
 

   

 

 

 

 

Скали за измерване на 

болестта на Хънтингтън и на 

хорея 
 

 

 

 

 

Публикувано от ERN-RND: 11th септември 2019 г. 

  



 

 

Този документ е подкрепен от и направен в рамките на Европейската референтна мрежа за редки неврологични 

заболявания (ERN-RND). ERN-RND е една от 24-те европейски референтни мрежи (ERN), одобрени от Съвета на 

държавите членки на ERN. ERN са съфинансирани от Европейската комисия (ERN-RND: 3HP 767231). 

Страница | 2 
 

Въведение в Европейската референтна мрежа за редки 

неврологични заболявания (ERN-RND): 

ERN-RND е европейска референтна мрежа, създадена и одобрена от Европейския съюз. 

ERN-RND е здравна инфраструктура, която се фокусира върху редките неврологични 

заболявания (РНЗ). Трите основни стълба на ERN-RND са: i) мрежа от експерти и 

експертни центрове, ii) генериране, обединяване и разпространение на знания за РНР 

и iii) прилагане на електронно здравеопазване, за да може експертизата да пътува 

вместо пациентите и семействата. 

ERN-RND обединява 32 от водещите европейски експертни центрове в 13 държави-

членки и включва изключително активни пациентски организации. Центровете са 

разположени в Белгия, България, Германия, Испания, Италия, Литва, Нидерландия, 

Полша, Словения, Унгария, Франция, Чешката република и Обединеното кралство. 

Следните групи заболявания са обхванати от ERN-RND:  

 Атаксии и наследствени спастични параплегии 

 Атипичен паркинсонизъм и генетична болест на Паркинсон 

 Дистония, пароксизмално разстройство и невродегенерация с натрупване на 

мозъчни йони 

 Фронтотемпорална деменция 

 Болест на Хънтингтън и други задачи 

 Левкодистрофии 

Конкретна информация за мрежата, експертните центрове и обхванатите заболявания 

може да бъде намерена на уебсайта на мрежата www.ern-rnd.eu. 

 

Препоръка за клинична употреба: 

Европейската референтна мрежа за редки неврологични заболявания 

Европейската референтна мрежа за редки неврологични заболявания 

настоятелно препоръчва използването на следните скали като най-добра 

клинична практика за оценка и класификация на болестта на Хънтингтън 

и други хореи. 

  



 

 

Този документ е подкрепен от и направен в рамките на Европейската референтна мрежа за редки неврологични 

заболявания (ERN-RND). ERN-RND е една от 24-те европейски референтни мрежи (ERN), одобрени от Съвета на 

държавите членки на ERN. ERN са съфинансирани от Европейската комисия (ERN-RND: 3HP 767231). 

Страница | 3 
 

Отказ от отговорност: 

Ръководствата за клинична практика, практическите съвети, систематичните прегледи и 

други насоки, публикувани, одобрени или потвърдени от ERN-RND, представляват 

оценка на актуална научна и клинична информация, предоставяна като образователна 

услуга. Информацията: (1) не трябва да се счита за включваща всички подходящи 

лечения, методи на лечение или за изявление на стандарта на лечение; (2) не се 

актуализира непрекъснато и може да не отразява най-новите доказателства (нова 

информация може да се появи между момента на разработване на информацията и 

момента на нейното публикуване или прочитане); (3) разглежда само изрично 

посочения(ите) въпрос(и); (4) не предписва конкретен начин на медицинско лечение; и 

(5) не е предназначена да замени независимата професионална преценка на 

лекуващия лекар, тъй като информацията отчита индивидуалните различия между 

пациентите. Във всички случаи избраният начин на действие трябва да бъде обмислен 

от лекуващия лекар в контекста на лечението на конкретния пациент. Използването на 

информацията е доброволно. ERN-RND предоставя тази информация на принципа 

"такава, каквато е", и не дава никакви гаранции, изразени или подразбиращи се, по 

отношение на информацията. ERN-RND изрично се отказва от всякакви гаранции за 

продаваемост или годност за конкретна употреба или цел. ERN-RND не поема 

отговорност за каквито и да било наранявания или щети на лица или имущество, 

произтичащи от или свързани с използването на тази информация, или за каквито и да 

било грешки или пропуски.   

 

МЕТОДОЛОГИЯ 

Групата по заболявания HD и Chorea реши да одобри скалите, използвани от Enroll-HD 

(www.enroll-hd.org) за ERN-RND. 

