
 حرکت، حافظه و احساس ریدشوار در مس یسفر نگتون؛یهانت یماریب

 

 مقدمه

 یشناخت ،یحرکت یهابر جنبه یقیعم ریاست که تأث یارث وینورودژنرات یهایماریاز ب یکی نگتونیهانت یماریب

اما شکل  کندیبروز م یمعمولاً در بزرگسال یماریب نیفرد دارد. ا یعاطف -ی( و روانییحافظه و توان اجرا ،ی)ذهن

 CAG دینوکلئوتیتر یتوال ادیبا تکرار ز HTT نممکن است وجود داشته باشد. علت آن جهش در ژ زیزودرس ن

سبب تجمعات  افتهیجهش نیپروتئ نی. اشودیم Huntingtin افتهیجهش نیاست، که منجر به ساخت پروتئ

 .شودیمغز م یرقشریز یدر ساختارها ژهیها به وبه نورون بیآس ،یاختلال در عملکرد سلول ،یسم

 یاگسترده یهابا چالش شانیهاو خانواده مارانیب ،یماریب نیا یو چندوجه روندهشیپ ،یجیتدر عتیطب لیدلبه

اختلال تعادل و راه رفتن( تا از دست رفتن  ،یرارادی)مانند حرکات غ یروبرو هستند: از کاهش توان حرکت

 .تیشخص رییو تغ یزگیانگیب ،یمانند افسردگ یو روان یعاطف راتییو تغ ییحافظه، مشکلات اجرا

 یمولکول سمیو مکان یکیژنت هیپا

اگر فرد جهش را داشته باشد معمولًا  یعنیاست؛  با وراثت اتوزوم غالب کامل یماریب کی نگتونیهانت یماریب

با بخش  Huntingtin نیپروتئ دیتولمنجر به  HTT در ژن CAG یتوال تکرار. بالاخره علائم را نشان خواهد داد

تکرارها ارتباط معکوس با سن شروع علائم دارد:  نیتعداد ا شی. افزاشودیم نیگلوتام یاز کلاسترها یطولان

 .است شتریب یماریباشد، احتمال شروع زودتر ب شتریهرچه تعداد تکرارها ب

عملکرد  ابد،یها تجمع در هسته نورون تواندیتجمع دارد، م تیقابل (mutant HTT) افتهیجهش نیپروتئ

به طور  دیبا هانی)پروتئ سیاختلال در پروتئوز ن،یرا مختل کند، باعث استرس پروتئ گرید یهانیپروتئ یعیطب

 د.قرار ده ریرا تحت تأث یسلول یانرژ دیو تول یتوکندریعملکرد م زیشوند( شود، و ن افتیمنظم شکسته و باز

 استرول سمیو متابول های)چرب یدیپیل راتییژن، و تغ میتنظ یرهایاختلال در مس ،یکیاختلالات متابول نیهمچن

. نقش داشته باشد یماریب شرفتیو پ ینورون بیشده است که ممکن است در آس دهید زیکلسترول( نو 

 اتومیمثل استر یرقشریز یدر ساختارها (medium spiny neurons) دارنیمتوسط اسپا یهانورون

(caudate, putamen)  و پردازش  یکنترل حرکت یرهایها در مسنورون نی. انندیبیرا م بیآس نیشتریب

 .نقش دارند یی/ اجرا یشناخت

 ینیبال علائم



 یناگهان یرارادیممکن است حرکات غ مارانیاست. ب یعلائم حرکت ،یماریب یهاشاخص نیاز بارزتر یکی

(chorea) و بلع داشته باشند یدر راه رفتن، اختلالات گفتار یتعادل، دشوار، حرکات ناهمگون، مشکلات. 

