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Περίληψη
Η χορεία του Huntington είναι ένα κληρονομικό νευροεκφυλιστικό νόσημα, το οποίο συνοδεύεται από χο-
ρειακές κινήσεις, διαταραχές συμπεριφοράς, άνοια και διαταραχές του λόγου. Υπάρχουν ενδείξεις ότι ο λό-
γος βλάπτεται πρώιμα στην υποκείμενη νόσο πριν ακόμα εκδηλωθούν κινητικές ή νοητικές διαταραχές. Η συ-
γκεκριμένη ανασκόπηση παρουσιάζει τις κυριότερες έρευνες που αφορούν τις διαταραχές του λόγου και τον 
τρόπο συσχέτισης τους με τη νευροανατομία της παραπάνω νόσου. Σε μια από αυτές, βρέθηκε συσχέτιση της 
υπερκινησίας με την αυξημένη χρήση κανόνων στα ρήματα, καθώς και της υποκινησίας με ελάττωση της χρή-
σης των κανόνων αυτών. Άλλες μελέτες έδειξαν ότι η μετωποραβδωτή εκφύλιση στη νόσο του Huntington 
προκαλεί εκτελεστική δυσλειτουργία με φωνολογικές διαταραχές, ενώ διατηρείται στα αρχικά τουλάχιστον 
στάδια η εννοιολογική μνήμη, καθώς αυτή αντιπροσωπεύεται σε κροταφικές και κροταφοβρεγματικές περι-
οχές. Η εκτελεστική δυσλειτουργία είναι φανερή σε μορφολογικές και συντακτικές δοκιμασίες, όπως και σε 
δοκιμασίες με την αριθμητική πράξη της αφαίρεσης. Από την άλλη μεριά η διαταραχή στους κανόνες σύντα-
ξης σχετίζεται με την εξέλιξη της νόσου. 
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Abstract
Huntington’s disease (HD) is a hereditary neurodegenerative disorder, associated with chorea and dementia, 
together with behavioral and language disorders. These disorders may appear early in the disease process 
before the developement of motor and cognitive dysfunction. This review focuses on the research 
concerning language disorders in HD and their associated neuroanatomical substrate. One of the main 
findings indicates a correlation of hyperkinesia with excess use of verbs, whereas hypokinesia associated 
with suppressed use of verbs. Further studies have shown that frontostriatal degeneration in HD causes 
executive dysfunction with phonologic difficulties while semantic memory is maintained in the early stages, 
since its function is based on temporal and parietal regions. This executive dysfunction could be revealed 
by morphological, syntactic and subtraction tests performed at the patient’s bedside. On the other hand 
syntactic rule abilities (use of verbs) seem to correlate with the clinical staging of the disease.
Key Words: Huntington’s disease, language disorders, frontostriatal degeneration

Εισαγωγή
Η νόσος του Huntington είναι ένα αυτοσωμικό κυ-

ρίαρχο νευροεκφυλιστικό νόσημα με συχνότητα εμ-
φάνισης 3-7/100.000 πληθυσμού στη Δ. Ευρώπη και 
Β. Αμερική1-5. Κλινικά η νόσος χαρακτηρίζεται από χο-
ρειακές κινήσεις, άνοια και διαταραχές συμπεριφοράς. 
Αν και η χορεία είναι η πιο χαρακτηριστική κινητική δι-
αταραχή, η νόσος μπορεί να συνοδεύεται από διατα-
ραχές στην οφθαλμοκίνηση, παρκινσονισμό, δυστονία 
(juvenile Huntington), μυόκλονο, αταξία, δυσαρθρία, 
δυσφαγία και σπαστικότητα, ενώ καθώς εξελίσσεται η 
χορεία αντικαθίσταται από δυστονία και βραδυκινη-

