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La ICSD-3 la define como una incapacidad de 
permanecer despierto y alerta durante el periodo 
de vigilia, resultando en períodos de necesidad 
irreprimible de sueño o episodios no intencionados 
de adormecimiento o sueño. 

Presente en al menos el 3% de la población general

Origen multifactorial
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(Clasificación internacional de los trastornos del sueño)

Trastornos de hipersomnolencia central





El nombre 
narcolepsia 
procede del 

griego nárke, 
«torpor», y lepsis, 

«posesión». 

Descrita en 1880, 
por Gelineau como 

un cuadro de 
excesiva 

somnolencia diurna 
y episodios de 

debilidad muscular 
desencadenada por 

emociones. 

En 1934, Daniels
destacó la 

asociación de la 
ESD, la cataplejia, 
las alucinaciones 
hipnagógicas y la 

parálisis del sueño, 
denominándose 

“la tetrada
clásica”.

Posteriormente se 
fueron 

descubriendo el 
resto de hallazgos 
como la alteración 

del sueño 
nocturno 

“pentada”, el 
comportamiento 

automático…



Prevalencia y clínica de la narcolepsia 



De acuerdo con los estudios epidemiológicos, la 
prevalencia de la narcolepsia con cataplejia en la 
población adulta se estima entre un 0,02 y un 
0,06%, afectando de manera similar a hombres 
y mujeres. ¿Mayor prevalencia en Japón y 
menor en Israel?

La prevalencia de la narcolepsia sin cataplejia 
en la población general es más incierta. En un 
estudio reciente se habla de una prevalencia de 
0,02% (algo inferior a la narcolepsia con 
cataplejia).









Falta de 
reconocimiento de 

los síntomas
Mal diagnóstico

Alta prevalancia de 
trastornos médicos y 
psiquiátricos que se 

asocian a la narcolepsia

El SAS produce ESD y 
puede enmascarar la 
clínica de narcolepsia

Las alucinaciones 
pueden llevar al 

diagnóstico incorrecto 
de esquizofrenia.

La ESD en 
adolescentes conduce 

a trastornos del 
comportamiento, bajo 

rendimiento y 
trastornos de 

conducta, y ser
diagnosticados de 

TDAH. 

El tratamiento del 
TDAH puede retrasar 

más el diagnóstico 
correcto.

Los test de diagnóstico 
(TLMs) pueden ser 

negativos



IMPLICACIONES



10-15%



G. Mayer et al. Somnology (2002)

Accesos de sueño + 

cataplejia

Síntomas asociados
(PS, AH, Comportamiento automático)

Edad de los primeros síntomas



Primer síntoma en aparecer.

Los ataques suelen aparecer en situaciones apropiadas, pero también en 
situaciones inapropiadas.

Aparecen entre 2 y 5 veces al día y su duración oscila entre pocos 
minutos y mas de una hora. En niños – Siestas cortas en el colegio, 
siestas largas (2-3 h) por la tarde.

Son reparadores y después hay un período refractario de una o varias 
horas antes del siguiente ataque.

Además de los ataques, los pacientes tienen un bajo nivel de alerta todo el día.



SUEÑO NOCTURNO FRAGMENTADO (70-80%)





Es el síntoma más específico.

Pérdida brusca y reversible del tono muscular inducido por una emoción, habitualmente 
positiva, estrés, fatiga o comida copiosa, pero también sin claro precipitante.

Puede debutar conjuntamente con la ESD o aparecer entre 1 y 20 años después ( media 
de 5-6 años), o no aparecer (narcolepsia sin cataplejia). Raramente precede a la ESD.

Puede afectar: a toda la musculatura (total) (progresa en seg, con caída al suelo) 

a un grupo limitado de músculos (parcial) (postura) (mayoría casos)
aparición de una sensación efímera de debilidad en todo el cuerpo.

La duración es muy variable, generalmente entre varios segundos a 5 min.

