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RESUMEN

La enfermedad de Huntington es un trastorno
neuropsiquiétrico, hereditario, autosémico dominante,
degenerativo, generalmente de inicio tardio que se
caracteriza por la presencia de trastornos de movimientos
principalmente coreicos, alteraciones psiquiatricas y
demencia

El cuadro clinico de esta enfermedad se manifiesta como
una enfermedad progresiva que inicia generalmente en la
cuarta década de la vida; del 25 a 40% de los pacientes
con enfermedades neurolégicas como Parkinson,
Huntington, esclerosis multiple, alzheimer entre otras,
presentan alteraciones depresivas en el curso de la
enfermedad, lo que aumenta el riesgo de tentativas de
suicidio consumado.

En estetrabajo, se presentael caso de un paciente masculino
de 54 afios de edad con recurrentes intentos suicidas,
movimientosinvoluntarios principal mente gesticul ares que
han incrementado a lo largo de 2 afios y con cuadro
depresivo mayor. El cual a través de diagndsticos
psiquiatricos diferenciales, exdmenes de laboratorio y
neuroldgicas asi como por antecedente familiar se le
diagnostica enfermedad de Huntington.

Palabras claves: Enfermedad de Huntington, intento
suicida, trastornos coreicos.

SUMMARY

The clinical aspects of Huntington’s disease are upheaval
neurpsichiatry, hereditary, autosomic dominant, and
degenerative. In the fourth decade of life the disease is
characterized by the presence of involuntary movements,
psychiatric alterations, and dementia.

From 25 to 40% of patients with neurological diseases like
Parkinson, Huntington, Multiple Sclerosis, Alzheimer
among others, present depressive alterations in the course
of the disease that increases the risk of completed suicide
attempts in this work, we present the case of a masculine
patient of 54 years with recurrent suicide attempts. The
patient displaysinvoluntary movements (mainly gesturing)
that have increased over a 2 year period and with a greater
depressive diagnose. The patient was diagnosed with

Huntington’s Disease though psychiatric studies,
neurological studies, results of laboratory analysesand by
familiar antecedents diagnosed with Huntington’s
Disease.

Keywords: Huntington’ sdisease, suicideattempts, coreicos
movement.

INTRODUCCION

La enfermedad de Huntington es un trastorno
neuropsiquiatrico, hereditario, autosémico dominante,
degenerativo, generalmente de inicio tardio, que se
caracteriza por la presencia de trastornos del movimiento
principalmente coreicos, alteraciones psiquiatricas y
demencia. Dichaenfermedad es dadaaconocer por George
Huntington en 1872, la causa es una expansion del
trinucleotido (CAG), inestable en el gen (IT 15) del
cromosoma 4, actualmente tiene una prevalecida de 4 x
100 mil habitantes, sin predominio de sexo, se presenta con
mayor frecuencia en zonas elevadas de Inglaterray en
Venezuela

El cuadro clinico de la enfermedad de Huntington (EH) se
manifiesta como una enfermedad progresiva que inicia
generalmente en la cuarta década de la vida y lleva a los
pacientes a la muerte en 10 a 15 afios; se presenta con
manifestaciones neuroldgicas, psiquiétricas o una
combinacion de ambas, las manifestaciones neuroldgicas
consisten en trastornos del movimiento, que a su vez se
subdividen en movimientos involuntarios y anomalias del
movimiento voluntario, la corea es el movimiento
involuntario més caracteristico de laenfermedad. El término
de corea significa “baile” en griego y consiste en
movimientos bruscos, irregulares e impredecibles, que
afectan los miembros, la lenguay la boca o la musculatura
axial del tronco, inicialmente més discreta; con el avance
de la enfermedad se generaliza y se vuelve mas brusca a
tipo de sacudidas o saltos, los movimientos coreicos se
exacerban con la accion, las emociones y la concentracion,
la corea se asocia a la llamada impersistencia motora, que
consiste en laimposibilidad para mantener un movimiento
sostenido, como lapresion de dos dedos del examinador, la
mirada fija en una direccion o la lengua protruida durante
10 segundos. Otros tipos de movimientos involuntarios
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descritosenlaEH, sonlosticso movimientos estereoti pados
gue pueden involucrar muscul os faciales, orales, laringeos,
faringeos, respiratorios o movimientos disténicos de
musculatura cervical, troncal o de los miembros? Las
anomalias del movimiento voluntario son a inicio torpeza
o incordinacion motora, anomalias de los movimientos
oculares con seguimiento incompleto o entrecortado por
movimientos de la cabeza o parpadeo.? Las alteraciones
cognitivas a veces van de la mano con la severidad de las
alteraciones de los movimientos aungque no siempre se
cumple dicha asociacién?

