyypin 1 narkolepsiaa, mutta B1-kohdan MSLT-kriteerit eivät 

täyty, mahdollinen vaihtoehto on toistaa MSLT-tutkimus 



Taulukko 2. ICSD-3 luokituksen mukaiset tyypin 2 narkolepsian diagnostiset kriteerit 
 

1 
Jos katapleksia kehittyy myöhemmin, sairaus tulisi luokitella uudelleen tyypin 1 narkolepsiaksi. 

2 
Jos hypokretiini-1-pitoisuus määritetään myöhemmin ja se on joko ≤ 110 pg/ml tai < 1/3 terveiden 

henkilöiden keskiarvosta samaa menetelmää käyttäen, sairaus tulisi luokitella uudelleen tyypin 1 

narkolepsiaksi 

Kriteerien A-E täytyy täyttyä 

A. Päivittäinen pakonomainen tarve nukahtaa tai päiväaikainen nukahtelu vähintään kolmen 

kuukauden ajan. 

B. ≤ 8 minuutin keskimääräinen nukahtamisviive ja kaksi tai useampi REM-alkuinen unijakso 

(SOREMP) nukahtamisviivetutkimuksessa (MSLT). SOREMP (15 minuutin kuluessa aloituksesta) 

edeltävässä unipolygrafiassa voi korvata yhden REM-alkuisen unijakson MSLT:ssä.
2
 

C. Ei katapleksiaa.
1
 

D. Joko aivo-selkäydinnesteen hypokretiini-1-pitoisuutta ei ole mitattu tai se on  > 110 pg/ml tai > 

1/3 terveiden henkilöiden keskiarvosta samaa menetelmää käyttäen.
2
 

E. Liikaunisuus ja/tai MSLT löydös eivät selity paremmin muilla syillä, kuten esimerkiksi 

riittämättömällä yöunella, obstruktiivisella uniapnealla, viivästyneellä unijaksolla tai 

lääkeaineiden tai muiden aineiden käytöllä tai niiden lopettamisella.  



REM-unen ja valveen rajapinnan säätelyhäiriö joka 

ei johdu hypokretiinivajeesta?

• Histamiini? Joku muu?

Sateenvarjotermi erilaisen etiologian omaaville 

tiloille/sairauksille, joille on ominaista sama 

neurofysiologinen löydös?

Harvinainen sattuma tai virhe, ei sairaus 

ollenkaan?

Jos narkolepsia tyyppi 1 on autoimmuunisairaus niin 

mikä on narkolepsia tyyppi 2?



Narkolepsian oirekuva

Päiväaikainen väsymys ja 
nukahtelutaipumus

Katapleksia
• Voimakkuus vaihtelee, polvien 

notkahtamisen tai ylävartalon symm. 
lihasvoimien menetyksen lisäksi voi ilmeteä
vain kasvojen alueen oireina (pään 
nyökähdys, kieli, kulmakarvat, virnistely).

• Joskus voi ilmetä kaksoiskuvia

• Yleensä positiivinen tunnereaktio, mutta voi 
olla pelästyminen, suuttuminen, 
seksuaalinen kiihottuminen

• Osalla potilaista voi ilmaantua vasta vuosia 
väsymyksen jälkeen



Narkolepsian oirekuva

• Rikkonainen yöuni, 

• Unihalvaukset (25-60% 

narkolepsiaa sairastavista, 6% 

normaaliväestöstä),

• Hypnagogiset ja hypnopompiset 

hallusinaatiot (86% vs 25%)

• Painnnousu, ennenaikainen 

puberteetti, käytöshäiriöt (lapsilla)

• RBD

• Automaattinen käyttäytyminen

The Nightmare 1781 Henri Fuseli (1741 - 1825)



Yöuni
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· Aivo-selkäydinnesteen hypokretiini-1-pitoisuus on joko ≤ 110 pg/ml tai 1/3 

terveiden henkilöiden keskiarvosta samaa menetelmää käyttäen 

 