Se asocia a la inhibición de los reflejos H monosinápticos y de los reflejos de distensión 
muscular, la cual aparece de forma fisiológica en el sueño REM, lo cual indica una 
relación entre ambos.

D.D.: hipotensión, AIT, drop attacks, trastornos neuromusculares y enferm. psiquiátricas.





• Conducta automática (40%)

• Insomnio

• MPP

• SAS

• Parasomnias (Somniloquios, 
sonambulismo, terrores nocturnos, 
Trastorno de conducta del sueño REM)

Otros síntomas 
y trastornos 
del sueño 
asociados

• Obesidad

• Resistencia a la insulina

• Ansiedad generalizada

• Depresión

• Cefalea

• Dificultades de concentración y memoria

• Accidentes

Otros 
trastornos 
asociados



Etiología de la narcolepsia 



¿Efecto directo en la expresión de sueño REM?

FACTORES GENÉTICOS Y ENFERMEDAD AUTOINMUNE 



• Casos esporádicos
origen autoinmune (95%)

• Casos familiares
herencia autosómica 
dominante con penetrancia 
incompleta

Elevada positividad DQB1*0602 

Deficiencia de hipocretina

Baja positividad DQB1*0602

¿Deficiencia de hipocretina?

La narcolepsia se presenta en el 90-95% 
de los pacientes de forma esporádica, 
con una transmisión hereditaria baja.

Narcolepsia familiar: el riesgo de 
que un familiar de primer grado 
desarrolle la enfermedad es del 1-
2% y del 5-10% de los casos si se 
incluyen todos los familiares.

Narcolepsia secundaria:
Algunos trastornos médicos y neurológicos
pueden provocar esta enfermedad: S. 
Prader-Willi, Distrofia Miotónica, S. Down, 
traumatismos, tumores intracraneales, 
trastornos de origen vascular o infecciones. 



La mayoría de los pacientes reconocen un desencadenante                                                                  
(estrés emocional, cambios hormonales, tabaquismo, TCE, infecciones, ¿vacunas?…)

Curr Neurol Neurosci Rep. 2018 Jun 1;18(7):43. doi: 10.1007/s11910-018-0851-5.

Narcolepsy Associated with Pandemrix Vaccine.

Sleep Med. 2018 Oct; 50:175-180. doi: 10.1016/j.sleep.2018.05.037. Epub 2018 Jun 27.

Changes in quality of life in individuals with narcolepsy type 1 after the H1N1-influenza epidemic 
and vaccination campaign in Norway: a two-year prospective cohort study.

Sleep Sci. 2018 Jan-Feb; 11(1):34-36. doi: 10.5935/1984-0063.20180008.

Narcolepsy with cataplexy and hyperthyroidism sudden appeared after H1N1 vaccination.

Sleep Med Rev. 2018 Apr; 38:177-186. doi: 10.1016/j.smrv.2017.06.006. Epub 2017 Jun 20.

Incidence of narcolepsy after H1N1 influenza and vaccinations: Systematic review and meta-analysis.

Vaccine. 2018 Oct 1;36(41):6202-6211. doi: 10.1016/j.vaccine.2018.08.008. Epub 2018 Aug 16.

Narcolepsy and adjuvanted pandemic influenza A (H1N1) 2009 vaccines - Multi-country assessment.

FACTORES AMBIENTALES

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29855798
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30075393
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29796199
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/28847694
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30122647


FACTORES NEUROANATÓMICOS, NEUROQUÍMICOS E INMUNOLÓGICOS



A: Pérdida de hipocretina en 
los casos estudiados.

B: Distribucion de las celulas
de hipocretina en los 
distintos cerebros.

C: Tamaño de las celulás de 
hipocretina.

