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Resumen

Se presenta el caso de un paciente joven con trastorno obsesivo-compulsivo asociado dentro
de una gama de sintomatologia psiquiatrica como primera manifestacion de la enfermedad
de Huntington. Se describen los aspectos neuropsiquiatricos que se presentan en esta en-
fermedad y el enfoque terapéutico.
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dentales.

Title: Neuropsychiatric Aspects of Huntington’s Disease.

Abstract

This is a young patient who has an obsessive-compulsive disorder associated with an assortment
of psychiatry symptomatology as a first manifestation of Huntington's disease. The author
describes some of the neuropsychiatric aspects present as well as treatment for this disease.

Key words: Huntington disease, obsessive-compulsive disorder, incidental findings.

Un estudiante de segundo se-
mestre de Administracion de Em-
presas, de 23 afos, soltero, quien
cursa un trastorno obsesivo-com-
pulsivo diagnosticado hace dos afios
y que recibe sertralina (100 mg/dia)
con mejoria parcial de sintomas, fue
llevado por su familia al Servicio de
Urgencias del Hospital Federico
Lleras Acosta (Ibagué), por presen-
tar, en los ultimos ocho dias, em-
peoramiento de sus ideas obsesivas

de contaminacion: permaneciaen la
ducha por ocho horas, se cepillaba
sus dientes durante tres horas, re-
queria para almorzar cerca de tres
horas y preparaba su cama para
dormir por tres horas mas. Presen-
taba, ademas, deterioro marcado de
su funcionamiento social y familiar
y abandono de sus obligaciones aca-
démicas. Llamaba la atencién la
presencia de estereotipias motoras
(frotar sus manos).

1 Residente Il de Psiquiatria de la Pontificia Universidad Javeriana, Hospital Federico Lleras

Acosta, Ibagué, Colombia.
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La historia psiquiatrica se re-
monta a los 18 afos, cuando debu-
t6 con un cuadro psicético agudo,
de inicio subito, con caracteristicas
paranoides. En esa oportunidad re-
quirié hospitalizacion por quince
dias y tuvo retorno a la funcionali-
dad previa luego del tratamiento
instaurado con un neuroléptico. Do-
ce meses después presentd un epi-
sodio depresivo mayor, para el cual
recibio tratamiento ambulatorio con
un inhibidor selectivo de la recapta-
cion de serotonina (fluoxetina). La
sintomatologia remitié al cabo de
seis meses de tratamiento.

Como antecedente familiar re-
levante informan que la abuela ma-
terna murid a la edad de 55 afios
luego de padecer la enfermedad de
Huntington. La madre y los tios no
han presentado sintomatologia re-
lacionada con dicha enfermedad. La
sintomatologia del joven se interpre-
t6 como un trastorno psicotico agu-
do y fue hospitalizado en la Unidad
de Salud Mental. Se inicié su ma-
nejo con 7,5 mg/dia de haloperidol,
3mg/dia de lorazepam y 150mg/dia
de sertralina. Al cabo de cinco dias
present6 efectos secundarios (disto-
nias), por lo que se cambidé a un
neuroléptico atipico (300 mg/dia de
clozapina). Los examenes paraclini-
cos mostraron resultados dentro de
los parametros normales, pero la
tomografia axial computarizada
(TAC) cerebral simple evidenci6 una
leve atrofia cortical en region fronto-
parietal. En el minimental status
examination (MMSE) calific6 24/30,

con deterioro significativo en los
items de atencion y calculo.

Luego de diez dias de tratamien-
to y ante la pobre respuesta obteni-
da, se suspendi6 la sertralina y se
cambié a paroxetina (60 mg/dia), y
empezo la terapia electroconvulsiva
(TEC), una sesion cada tercer dia,
con un total de ocho sesiones. No
se realiz6 terapia electroconvulsiva
bajo anestesiay relajacion (TECAR)
por costos y dificultades administra-
tivas. Se mantuvo el uso de la clo-
zapina y se observo una evolucién
adecuada al cabo de un mes, con
disminucién de las ideas obsesivas
y las compulsiones y una mejor in-
tegracion social y familiar.

