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Primeros sintomas de la EH y qué regiones
del cerebro los controlan

La EH afecta a mas estructuras cerebrales de las que pensabamos: una nueva
investigacion amplia nuestra conocimiento sobre los primeros signos de la EH
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as deficiencias cognitivas, o las dificultades para pensar con claridad, suelen

manifestarse mucho antes que el diagndstico clinico tradicional de la enfermedad

de Huntington (EH). Muchos sostienen que los dafios en el cuerpo estriado (una
estructura del cerebro bastante afectada en la EH) causan los primeros cambios cognitivos.
Sin embargo, investigaciones recientes ponen en duda que todos los cambios en el cerebro
de los pacientes con EH se originen durante las primeras etapas de la enfermedad.

Reconsiderando los sintomas de la
enfermedad de Huntington

La enfermedad de Huntington (EH) normalmente se diagnostica ante la aparicion decorea
de Huntington; un trastorno del movimiento caracterizado por movimientos involuntarios,
como “tics” o “inquietud”. Sin embargo, quienes estan familiarizados con la enfermedad
saben que los sintomas motores son solo una pequena parte de un panorama mucho mas
amplio. Por ejemplo, los pacientes con EH también tienen dificultades con los estados
emocionales y alteraciones en el estado de animo y en el afecto. Con el tiempo, también
muestran mas dificultad para pensar con claridad. Estos “cambios cognitivos” pueden
aparecer hasta 20 afos antes que los sintomas motores, aunque por lo general aparecen 10
afnos antes de ser diagnosticados de la enfermedad. Los pacientes con la EH y sus familias
describen los cambios cognitivos como el aspecto mas dificil de superar y consideran que
por lo general son mas duros que los sintomas motores. Dadas estas circunstancias, es
importante que los investigadores prestemos la debida atencidn a los cambios cognitivos
en la EH si queremos desarrollar nuevos tratamientos para mejorar estos sintomas.
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El ‘aprendizaje procedural’ es el proceso que nos permite llevar a cabo tareas rutinarias sin
pensar mucho en ellas, como atarnos los zapatos, cepillarnos los dientes o conducir.

La cognicion y las estructuras cerebrales
que la controlan

Describir el término “cognicion” o “facultades cognitivas” puede parecer abrumador, ya que
comprende una gran cantidad de procesos mentales. En pocas palabras, la cognicion es la
capacidad de pensar de una persona. En la EH, las “deficiencias cognitivas” pueden
describir dificultades de cualquier aspecto, desde aprender y retener nueva informacion,
hasta realizar actividades cotidianas, comunicarse, tomar decisiones o recordar cosas.

En gran medida, los investigadores de la cognicion en la EH afirman que las primeras
alteraciones se deben a las lesiones en el cuerpo estriado; una estructura ubicada en las
profundidades del cerebro. El estriado es una de las primeras estructuras cerebrales
afectadas gravemente en la EH. Ademas, se sabe que muchos de los sintomas previos a la
aparicion de problemas en los movimientos dependen del buen funcionamiento del
estriado. Como por ejemplo, dificultades para razonar, planificar y mantener la atencion,
ademas de déficits en el ‘aprendizaje procedural’. Este ultimo nos permite completar las
tareas rutinarias casi automaticamente, como atarnos los zapatos, cepillarnos los dientes o
conducir.
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A medida que la enfermedad se desarrolla y comienzan a aparecer los sintomas motores (lo
gue se conoce como la EH sintomatica), se notan deficiencias mas generalizadas en el
aprendizaje y la memoria. Muchos investigadores creen que estos problemas derivan del
dafio constante en el cuerpo estriado, asi como por la propagacion gradual de la
neurodegeneracion (aunque en menor medida) a otras estructuras del cerebro; incluso en
el hipocampo, una region vital para el aprendizaje, la memoria y la orientacion espacial.

Esta hipotesis tiene logica, ya que el dafo en el hipocampo de pacientes con EH es
generalmente muy leve en comparacion con el del cuerpo estriado. Hasta la fecha, los
impedimentos en procesos cognitivos relacionados con el hipocampo (como la memoria
espacial) no parecian presentarse en pacientes con la EH hasta en etapas posteriores. Pero
los modelos animales nos han dado pistas de que el daiio en el hipocampo puede ocurrir
antes de lo que creiamos. Las deficiencias en el hipocampo de los roedores se miden
mediante una prueba llamada el laberinto acuatico de Morris. Por supuesto, los ratones son
diferentes a los humanos, pero es mas facil de examinar en ratones.

«Incluso durante las primeras etapas de la EH, cuando los sintomas motores
apenas comienzan a aparecer, es posible medir signos reveladores de daihos en
el hipocampo. »

Un equipo de investigadores liderado por el Dr. Roger Barker de la Universidad de
Cambridge se inspiro en el laberinto acuatico de Morris para averiguar si el dafio en el
hipocampo causa sintomas en los pacientes con EH y cuando los causa. En su estudio,
Barker y sus colaboradores dividieron a los participantes en tres grupos, pacientes pre-
sintomaticos, pacientes con sintomas iniciales y personas sin EH, para poner a prueba su
memoria espacial.

