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مقدمه
وارت��ز در س��ال 1842 اولین بار این بیم��اری را که هم اکنون کرة هانتینگتون می نامیم، معرفی کرد. ولی ش��رح کامل بیماری را جورج 
هانتینگتون در سال 1872 انجام داد و از آن زمان این بیماری به نام کره هانتینگتون شناخته و نامیده شد. این بیماری نوعی اختلال باز دارنده 
متابولیسم سلول های عصبی است که در خانواده ها، از نسلی به نسل دیگر منتقل می شود و در شروع سنین میان سالی با حرکات رقص مانند 
ناخواسته یا کره، اختلالات رفتاری و روانی و زوال عقل مشخص می شود )1(. برای چندین دهه نام این بیماری بدون تغییر باقی ماند تا اینکه 
در دهة 1980 با آگاهی کامل از نشانه های غیر حرکتی، نام آن به هانتینگتون تغییر یافت. در سال 1983 ارتباط بیماری با کروموزوم شماره 
4 به اثبات رسید و در سال 1993 ژن این بیماری شناخته شد )2(. به دنبال تلاش هماهنگ 58 دانشمند از سراسر دنیا برای اولین بار معلوم 
ش��دکه تکرار توالی 3 نوکئوتیدی CAG در DNA علت اصلی این بیماری اس��ت. این توالی رمز آمینواسید گلوتامین است. شناسایی ژن 
بیماری، مسیرهای پژوهشی جدیدی را به روی محققین گشود و برای اولین بار روش های منطقی تری برای درمان و کنترل این بیماری ویرانگر، 
فراهم کرد. اگر چه بسیاری از درمان های علامتی هم اکنون در دسترس است، ولی برای درمان بهتر و کامل تر داروهای مؤثرتری مورد نیاز است.

چکیده                                                                               
بیماری هانتینگتون )HD(1 نوعی اختلال تخریب کنندة نادر عصبی در دستگاه عصبی مرکزی است که با علائمی مانند حرکات ناخواستة 
رقص مانند، اختلالات رفتاری و روانی و افس��ردگی مش��خص می شود. شیوع آن در جمعیت سفیدپوستان یک نفر در هر 10 تا 20 هزار نفر 

تخمین زده می شود. میانگین سن شروع علائم بین 30 تا 50 سالگی است.
در بعضی موارد علائم قبل از سن 20 سالگی، به صورت اختلالات رفتاری و بروز مشکلاتی در یادگیری در مدرسه، بروز می کند که به آن 
بیماری هانتینگتون نوجوانی )JHD(2 می گویند. علامت کلاسیک این بیماری، کره3 یا حرکات رقص مانند است که به تدریج به همه عضلات 

گسترش می یابد و همة فرآیندهای روانی را به شدت تضعیف می کند. بیمار دچار زوال شناختی می شود و علائم روانی را بروز می دهد. 
هانتینگتون نوعی بیماری ارثی اتوزومی غالب و ناشی از تکرار توالی CAG )36 تکرار یا بیشتر( روی بازوی کوتاه کروموزوم شمارة 4 و در 
نتیجه طویل شدن ژن هانیتنگتون است. در بیماری هانیتنگتون جوانی )JHD( تکرار ) CAG( به بیش از 55 بار می رسد. تشخیص بیماری 
 DNA در فردی که والدینش به طور حتم مبتلا به هانتینگتون بوده اند، براساس علائم بالینی و نشانه بیماری صورت می گیرد و با تعیین توالی
تأیید می شود. بیماری هانتینگتون راه درمان قطعی ندارد و مهار بیماری تنها با کمک گروهی از تخصص های مختلف و بر پایة درمان علائم 
و بهبود کیفیت زندگی صورت می گیرد. کره با داروهایی که به گیرنده های دوپامین متصل می شوند، درمان می شود. درمان غیردارویی شامل 
مراقبت از افسردگی و کنترل رفتار پرخاشگرانه و حذف عوامل ایجاد کننده آن است. پیشرفت بیماری منجر به زمین گیر شدن و وابستگی کامل 

بیمار در زندگی روزمره می شود و بیماران نیاز به مراقبت تمام وقت دارند. 

