بسم الله الرحمن الرحيم

((خوريــــا هنتـقتـــون ))
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اريج القحطاني
لمى الشمري 
مرض هنتنغتون
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التعريف :
*يرجع تاريخ اكتشاف مرض هينتنجتون إلي عام‏1872‏ عندما قام دكتور جورج هينتنجتون بوصف أول حالة للمرض ومن هنا جاءت التسمية‏.‏
*فهو مرض وراثي يصيب الدماغ تتأخر أعراضه عادة بالظهور حتى يبلغ المصاب به منتصف العمر، وتتمثل في فقدان التوازن الجسدي والعقلي .

*يصيب الجهاز العصبي ، ويسبب التدهور العقلي والانفعالي ، وتصاحبه حركات لا إرادية تشبه الرقصات ، لأنها تأتي من جذع المريض ، ويحدث في سن الأربعين تقريبا وما بعد 0 وتكفي *وراثة نسخة واحدة من أحد الوالدين حتى يحدث المرض.

*هذا المرض يؤثر على الرجال والنساء على السواء. 
* هو مرض وراثي ينتقل بصفة سائدة (اي ان 50% من اولاد المصاب سوف يصابون بالمرض على الارحج).
*وكانت هناك حكايات كثيرة عن هذا المرض منها ان رجلا جمع الاطفال وعمل منهم جيشا يحارب في القدس فساروا وراءه ولم يعودوا, أما الاطفال فكانوا يرقصون وقد عرفنا فيما بعد أن الرقص سببه أنهم اصيبوا بمرض هنتنجتون وهو الرقص اللااردي .

أسباب مرض هنتنغتون : 

ينتقل بعامل وراثي سائد من الآباء إلي الأبناء حيث من المتوقع أن يصاب نصف الأبناء للآباء المصابين بالمرض ولا يختلف الاخوة التوائم عن غير التوائم في ذلك, وقد تم الكشف عن الجين المسبب للمرض عام‏1993‏ حيث ينتج المرض عن اختلال بجين مرتبط بالكروموسوم رقم‏4‏ مما ينتج عنه تراكم لنوع من البروتينات غير الطبيعية وتعرف باسم هينتنجتون داخل الخلايا العصبية بالمخ خاصة حول التجويف الجانبي بالمخ ومع ازدياد تراكم هذا البروتين داخل الخلية ينتج عنه تلف لتلك الخلايا مما ينشأ عنها أعراض المرض نتيجة نقص في الموصلات العصبية في مادة‏GABA‏ جاما أمينو بيوترك أسبد‏.‏
فقد تمكن العلماء من معرفة أكثر من أربعة آلاف مرض ينتقل بسبب خلل في جين واحد من أحد الأبوين مثل مرض 

هنتنجتون، والتصلب الدرني، وتورمات الليفية العصبية، وغيرها.
بالنسبة للابناء غير المصابين بالمرض لاباء مرضى لايمكن ان ينقلوا هذا المرض للجيل الثالث من الابناء لانهم لا يحملون الجين الوراثي المسبب للمرض .
أن دراسة جينات المخ يمكنها فعلآ أن تحدثنا عبر بروتيناتها التي تنتج عن كثير من الإمراض العقلية والنفسية , وهذا ما قام به أحد العلماء دافيد كمنجز في المركز الطبي القومي لسيتي هوب في دورات بكالفورنيا , فقد كان كمنجز يهتم على وجه خاص بمخ المرضى المصابين بمرض هنتنجتون  d isease   Huntingtons وهو علة تنتقل وراثياً وتتغلل متسللة لتسبب تدهوراً وجدانياً وذهنياً سريعاً يحدث عادة عبد حوالي الأربعين من العمر , ويتفجر مرض هنتنجتون نتيجة جين سائل ويكفي وراثة نسخة جين واحدة من أحد الوالدين ليحدث المرض وفي المتوسط فأ ن طفلاً من كل طفلين للوالد المصاب بهذا المرض يصبح مريضاً أيضاً ولما كان جين مرض هنتنجتون ينتج بروتيناً يؤثر على المخ فقد أحس كمنجز أحساساً أكيداً بأن مخ ضحايا هنتنجتون يحتوي على علامة لو أمكن عزلها فأنه سوف يستطيع التنبؤ بمن سيقعون ضحية للمرض في النهاية 0 وفعلاً قام بعملية كيمياوية دقيقة وعزل بروتينات المخ هذه فأصبح لديه خريطة لبروتينات المخ لمرض هنتنجتون
السببيات: 
يعتبر رقص سيد نهام بشكل عام مضاعفة التهابية للأخماج بالعقيدات الحالة للدم B  من الزمرة A . يكون الفاصل الزمني بين الخمج وبداية المرض (أحياناً يصل حتى 6 أشهر ) أطول من الفاصل الزمني للمظاهرة الرثوية الأخرى ، قد يبدأ أثناء أو بعد أن تعود المظاهر السريرية والمخبرية إلى الحالة السوية . إذا كان الداء هو الصورة السريرية الوحيدة للالتهاب التالي بالعقديات ، فإن رقص سيد نهام قد يبدو في المستقبل بشكل حادثة مستقلة لا علاقة لها بأي مرض آخر. 

