125-arsjubileum som diagnos-
tisk entitet. Den amerikanske
familjelakaren George Hun-
tingtons sjukdomsmonografi
frén 1872 var si pregnant att
siukdomen, fastén kénd sedan
tidigare, sedan dess burit hans
namn. Den tidigare benam-
ningen Huntingtons chorea har
dock efter hand dvergivits till
forman for »Huntingtons §uk-
dom» (HS), sukdomen inne-
fattar ju langt mer an chore-
an/danssjukan.

Vetenskapligt intressant

siukdom

Trots att det & en ovanlig
och kvantitativt ganska obe-
tydlig sukdom —1i Sverige en
prevalens pa 600-700 fall —
har HS genom &ren dragit till
sig stort vetenskapligt och Kli-
niskt intresse. HS &r i dettaav-
seende som ett prisma med
brottytor mot en rad olika me-
dicinskadiscipliner.

Nu finns en bred dversikt
publicerad, som i en god brit-
tisk tradition av gott omdéme
och sympatisk brist pa tvarsa
kerhet técker det mestaav den-
na prismatiska mangfald. Hu-
vudforfattaren Peter Harper &r
klinisk genetiker i Cardiff och
drivkraften bakom ett mangér-
igt wal esi skt forskningsproj ekt
kring HS. Bokensforstauppla-
gakom sd sent som 1991. Tid-
punkten valdes av det skélet att
det ivriga sokandet efter Hun-
tingtongenen avmanga be-
démdes kunna vara slutfort
kring 1990, och den ursprung-
ligaplanen var att boken skulle
ligga pa bokhandelsdiskarna
strax efter det att genen var
identifierad. Sa skedde dock
inte. Arbetet drog ut pa tiden,
och genen identifierades forst
1993. Saledesforellgger boken
forst nu, i och med andra upp-
lagan, i det skick den ursprung-
ligen var planerad att komma
uti.

Nastan heltackande

Héar derfinns fylliga ge-
nomgangar av neurologiska,
psykiatriska och psykosociala
aspekter pa sjukdomen, skriv-
naav olikaforfattare med gedi-
gen fortrogenhet med amnet.
Man saknar en viss systematik
i dessa avsnitt. Motorikstor-
ningsavsnittet har en slagsida
at betoning av de ofrivilligare-
relserna, danssjukan, trots att
studier pasenare ar visat att det
i stéllet & storningen i den vil-
jeméssiga motoriken som har
storst betydelse for patientens
funktionella handikapp. | psy-
kiatriavsnittet saknas en tydlig
distinktion mellan & ena sidan
de mentala férandringar som
utvecklas progressivt och pa
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ralellt med dvriga sukdoms-
symtom, dvs de organiska per-
sonl ighetsférandringarna, och
a4 andra sidan de kliniska
syndrom — forstamningssyn-
drom, ang&stsyndrom psyko-
ser —som hos ett mindre antal
personer upptréder endast un-
der vissa faser av gukdomen.
Avsnittet om kognitiv dys-
funktion & sparsmakat och
hade fortjénat ett storre utrym-
me—eller ett eget kapi-
tel! —med hénsyn till dess be-
tydelse tidigt i gukdomsfor-
loppet, samt hur mycket forsk-
ning som producerats inom
detta omréde pa senare .

Framtida hehandlingar

Naturalforlopp och mgjlig-
heterna till symtomatisk be-
handling técks liksom utblick-
ar mot potentiella framtida be-
handlingar sésom transplanta-
tion av fetala nervceller samt
genterapi. Fortjanstfullt &r det
relativt stora utrymme som &g-
nas &t olika former av socialt
stod, vard och andra palliativa
interventioner. Avsnittet om
sukdomens neurobiologi &r
uppdaterat sedan forsta uppla-
gan och ger en god samman-
fattning av den snabba utveck-
lingen och »state of the art»
inom detta spannande omréade.

Vetenskaplig thriller

| de genetiska avsnitten —
vilka omfattar cirka halva bo-
ken — utvecklas boken till en
vetenskaplig thriller: det initie-
rade referatet av den dynamis-
ka forskningsprocess som
1983 hade sitt forsta stora ge-
nombrott i och med lokalise-
ringen av genen till fjérde kro-
mosomens korta arm och som
tio & senare kulminerade i
identifieringen av den férand-
rade genen. Denna process
speglar fleraav de férandring-
ar som agt rum inom den medi-
cinskagenetiken de senaste de-
cennierna, sasom hur moleky-
lérgenetiken tagit vid dér den
klassiska genetiken uttémt sin
potential. | det avseendet &r
texten almanbildande och av
intresse for en stor grupp lasa
re.