Del 25al 40 % delossujetos con enfermedades heurol 6gicas
como la enfermedad de Parkinson, Huntington, Esclerosis
multiples y Alzheimer, presentan alteraciones depresivas
en el curso de la enfermedad® |os trastornos del estado de
animo debi do aenfermedad médica, con sintomasdepresivos,
aumentan el riesgo de tentativas de suicidio y de suicidio
consumado. Latasade suicidiosson variablesdependiendo
de laenfermedad médica, si bien las que se comportan con
mayor riesgo son las enfermedades crénicas incurables y
dolorosas, tales como, la enfermedad de Huntington, SIDA
y lesiones cerebral es®

L asmanifestaciones psiquiétricas mascomunesson deorden
afectivo, la mayor depresion relacionada con la EH, se
caracteriza como laformaidiopatica, por un sentimiento de
minusvalia o de culpa, cambios en el suefio, asi como
intentos suicidasreiterativos, pérdidadel apetito, presencia
de ansiedad, pérdida de la energia y de la libido. Es muy
comun que se diagnostique en etapas iniciales de la
enfermedad, cuando no exi sten manifestacionesde demencia
0 apatia.>”8° El 25 % de los desordenes afectivos de la EH
consisten en trastornos bipolares, que se manifiestan como
brotes de hipomania (con exceso de animo, hiperactividad,
aumento delalibido) en unfondo depresivo; "8 otrotrastorno
psiquiatrico comin enlaEH eslairritabilidad severa, por 1o
general acompafiadade agresividad, reportadapor familiares
cercanos al paciente. En algunas ocasiones se ha descrito
trastorno obsesivo compulsivo con sintomas tipicos como
el miedo alacontaminaciony el exceso de higiene.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino de 54 afios de edad, el
cual esreferido del hospital Rovirosapor presentar intentos
suicidas reiterativos (3 intentos) en un lapso de 2 meses. El
Ultimo de ellosrealizado en las Ultimas horas asu envio (03/
05/00), al arrojarse a un pozo, s6lo provocandose ligeras
contusiones en diversas partes del cuerpo. El padecimiento
inicia aproximadamente hace 4 afos. De forma paulatina
comienza a presentar miedo a la obscuridad, que cada vez
aumentaba en intensidad, desde hace dos afios se da la
aparicion de movimientos involuntarios en la frente
(gesticulaciones), y sin motivos aparentes comienza con
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“decaimiento” del estado del &nimo, aislacionismo, mutismo

por dias, paraluego regresar asu estado “normal,” presentd
ademasiirritabilidad facil, asi como ideas de desesperanza,

refiriendo que su vida no tenia sentido, transcurre
aproximadamente un afio y seis meses, con poca afectacion

en su vidalaboral, social y de familia, durante este tiempo
comienza a presentar algunos movimientos involuntarios
en manosy en cuello detipo espasmaddicos, haciéndose méas

evidentes los movimientos en cara, dichos movimientos se
presentan de formaperiédicay repetitiva. Comienza a decir

con mayor insistencia que no desea vivir, y que era un

estorbo; presentamiedo asalir desu casay no podiaquedarse
solo por lasnoches. Los sintomas se agravan a ser arrollado
por un automovil que le provocd contusiones en diversas

partes de su cuerpo, con lesion de la parrilla costal, desde
entonces deja de consumir alimentos lo que se prolonga
por dias, recurrentemente habla de quitarse laviday de no
encontrarle sentido asu vida, conincremento del aislamiento,
15 dias después al accidente sufrido, tiene el primer intento
suiciday al lospocosdias de este, presentaun nuevo intento
desuicidio, atendido en segundo nivel, dondeledieron de
alta por notener heridasque pusieranen peligrosuvida, ya
en su casa se mantuvo sin consumir alimentos, sin hablar
con nadie encerrado en un cuarto, presentando de manera
sistematizada ideas suicidas asi como anhedonia, tiene un
tercer intento suicida, siendo trasladado al hospital Rovirosa
nuevamente, donde se le realizé valoracion por cirugiay
traumatologia quienes descartaron fracturas y trauma
abdominal por lo que es enviado al hospital psiquiétrico
para su valoracion y tratamiento. Cabe sefialar que en los
ultimosdos meses, lasalteracionesen|os movimientosantes
mencionadas se hacen masevidentesy parecenrelacionarse
con el grado de“intranquilidad” del paciente. Enel hospital

psiquiétrico, se encuentracon rumiasion suiciday episodio

depresivo mayor, por lo que se sometaa 8 sesionesde TEC
(Terapia de Estimulacién Cortical), empleo de citalopram a
20 mg/dia, teniendo una estancia intrahospitalaria (EIH) de
34 dias, con remisién de sintomatologia depresiva a los 26
deElH, sellevé control enlaconsultaexternahastael 15/08/

01, conremisiéntotal de sintomasafectivosy deansiedad y

las alteraciones del movimiento se encontraban estables y
podiarealizar sus actividades habituales.