نسبة الانتشار

الداء أكثر شيوعاً عند الفتيات منه عند الذكور في الطفولة ، وفي المناطق ذات المناخ المعتدل في الصيف وأول الخريف ( تبلغ الحمى الرثوية ذروتها في أواخر الربيع وأول الصيف ) يحدث الرقص في 10 % من حالات الحمى الرثوية.
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الاعــــــراض :

*عند الكبار :

بداية ظهور المرض في حوالي نصف إلي ثلاثة أرباع عدد المرضي يأتي في شكل حركات لا إرادية بالأطراف والرأس أولا خاصة أصابع اليد وتشبه تلك الحركات حركات من يعزف بأصابعه علي البيانو حتي أن هذا هو الوصف المستخدم في وصف تلك الحركات ثم مع تقدم المرض تنتقل هذه الحركات اللا إرادية إلي منطقة الجذع لتشبه حركات الرقص ولعل من المفيد أن نعرف أن ترجمة معني كوريا المصاحبة للمرض تعني الرقص باليونانية والمعروف أن هذه الأعراض تظهر بصورة أوضح مع انفعال المريض أو توتره كما يلاحظ النقص الشديد في الوزن بالنسبة لهؤلاء المرضي وذلك للمجهود العضلي الشديد نتيجة تلك الحركات اللا إرادية كذا قد يصاحب المريض نوبات صرع خاصة في الأطفال كما يلاحظ حدوث تصلب للجسم والعضلات في المراحل المتأخرة من المرض بالنسبة للبالغين .

*عند الاطفال :

يبدأ هذا التصلب في مراحل المرض الأولي في النسبة الباقية من المرضي يظهر المرض بصورة أعراض عقلية ونفسية كالعصبية الشديدة والميل للاكتئاب والتغيير في السلوك وتستمر هذه الأعراض في التصور حتي تصل إلي الجنون وعدم التحكم في الإخراج‏.‏
بداية المرض تكون متخفية بتغيرات في السلوك والشخصية بما فيها :

*عدم القدرة على التركيز 

*الذاكرة القصيره الاجل 

*اكتئاب 

*تغييرات المزاج 
*وأحيانا بما العدوانية او السلوك المعادي
*توترا شديدا
* خلل في اداء الوظائف

* خلل بالذاكرة 

* سرعة الاستثارة

* سوء الحكم على الامور

يبدي المريض حركات سريعة غير هادفة وغير متكررة قد تشمل كل العضلات عدا عضلات العينين . تكون الحركات الإرادية مفاجئة غير تامة الأداء (مبتورة ) مع ضعف تناسق الحركات. من الشائع حدوث ظاهرة التكشير الوجهي. قد يبدو المريض أخرقاً في الحالات الخفيفة ، وقد يجد صعوبات طفيفة عند محاولة اللبس أو الأكل . في الحالات الشديدة ، قد يحتاج المريض إلى تسكين قوي وحماية لتجنب إيذاء نفسه بسبب ذارعية أو ساقيه السائبتين . لا يظهر الفحص العصبي أي خلل في القوة العضلية أو الإدراك الحسي ، باستثناء وجود نفضة الركبة النواسية ( المنعكس الداغصي ) أحياناً . 