σία6-10. Η κατάθλιψη, με συχνή συνέπεια την αυτοκτο-
νία, είναι η πιο κοινή ψυχιατρική εκδήλωση, ενώ δεν 
απουσιάζουν κρίσεις πανικού, μανιακά και ψυχωτικά 
επεισόδια11-17. Οι ασθενείς με νόσο Huntington εμ-
φανίζουν γνωστική έκπτωση, βραδύτητα της σκέψης 
και διαταραχές του λόγου. Οι τελευταίες φαίνεται να 
σχετίζονται με την εκφύλιση του νεοραβδωτού σώμα-
τος και των μετωποραβδωτών οδών. Δεδομένου ότι 
η νόσος είναι κληρονομική έγιναν μελέτες που προ-
σπάθησαν να συσχετίσουν τις γλωσσικές διαταραχές 
με τα ανατομικά κυκλώματα της νόσου και με τις κι-
νητικές της διαταραχές.
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Γενετική και πορεία της νόσου
Η νόσος προκαλείται από την αυξημένη επανά-

ληψη του τρινουκλεοτιδίου CAG (κυτοσίνη-αδενίνη-
γουανίνη) στο γονίδιο της πρωτεΐνης huntingtin στο 
χρωμόσωμα 4p16.31-5. Στα φυσιολογικά χρωμοσώ-
ματα η αλληλουχία του CAG κυμαίνεται από 10-29 
επαναλήψεις, ενώ στη Huntington από 36-121, με 
CAG>40 να συνοδεύεται από μεγάλη διεισδυτικότη-
τα6-8. Η ηλικία έναρξης της νόσου είναι συνήθως την 
3η με 4η δεκαετία, αλλά μπορεί να ποικίλλει (από παι-
δική ηλικία μέχρι 7η δεκαετία). Όταν η έναρξη της νό-
σου γίνει πριν από το 20ο έτος τότε πρόκειται για την 
ποικιλία Westphall (juvenile Huntington), η οποία συ-
νοδεύεται από αυξημένη επανάληψη των CAG αλλη-
λουχιών (>55). Η αυξημένη επανάληψη των παραπά-
νω αλληλουχιών σχετίζεται σε ποσοστό 60% με την 
ηλικία έναρξης της νόσου (όσο μεγαλύτερη επανάλη-
ψη, τόσο πιο πρώιμη η ηλικία έναρξης), ενώ δεν προ-
βλέπει τη σοβαρότητα και την εξέλιξη της νόσου18-20. 

Στη Huntington εμφανίζεται απώλεια νευρικών κυτ-
τάρων και ατροφία στο νεοραβδωτό σώμα (κερκοφό-
ρος πυρήνας και κέλυφος), καθώς και σε βαθιές στι-
βάδες του εγκεφαλικού φλοιού (3,5,6). Ανάλογα με 
την εξέλιξή της, ατροφία μπορεί να παρατηρηθεί στην 
ωχρά σφαίρα, θάλαμο, υποθάλαμο, μέλαινα ουσία 
και παρεγκεφαλίδα21. Λόγω της εκφυλιστικής της φύ-
σης η πορεία της είναι προοδευτική με τελική κατάλη-
ξη το θάνατο (συνήθως 15-20 χρόνια από την έναρ-
ξη των συμπτωμάτων)18-20. Θεραπεία που να εμποδί-
ζει την εξέλιξη της νόσου δεν υπάρχει και οι ασθενείς 
αντιμετωπίζονται συμπτωματικά με αντιψυχωσικά φάρ-
μακα, ενώ και η τετραμπεναζίνη είναι αρκετά αποτελε-
σματική στην καταστολή των κινητικών διαταραχών. Η 
ψυχολογική υποστήριξη των ασθενών μπορεί να γί-
νει με αντικαταθλιπτικά και γενετική συμβουλευτική22. 