Antecedente deimportancia: hermana muerta hace 4 afos,
la cual se suicida intoxicandose con lindano, a la edad de
48 afios, dicha hermana padecia de la enfermedad de
Huntington diagnosti cada de formaclinicacinco afios atras.
Su vidasexual y marital fue adecuada hastala aparicion del
padeci miento actual. Cuentacon 6 hijos; consumo deal cohol
y detabaco en su adolescencia.

Resumen de examen mental a su egreso: masculino de
edad aparente igual a la referida, de complexién delgada,

bien conformado, alerta, cooperador en laentrevista, fascies
de aparente tranquilidad, con actitud libremente escogida,

se encuentra orientado en personay tiempo, parcialmente
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en circunstancias y en lugar, con talante eutimico, con
capacidad de atencion un tanto disminuida, asi como de su
capacidad de concentracién, con buena capacidad de
comprension y sintesis, niega alteraciones de la
sensopercepcién, su capacidad de calculo asi como de
abstraccién con cierta dificultad, su memoria reciente se
encuentra alterada, asi como su memoria mediatay remota,
sujuicioy raciocinio seencuentran conservados, sulenguaje
mascullante, de tono medio bajo, €l cual es coherente y
congruente, el pensamiento es por momentos bradipsiquico
yasinideasdeminusvaliay desesperanzaque presentabaa
suingreso, sinideacion suicidapresente, en contacto parcial
con larealidad, sin conciencia de enfermedad, con algunas
metas afuturo, con nivel deenergia disminuido pero mayor
gueasuingreso.

Examen fisico al egreso: frente amplia en la cual se
observan pliegues en formaasimétrica, predominantemente
derecha, con gesti cul aciones, se observatembl or delalengua
al protruirla, no puede mantenerlafueradelabocapor pocos
segundos, se observan contracciones al nivel de paladar y
faringe posterior, que le condicionan dificultad para tragar
y deglutir, cuello cilindrico sin alteraciones en su superficie,
con algunos movimiento de flexién y de extension deforma
involuntaria, se observacicatriz de heridade aproximadamente
3 cm a nivel del cartilago tiroideo, cardiorespiratorio sin
alteraciones, abdomen sin patologia agregada, en las
extremidades superiores se observa a nivel de manos,
contracciones sobre todo del dedo pulgar de ambas manos
pero con mayor predominio en €l lado derecho (signo de
mano de ordefiador), se observan mismos movimientos en
ortejosde ambospiescon el mismo patrén de predominancia,
reflgjos aumentados.

Examenes de laboratorio y gabinete: En la tomografia
computada se observa atrofia cortical severa global, de
predominio frontal y en menor proporcion temporal, se
aprecia unaintensa dilatacion ventricular, con aumento del
LCR, BH, QS, EGO; y perfil hepatico normal, pruebas
serol 6gicas negativas.

DISCUSION

Se trata de un paciente masculino de la sexta década de la
vida, €l cual iniciasu padecimiento actual aproximadamente
hace 4 afios, con cambios en su estado de animo, asi como
panico de predominio nocturno, €l cual haido en deterioro
paul atino desde entonces, pudiendo clasificar esto comouna
trastorno distimico, por el tiempo de evolucion, presentaun
estado de animo depresivo de por |o menos dos afios, siendo
la diferencia con un cuadro depresivo mayor, €l deterioro
en las diferentes areas de la vida del individuo, (trabajo,
relaciones interpersonales, ocio, relaciones familiares, etc),
las cuales en la distimia no son tan evidentes. También se
considera un trastorno de ansiedad con agorafobia. Desde
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hace 2 meses se desencadena un episodio depresivo mayor,
después de un evento de tipo estresante, como lo fue, €l
accidente que sufrié. Presentd tresintentos suicidas en dos
meses de altaintencionalidad y moderada letalidad. Por las
caracteristicas clinicas encontradas en la exploracién fisica
y neuroldgica, asi como por la historia familiar de corea, €l
cuadro neurolégico actual del paciente es una corea de
Huntington, que como se mencionaen laliteraturamundial,
en la gran mayoria de veces €l primer contacto que tienen
con lamedicina, es através de un psiquiatra quien le trata
de cuadros depresivos, por o comun de intentos suicidas.
Por | o anterior se consideraque este paciente; cursé con un
cuadro depresivo mayor secundario a enfermedad medica
(enfermedad de Huntington), de acuerdo a los criterios
diagnésticosdel DSM 1V, 5 setratade untrastorno del estado
del animo, con un episodio depresivo mayor (293.83 para
el DSM 1V), ver criterios diagnésticos. Y como ya se ha
destacado, hay una relacion directa con la presencia de
manifestaciones af ectivas e intentos suicidas presentes en
este usuario y la coexistencia de la enfermedad de
Huntington.