سير الرقص متقلب ومن الصعب تحديده بسبب بدئه المخاتل وتوقفه التدريجي فقد يمضي شهر أو أكثر قبل أن تصبح الحركات قوية بشكل كافي لجعل لمريض وأهله يطلبون العناية الطبية . قد تهدأ الحالة بعد 3 أشهر ، وقد تستمر أحياناً حتى 6-8 أشهر.
التشخيص: 
تكون الحركات نظيرة الكنعية للرقص واصمة . وهي تشبه الحركات في الشلل الدماغي والتي يمكن أن تميز عنها بقصة البدء الحديث . ويجب تفريق الرقص عن العرات ( تشنجات العادة ) التي تكون متكررة ، وحركات الأطفال مفرطي الحركة والتي تكون هادفة . يترافق داء رقص هنتغنتون عادة بقصة عائلية ويظهر في مرحلة البلوغ. التأثيرات الجانبية المشابهة لداء باركنسون الناجمة عن المهدئات المعطاة للسيطرة على الطفل مفرط النشاط قد تشوش تشخيص الرقص حتى يتم إيقاف  الأدوية ورؤية الحركات الرقصية الراسخة . 

ليس للرقص ملامح مخبرية مميزة بإستثناء بقاء دليل على وجود خمج عقدي سابق أحياناً . يكون السائل الدماغي الشوكي طبيعياً عادة تخطيط كهربائية الدماغ لا تبدي أكثر من خلل بالنظمك لا نوعي .
ظهور المــرض:

يبدأ ظهور المرض في منتصف الثلاثينيات إلي منتصف الأربعينيات من العمر‏45-35‏ في أغلب الحالات وباستثناء‏%10‏ فقط من الحالات يبدأ المرض قبل سن العشرين ويسمي بالنوع الطفولي وهو النوع الذي يتميز بالتصلب في عضلات ا لجسم مع الحركات اللا إرادية ولا يوجد فرق يذكر في نسبة حدوث المرض بين الإناث عنه في الذكور وكذا بالنسبة للأجناس المختلفة من البشر حيث يصيب الجميع‏.‏
في حين أن الابناء غير المصابين بالمرض من أباء مرضى لاينتقلون المرض الى الجيل الثالث لانهم لايحملون الجين المسبب له .

ويمكن الان للعلماء تحديد ما اذا كان أحد أفراد الأسرة , حتى وهو مايزال جنيناً سوف يصاب بالمرض أم لا, ذلك قبل ظهور الاعراض بزمن طويل . 

وحاليا يوجد اختبار جيني ( Genetic ) يمكن ان يحدد أي الافراد أكثر عرضـة للاصابة به .
التغيرات التي يحدثــه المـــرض :

*التحركات غير الطوعيه 

*صعوبة في الكلام والبلع 

*انقاص الوزن 

*أكثر العضلات اصابة هي عضلات الوجه والاطراف والكلام قد يصبح انفجاري .

فضلا عن التغيرات العاطفية مما اسفر عن : 

*عناد 

*الاحباط 

*يتأرجح المزاج 

*اكتئاب 
في حين أن حالات الانتحار بمرض  Huntington's Chorea قبل خمسين عاما كان مرتفعا ‏لكن‏ ‏حين‏ ‏بدأت‏ ‏الدول‏ ‏تهتم‏ ‏بهؤلاء‏ ‏المرضي‏ ‏وتقدم‏ ‏لهم‏ ‏المساعدات‏ ‏هم‏ ‏وأهليهم‏ ‏فاننا‏ ‏لا‏ ‏نجد‏ ‏أي‏ ‏حالة‏ ‏انتحار‏ ‏بينهم‏ ‏خلال‏ ‏العشرين‏ ‏عاما‏ ‏الماضية.