کلیدواژه ها: هانتینگتون، کره، اتوزومی غالب، گلوتامین.

32

ش
موز

آ
  1

39
ر3

بها
 3

ره 
شما

م 
فت

 ه
ت و

س
 بي

ره
دو

32

ش
موز

آ



33

ش
موز

آ
  1

39
ر3

بها
 3

ره 
شما

م 
فت

 ه
ت و

س
 بي

ره
دو

33

ش
موز

آ

33

ش
موز

آ

همه گیری شناسی
بیم��اری هانتینگت��ون، ی��ک اخت��لال 
عصبی نادر اس��ت ک��ه احتمال ش��یوع آن 
در سفیدپوس��تان 5 تا 10 نف��ر در هر 100 
هزار نفر اس��ت. در ژاپن شیوع بیماری بسیار 
کمتر و در حدود یک دهم شیوع آن درسایر 
سفیدپوس��تان است. اخیراً مناطقی شناخته 
شده است که حتی شیوع پایین تری نسبت 

به ژاپن دارند)3(. 

شرح بالینی
»علائ��م و نش��انه های اصل��ی بیماری 
هانتینگت��ون ش��امل اخت��لالات حرکت��ی، 
ش��ناختی و روانی اس��ت. س��ایر علائمی که 
کمتر ش��ناخته ش��ده اند ولی از ویژگی های 
شایع و اغلب ناتوان کنندة بیماری هانتینگتون 
هس��تند، عبارت اند از کاهش وزن، اختلالات 
خ��واب و ریت��م ش��بانه روزی و اخت��لال در 

عملکرد دستگاه عصبی خود مختار.« 

متوسط سن شروع علائم بین 30 تا 50 
سالگی اس��ت ولی طیف وسیعی از سن 2 تا 
85 سال دارد. متوسط دورة بیماری 17 تا 20 
سال است. پیشرفت بیماری منجر به ناتوانی 
و وابس��تگی بیش��تر بیمار در زندگی روزمره 
و س��رانجام مرگ وی می ش��ود. شایع ترین 
علت های مرگ در ای��ن بیماری ذات الریه4 و 

خودکشی است.

علائم و نشانه های حرکتی
تغییرات حرکتی به ص��ورت غیر ارادی و 
ناخواس��ته در فرد بروز می کند. این حرکات 
ناخواس��ته در ابت��دا، بیش��تر در اندام ه��ای 
دیس��تال5 از جمله انگشتان دست و پا و نیز 
عضلات کوچکِ صورت اتف��اق می افتد. این 
تکانه های عضلانی اغلب نامرئی است و ممکن 
است به عنوان حالتی از عصبانیت تلقی شود. 
در زندگی روزمره، پیاده روی برای فرد دشوار 

می شود و ظاهر فرد حالتی شبیه افراد مست 
پیدا می کند.

به تدریج این حرکات ناخواس��ته به همة 
عضلات دیگر، از دیس��تال به پروگزیمال6 و 
آگزیال7 گس��ترش می یابد. ح��رکات رقص 
مانند درتمام مدتی که فرد بیدار است وجود 
دارد. هیچ الگ��وی واحدی برای این حرکات 
وجود ندارد. برجس��ته ترین حرکات، مربوط 
به عضلات پش��ت می باشد. به تدریج صحبت 

ک��ردن و بلع برای فرد مش��کل و در بعضی 
بیماران منجر به خفگی می ش��ود. در مراحل 
بعدی حت��ی بیم��ار لال می ش��ود. اختلال 
در تکلّم و بلع در طول دورة بیماری بس��یار 
شایع است. در همة بیماران سختی عضلات 
توسعه یافته و منجر به کاهش سرعت انجام 
فعالیت ه��ا و تردی��د در ش��روع یک حرکت 
می شود. بیماران جوان با سفتی بیش از اندازة 