La enfernedad de Hunti ngt on

La enfermedad de Huntington
(EH) es un trastorno neurodegene-
rativo que involucra alteraciones
especificas de los ganglios basales.
Se caracteriza clinicamente por una
triada de sintomas: trastornos del
movimiento, sindrome demencial y
sintomas psiquiatricos. En los ulti-
mos afios el enfoque se ha alejado
de los problemas motores para en-
focarse en los otros dos aspectos:
la sintomatologia psiquiatrica y el
sindrome demencial. La EH tiene
caracter hereditario, de tipo autoso6-
mico dominante, con una penetran-
cia del 100%. EIl defecto se localiza
en el gen IT15, en el brazo corto del
cromosoma 4 (1). La enfermedad
afecta entre 5-8 por 100.000 habi-
tantes en Estados Unidos. La preva-

Revista Colombianade Psiquiatria, vol. XXXIII/ No. 3/ 2004 $7



2% Espriella M.

lencia en el mundo es similar, aun-
que es rara en paises como Finlan-
dia y Japon (2),(3). Su aparicion
ocurre frecuentemente entre la ter-
ceray cuarta décadas de la vida; sin
embargo, existen formas juveniles
de la enfermedad y se han reporta-
do casos tan tempranos como a los
cuatro afios de edad (4).

El inicio de la enfermedad tiene
caracter insidioso, por ello los cam-
bios de conducta, las manifestacio-
nes psiquiatricas y el déficit cognos-
citivo preceden generalmente los tras-
tornos motores tipicos. Los sintomas
motores se caracterizan por la pérdi-
da en el control voluntario, en su ini-
cio con incoordinacion, movimientos
finos y repetitivos, estereotipias, corea
de la caray las extremidades y anor-
malidades en los movimientos de los
ojos. A medida que progresa la enfer-
medad, la distonia y la atetosis se
sobreponen a la corea. En los esta-
dios avanzados la bradicinesia, la
espasticidad, la disartria, la disfagia
y la incontinencia urinaria aparecen
generando la incapacidad del pacien-
te para el autocuidado (5).

En el ambito cognoscitivo, la
memoria se ve afectada desde el ini-
cio de la enfermedad, asi como tam-
bién la atencion. La disminucion de
la fluencia verbal es uno de los pa-
rametros tempranos del déficit cog-
noscitivo. En los estados avanzados
se evidencia completa desorienta-
cion, grave déficit de memoria, dis-
minucion significativa del lenguaje
y baja global en las pruebas de co-
eficiente intelectual (1),(6).

La neuropatologia revela una
degeneraciéon importante del nucleo
caudado, asi como pérdida de célu-
las en el Globus pallidus, el ndcleo
subtalamico, el nucleo accumbens, el
cerebelo y parte de la corteza. Las
neuroimagenes no desempefian un
papel fundamental en el diagnéstico
de este tipo de pacientes en sus esta-
dios iniciales, pero a medida que pro-
gresa la enfermedad, se podra apre-
ciar unadilatacion ventricular produ-
cida por la atrofia del ntcleo caudado.
En los estadios avanzados se obser-
va considerable atrofia cortical (1),(3).
Las manifestaciones psiquiatricas en
los pacientes con EH son muy varia-
das: trastornos afectivos, irritabilidad
y agresividad, psicosis, apatia, tras-
tornos de ansiedad, trastornos sexua-
les, sintomas obsesivo-compulsivos y
trastornos del suefio.

Trast ornos af ecti vos
en | a enf er mredad de Hunti ngt on

En este tipo de pacientes es ele-
vada la prevalencia de depresion
mayor. Puede ser la primera mani-
festacién, que antecede los cambios
motores, aungue puede aparecer en
cualquier momento de la enferme-
dad (1),(7). Aproximadamente el
40% de los casos evidencia algun
tipo de trastorno afectivo: el 30%
desarrolla depresion mayor y el 10%
un trastorno afectivo bipolar, usual-
mente, el tipo Il (3).

La etiologia de la depresion en la
EH es incierta. Sin embargo, desde
el punto de vista neurobiolégico, se
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ha demostrado en estos tipos de pa-
cientes una disfuncion de los circui-
tos limbico-caudado y frontocaudado.
Utilizando tomografia de emisiéon de
positrones (PET) se ha reportado un
hipometabolismo en la zona orbito-
frontal y prefrontal inferior (6),(8).
Folstein encontré que el 10% presen-
ta episodios de mania o hipomania
en el transcurso de la patologia (7).