Sistemas de memoria multiple y el laberinto
acuatico de Morris

Imagine que se ha mudado a una nueva ciudad con puntos de referencia unicos y
visualmente distintivos que se encuentran en cada punto cardinal: un océano al oeste, un
rascacielos al norte, una montaina al este y un bosque al sur. Ahora imagine que se ha
mudado a un apartamento ubicado en el extremo sur de la ciudad, y esta a punto de
comenzar a trabajar en un nuevo sitio que se encuentra en la parte noreste de la ciudad.
Las primeras veces que vaya a trabajar, es probable que use los puntos de referencia para
guiarse en el camino. Puede descubrir que para llegar, debe pasar tres manzanas hacia el
rascacielos, girar a la derecha y luego cruzar dos manzanas mas hacia las montanas.

A medida que pasa el tiempo y va al trabajo todos los dias, la ruta se convertira en parte de
su “memoria muscular”’ y tendra que depender cada vez menos de los puntos de referencia
visuales para guiarse. De hecho, incluso si ya no pudiera ver los puntos de referencia, aun

podria llegar al trabajo sin problemas: todo lo que necesita hacer es ir unas manzanas hacia
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el norte y un par de manzanas hacia el este desde su apartamento para llegar a la ubicacion
correcta. Como mencionamos antes, esto se llama memoria procedural y se ve afectada en
las primeras etapas de la EH debido a las lesiones en el estriado.

Ahora imagine que una plaga de insectos le obligd a irse de su apartamento, por lo que
necesita quedarse con unos amigos durante unos dias. Tiene tres amigos que le han
invitado a quedarse una noche cada uno, y cada amigo vive en una punta de la ciudad.
Cuando vaya al trabajo desde los apartamentos de sus amigos, la estrategia “procedural” o
ruta en el que se basaba desde su propio apartamento ya no funcionara porque esta
comenzando el trayecto desde una ubicacion desconocida. Por ello, se ve obligado a
guiarse por los puntos de referencia otra vez, a sabiendas de que su destino esta situado
en algun lugar entre el rascacielos y las montafias.

Utilizamos la memoria espacial y el aprendizaje procedural para orientarnos en nuestro
entorno.

A esto se le llama memoria espacial, y conocemos que elhipocampo es el responsable de
su buen funcionamiento, ya que las personas con lesiones en esta estructura cerebral
presentan mayores dificultades para desempefar este tipo de tareas, y no tanto en el
aprendizaje procedural. También es el fundamento del experimento El laberinto acuatico de
Morris que usamos a menudo para medir las deficiencias en el hipocampo de los roedores.
En el laberinto acuatico de Morris, entrenamos a los animales con una serie de pruebas para
que dentro de un estanque de agua encuentren una sitio a salvo. Colocamos a las ratas o
los ratones aleatoriamente en el laberinto y tienen que usar puntos de referencia visuales
alrededor de la habitacién para recordar donde se encuentra la plataforma de escape. El Dr.
Barker y sus colaboradores crearon una version digital del laberinto para los pacientes con
la EH; estos tenian que “nadar” hasta la plataforma oculta con un monitor y un mando.

Como era de esperar, los pacientes a los que le costé mas encontrar la ubicacion de la
plataforma de escape fueron los pacientes con EH inicial. También fueron los que tuvieron
mas problemas con el “estudio de prueba” que mide la capacidad de adivinar donde estaba
la plataforma cuando se quita y el tiempo que pasan los participantes en la zona donde se
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encontraba antes la plataforma. Esto significa que incluso durante las primeras etapas de la
EH, cuando los sintomas motores apenas comienzan a aparecer, es posible determinar
signos reveladores de dafios en el hipocampo.

Aunque el laberinto acuatico virtual fue probablemente la tarea mas divertida, Barker y su
equipo verificaron dos veces sus resultados con otras pruebas para asegurarse de que las
diferencias relacionadas con el hipocampo no se debian a otros motivos como la
disminucion de la motivacion o la capacidad motora.

Considerando todo el cuadro de los
sintomas de la EH

Los hallazgos del Dr. Barker y su equipo son sélo una de las pruebas de que los sintomas de
la EH derivan de cambios en todo el cerebro y el cuerpo, no sélo en el estriado. Aunque
hayamos concluido que el hipocampo sufre menor dafo que el estriado, el dafo en el
hipocampo puede contribuir en mayor medida al desarrollo de la enfermedad y también
podria aparecer antes de lo que inicialmente se pensaba. Esto significa que los
investigadores pueden tener que abarcar un mayor area de estudio si desean encontrar
tratamientos que mejoren los sintomas cognitivos con los que tantos pacientes de la EH
tienen problemas. Y ahora saben ddonde buscar.

Publicado por un nuevo escritor invitado de HDBuzz, Shawn Minning, de la Universidad del
Oeste de Washington. Mas informacion sobre nuestra politica de privacidad en las
Preguntas frecuentes

GLOSARIO

Hipocampo La parte del cerebro con forma de caballito de mar que es crucial para la
memoria
Corea Movimientos involuntarios, irregulares 'nerviosos' que son frecuentes en la EH.
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Algunas partes de esta pagina todavia no han sido traducidas. Se muestran a continuacion en el idioma original.
Estamos trabajando para traducirlo todo lo antes posible.
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