1
 Nuorilla lapsilla narkolepsia voi joskus ilmetä poikkeavan pitkänä yöunena tai keskeytettyjen 

päiväunien jatkumisena 

2
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Väsymys

Modafiniili 100-400 mg/vrk

Pitkävaikutteinen metyylifenidaatti (Concerta, 
Equasym ret, Medikinet CR) tai

Natriumoksibaatti 4,5-9 g/vrk

Modafiniili + Natriumoksibaatti

(+ metyylifenidaatti)

Lyhytvaikutteinen metyylifenidaatti, 
Lisdeksamfetamiini

Katapleksia

Venlafaksiini 37,5-150 mg/vrk

Natriumoksibaatti 4,5-9 g/vrk ( 
voi aloittaa ensilinjassakin)

SSRI-lääkkeet, trisykliset, NRI-
lääkkeet, atomoksetiini

Lääkehoito



Hoidossa huomioitavaa - lääkkeet

Modafiniili: Päänsärky 30%:lle, menee yleensä ohi. 
Interaktiot.

Natriumoksibaatti: Annosnostot hitaasti 1-4 viikon 
välein 0,5-1g kerrallaan.

Metyylifenidaatti: Pitkävaikutteisissa 
valmisteissakin eroja:
• Concerta: pitkävaikutteinen

• Equasym ret: keskipitkävaikutteinen

• Medikinet CR: keskipitkävaikutteinen

Efedriiniä, amfetamiinia ei kannata käyttää



Hoidossa huomioitavaa - lääkkeet

Klomipramiinista usein paljon haittoja

Rebound katapleksian riski SSRI-, SNRI- ja NRI-

lääkkeillä todellinen

SSRI-lääkkeistä isot annokset

Huono kardiovaskulaaritilanne, esim. 

hoitoresistentti RR-tauti -> harkitse huolella 

stimulanttien käyttö
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Lääkkeetön hoito

Näyttö puutteellista, perustuu melko vähiin tutkimuksiin ja expert opinion –tason 

näyttöön

• Säännöllinen vuorokausirytmi

• Nukkumaanmeno- ja heräämisajat säännöllisiä (+-

1h) riippumatta unen määrästä ja laadusta

• Jos yöllä herää ja vaikeuksia nukahtaa, voi tehdä 

jotain rauhoittavaa hetken ja palata sitten 

nukkumaan

• Rentoutusharjoitus ennen nukkumaanmenoa

• Erityisesti jos ahdistuneisuutta, ajatukset pyörivät 

yöllä mielessä…
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Lääkkeetön hoito

• Suunnitellut päiväunet

• Voivat tehota lääkehoitoa paremmin

• 15-30(-60) min 1-2(-3) kertaa vrk:ssa

• Jos kovin pitkiä, voivat vaikuttaa 

vuorokausirytmiin eivätkä välttämättä piristä 15 

minuuttia pidempää

• Yksilöllinen vaihtelu suurta, mutta käytännössä 

kaikki hyötyvät

• Erityisesti iltapäivällä (klo 1230-1700)
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Lääkkeetön hoito

• Ruokavalio

• Erikoisdieettejä usealla 

• Melko vähän tutkimustietoa

• Narkolepsia-potilaat vaikuttavat olevan erityisen 

herkkiä hiilihydraattien vaikutukselle

• Huomaa myös taipumus painonnousuun -> 

metaboliset seuraukset, uniapnea riski -> 

verenpaineen nousu – vs. stimulanttihoito jne..

• Terveellinen, unenhuollon mukainen ruokavalio

• Alkoholi rikkoo unen rakennetta, kofeiini samoin

• Kofeiinin haittavaikutukset modafiniilia suuremmat?
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Lääkkeetön hoito

• Liikunta

• Ei tutkimuksia

• Voi auttaa säännöllisen vrk rytmin ylläpidossa

• Klo 16-18?

• Auttaa painonhallinnassa

• Aktivoi retikulaarista aktivaatiojärjestelmää?
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Lääkkeetön hoito

• Sova-kurssit

• Narkolepsiayhdistyksen toiminta

• (Lapsilla) kuntoutusohjaaja

• Koulujärjestelyt

• Ammatillinen kuntoutus
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