 ابد،ییکاهش م اریبس یتوان حرکت شرفته،ی. در مراحل پشوندیم دتریشد یماریب شرفتیبا پ یعلائم حرکت نیا

حرکت  ه،یلباس، تغذ دنیروزمره را انجام دهد )مثلاً پوش یهاتیانجام فعال ییممکن است نتواند به تنها ماریب

نوع  ایممکن است در نوع زودرس  زین  حرکات یروان و کند یو اختلالات حرکت یضعف عضلان نیهمچن(. آزاد

 یهابیاست که ممکن است منجر به آس ادیز زیعلت حرکات ناخواسته، خطر افتادن ن به. جوان مشاهده شود

به مراقبت  ماریب شتریب یلکه به وابستگب دهدیرا کاهش م یزندگ تیفینه تنها ک یجنبه حرکت نیشود. ا هیثانو

 .شودیمنجر م گرانید

. مشکلات مربوط به یاز ظهور علائم حرکت شیپ یدارد، حت یبر عملکرد شناخت یقیعم ریتأث نگتونیهانت یماریب

. شوندیم دهید هیدر مراحل اول یریگمیو تصم یحافظه کار ،ییکنترل اجرا ،یزیربرنامه ،یتوجه، انعطاف ذهن

داشتن اطلاعات نگه ییمدت ممکن است مختل شود. تواناو حافظه کوتاه (working memory) یکار حافظه

 یابیحافظه بلندمدت، باز تر،شرفتهیمراحل پ در. ردیگیقرار م ریتحت تأث دهیچیپ فیانجام وظا یموقت برا

مشکل  دیجد یهامهارت یریادگیممکن است در  ماری. بابدییکاهش م زین دیجد یریادگی ییتوانا ،یریادگی

 یهاتیفرد در انجام فعال شوندیسبب م یشناخت اختلالات. حفظ کند یرا به سخت دیداشته باشد و اطلاعات جد

 گرانیبه د یشتریب یو وابستگ ردیخود تحت فشار قرار گ یزندگ تیریو مد یریگمیروزمره، حل مسائل، تصم

 .کند دایپ

 ،یدچار افسردگ یماریمراحل مختلف ب یط مارانیاز ب یاریگسترده دارد. بس یروان راتیتأث نگتونیهانت یماریب

 ه،یمراحل اول در. شوندیم یاختلالات روان یو حت یریپذکیتحر ،یاجبار-، اختلال وسواسیزگیانگیاضطراب، ب

ممکن است شامل خلق افسرده، کاهش  نیظاهر شوند. ا یحرکت یهااز نشانه شیپ یممکن است علائم روان

 مارانیاست؛ ب عیشا اریاز علائم بس یکی یزگیانگیب. خشم باشد ایمانند نوسانات خلق  یتیشخص راتییتغ زه،یانگ

و  ابدیکاهش  یاجتماع یهاتیدر فعال یریگنقش ابد،یکاهش  یزندگ یهاتیشان به فعالممکن است علاقه

 یشیپرمانند روان تریجد یممکن است اختلال روان شرفتهیمراحل پ در. شوند تفاوتیخود ب طینسبت به مح

 .است دیشد ی( ظاهر شود که همراه با کاهش شناختانیهذ ای)با توهم 

 ینیبشیو پ یابیارز ص،یتشخ

امکان به . این یقبل از ظهور علائم حرکت یاست، حت ریپذامکان یکیتست ژنت قیاز طر یماریب صیتشخ

شامل  ینیبال یابیارز. را داشته باشند یزندگ یزیربرنامه ای یکیژنت ماتیتصم کندیها کمک مخانواده

 .کنند یریگرا اندازه یماریاست تا شدت ب یو روان یشناخت ،یحرکت یهااسیمانند مق ییهااسیمق



 یریگجهینت

بلکه  گذارد،یفرد اثر م یاست که نه تنها بر توان حرکت یو چندوجه دهیچیپ یماریب کی نگتونیهانت یماریب

یقرار م ریرا به شدت تحت تأث یو روان یعاطف یهاجنبه زیو ن ییو عملکرد اجرا یشناخت یندهایحافظه، فرآ

در  ییهابا چالش ماریآن ب یسفر دشوار دانست در که ط کی توانیرا م یماریب ریمس ل،یدل نی. به همدهد

 .شودیحرکت، حافظه و احساس مواجه م
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