عضلات رو به رو هستند و بیماران بسیار مسن 
در آخرین مرحله از بیماری و بعد از گذشت 
مدت زم��ان طولانی از بیماری، با س��فتی و 
انقباض همراه با خمیدگ��ی وخیم در قامت 

درگیرند. 
علائ��م مخچه ای هم هن��گام پیاده روی 
اغلب به صورت حالتی شبیه مستی یا آتاکسی 
مخچه ای دیده می شود. تمایز و تفکیک بین 
کره و قدم زدن آتاکسی8 بسیار دشوار است. 
علاوه بر این فعالیت های روزانه مانند خروج و 
بلندشدن از رختخواب، دوش گرفتن، لباس 
پوشیدن، توالت رفتن نظافت خانه، پخت و پز 
و غذاخوردن مشکل تر می شود. براساس نوع 
کاری که بیم��ار انجام می دهد، نش��انه های 
حرکتی دیر ی��ا زود عملک��رد وی را مختل 
می کنند حتی اگر تغییرات و نشانه های روانی 

و شناختی هنوز بروز نکرده باشد. 

علائم و نشانه های رفتاری و روانی
علائم و نشانه های روانی غالباً در مراحل 
اولیة بیم��اری و اغلب قبل از ش��روع علائم 
حرکتی خود را نشان می دهند. درصد بیماران 
دارای علائم روانی بین 33 تا 76 درصد، بسته 
به نوع و روش مطالعه، متفاوت است)4(. این 
علائم معمولاً تأثیری بس��یار بد و منفی روی 
عملکرد شخص بیمار و نیز خانوادة وی دارند. 
رایج ترین رویداد در این بیماری، افس��ردگی 
است که تش��خیص آن دشوار اس��ت زیرا از 
دست دادن وزن، بی تفاوتی و بی تحرکی نیز 
در بیم��اری هانتینگتون اتف��اق می افتد)5(. 
معمولاً اعتماد به نفس پایین، احساس گناه و 
اضطراب در بیمار وجود دارد. خودکشی غالباً 
خیل��ی زود، در افراد علام��ت دار و همچنین 
در اف��رادی که از حامل بودن بیماری آگاهی 
یافته ان��د، اتفاق می افتد. اضط��راب نیز غالباً 
)61-34 درصد( و گاهی اوقات در ش��روع و 
در طول دورة بیماری رخ می دهد. وس��واس 
فکری و وسواس عملی می تواند زندگی بیمار 
را مخت��ل کن��د و منجر ب��ه تحریک پذیری 
و خش��ونت وی ش��ود. تحریک پذیری اغلب 
اولی��ن علامت، در تمام ط��ول دوره بیماری 
اس��ت )4(. این تحریک پذی��ری به صورت از 
دست دادن علاقه و افزایش رفتار منفعل در 

علائم و نشانه های اصلی بیماری هانتینگتون شامل اختلالات حرکتی، شناختی 
و روانی است. سایر علائمی که کمتر شناخته شده اند ولی از ویژگی های شایع 
و اغلب ناتوان کنندة بیماری هانتینگتون هستند، عبارت اند از کاهش وزن، 
اختلالات خواب و ریتم ش�بانه روزی و اختلال در عملکرد دس�تگاه عصبی 

خود مختار

علائم و نش�انه های روانی غالباً در مراحل اولیة بیماری و اغلب قبل از شروع 
علائم حرکتی خود را نش�ان می دهند. درصد بیماران دارای علائم روانی بین 

33 تا 76 درصد، بسته به نوع و روش مطالعه، متفاوت است
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فرد ظاهر می شود. تفکیک و تمایز بی تفاوتی 
از افسردگی مشکل اس��ت. در مراحل اولیه، 
فعالیت بیش از حد جنس��ی می تواند سبب 
بروز مشکلات زیادی در رابطه با همسر شود. 

