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A Huntington kor ¢és a korfolyamatokban lezajléo immunolégiai
folyamatok.

A Huntington- kor egy autoszomalis dominans modon 6roklddd, viszonylag lasst
lefolyasi progressziv, gyogyithatatlan neurodegenerativ betegség, melyet foként a
striatumban 1év6é huntingtin (HTT) fehérjében a CAG trinukleotidok rendellenes kifejezédése
okoz. A neurodegeneracio eredményeként a betegekre akaratlan mozgasok, érzelmi labilitas
¢s szellemi leépiilés jellemzd, az elsd tiinetek megjelenése utan a haléleset altalaban 15- 20
évvel kovetkezik be. Emellett bizonyitékok vannak arra nézve is, hogy mind a velesziiletett
mind az adaptiv immunrendszer fontos szerepet jatszik a Huntington-kor lefolyasaban. A
mutans huntingtin fehérje (mHTT) valtozasokat okoz az immunrendszer sejtjeiben emellett
gyulladasos citokinek, aktivalédé mikroglia sejtek és makrofagok, valamint a stridtumban
1évé komplement faktorok a velesziiletett immunrendszer aktivitasat is jelzik. A gyulladas
kialakulasa feltételezhetden szerepet jatszik a kor kialakulasdban, ugyanis emiatt
megnovekszik a vér-agy gat ateresztOképessége, igy az immunrendszer egyes elemei
konnyebben atjutnak a kozponti idegrendszerbe, ami rovidtavon hasznos lehet a betegség
lekiizdésében, azonban a kronikus gyulladas sejtelhaléast és agykarosodast okoz tobbek kozott
a felhalmoz6d6 szabadgyokok miatt. Az agyban fellépd gyulladds és fokozott immunitas
kockazatosabb, mint a testben, ugyanis az agy joval érzékenyebb ezekre a hatdsokra. Ezek
miatt azonban még kevéssé tisztazott, hogy az immunrendszer fokozott aktivitasa kedvezo
vagy karos hatassal van-e a Huntington-korban szenveddé betegek szamara illetve hogy az
idegsejt elhalas soran esetlegesen kivaltdodé immunrendszeri valtozasok a kor patologiai okai

vagy inkabb kovetkezményei. Emiatt érdemes behatobban vizsgéilni a beteg és egészséges
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