Μελέτη Ullman
Ο Μ.Ullman μελέτησε τις διαταραχές του λόγου στη 

νόσο βασιζόμενος στην υπόθεση ότι η γλώσσα απο-
τελείται από το «mental lexicon» που αφορά τις απο-
θηκευμένες στη μνήμη λέξεις, τα φωνημικά, την εν-
νοιολογική σημασία τους (τμήμα του αριστερού κρο-
ταφικού και κροταφοβρεγματικού λοβού, declarative 
memory) και το «mental grammar» που αφορά την 
παραγωγή κανόνων και το συνδυασμό λέξεων στις 
προτάσεις (τμήμα του μετωποραβδωτού συστήμα-
τος)23. Συνεπώς, η ν.Huntington λόγω μετωποραβδω-
τής εκφύλισης φαίνεται να έχει σχέση με την εφαρμο-
γή γραμματικών κανόνων (mental grammar). Επει-
δή οι εργασίες για την εφαρμογή γραμματικών κανό-
νων και λεξιλογίου δεν ξεχωρίζουν τα δύο προανα-
φερθέντα είδη μνήμης24 , ο Ullman εφάρμοσε σε 17 
ασθενείς (με μητρική γλώσσα την αγγλική) , ένα απλό 
γλωσσικό τεστ μετατροπής ομαλών, ανώμαλων, μυ-
θοπλαστικών ομαλών και μυθοπλαστικών ανώμαλων 
ρημάτων στον αόριστο χρόνο (μυθοπλαστικά ρήμα-
τα είναι αυτά που δεν υπάρχουν, έχουν όμως λεκτι-

κή δομή ομαλών ή ανώμαλων ρημάτων). Η νόσος 
είναι γνωστό ότι προκαλεί κινητικές διαταραχές μέσω 
α) του ανασταλτικού έμμεσου κυκλώματος που οδη-
γεί σε υπερδιέγερση του κινητικού φλοιού και συνε-
πώς υπερκινησίες και β) του διεγερτικού άμεσου κυ-
κλώματος που οδηγεί σε αναστολή του μετωπιαίου 
φλοιού με συνέπεια την υποκινησία25. Προσπάθησε 
να συσχετίσει τις κινητικές διαταραχές της νόσου (υπερ-
κινησία ή υποκινησία) με αντίστοιχα λεκτικά μοντέλα 
που αφορούσαν τους κανόνες γραμματικής, βασιζό-
μενος στην υπόθεση ότι οι νευρώνες που αφορούν 
την κίνηση είναι αντίστοιχοι με αυτούς του λόγου26. 

Η εφαρμογή των τεστ ανέδειξε δύο ειδών λάθη 
στους ασθενείς: α) αυξημένη χρήση των κανόνων 
(overregulization, π.χ. lookeded) και β) χρήση συ-
γκεκριμένης κατάληξης (π.χ. look-id), τόσο στα ομα-
λά όσο και στα μυθοπλαστικά ομαλά ρήματα με άμε-
ση εξάρτηση από το βαθμό χορείας των ασθενών 
(όπως εκτιμήθηκε από την κλίμακα Unified Huntington 
Disease Rating Scale-UHDRS). Όσον αφορά τα ανώ-
μαλα ρήματα δεν παρατηρήθηκαν αντίστοιχα λάθη, 
αλλά παρατηρήθηκε και σε αυτά μετά τη μετατροπή 
τους επιπλέον χρήση των κανόνων των ομαλών ρη-
μάτων (π.χ. dig-dug-dugged ή digged). Επίσης, σε 
ασθενείς με υποκινησία παρατηρήθηκαν άκλιτες μορ-
φές ρημάτων (unmarked forms) για ομαλά και μυθο-
πλαστικά ρήματα (εξαιρώντας το βαθμό της χορείας 
τους και λαμβάνοντας υπόψη μόνο το βαθμό βραδυ-
κινησίας τους)27. 