 جنون
زوال عق��ل )به علت تحلی��ل نورون های 
کولینرژیک ناحیة تفکری قش��ر مخ( نش��انة 
اصل��ی دیگر بیم��اری هانتینگتون اس��ت و 

می توان��د مدت ها قب��ل از بروز نش��انه های 
حرکتی خود را نش��ان ده��د ولی در مراحل 
پیشرفته بیماری س��یر کندی داشته باشد. 
تغییرات شناختی به ویژه در ارتباط با اعمال 
و کارکردهای اجرایی ایجاد می شود. در افراد 
س��الم و درش��رایط عادی، رفتار شناختی و 
حرکتی هدفمند و برنامه ریزی ش��ده است، 
اف��راد عادی قادرند مس��ائل مرتبط به هم را 
تش��خیص دهند ولی بیم��اران هانتینگتون 
این توانایی را از دس��ت می دهن��د و قادر به 
س��ازمان دهی زندگی خود، ی��ا برنامه ریزی 

کارهایی که در گذش��ته برایشان ساده بود، 
نیستند. آن ها انعطاف ذهنی خود را از دست 
می دهن��د و دیگر نمی توانن��د تمرکز حواس 
پیدا کنند. کم صحبت و منزوی می ش��وند و 
حافظة آن ها دچار اختلال می ش��ود، اگر چه 
حافظه معنایی تا ح��دودی در امان می ماند 
ولی فرایندهای روان حرکتی آنان به ش��دت 

تضعیف و کند می شود )3(.

 
نشانه ها و علائم ثانویه

کاهش وزن ناخواسته در ابتدای بیماری، 
در همة بیماران گزارش ش��ده است. اگر چه 
به نظر می رس��د ک��ه کره نقش اصل��ی را در 
کاهش وزن داش��ته باش��د، ولی معلوم شده 
است که هیچ رابطه ای بین کاهش وزن و کره 
و س��ایر اختلالات حرکتی وجود ندارد؛ البته 
معلوم شده است که بین طول تکرار CAG و 

بعضی از عملکردها رابطه وجود دارد)6(.

در بیش��تر مشکلات عملکردی از جمله 
کن��دی ح��رکات، کاهش اش��تها و اشَ��کالِ 
در به دس��ت گرفت��ن غ��ذا و بل��ع آن، تکرار 
نوکلئوتی��دی قطعا نق��ش دارد ولی تحلیل 
نورون های هیپوتالاموس نیز یک عامل مؤثر 
است. اختلال در عملکرد اعصاب خود مختار 
نیز می تواند منجر به تعریق ش��دید شود )7 

و 8 و 9(.

بیماری هانتینگتون نوجوانی
اگ��ر نش��انه ها و علائم بیم��اری قبل از 

س��ن 20 سالگی ش��روع ش��ود، بیماری به 
نام هانتینگت��ون نوجوانی نامیده می ش��ود. 
اخت��لالات رفتاری و مش��کلات یادگیری در 
مدرس��ه، اغلب به عنوان اولین علائم در این 
بیم��اری، خود را نش��ان می دهند. رفتارهای 
حرکتی اغل��ب به صورت کن��دی حرکات و 
بی حرکتی بروز می کند. کره به ندرت در دهة 
اول زندگی دیده می شود و تنها در دهة دوم، 

ظاهر می شود. تشنج غالبا به حالت صرع دیده 
می شود. طول تکرار توالی سه نوکلئوتیدی در 
اکثر موارد بیش از 55 بار است. در 75 درصد 
از نوجوانان پدر یا مادرشان مبتلا به بیماری 

بوده اند)10(.

