Huntingtons
sjukdom

Huntingtons sjukdom &r en arfilig, fortskridande
sjukdom som uppkommer till f5ljd av nedbrytning
av nervceller i hjérnan. Sjukdomen karaktériseras
av ofrivilliga rérelser. Aven férmagan att forsta och
hantera information péaverkas, och beteende och
personlighet férandras.

Uppskattningsvis finns det cirka 1 000 personer med sjuk-
domen i Sverige. Mellan 3 och 10 procent har den juvenila
formen som uppkommer fore 20 ars alder.

Symtom

Symtomen och deras svérighetsgrad varierar mellan olika
personer, men sjukdomen ér alltid allvarlig. Vanligen visar
sig symtomen i 30- till 50-arséldern.

De neurologiska symtomen borjar vanligen med knappt
markbara, ofrivilliga rorelser i fingrar, tar och tunga.

Efter hand tillkommer ofrivilliga slingrande rorelser i armar
och ben. Rosten, talet, andningen och formégan att svilja
paverkas. Néar sjukdomen fortskrider minskar de ofrivilliga
rorelserna och ersitts av muskelstelhet.

Skadorna pa nervceller i hjdrnan leder till att kognitiva
funktioner gradvis forsdmras och gér forlorade. Detta pa-
verkar formagor som att planera, organisera, anpassa sig till
olika situationer, att gora flera saker samtidigt och att ta ini-
tiativ. Inldrningsférmagan och tidsuppfattningen forsdmras.
Att de kognitiva funktionerna minskar leder vanligen till
demenssjukdom.

Aven personligheten och beteendet paverkas. Det kan visa
sig som frustration, irritabilitet, aggressivitet, nedstimdhet,
apati, oro och éngest.

Somnstorningar och viktnedgéng ar ocksa vanliga symtom.

Orsak

Huntingtons sjukdom uppkommer till f6ljd av en fordndring
i en gen med betydelse for nervceeller i specifika omraden

i hjarnan.

Behandling

Behandlingen syftar till att lindra symtomen, férebygga och
kompensera for funktionsnedséttningar, samt ge stdd och
god omvardnad. Vid universitetssjukhusen finns sirskilda
team for diagnostik och behandling.

I tidiga faser av sjukdomen kan manga symtom behandlas
med antidepressiva och antipsykotiska ldkemedel, men det
finns inga ladkemedel som bromsar forloppet.

Nar sjukdomen fortskrider behdvs minnesstod, rost- och
taltrdning, andningstrining samt anpassningar i bostaden och
i vardagen. Kommunikationen bor anpassas. Pa sikt kan
olika génghjdlpmedel och sa smaningom rullstol anvindas.

Vikten behover kontrolleras regelbundet. En dietist kan ge
rad om lamplig kost och en logoped utreder och behandlar
svéljsvarigheter. En del personer behdver naringstillforsel
genom en sond som kan ldggas genom bukviggen in till
magsécken.

Psykologiskt och socialt omhéndertagandet har stor betyd-
else under hela sjukdomsfoérloppet, bade for den som ar sjuk
och for nirstdende. Samtalsstdd, krisbearbetning och plan-
ering som gors i god tid &r viktiga delar i detta. Det &r sir-
skilt viktigt att behovet av stdd hos barn till fordldrar med
sjukdomen uppmaéarksammas.

Vid juvenil Huntingtons sjukdom behovs tidiga
habiliteringsinsatser.

Resurser
Expertteam for Huntingtons sjukdom finns vid flera uni-
versitetssjukhus.

Vid universitetssjukhusen finns ocksa Centrum for sill-
synta diagnoser (CSD). De kan ge végledning och infor-
mation om séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stodinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information finns pa
Socialstyrelsens webbplats under Samhdllets stod.

Intresseorganisationer
 Riksforbundet Huntingtons sjukdom

 Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér ér en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om sillsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/kunskapsdatabasen.

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for sillsynta hélsotillstand vid
Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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