Practicamente todos los antide-
presivos son efectivos en la depre-
sion de los pacientes con EH. No
obstante, algunos autores reco-
miendan el uso de los inhibidores
selectivos de recaptacién de seroto-
nina (ISRS), por ser Utiles en la de-
presién asociada con irritabilidad y
trastorno obsesivo-compulsivo. An-
te la refractariedad del cuadro, el
uso de la TEC ha dado buenos re-
sultados. El clinico debe tener en
cuenta la posibilidad de disparar un
delirium como efecto secundario
cuando se usa la TEC en pacientes
con demencia subcortical. Por otro
lado, el carbonato de litio no ha sido
eficaz en el manejo de la mania en
estos pacientes, por lo que se reco-
mienda el uso de carbamacepina y
acido valproico (1),(3),(7).

Trast orno psi cético

La esquizofrenia ocurre entre el
4%y el 12% de los pacientes con EH
(9). Los sintomas psicoticos apare-
cen en forma temprana en el curso
de la enfermedad y tienden a decli-
nar cuando los cambios cognitivos
se acentUan. Los pacientes jovenes

son los mas proclives a presentar
cuadros psicoticos. Se prefiere el uso
de clozapinay, en general, de neuro-
Iépticos atipicos, debido a la menor
incidencia de efectos secundarios de
caracter motor (1),(3),(6).

Agresioneirritabilidad

La agresidon es una causa co-
muan de hospitalizacion de los pa-
cientes con EH. Su origen puede ser
multifactorial. Sin embargo, se ob-
serva en pacientes con cambios en
la personalidad, depresion, mania
y psicosis. El manejo de esta situa-
cion dependera de corregir el factor
desencadenante. Han dado buenos
resultados los antipsicoticos y los
moduladores afectivos en los casos
de irritabilidad. En el caso de agre-
sion, se prefieren los betabloquea-
dores (1),(6)(10).

Trast orno de ansi edad

Dewhurst (11) encontré que los
trastornos de ansiedad son relativa-
mente comunes como sintomas
prodromicos de la EH. El trastorno
obsesivo-compulsivo es raro. No obs-
tante, con frecuencia se observan ele-
mentos obsesivos relacionados con el
aseo Yy las actividades cotidianas. El
uso de ISRS ha dado buenos resul-
tados en el manejo de los pacientes
con rasgos obsesivos y con trastorno
obsesivo-compulsivo (1),(3),(10).

Trast or nos sexual es

Se han reportado cambios en la
sexualidad en los pacientes con EH.
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Los dos aspectos que se evidencian
con mayor frecuencia son alteracion
en el deseo sexual (63%) e inhibicion
orgasmica (56%). Se han descrito al-
teraciones de la conducta sexual
como promiscuidad, incesto y voyeu-
rismo. La etiologia de estas parafilias
puede estar relacionada con las en-
fermedades psiquiatricas especificas
asociadas a la EH (10),(11).

Concl usi ones

El caso expuesto presenta el es-
pectro psiquiatrico de las manifes-
taciones de la enfermedad de Hun-
tington. Inicia a una edad no usual,
tiene claros antecedentes familiares
y presenta tanto elementos psico-
ticos como afectivos y de ansiedad
(trastorno obsesivo-compulsivo), en
los cinco afos posteriores al inicio
de la enfermedad. El sintoma motor
(las estereotipias de las manos) ape-
nas empieza a esbozarse en el pa-
ciente. El deterioro cognoscitivo se
advierte ya incluso en pruebas sen-
cillas (como el MMSE) y se corrobo-
ra con las alteraciones en las image-
nes cerebrales (atrofia cortical leve).
Lamentablemente, en la region no se
contaba con la ayuda de pruebas
neuropsicoldgicas o PET, lo que ha-
bria mostrado con detalle los ha-
llazgos descritos en esta patologia.
La respuesta clinica fue favorable,
aunque sin remision plena de sinto-

mas con las estrategias recomenda-
das en el manejo de estos tipos de
pacientes: el uso de un antipsicético
atipico, asociado con antidepresivo
ISRS y terapia electroconvulsiva.
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