سبب شناسی
بیماری هانتینگتون ی��ک بیماری ارثی 
اتوزومال غالب و ناشی از تکرار CAG و طویل 
شدن ژن روی بازوی کوتاه کروموزوم شماره 
4 است)2(. در افراد طبیعی توالی CAG در 
این ژن در حدود 35-9 بار تکرار ش��ده است 
ولی در افراد بیمار این توالی طویل است و در 
برخی موارد نادر حتی به 250 تکرار می رسد. 
هر چقدر تعداد تکرار CAG بیشتر باشد سن 

بروز بیماری کمتر است.
ای��ن ژن، پروتئی��ن هانتینگتین9 را رمز 
 CAG می کند و روی اگزون 1 دارای رش��تة
اس��ت. بیماری زمانی بروز می کند که تعداد 
تکرار CAG 36 یا بیشتر باشد. علائم بالینی 
به طور قطع زمان��ی رخ خواهد داد که تعداد 
تک��رار از 40 تجاوز کند. مح��دودة 36-39 
تکرار تأثیرات جزئی ناق��ص از بیماری را در 
پی دارد که خیلی دیر بروز می کند. محدودة 
35-29 تکرار حالت متوسط نامیده می شوند 
که ناپایدار است؛ بدین معنی که این الل ها در 
طول دورة تولید مثل مستعد تغییر هستند. 
همانند س��ازی ژن ممکن است منجر به بروز 
اش��تباهاتی شده باش��د و اغلب باعث طویل 
شدن و ندرتاً باعث کوتاه شدن ژن شود. اگر 
تعداد تکرار از 55 تجاوز کند بیماری قبل از 
20 سالگی بروز می کند که به آن هانتینگتون 
نوجوانی )JHD( می گویند. CAG گلوتامین 
را رمز می کند. پروتئین هایی که از ژن جهش 
یافته به وجود می آیند در ساختار خود بیش 
از 36 گلوتامین دارند و با تش��کیل صفحات 
بتا و اتصال به پروتئین های سالم سلول های 
مغزی، به ویژه در ناحیه اس��تریاتوم یا اجسام 
مخطط مغز مانع متابولیس��م طبیعی آن ها 
ش��ده و باع��ث م��رگ س��لولی در نورون ها 
می ش��ود. فاکتور رشد عصبی )BDNF( هم 
به اندازة کافی در بافت عصبی تولید نمی شود. 
استریاتوم وظیفه دارد علائم ناشی از هیجان 

اگر نشانه ها و علائم بیماری قبل از سن 20 سالگی شروع شود، بیماری به نام 
هانیتنگتون نوجوانی نامیده می شود.اختلالات رفتاری و مشکلات یادگیری 
در مدرسه، اغلب به عنوان اولین علائم در این بیماری، خود را نشان می دهند

علائم و نش�انه های روانی غالباً در مراحل اولیة بیماری و اغلب قبل از شروع 
علائم حرکتی خود را نش�ان می دهند. درصد بیماران دارای علائم روانی بین 

33 تا 76 درصد، بسته به نوع و روش مطالعه، متفاوت است
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را که از کورتکس حرکتی دریافت می کند از 
کار انداخته و تعدیل کند. وقتی س��لول های 
اجس��ام مخطط می میرند، کورتکس فعال و 
موجب حرکات ماهیچ��ه ای غیرقابل کنترل 
می ش��ود. پروتئین طبیعی یا نوع وحشی در 
عمل سیناپس��ی ایفای نقش می کند و برای 
بعد از دوران جنینی لازم است. این پروتئین 
دارای عملکرد ضد آپوپتوز یا مرگ س��لولی 
است و در برابر جهش های سمی هانتینگتون 

نقش یک محافظ را دارد)11(. 
آتروف��ی،  مغ��ز،  آسیب شناس��ی  در 
به خصوص در جسم مخطط به علت از دست 
دادن گس��تردة س��لول های عصبی، به خوبی 
 CAG ٔشناخته شده است. توالی تکرار شده
در خانواده هایی که بیمار مبتلا به هانتینگتون 
دارند می تواند از نسلی به نسل دیگر منتقل 
ش��ود به ویژه هنگامی ک��ه ژن معیوب از پدر 
به فرزند منتقل می شود، بیشتر بروز می کند 