D: Densidad de las células de 
hipocretina.
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EXPOSICIÓN AMBIENTAL

INICIO CLÍNICO

TIEMPO

Pre-enfermedad

Enfermedad

Degeneración 
neuronal de las 
células 
productoras de 
hipocretina en 
el hipotálamo 
lateral

HIPÓTESIS MODELO 
FISIOPATOLÓGICO 

DE LA 
NARCOLEPSIA

Predisposición 
genética HLA  
DQB1 0602

Autoinmune



Manifestaciones clínicas
• Excesiva somnolencia durante el día, la cual 

interfiere con su actividad diaria habitual. 
• Por esta razón, con frecuencia necesitan dormir 

siestas prolongadas ( de más de 4 horas), aunque 
suelen describirlas como no refrescantes. 

• El descanso nocturno suele ser prolongado y 
continuo (TST de más de 11 horas).

• Por la mañana, les cuesta mucho despertar, 
mostrando a veces actitud agresiva o violenta y en el 
50% presentan una sensación de “borrachera” 
durante los primeros minutos, hasta 2-3 horas. Esto 
puede ocurrir, incluso, tras las siestas diurnas.

• La ESD les lleva a veces a mostrar comportamientos 
automáticos de segundos de duración. También es 
muy frecuente que desarrollen microsueños, con 
amnesia de los episodios.

• Presentan también cefaleas, dificultades cognitivas, 
lapsos de memoria, depresión y episodios de 
disfunción autonómica.

Prevalencia
No existen estudios de prevalencia adecuados. 
Se cree que tiene una prevalencia en la población
general de 0,002%-0,010%.
Se ha propuesto una ratio 1:4 o 1-2:10 
(hipersomnia idiopática: narcolepsia).
Afecta a ambos sexos por igual. Algunos estudios 
dicen que presenta un predominio en mujeres.
Edad de inicio: adolescencia-adulto joven (15-30 
años) y hay un aumento progresivo de los 
síntomas hasta establecerse de por vida, con 
escasos cambios posteriores. 



Fisiopatología

No se conocen muchos datos sobre la fisiopatología.

Se han realizado estudios midiendo las concentraciones de distintas monoaminas (acido 
homavanólico, 4-3 hidroxifenilacético, 3-medroxi-4-hidroxifenilglicol, 5-hidroxiindolacetico; etc). 
Aunque no se han obtenido datos concluyentes, se considera que podría tratarse de una 
desincronización en el sistema de la norepinefrina. [Guilleminault C (2000)]

Recientemente se ha publicado un estudio en el que se ha encontrado que, en estos pacientes, 
el receptor GABA está dos veces por encima en comparación al grupo control.

La mayor parte de los casos de hipersomnia idiopática son esporádicos. 
Con respecto a la probable predisposición genética, parece que existe una mayor frecuencia de 
portadores de HLA Cw2. 





Con el paso del tiempo los episodios son menos frecuentes.

Se ha propuesto el TCE como desencadenante junto con fiebre, alcohol, estrés en un sujeto 
con predisposición genética.

En los episodios hay niveles de hipocretina bajos, pero los datos no son concluyentes. 

No clara base genética, aunque existen casos familiares. 

Etiología se desconoce. 

Trastorno raro (1 de cada millón). Inicio en la adolescencia, ligero predominio en varones y 
predominio en los judíos asquenazi.





• Muchas encefalopatías tóxicas y metabólicas pueden dar hipersomnia y suelen 
acompañarse de otros síntomas y signos. 

• Hipersomnia secundaria a enfermedad de Parkinson, por control insuficiente de 
los síntomas nocturnos.

• Lesiones estructurales del sistema nervioso pueden ocasionar hipersomnia, sobre 
todo si se daña la formación reticular del tronco o las estructuras diencefálicas
paramedianas.

• También se ha visto después de encefalitis o traumatismos. 
• Los pacientes epilépticos pueden tener hipersomnia como consecuencia de los 

tratamientos. 
• La fragmentación del sueño y la hipersomnia son frecuentes en las demencias 

degenerativas. 
• Los pacientes con enfermedades neuromusculares pueden desarrollar 

hipersomnia, primaria del SNC o asociada al síndrome de apneas (centrales o 
periféricas) o al dolor o al síndrome de piernas inquietas.