أشهر المصابين من المرضي :


الكاتب الأسطوري فولك سينجر وودي الذي كتب‏:‏ هذه الأرض أرضك هو أحد أشهر المصابين بهذا المرض وورثه عنه أبناؤه إلا أن سينجر أرلو أحد أبنائه هرب منه ولم يصب به‏.‏
العمر الافتراضي للمريض منذ بداية الأعراض :


يقدر هذا العمر بحوالي‏20-10‏ عاما من بداية الأعراض تقريبا بعدها تحدث الوفاة‏.
هل يفيد هذا الاكتشاف في الوقاية من المرض؟

اكتشاف وجود الجين المسبب للمرض في أحد الأشخاص قبل ظهور الأعراض المرضية وقبل الزواج يعطيه فرصة كبيرة في الاختيار بين الإنجاب أم لا وحتي في حالة الحمل يمكن أن يتم فحص الحامض النووي للجين داخل الرحم بحيث إذا ثبت وجود الجين المسبب به يتم إنهاء الحمل وإن لم يثبت يستمر الحمل ونمنع حدوث المرض‏.‏ لذا من الواجب أن ننبه الناس في الأسر الحاملة للمرض علي أهمية الفحص الجيني خاصة قبل الزواج‏ .
 ‏ 
وسائل تشخيص المرض :

 أولا: 
تحليل الحامض النووي‏DNA‏ والتعرف علي الجين المصاب‏ .

 ثانيا‏:‏
الأشعة المقطعية أو الرنين المغناطيسي حيث يلاحظ الضمور الموجود حول التجويف الجانبي للمخ‏ .
العلاج :

حاليا لا يوجد علاج للمرض ، ولكن هناك الكثير من السبل لادارة الاعراض . 

*استخدام مضادات الدوبامين, هذا العلاج يريح المريض نوعا ما من الاعراض الراقصة.
*و يمكن كذلك استخدام بعض الادويه لعلاج اعراض المرض مثل التحركات غير الطوعيه ، والاكتئاب وتقلبات المزاج. عيوب النطق وبالتالي يمكن ان يسهم بقدر كبير في تحسين مشاكل الكلام والبلع . 
*وايضا رعاية النظام الغذائي باعطائه أغذية عالية السعرات الحرارية يمكنها ان تمنع فقدان الوزن , وادويـه لتحسين الاعراض مثل التحركات غير الطوعيه والمشاكل السلوكيه. 

*وقد اكتشف قريبا ان زيت السمك من شأنه أن يحسن من أعراض هذا المرض للأفضل .
*وقد بين بوغوليبوف وكسيليف التأثير الرائع للعسل على مريضين مصابين بداء الرقص Chorea، حيث عادا لنومهما الطبيعي وزال الصداع ونقصت سرعة التهيج وأبدياً نشاطاً ممتازاً.
*عندما تكون الحركات شديدة قد نجرب التسكين بالباربيتورات وذلك بجرعة ملائمة بحيث نجعل المريض بأقل درجات النعاس. 
وإذا فشلت الباربيتورات قد يؤثر المهدئ مثل الديازبام بمقدرات 5ملغ بمعدل 4-6مرات يومياً. وإذا فشل هذان الدواءان فقد تعطي الساليسيلات أو الستيروئيدات بالجرعة الموصوفة للحمى الرثوية.
*نادراً ما يوجد عن المرضى الذين لديهم رقص فعال إصابة قلبية شديدة، ولكن إذا وجدت يمكن تدبيرها بالشكل الموصوف في الحمى الرثوية. بعد اكتمال الهجمة ، فإن الوقاية المذادة للعقديات الموجهة ضد انتكاسات الرقص أو الحمى الرثوية يجب الحفاظ عليها كما وصف للحمى الرثوية.  
وهذه صورة توضح تأثير مرض هنتقتون على بعض مراكز الدماغ :
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