Άλλες έρευνες διαταραχών του λόγου και 
ανατομικών κυκλωμάτων
Μελέτες εξέτασαν ασθενείς με Huntington ως προς 

τη λεκτική ευφράδεια σε κατηγορίες φωνημικών και 
εννοιολογικών δοκιμασιών καθώς σε χρήση ρημάτων 
σε συγκεκριμένο χρόνο (60sec). Οι ασθενείς παρου-
σίασαν την καλύτερη επίδοσή τους στα εννοιολογικά 
τεστ και τη χειρότερη στα φωνολογικά, γεγονός που 
αναδεικνύει ότι στη συγκεκριμένη νόσο δε βλάπτεται 
η εννοιολογική μνήμη (semantic memory, τμήμα της 
declarative memory), που εδράζεται στις κροταφικές 
και κροταφοβρεγματικές περιοχές. Ταυτόχρονα έγινε 
φανερό ότι η μετωποραβδωτή εκφύλιση οδηγεί στην 
εκτελεστική δυσλειτουργία και σε αδυναμία ανάκλη-
σης πληροφοριών και διαταραχή προσοχής28.

Αντίστοιχες μεταβολές παρατηρήθηκαν και σε έρευ-
να που περιείχε δοκιμασίες χαμηλής και υψηλής λεξι-
κολογικής επιλογής, όπου ο χρόνος αντίδρασης των 
ασθενών ήταν μεγαλύτερος από το υγιές δείγμα. Οι 
ποζιτρονικές  τομογραφίες (PET) έδειξαν ότι κατά τη 
διάρκεια των δοκιμασιών, στους υγιείς ενεργοποιού-
νταν η αριστερή κατώτερη κροταφική έλικα, ενώ στους 
ασθενείς με νόσο Huntington, η έλλειψη της παρα-
πάνω ενεργοποίησης είχε εν μερει αντικατασταθεί από 
τη δραστηριοποίηση της αριστερής υπερχείλιας έλικας 
και της δεξιάς κάτω μετωπιαίας έλικας. Η ενεργοποί-
ηση των περιοχών αυτών στους ασθενείς βοηθούσε 
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στην παραγωγή των λέξεων29.
Ιδιαίτερο ενδιαφέρον παρουσίασε η μελέτη που 

πραγματοποιήθηκε σε Γάλλους ασθενείς σταδίου Ι και 
ΙΙ. Η εφαρμογή των γλωσσικών κανόνων αποδείχτη-
κε σε μορφολογικό, συντακτικό και αριθμητικό επίπε-
δο, συμφωνώντας με την υπόθεση Ullman, παρουσι-
άστηκαν όμως και εξαιρέσεις. Συγκεκριμένα, βρέθη-
καν ασθενείς με ανεπηρέαστη μορφολογία στη χρή-
ση κανόνων σε ομαλά και ανώμαλα ρήματα, στη σύ-
νταξη, ενώ στα μαθηματικά τεστ εμφανίστηκε πρόβλη-
μα μόνο στην πράξη της αφαίρεσης (όχι του πολλα-
πλασιασμού). Τα παραπάνω αποτελέσματα σχετίζο-
νται πιθανώς με τη σύνθετη φύση των γραμματικών 

κανόνων στη γαλλική γλώσσα, ενώ η ορθή διεξα-
γωγή των πράξεων πολλαπλασιασμού δικαιολογεί-
ται από τη μνήμη που δημιουργήθηκε κατά τη σχο-
λική περίοδο και ανακαλείται στην προκειμένη περί-
πτωση. Επιπλέον, η παραπάνω μελέτη συσχέτισε τα 
συντακτικά λάθη με την εξέλιξη της νόσου με βάση 
το λόγο των κερκοφόρων πυρήνων, κάτι το οποίο δε 
συνδέθηκε με τα μορφολογικά και αριθμητικά λάθη. 
Αυτό μπορεί να οδηγήσει στο συμπέρασμα ότι πιθα-
νόν εμπλέκονται διαφορετικά κυκλώματα για διαφο-
ρετικούς τύπους κανόνων30.

