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Demens hos yngre
og Huntingtons sykdom

Rosnes og medarbeidere anslér i en over-
siktsartikkel i Tidsskriftet nr. 12/2011 at det
er om lag 1 200 personer under 65 &r med
demens i Norge (1). Forfatterne gir en god
beskrivelse av tilstander som Alzheimers
sykdom, frontotemporal demens, vaskuler
demens og lewylegemedemens. Demens
ved Huntingtons sykdom karakteriseres
som en «sjelden type» og sykdommen vies
ikke nermere omtale i artikkelen. Det er
nedvendig & nyansere bildet artikkelen gir.
Rosnes og medarbeidere oppgir som kilde
McMurtray og medarbeidere (2) som fant
fire tilfeller av Huntingtons sykdom hos
totalt 278 pasienter med demens under 65
ar. Studien bygger pa et klinisk materiale
av pasienter som var henvist til en hukom-
melsesklinikk, og det er helt &penbart en
seleksjonseffekt knyttet til henvisningen av
pasienter. Personer med Huntingtons
sykdom har ofte en familichistorie og andre
nevrologiske symptomer som gjor at de
utredes og diagnostiseres ved nevrologiske
avdelinger eller ved avdelinger for medi-
sinsk genetikk. Harvey og medarbeidere
fant i en befolkningsundersakelse av fore-
komsten av demens hos personer under

65 ér at én av 20 (ni av 185 tilfeller) hadde
Huntingtons sykdom (3). P& bakgrunn

av hva vi vet om forekomsten av Hunting-
tons sykdom, gir ogsé denne studien et for
lavt estimat av andelen med Huntingtons
sykdom i denne aldersgruppen. Fore-
komsten av Huntingtons sykdom er
anslagsvis 7—10 per 100 000 (4), og rap-
porter fra Storbritannia tyder pa at fore-
komsten kan vere enda heyere enn dette
(5). Vi anslar at det er om lag 350—400 per-
soner med Huntingtons sykdom i Norge.
Gjennomsnittlig alder ved debut av syk-
dommen er 43 &r, og de fleste utvikler sym-
ptomer i alderen 30—50 ar. Kognitiv svikt,
bl.a. i form av vansker med & gjore flere
oppgaver samtidig, redusert konsentrasjon,
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svekkede eksekutive funksjoner og svekket
kortidsminne, er en del av sykdomsbildet,
og slike vansker kan veare uttalt alt i tidlige
stadier av sykdommen (4). Vi mener
Rosnes og medarbeidere ikke gir et fullgodt
bilde av hvilke diagnoser som er represen-
tert hos personer som er rammet av demens
for fylte 65 ar. Personer med Huntingtons
sykdom er langt vanligere enn antydet og
utgjer en betydelig andel av pasientene

i denne aldersgruppen.
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T. Rosness & K. Engedal svarer:

Vi takker for kommentaren til Jan C. Frich
& Arvid Heiberg. Den overordnede malset-
tingen med var oversiktsartikkel var & gjore
leger og helsepersonell oppmerksom pa at
demens kan forekomme i ung alder. Sam-
tidig ensket vi 4 understreke behovet for
bedre utredning og behandling av unge
pasienter med demens, og behovet for flere
tilrettelagte dagsenter, korttids- og langtids-
plasser pd sykehjem. P4 grunn av begrenset
spalteplass valgte vi & beskrive kun fire

av de vanligste formene for demens som
rammer i ung alder. Det betyr ikke at vi
anser Huntingtons sykdom som en mindre
viktig arsak. Vi la vekt pa at genetiske
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faktorer forklarer en liten andel hos yngre
med demens. Dette er ikke tilfelle med
Huntingtons sykdom. Hver pasient med
Huntingtons sykdom og deres parerende
har et godt definert tilbud i norsk helse-
vesen. De kan bli fulgt opp et av eget senter
for sjeldne sykdommer (1). Dette star

i kontrast til pasienter med andre former
av demens som rammer tidlig, som fronto-
temporal demens, og deres paregrende.

I Heibergs egen oversiktsartikkel om Hun-
tingtons sykdom fra 2008 oppgis det & vare
250 personer som til enhver tid har dia-
gnosen i Norge i alle aldersgrupper; det blir
ikke nevnt at dette er en arsak til demens
hos yngre, og de kognitive endringene er
ikke spesielt vektlagt (1). I en nyere studie
med 811 inkluderte yngre demenspasienter
fra hukommelsesklinikker, fant man 24

(3 %) tilfeller med Huntingtons sykdom (2),
og det inneberer nok at flere av disse
pasientene blir utredet ved andre instanser.
I den oppgitte referansen fra Novak og
medarbeidere oppgir forfatterne at dette er
en relativt sjelden sykdom og nevner ikke
at dette er en arsak til demens hos yngre.
Tvert imot sier de i artikkelen at Hunting-
tons sykdom ikke forarsaker global demens,
kun spesifikke kognitive utfall (3).
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