.)6(

تشخیص
  تشخیص بیماری بر اساس علائم بالینی 
اس��ت. ابتدا لازم اس��ت تاریخچه ای دقیق از 
فرد بیمار با نش��انه هایی که دارد و همچنین 
خانوادة وی، تهیه شود. ترکیبی از سه نشانه 
یعنی تغییرات حرکتی ب��ا یا بدون تغییرات 
روانی و شناختی همراه با تاریخچة خانوادگی 
برای تش��خیص کفایت می کند. در صورتی 
ک��ه فردی مبتلا به هانتینگت��ون در خانواده 
تشخیص داده ش��ود ممکن است بسیاری از 
اطرافیان بیمار با خطر ابتلا به بیماری مواجه 

باشند.
برای آزمون های تش��خیصی لازم است 
رضایت آگاهانه از والدین گرفته شود. در حال 
حاضر مطالعات گس��ترده ای برای شناسایی 
نشانگرهای زیستی ) بالینی، خون و ام.آر.آی( 
در حال انجام است )12(. همچنین مطالعات 
متعددی ب��ا تمرکز بر تغییرات در عملکرد و 
بافت مغز از طریق تصویر ب��رداری ام.آر.آی و 
قبل از بروز علائم بالینی انجام می گیرد. به نظر 
می رسد که حجم و ارتباطات سیناپسی مغز، 
س��ال ها قبل از اینکه علائم بالینی بروز کند، 

تغییراتی پیدا می کند)13(.

تشخیص پیش از تولد
از آنج��ا که ای��ن آزمون در هر س��لولی 
ب��ا هس��تة دارای DNA قابل انجام اس��ت، 
تش��خیص پیش از تولد بیم��اری امکان پذیر 
است. در این روش بین هفتة دهم تا دوازدهم 
حاملگی با اس��تفاده از تکنیک آمنیوسنتز از 
پرزهای کوریونی نمونه برداری می شود و بین 
هفتة پانزدهم تا هفدهم آزمایش DNA قابل 
انجام و اجراست. این پروژه در والدینی انجام 

می ش��ود که از قبل، از وضعیت ژنتیکی خود 
آگاه باش��ند. این روش به قصد سقط جنین 
و پای��ان دادن به حاملگ��ی در صورت وجود 
ژن هانتینگتون، انجام می شود. البته مادر را 

نمی توان مجبور به موافقت با این کار کرد.
اگر ژنوتیپ والدین هنوز تعیین نش��ده 
باشد، می توان به جای آن ها، وضعیت ژنتیک 
جنین را با پدربزرگ و مادربزرگش مقایس��ه 

ک��رد. در این وضعی��ت احتمال خطر ابتلای 
جنین یا صفر درصد است، و بنابراین والدین 
کودک را در وضعیت 50 درصد قرار می دهد، 
و یا 50 درصد اس��ت. جنین یک کروموزوم 
از پدرب��زرگ یا مادربزرگ��ش دریافت کرده 
است اما معلوم نیس��ت که آیا این کروموزوم 
ژن هانتینگتون را در برداش��ته است یا خیر. 
در این صورت جنین در مقایسه با والدینش 

50 درصد در معرض خطر اس��ت و والدینش 
می توانند تصمیم بگیرن��د که آیا جنین 50 
درصد در معرض خطر را سقط کنند یا خیر. 
 در روش دیگر لقاح خارج از رحم انجام 
می ش��ود و وقتی جنین به مرحلة 8 سلولی 
 DNA می رسد یکی از سلول ها برای آزمایش
 CAG جدا می ش��ود اگر جنین ب��دون تکرار
طویل شده باشد، در رحم مادر قرار می گیرد 
تا مراحل حاملگی به طور طبیعی طی ش��ود. 

قبل از ش��روع این فرآین��د وضعیت ژنتیکی 
والدین باید شناسایی شود. البته همه کشورها 

از این فکر استقبال نمی کنند )14(.