Μια άλλη μελέτη που έγινε σε ασθενείς από την 
Βραζιλία και Πορτογαλία ανέδειξε ελλείματα σε δοκι-
μασίες που απαιτούν εκλεπτυσμένη επεξεργασία του 
υλικού (οπτικό-εννοιολογική διαφοροποίηση), καθώς 
και σε εκτενείς διεργασίες που χρειάζονταν ολοκλήρω-
ση και εξαγωγή συμπερασμάτων. Επίσης, παρατηρή-
θηκαν προβλήματα στην παραγωγή ημιαυθόρμητης 
γλώσσας και στην αφήγηση. Εφόσον τα βασικά γάγ-
γλια εμπλέκονται στις διαδικασίες μάθησης, σύνταξης 
και ανάκτησης λεξιλογίου, καθώς η νόσος προχωρά-
ει προς το φλοιό εμφανίζονται οπτικοχωρικά και εν-
νοιολογικά ελλείματα31 που αποδεικνύουν τη φλοιϊ-
κή εξάπλωση της νόσου. 

Οι παραπάνω μελέτες με τις αντίστοιχες γλωσσολο-
γικές διαταραχές συνοψίζονται στον πίνακα 1.

Εμφάνιση διαταραχών του λόγου σε φορείς 
γονιδίου της Huntington
Από τις έρευνες σε ασυμπτωματικούς φορείς της 

νόσου φάνηκε ότι η απόκτηση κανόνων γραμματικής 
δεν είχε διαφορά ανάμεσα σε αυτούς και τους υγιείς . 
Όταν όμως τους ζητήθηκε να μεταφέρουν τους κανό-
νες σε νέα γλώσσα με το ίδιο λεκτικό μοτίβο, εμφά-
νισαν γραμμική μείωση της ικανότητας αυτής σε σχέ-
ση με τον υπόλοιπο πληθυσμό32.

Το μοντέλο της αυξημένης χρήσης κανόνων σε επί-
πεδο ρημάτων και ουσιαστικών επιβεβαιώθηκε από 
έρευνα σε Ούγγρους ασυμπτωματικούς φορείς. Επει-
δή στους παραπάνω η πάθηση περιορίζεται στον κερ-
κοφόρο πυρήνα, τα ευρήματα αυτά φαίνεται να συνη-
γορούν για συμμετοχή του ραβδωτού σώματος στη 
γλώσσα και στη χρήση κανόνων33.

Αντίστοιχα ευρήματα δείχνει η έρευνα που πραγ-
ματοποιήθηκε σε 30 φορείς γονιδίων χωρίς κινητικά 
και νευροψυχιατρικά συμπτώματα (εξετάστηκαν με ει-
δικά τεστ Wechsler Adult Intelligence Scale-Revised, 
IQ και οπτικοχωρικά). Τα συμπτώματα της δυσλει-
τουργίας του μετωποραβδωτού κυκλώματος φαίνε-
ται να αρχίζουν μια δεκαετία νωρίτερα με τη μορφή 
διαταραχών του λόγου πριν την εκδήλωση των λοι-
πών συμπτωμάτων της νόσου34. Εξάλλου, καθυστέ-
ρηση στην έναρξη της ομιλίας πριν τις κινητικές διατα-
ραχές σε ασθενείς με νεανική νόσο Huntington ανα-
δεικνύει τα ελλείματα στο λόγο ως πρώιμο σημείο 
έναρξης της νόσου35.

Πίνακας 1: Κυριότερες μελέτες γλωσσολογικών ευρημάτων 
στη νόσο Huntington

Μελέτη Γλωσσολογικά Ευρήματα

1. Ullman Μ. Συσχέτιση με χορεία: α) αυξημένη χρή-
ση κανόνων, β) χρήση συγκεκριμένης 
κατάληξης σε ομαλά και μυθοπλαστικά 
ομαλά ρήματα, πιθανή αυξημένη χρή-
ση κανόνων και σε ανώμαλα 
Συσχέτιση με βραδυκινησία: άκλιτες 
μορφές σε ομαλά και μυθοπλαστικά 
ομαλά ρήματα

2. Semantic, 
phonologic, 

and verb 
fluency 

(Azambuja Μ.)