Diagnésticos psiquiatricos diferenciales:Por las
consideraciones de este caso se debe hacer diagnostico
diferencial con las siguientes patologias: con un trastorno
depresivo mayor, ya que cumple con los criterios para el
mismo, con excepcién del criterio “d” el cual establece
gue el evento depresivo no debe presentarse durante o como
consecuencia de una enfermedad medica, con un trastorno
afectivo bipolar en fase depresiva, sin embargo, no cumple
con los criterios diagndsticos para el mismo ya que no se
tienen antecedentes de fases maniacas en este usuario.
Diagnéstico de la enfermeda de Huntington: La historia
familiar es la piedra angular en el diagnéstico de esta
enfermedad, en muchas ocasiones se identifica un pariente
con manifestacionestipicasdelaenfermedad, (como sucedid
con este paciente).

Actualmente existeel andlisisdel DNA donde seidentifican
lasalteracionesen el cromosoma4, atravésdelarealizacion
de TAC, se identifica una atrofia global del cerebro que
conlleva a una perdida de 24 a 30 % del peso del encéfalo,
gue se explica més por la atrofia cortical y de la sustancia
blanca subcortical, el estriatum presenta un gradiente de
perdidaneuronal, ensuinicio dorsomedial y después ventral
y lateral, la tomografia por emisiéon de positrones (PET)
demuestraun hipémetabolismo delaglucosaen el estriatum
(nucleo caudado y putamen) pese aquelas manifestaciones
clinicas sean minimas. 1011

Debe de hacerse diagndstico diferencial con otras coreas
debidas a alteraciones metabdlicas, intoxicaciones con
neurol épticos, corea hereditaria benigna, asi como con la
neuroacantosisy lasinfecciones.

Trtatamiento: Por la presencia de sintomatoldgica
psiquidtrica, como parte de esta enfermedad, el tratamiento
depende de la sintomatologia presentada, en caso de
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presenciade alteraciones afectivasdetipo depresivasel uso
de inhibidores selectivos de la recaptura de la serotonina
son los mas recomendables por su menor propension a
causar efectos secundarios, sobre todo en este tipo de
pacientes, |os més utilizados son lasertralina, fluoxetinay el
mas reciente y mas especifico de ellos €l citalopram, €l cual
fue usado en este paciente con buenos resultados tanto en
laremision de las alteraciones afectivas presentadasy en la
estabilidad de las alteraciones en los movimientos, lo cual
podria ser una contribucién en el tratamiento de dichos
pacientes, ya que al mejorar la ansiedad y las alteraciones
afectivas mejoralas alteraciones del movimiento.'?

En el caso de que presentaran alteraciones psicoticas de
igual formadeben deemplearse antipsicéticosque produzcan
los menos efectos secundarios, en este sentido el més
utilizado es el sulpiride, pimozidey tioridazina, aunqueen la
actualidad existen otros que podrian significar menores
efectos secundarios en estos pacientes.

Dentro de las manifestaciones coreicas el tratamiento es
aln mas sombrio, ya que los tratamientos hasta ahora
desarrollados son paliativos, dentro de estos se encuentra
lagabapentinay lalamotrigina, que suelen reportar mejoria
con su administracion.t?

CONCLUSION

La enfermedad de Huntington (EH) es un trastorno
neuropsiquiatrico que en €l inicio de laenfermedad puede
presentar principal mente sintomas psiquiatricos como los
afectivos, por lo quedebe considerarse deigual importancia
el tratamiento psiquiatrico como neuroldgico de dichos
pacientes para que su prondstico mejore; sobre todo en la
calidad devida, yaquede por si la reaccion alaenfermedad
escausade depresion, lamismaenfermedad intrinsecamente
la produce.

Ante todo en pacientes con EH hay que realizar una
derivacion con el servicio de psiquiatria para determinar la
presencia de probables sintomas psiquiéatricos como, la
depresiony ansiedad que estén interfiriendo en el de por si

dificil tratamiento neurol égico de la enfermedad.
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