Enfermedades del sistema nervioso que cursan 
con hipersomnia



Drogas e hipersomnia

Numerosos fármacos pueden provocar hipersomnia: 

sedantes, hipnóticos, antidepresivos, ansiolíticos, antihistamínicos, 
antiepilépticos, antihipertensivos, neurolépticos, antiparkinsonianos, 
antiasmáticos, corticoides… 
Entre las drogas: alcohol, cannabis, opiáceos, anfetaminas y cocaína (los dos 

últimos producen sedación diurna persistente tras los episodios prolongados de vigilia).

Es importante tener en cuenta las interacciones farmacológicas y las enfermedades de base 
(renales o hepáticas) que pueden influir en la metabolización de estos fármacos.

Enfermedades psiquiátricas e hipersomnia

A pesar de que la mayor parte de los pacientes con depresión sufren insomnio, 
los pacientes con depresión mayor, aquellos con hallazgos atípicos, pueden 
referir hipersomnia, más bien, suelen referir que están en la cama descansando, 
más que durmiendo. Es característico: exacerbación en invierno, obesidad y 
mejoría de la somnolencia tras la administración de antidepresivos.



Hipersomnia secundaria a sueño nocturno insuficiente o fragmentado

Sueño insuficiente:
Es la causa más común de hipersomnia debido al 
estilo de vida actual (4-7%) y puede reflejar una 
pobre higiene del sueño o una privación de sueño 
auto o socialmente impuesta. 
Adolescentes y adultos con trabajos de 
responsabilidad que, a lo largo de al menos tres 
meses, duermen 6 horas o menos cada noche, 
tienen dificultad para levantarse por las mañanas 
con el despertador y experimentan episodios de 
ESD. 
Es característico que el fin de semana compensen 
con más horas de sueño de las normales.
Si no lo hacen, pueden aparecer trastornos del 
humor, trastornos cognitivos, falta de 
concentración, fatiga crónica…
No suelen ser conscientes de que esta privación 
crónica de sueño es la causa de sus síntomas y 
suelen presentar un abuso de estimulantes.

Sueño fragmentado: 
La calidad del sueño es tan importante como la 
cantidad. El factor más importante para que el sueño 
sea reparador es su continuidad. 

Trastornos del sueño como:
trastornos respiratorios durante el sueño 
MPP durante el sueño.

Diversas enfermedades como:
artritis, 
dolor crónico de cualquier naturaleza, 
epilepsia,
asma, 
EPOC,
disfunción urinaria,
reflujo gastroesofágico y 
síndrome del colon irritable.



El reglamento de conductores

Para saber si se puede conducir con hipersomnia
debemos acudir al reglamento de conductores Real
Decreto 818/2009 del 8 de mayo donde se especifica
que cualquier persona que sufra narcolepsia o
trastornos de hipersomnias diurnas de origen no
respiratorio, no podrá conducir.
Sin embargo, el mismo reglamento también indica que
cada caso de hipersomnia debe tratarse de manera
individualizada, ya que si el tratamiento médico puede
controlar los síntomas de la enfermedad, sí podrá
conducir.
No obstante, el permiso de conducir de los enfermos
de hipersomnia tiene un periodo de validez más corto,
para llevar un control individual y exhaustivo de la
enfermedad y su evolución.



Diagnóstico 
de las 

hipersomnias



La historia clínica:

•Definir específicamente el tipo de trastorno del sueño.

•Caracterizar el curso clínico y circunstancias de aparición.

•Hacer diagnóstico diferencial entre los diversos trastornos de sueño.

•Evaluar los patrones de vigilia-sueño.

•Historiar al compañero de cama.

•Evaluar el impacto que el trastorno del sueño tiene en el paciente.