مدیریت درمان
با وجود اینکه یک درمان اساس��ی برای 
هانتینگت��ون وج��ود ندارد، ولی بس��یاری از 
روش های درمانی مناسب برای درمان علائم 

و نشانه ها و به هدف بهبود کیفیت زندگی، در 
دس��ترس قرار دارند. محدودیت های بیماران 
در زندگی روزمره تعیی��ن می کند که آیا به 
دارو نیاز دارند یا خیر. ش��واهد کمی درمورد 
نوع دارو و دوز آن برای رفع علائم و نش��انه ها 
وجود دارد. بنابرای��ن درمان دارویی منحصر 
به فرد اس��ت و بر اس��اس نظ��ر متخصص و 
همچنی��ن فعالی��ت و عملک��رد روزانة بیمار 

تش�خیص بیماری بر اساس علائم بالینی اس�ت. ابتدا لازم است تاریخچه ای 
دقی�ق از فرد بیمار با نش�انه هایی ک�ه دارد و همچنین خان�وادة وی، تهیه 
ش�ود. ترکیبی از سه نشانه یعنی تغییرات حرکتی با یا بدون تغییرات روانی 
و ش�ناختی همراه با تاریخچة خانوادگی برای تش�خیص کفایت می کند.در 
صورتی که فردی مبتلا به هانتینگتون در خانواده تشخیص داده شود ممکن 

است بسیاری از اطرافیان بیمار با خطر ابتلا به بیماری مواجه باشند

با وجود این که یك درمان اساسی برای هانتینگتون وجود ندارد، ولی بسیاری 
از روش های درمانی مناس�ب برای درمان علائم و نش�انه ها و به هدف بهبود 

کیفیت زندگی، در دسترس قرار دارند
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انج��ام می گیرد. درمان ش��امل تجویز دارو و 
توصیه های غیر دارویی است. درمان جراحی 
نقش مهمی در ای��ن بیماری ایفا نمی کند و 

فقط عوارض آن را تخفیف خواهد داد.

چشم انداز آینده 
بیم��اری هانتینگت��ون نوع��ی اختلال 
جس��می، روان��ی و اجتماعی مخرب اس��ت. 
دان��ش مرب��وط به ای��ن بیم��اری و راه های 
مراقب��ت از بیمار در طول دو دهة گذش��ته، 
به طور گسترده ای افزایش یافته است. به طور 
متوسط طول مدت بیماری 17 سال است و 
چندین س��ال قبل از شروع علائم بیماری و 
در دورة بالینی، فرد دچار فراموشی می شود. 
هانتینگتون یک بیماری مادام العمر هم برای 

فرد و هم خانوادة اوست. 
در چش��م انداز آینده مطالع��ات به طور 
عمده ب��ر روی پاتوفیزیولوژی و تحقیق روی 
نشانگرهای زیستی متمرکز است. درک بهتر 
از پاتوفیزیول��وژی بیماری مس��لماً منجر به 
توسعه روش های درمان و داروها خواهد شد، 
داروهایی که بتوانند سرعت شروع بیماری را 
کاهش دهند، ی��ا حتی از بروز آن جلوگیری 

کنند. 
به م��وازات یافتن راه حل ه��ای درمانی 
مناس��ب برای ای��ن اختلال ارث��ی، توجه به 
روش ه��ای مراقب��ت از بیماران و اف��راد در 
مع��رض خطر نی��ز در این بره��ه از زمان از 
اهمیت بالایی برخوردار است. این پیشرفت ها 
امیدوار کننده هستند اما آنچه مسلم است این 
اس��ت که این راه یک راه و مس��یر طولانی و 

دراز مدت خواهد بود.

پی نوشت ها 
1 - Huntington’s Disease 
2 - Juvenile Huntington's Disease 
3 - Chorea 
4 – pneumonia
5 - Distal 
6 – Proximal 
7 – Axial
8 - ataxic walking

9 - huntingtin protein
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