 

Група на заболяванията за HD и хорея:  

Координатори на групите по болести:  

Anne-Catherine Bachoud-Lévi1 , Juan Dario Ortigoza Escobar2 , Bernhard Landwehrmeier3 

 

Членове на групата по болести: 

Специалисти по здравни грижи: 
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Алберто Албанезе4 , Енрико Бертини5 , Адриан Данек6 , Том де Конинг7 , Мария Тереза 

Дотти8 , Антонио Федерико8 , Хосеп Гамес9 , Чинция Гелера10 , Иржи Клемпир11 , Томас 

Клопсток6 , Норберт Ковач12 , Бери Кремер7 , Катерина Мариоти10 , Рено Масарт1 , Бела 

Мелех12 , Maria Judit Molnar13 , Alexander Münchau14 , Esteban Muñoz2 , Lorenzo Nanetti10 

, Belén Pérez Dueñas9 , Borut Peterlin15 , Daniela Rae16 , Evžen Růžička17 , Susanne 

Schneider6 , Ludger Schöls18 , Sarah Tabrizi16 , Sinem Tunc14 , Algirdas Uktus19 , Katia Youssov1 

, Giovanna Zorzi10 

 

Представители на пациентите: 

Astri Arnesen20 

 
1 Assistance Publique-Hôpitaux de Paris, Hôpital Henri-Mondor, Франция: Референтен център за болестта на 

Хънтингтън;2 Hospital Clínic i Provincial de Barcelona y Hospital de Sant Joan de Déu, Испания;3 Universitätsklinikum Ulm, 

Германия;4 IRCCS Clinical Institute Humanitas - Rozzano, Италия;5 Pediatric hospital Bambino Gesù, Рим, Италия; 6 

Klinikum der Universität München, Германия;7 University Medical Center Groningen, Нидерландия;8 AOU Siena, Италия;9 

Hospital Universitari Vall d'Hebron, Испания;10 Foundation IRCCS neurological institute Carlo Besta - Milan, Италия; 11 

General University Hospital in Prague, Чешка република;12 University of Pécs, Унгария;13 Semmelweis University, 

Унгария;14 Universitätsklinikum Schleswig-Holstein, Германия;15 University Medical Centre Ljubljana, Словения;16 

University College London Hospitals NHS Foundation Trust, Обединеното кралство;17 Motol University Hospital, Чешка 

република;18 Universitätsklinikum Tübingen, Германия¸19 Vilnius University Hospital Santariškių Klinikos, Литва;20  Patient 

representative 

 

Процес на разработване на блок-схеми: 

 Съгласие за одобряване на следните скали за HD и Choreas по време на 

годишната среща на ERN-RND 2019 - 18/06/2019 

 

Препоръчителни мащаби: 

Домейн Скала 

Оценки на двигателите Унифицирана скала за оценка на болестта на 

Хънтингтън (UHDRS) '99 Motor1 

 Диагностичен индекс на доверието на UHDRS1 

Функционални оценки 

 

UHDRS '99 Общ функционален капацитет1 

 Скала за функционална оценка UHDRS '991 

 Скала за независимост на UHDRS '991 

Поведенческа оценка Кратка оценка на проблемното поведение 

(PBA-s)2 
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 Скала за оценка на болничната 

тревожност/депресия (HADS)3 и Скала за 

раздразнителност на Снейт (SIS)4 , 

комбинирани 

 Колумбийска скала за оценка на тежестта на 

самоубийствата (CSSRS)5 

Когнитивни оценки 

 

Тест за цифрова модалност на символа1 

 Именуване на цветовете на Stroop1 

 Четене на думи на Строп1 

 Категорична словесна плавност6 

 Намеса на Строп1 

 Създаване на пътека A & B7 

 Буквална гладкост6 

 Мини изследване на психичното състояние 

(MMSE)8 

Глобален  Глобално клинично впечатление9 

 

Мерки за резултатите от физиотерапията 

 

Вдигане и пускане по време (TUG)10 

 30-секунден тест за стойка на стола11 

Качество на живот 

 

Кратка форма на здравно изследване-12 (SF-

12)12 

 Въпросник за качеството на живот на лицата, 

полагащи грижи13 

Икономика на здравеопазването 

 

Опис на получените услуги за клиенти (CSRI)14 

 Въпросник за здравословни проблеми, 

свързани с производителността на труда и 

нарушенията на дейността (WPAI-SHP)15 
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