Καλύτερη επίδοση σε εννοιολογικά 
τεστ (κατονομασία ζώων)
Μέση επίδοση σε τεστ ρημάτων
Χειρότερη επίδοση σε φωνημικά τεστ 

3. PET study 
(Lepron E)

Διαταραχές σε τεστ με ουσιαστικά και 
ρήματα σε απλές λεξικολογικές συν-
θήκες
Μεγαλύτερες διαταραχές σε αυξημέ-
νων απαιτήσεων λεξικολογικές συνθή-
κες

4.  Teichmann Μ. Προβλήματα εφαρμογής κανόνων σε 
μορφολογικά τεστ
Προβλήματα εφαρμογής κανόνων σε 
συντακτικά τεστ
Προβλήματα εφαρμογής κανόνων σε 
αριθμητικά τεστ (αφαίρεση)
Εξαιρέσεις με καλή εφαρμογή των πα-
ραπάνω

5. Language 
impairment in 
Huntington’s 

disease 
(Azambuja Μ.) 

Προβλήματα επεξεργασίας προφορι-
κού και γραπτού λόγου
Διαταραχή διεξαγωγής συμπερασμά-
των
Διαταραχή αφήγησης και ημιαυθόρμη-
του λόγου
Εκτελεστική δυσλειτουργία 
Ήπιες αλλοιώσεις στα οπτικοχωρικά και 
εννοιολογικά τεστ (προχωρημένα στά-
δια νόσου)
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Μελλοντική προοπτική
Οι παραπάνω έρευνες επιχείρησαν να μελετήσουν 

τις διαταραχές του λόγου στη νόσο του Huntington 
χρησιμοποιώντας διαφόρων ειδών δοκιμασίες. Ο στό-
χος των ερευνών αυτών είναι η προσπάθεια ανεύρε-
σης των επιμέρους ανατομικών κυκλωμάτων που σχε-
τίζονται με τη νόσο, αλλά εμπλέκονται ταυτόχρονα και 
στα διάφορα είδη γλωσσολογικών κυκλωμάτων. Εν-
διαφέρον προκαλεί το γεγονός ότι οι διαταραχές του 
λόγου προηγούνται συχνά των νοητικών χωρίς να γί-
νονται πολλές φορές αντιληπτές από τους ίδιους τους 
ασθενείς, παρά μόνο όταν υποβάλλονται στις συγκε-
κριμένες δοκιμασίες. Αυτή η παρατήρηση μπορεί να 
δώσει ώθηση στη μελλοντική χρήση τους ως διαγνω-
στικά εργαλεία. Επίσης, θα μπορούσε να οδηγήσει 
στην υπόθεση ότι στη νόσο μπορεί να υπάρχει ενερ-
γοποίηση άλλων ανατομικών κυκλωμάτων (μη εκ-
φυλισμένων), που να καλύπτουν εν μέρει το λεκτικό 
έλλειμα, ώστε να μη γίνεται αντιληπτό κάποιες φορές 
από τον ίδιο τον ασθενή. 

Τέλος, λόγω της πολυπλοκότητας των γραμματικών 
κανόνων της κάθε γλώσσας θα αποτελούσε πρόκλη-
ση η εφαρμογή ειδικών δοκιμασιών (σε συνεργασία 
με γλωσσολόγους) σε ελληνικό πληθυσμό, προκει-
μένου να επιβεβαιωθούν τα ανάλογα συμπεράσματα 
των προαναφερθέντων ερευνών και να εντοπισθούν 
τυχόν διαφοροποιήσεις στα πλαίσια της πλούσιας σε 
συντακτικούς και γραμματικούς κανόνες γλώσσας μας.
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