Huntingtons sjukdom orsakas av en kand mutation i huntington-
genen, som tillverkar huntingtin. Flera nya avhandlingar fran
Lunds universitet handlar om upptackter av celler som ar
paverkade av huntingtindmnet. P4 sikt kan dessa rén bidra

till att utveckla nya behandlingar mot sjukdomen.
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nuntington

untingtons sjukdom &r en

neurologisk sjukdom som or-

sakas av en kdnd mutation i

huntingtongenen. Genen till-

verkar amnet huntingtin som

finns i alla celler i kroppen.
Trots att huntingtindmnet finns 6verallt, 4r
sdrskilda celler mer paverkade.

IDAG FINNS endast symtomlindrande
behandling fér dem som drabbas av Hun-
tingtons sjukdom och det 4r ddrfér mycket
angeléget att utveckla behandlingar som
stoppar eller dtminstone saktar ner sjuk-
domsprocessen.

De senaste dren har tre doktorsavhand-
lingar om Huntingtons sjukdom kommit
frin Lunds universitet. Avhandlingarna ar
baserade p& minst fyra &rs forskningsstudier
pé heltid och rymmer flera forsknings-
artiklar publicerade i internationella veten-
skapliga tidskrifter. Har presenteras de mest
spdnnande resultaten fran denna forskning.

UNDER 2014 LADE Sofia Hult Lundh fram
sin avhandling som handlar om psykia-
triska symtom och paverkan pa kropps-
vikt vid Huntingtons sjukdom. Forsknings-
faltet kring denna neurologiska sjukdom
har linge fokuserat pa de typiska ofrivilliga
rérelserna och pa hur fériandringar sker i
ett av hjirnans motor centrum striatum,
som dr sdrskilt drabbat. Psykiatriska sym-

tom kommer dock tidigt i forloppet och

dr ofta de som 4r de svaraste for den som
bér pa den sjukdomsframkallande genen
och {6r anhériga. Férandringar i kropps-
vikt har noterats i olika faser av sjukdomen.
Méss som anvinds i forskningssamman-
hang, och som har konstruerats sa att de bir
péd den minskliga huntingtongenen, fir ofta
en paverkad kroppsvikt tidigt i livet. Detta
talar for att huntingtinimnet 4r involverat

Hypotalamus. Hjarnans hormoncentral
paverkas vid Huntingtons sjukdom.
Funktioner som stors ar reglering av kropps-
vikt och somn. Aven psyket paverkas med
angest och depression som féljd.



i just regleringen av kroppsvikt och dmnes-
omsdttning.

Forskningen visade att huntingtonméss ut-
vecklar en form av depression och &ngest. Det
betyder att huntingtinimnet paverkar nerv-
banor i hjirnan som ér involverade i utveck-
lingen av dessa psykiatriska symtom som
ocksa dr vanliga hos huntingtonpatienter.

FORSKARGRUPPEN HAR SOM hypotes att det
ar forandringar i hjarnans hormoncentral
hypotalamus, som ar viktiga for utvecklingen
av psykiatriska symtom och péverkan pa
kroppsvikt vid Huntingtons sjukdom. Genom
att stinga av huntingtongenen i just hypota-
lamus i dessa moss kunde forskarna visa att
paverkan pé kroppsvikt och depressionsut-
veckling férhindrades. Kanske ska alltsd nya
behandlingar rikta in sig p& hypotalamus-
omradet?

2015 VAR ARET for en avhandling av Sanaz
Gabery som visar hur specifika hjirnceller i
hypotalamus fran avlidna huntingtonpatien-
ter dr paverkade. Antalet celler som tillverkar
dmnena orexin och oxytocin dr mindre hos
huntingtonpatienter jimfort med friska per-
soner. Dessa dmnen &r viktiga for just regle-
ringen av kinslor, somn och kroppsvikt och
minskningen av dem skulle allts& kunna vara
involverad i hur stérningar av dessa funktio-
ner uppkommer vid huntington. Sanaz kun-
de ocksd visa att just oxytocin dr minskat fére

Mer forskning. Vidare

forandringar i striatum sker, vilket 6ppnar
studier behovs for att

for mojligheten att hypotalamusférandringar
sker tidigt i sjukdomsforloppet. Lovande fynd

som maste studeras vidare. paverkas av proteinet

forsta hur vissa hjarnceller

huntingtin, som &r involve-

DEN SENASTE AVHANDLINGEN ir skriven

av Rana Soylu Kucharz. Den bygger pa stu-
dier som visar att om man gér sa att helt van-
liga moss bara tillverkar det sjukdomsfram-
kallande huntingtinimnet i hypotalamus,
borjar de dta mer och gd upp alldeles otro-
ligt i vikt. Regleringen av kroppsvikt gar helt
Over styr.

Studierna visar hur sirskilda nervceller,
som tillverkar orexin och signalimnet dopa-
min i hypotalamus, blir pdverkade och hur de
sedan gor sd att fettceller ute i kroppen slutar
fungera p4 ett normalt sitt. Studierna visar
vilket kraftfullt mne huntingtin dr och hur
fordndringar i hypotalamus kan styra resten
av kroppen.

Neuroférbundets fond.

SAMMANTAGET GER DESSA studier stod for
att sérskilda hjarnceller i hypotalamus ér pa-
verkade av huntingtindmnet och att fortsatt
forskning i denna nya och spannande rikt-
ning dr viktig i var ambition att utveckla
effektiva behandlingar for Huntingtons sjuk-
dom. x

LAS MER: www.neuroforbundet.se/
diagnos-symtom/huntingtons-sjukdom/
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rat i Huntingtons sjukdom.
Denna forskning stods av
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