La exploración física y en algún caso psicológica.

Métodos subjetivos y métodos objetivos de diagnóstico.









PSG (polisomnografía)

 Registro simultáneo de variables 
neurofisiológicas y cardiorrespiratorias que 
permiten evaluar la cantidad y calidad del 
sueño e identificar diferentes eventos 
cardiacos, respiratorios, motores… y la 
repercusión que tienen en el mismo.

 Se realiza en los laboratorios de sueño. Se 
necesita al menos una noche de diagnóstico, 
desde las 22,00 horas a las 17 horas, para 
realizar posteriormente los TLMS o el TMV.

 Registro no inferior a las 6 horas y que incluya 
al menos 180 minutos de sueño.



Cinco siestas de 20-30 minutos separadas entre sí por intervalos 
de dos horas.

Evalúan la habilidad del sujeto para dormirse en un entorno 
favorable.

La latencia media de sueño y el comienzo de sueño en fase REM 
(SOREMP)

TLMs
(Test de latencias múltiples)
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No tomar medicación que influya en el sueño desde al menos 15 
días antes

Realizar un calendario de sueño y/o Actigrafía desde al menos 7 
días antes para valorar calendario del ciclo vigila-sueño

PSG nocturna la noche previa (asegurar tiempo total de sueño 
suficiente y descartar o confirmar posibles etiologías de la ESD)

El 16% de la población normal puede tener una latencia media < 
5 min y el mismo % puede tener 2 o mas SOREMPS.

Pueden ser positivos en otros trastornos y negativos en la  
narcolepsia.
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Ventajas:

• Alta especificidad (99%) 
y sensibilidad (87%) en 
Narcolepsia tipo 1.

• No variable por 
fármacos o alteraciones 
del sueño comórbidas.

Desventajas:

• Alta especificidad (99%) 
pero baja sensibilidad 
(16%) en Narcolepsia 
tipo 2.

• Invasivo.

• Contraindicado en 
determinadas 
condiciones (HTIC…)

• No ampliamente 
disponible su 
determinación.

Valorar realización si:

• Difícil valoración de los 
TLMs por alteraciones 
del sueño comórbidas.

• Pacientes que no 
pueden suspender los
fármacos psicotropos.

• Falta de respuesta al 
tratamiento.

• TLMs negativo



TMV
(Test de mantenimiento de la vigilia)

Determina la capacidad de una persona 
para permanecer despierta en 
condiciones soporíferas y durante un 
período definido de tiempo.

Se utiliza principalmente para el 
seguimiento de los resultados del 
tratamiento, para objetivar la capacidad 
del paciente para permanecer despierto 
(para TMV de 20 min, el límite inferior 
normal son 10,9 min)







Tratamiento de 
las hipersomnias
primarias



Información respecto al 
tratamiento:

La sensación de somnolencia 
no suele desaparecer por 
completo.
Las cataplejias, las 
alucinaciones hipnagógicas e 
hipnopómpicas y la parálisis 
del sueño se suelen llegar a 
controlar sin problemas.



Limitar el consumo diario de 
productos que tengan cafeína; evitar 
el alcohol y el tabaco.
Evitar cenas copiosas.
Actividad física regular. 
El dormitorio debe estar en silencio y 
a oscuras con una temperatura 
adecuada, alrededor de los 18ºC.
Levantarse y acostarse a la misma 
hora.
Evitar realizar actividades en la cama 
como ver la televisión, usar 
móvil/tablet, escuchar la radio... 







Hipersomnia idiopática

- Los tratamientos son los mismos
que para la narcolepsia, pero la 
respuesta es variable.

- Recientemente se han
conseguido importantes mejorías
utilizando Flumazenil, que inhibe
competitivamente la actividad en 
el sitio de unión a BDZ del receptor 
GABA.



Sueño insuficiente
Medidas de higiene de sueño.