Ett for denna upplaga helt
nyskrivet kapitel handlar —
som sig bor! —om genen och
dess genprodukt. Intressant ar
hér att man nu skapar teorier
om patogenesen frén tva olika
hall. Redan fore upptackten av
genen fanns observationer pa
celluldr nivd om excitotoxisk
skada och brister i energimeta-
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bolismen, som delvis kunde
kasta ljus 6ver den degenerati-
va processen. Den andra ut-
vecklingslinjen & den moleky-
lara forskning som med genen
som utgangspunkt arbetar si
»inifr8n och ut» till att forsta
hur genprodukten kan orsaka
neurodegeneration.

Avsnitt om gentest

en hojdpunkt

De avslutande avsnitten om
genetisk rédgivning och pre-
diktiv testning vid HS utgor
bokens absoluta hojdpunkter,
maéttade av kunskap, erfarenhet
och insikt, skrivna av »en som
varit med». Prediktiv testning
& en snabbt véxande medi-
cinsk verksamhet, och erfaren-
heterna frén HS utgor en god
utgangspunkt for diskussion
kring fordelar och nackdelar
med genetisk testning samt
psykologiska och etiska pro-
blem som &r forknippade med
detta. Aven dessapartier har en
bred giltighet utanfor kretsen
av Huntington-intresserade. ¢

Aktuell
kunskap om
alkoholpolitik

Griffith Edwards, red. Al-
koholpolitik for battre folk-
hélsa. 315 sidor. Stockholm:
Natur och Kultur, 1996. Prisca
470 kr. ISBN 91-27-05821-2.

Recensent: chefstver|aka-
re Jesper Persson, invartes
medicinska kliniken, Sydvastra
Skana (Malmo-Trelleborg).

Denna bok &r ett forsok att
samla aktuell kunskap om al-
koholpolitik.  Véarldsledande
auktoriteter inom alkohol-
forskningen har nu samlat ihop
sig till en gemensam och upp-
daterad kunskapsoversikt. For-
vantningarna & och har varit
mycket stora pad denna bok.
Kettil Bruun gav for drygt 20 &r
sedan ut den sedermera klas-
siska»Alkoholpolitik ochfolk-
hélsa». Denna bok hade myc-
ket stor betydelse for den alko-
holpolitiska debatten och kom
att pragla manga landers alko-
holpalitik.

Det & osannolikt att denna
bok far samma genomslag
&ven om forordsskrivarna for-
utspér ett stort internationellt

inflytande. Men att lasa boken
kanns som att bada pa lang-
grunt vatten; tryggt, valgrundat
och véltempererat men inte
sarskilt spannande. Detta ar
kanske inte helt ovantat med
tanke pa att nar 17 varenom-
merade vetenskapsman ska
vara 6verens blir resultatet 18tt
okontroversiellt intill trivia-
litet.

Mot senare hdlften av bo-
ken kommer man pa nagot dju-
pare nivaer, och enligt min me-
ning & avsutningskapitlet,
som & forfattat av enbart tva
forfattare (Thor Norstrém och
AndersRomel§0), det mest gi-
vande.

For en bred

lasekrets

Skriften & imponerande i
sin saklighet. Kunskapslaget
genomgds med storsta nog-
grannhet, och for den som vill
orienterasig i befintlig littera-
tur & boken en rikhaltig kélla
att 6saur. Boken &r avsedd for
en bred | asekrets; fran politiker
till forskare inom akoholom-
radet. Detta innebér en svarig-
het: for den initierade & inne-
héllet stundtals trottsamt val-
bekant medan for lekmannen
l&ngastyckenkanvaraorimligt
teoretiska och svérbegripliga
(t ex den statistiska forklaring-
en av preventionsparadoxen
kan nog vara svarsmalt om
man inte kanner till den sedan
tidigare). Dessutom medfor
bokens uppléaggning, dar man
g& fran epidemiologisk niva
till deindividuellariskernavid
alkoholéverkonsumtion, med
nodvandighet en del upprep-
ningar av sakinnehallet.

Generellt praglasinnehdllet
av ytterst valavvagda formule-
ringar. Den & kemiskt ren fran
forhastade konklusioner och
oforsiktiga tankar. Bortsett
fran avdutningskapitlet be-
handlas den viktiga sekundér-
preventionen alltfér summa-
riskt. Det & anmarkningsvart
att de ideella organisationerna
(tex Anonyma akoholister)
med deras bakgrundsideologi
avfardas pa en tredjedels sida.
Man saknar ocksa en kostnads-
ekonomisk analys av alkohol-
politiska och behandlingsmés-
sigainsatser.

Alltior stora

lnrvantnmgar

Allts& entung bok sominte
kan undvikas i vdsorterade
bibliotek for akoholforskare.
Forfattarnamnen och de inle-
dande orden om en presumtiv
ny »alkoholbibel» skapar for-
vantningar som kanske inte
helt infrias. Overséttningen &r
foredomlig. «
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