Síndrome de Kleine Levin
Educacional.
El tratamiento con estimulantes durante 
el episodio es parcialmente eficaz. 
Se han empleado como tratamiento 
preventivo litio, valproato, lamotrigina, 
risperidona y carbamacepina, con 
resultados variables. 





MOTIVO DE CONSULTA

Excesiva somnolencia diurna y cataplejia.

ANTECEDENTES FAMILIARES y ANTECEDENTES PERSONALES

Ninguno de interés.

HISTORIA ACTUAL

Varón de 14 años que acude por ESD y sospecha de cataplejia desde hace 2 meses. 

El primer síntoma fue la ESD, que refiere que no puede vencer, sobre todo antes y después de comer, en momentos de menor 

actividad, en el coche o al ver la televisión. No cambia pese a estar de vacaciones. La somnolencia ya no es tan marcada, 

únicamente necesita una siesta más prolongada. 

Describe episodios de debilidad en ambas piernas, cuello o mandíbula. Los relacionaba con emociones intensas, ahora le ocurren 

casi en cualquier situación, en relación con esfuerzo o cuando está cansado...por ejemplo al coger una pelota se le doblan las 

piernas.... Duran 30-40 seg. 

Presenta episodios de segundos de duración en los que nota un zumbido en los oídos y no es capaz de mover el cuerpo, salvo los 

ojos y también alucinaciones auditivas "escucho como un serrucho“, los cuales aparecen sólo al conciliar el sueño.

Durante el día, además de la somnolencia y los episodios de debilidad, se queja de cansancio y cambios de humor . Además 

describe sueños frecuentes, casi siempre relacionados con vivencias de los días previos.

Se acuesta a las 00:00-01:00, se despierta 1 vez por noche. Se levanta a las 11:30 con sensación de sueño NO reparador. Duerme 

siestas de 1 hora y media.

Ronca, pero niega pausas respiratorios ni despertares asfícticos.

Ánimo "estoy bastante bien". La madre refiere que está preocupado porque acaba de cambiar de colegio.



EXPLORACIÓN FÍSICA y EXPLORACIÓN NEUROLÓGICA

Normal.

JUICIO DIAGNÓSTICO

Hipersomnia a estudio.

PLAN

Se solicita analítica, serologías y PSGTLM.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

-RM cerebral: Sistema ventricular de tamaño y morfología dentro de la normalidad sin apreciarse lesiones ocupantes de espacio 

a nivel supra o infratentorial. Línea media centrada. No se aprecian anomalías patológicas en la sustancia blanca. Pequeño quiste 

de la cisura coroidea derecha.

-Analítica: Bioquímica: normal. Hemograma y coagulación: normal. Función tiroidea: normal. Ferrocinética y vitaminas: 
normales. AntiDNA y ANA: negativos.               HLA DQ1 POSITIVO.
-Serologías: negativas
-PSGTLM: Se ha objetivado la hipersomnia diurna a expensas de sueño REM, compatible con el diagnóstico de Narcolepsia. 
Durante la última siesta se ha objetivado un episodio compatible con parálisis del sueño. Se ha objetivado un Síndrome de 
Resistencia aumentada de la vía aérea superior durante el sueño de intensidad leve. Se ha objetivado marcado ronquido.

TRATAMIENTO
Se explica tratamiento no farmacológico y farmacológico.
Se inicia tratamiento con oxibato sódico: 2,25-2,25 mg. Se va aumentando la dosis en consultas sucesivas hasta 3,75-3,75. 
En la última revisión, se baja la dosis de oxibato sódico por pérdida importante de peso. Se añade metilfenidato por persistir ESD. 
La cataplejia, las alucinaciones y la parálisis de sueño están controladas.



Cinco siestas de 20-30 minutos separadas entre sí por intervalos 
de dos hora



No es arte 
pequeño el de 

dormir: para 
llegar a 

dominarlo, 
hay que 

pasarse todo 
el día 

despierto.

(Nietzsche)




