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INTRODUCCIÓN.  
 

El cirujano dentista a lo largo de su vida profesional puede llegar a 

enfrentarse con retos importantes como lo es la atención odontológica de 

pacientes con problemas o enfermedades poco comunes de las que no 

tienen información  suficiente o incluso que ni siquiera saben de su existencia 

y por lo tanto no se tiene una idea clara del tipo de atención que se les debe 

brindar a estos pacientes. 

La Enfermedad de Huntington es una enfermedad poco común pero 

existente y que por su carácter hereditario su frecuencia va en aumento, 

cabe destacar que por las complicaciones propias de la enfermedad tienen 

repercusiones importantes en la boca y además las manifestaciones 

generales de la enfermedad conllevan a la necesidad de que el  manejo 

odontológico sea especializado.  

Es importante que el cirujano dentista no tenga prejuicios o miedos para 

enfrentar a estos pacientes es por eso que en esta tesina se busca recabar  

información precisa y útil acerca de la complejidad de esta enfermedad, para 

conocer  como se manifiesta, quién la padece, qué la origina, como se puede 

diagnosticar, cual es el tratamiento, y las repercusiones que todo esto tiene 

en la atención odontológica. 

También se espera demostrar la importancia de las complicaciones que se 

presentan en la boca como resultado de  las alteraciones propias de esta 

enfermedad y de la terapia farmacológica a la que están sujetos. 

En especial se desea resaltar y establecer  el papel del cirujano dentista 

dentro del equipo interdisciplinario que brinda atención a estos pacientes y 

de esta manera con esta información lograr ofrecer al cirujano dentista  

herramientas para poder brindar  una atención odontológica  adecuada, 

óptima y especializada a estos pacientes.  
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1. NOMBRE Y SINONIMIA  

 

1.1.  CONCEPTO GENERAL  

La Enfermedad de Huntington es un trastorno genético hereditario que se 

caracteriza por una degeneración neurológica y encefálica progresiva que 

determina la presencia de movimientos involuntarios anormales 

generalizados y sin propósito definido  denominados coreicos y además 

diversos trastornos mentales. 

 

1.2.  SINONIMIA  

La Enfermedad de Huntington también es conocida como Corea de 

Huntington 1, o Corea Mayor debido a que la corea es una de sus 

manifestaciones más distintivas y prominentes y también se le llama Corea 

Hereditaria por su carácter genético. 9 

 

2. ANTECEDENTES HISTÓRICOS 

Los movimientos coreicos que caracterizan a la Enfermedad de Huntington 

han sido descritos desde el siglo XVI, el médico Theophrastus Phillipus 

Aureolus Bombastus Von Hohenheim mejor conocido como Paracelso 

(Suiza, 1493 -1494) decidió observar y estudiar este trastorno del movimiento 

al cual llamó “corea” palabra que proviene del griego “choreia” que significa 

danza o coreografía  y la clasificó en 3 tipos la corea imaginativa, corea 

lasciva y corea naturalis, ésta última atribuida a causas corporales siendo 

probablemente donde se habría incluido a la Enfermedad de Huntington.2 En 

el año de 1841 Charles Waters Oscar, (Nueva York) publica en la primera 

edición de “The practice of medicine” que observó en varios pacientes "una 

forma de corea, vulgarmente llamado magrums", incluyendo descripciones 
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precisas de la corea, su progresión y la herencia fuerte de la enfermedad.3   

Dos años después,  en 1846, Charles Gorman, observó que esta 

enfermedad tenía prevalencia en regiones localizadas y entre familias 

específicas. Posteriormente Johan Christian Lund (1830 Kristiansand, 

Noruega – 1906 Oslo, Noruega) realizó una descripción detallada donde 

menciona  que entre los miembros de una familia en Setesdalen, Noruega,3 

había una alta prevalencia de “demencia, confusión de los sentidos, 

sacudidas, rechinado de dientes y trastornos del movimiento, los cuales se 

agravaban con el tiempo”;4  es por esto que en Noruega se le conoce a esta 

enfermedad como la  Enfermedad de  Huntington-Lund.4 

 

  Tiempo después en 1872 tras haber observado desde pequeño a pacientes 

con esta enfermedad el joven médico George Huntington (Estados Unidos 

1859-1916) con ayuda de su padre y su abuelo 5 realizó un informe detallado 

del seguimiento  a una familia en East Hampton, Long Island con 

ascendencia inglesa y publicó un artículo llamado “On chorea” en el “Medical 

and Surgical Reporter” de Ohio, (Fig. 1) donde describió la enfermedad como 

un desorden hereditario progresivo que aparece en la edad adulta y que 

termina con la muerte del paciente y está caracterizado por movimientos 

anormales y cambios emocionales y cognitivos.6   

 

Este artículo tuvo relevancia no solo por los datos aportados sino por el 

hecho de haber sido escrito en inglés y posteriormente referido en artículos 

alemanes por lo cual se le dio tal importancia que se nombró a este 

padecimiento “Enfermedad de Huntington” en honor al joven médico. 
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 En 1893 el médico internista William Osler (Band Head, Canadá 1849 - 

Oxford, 1919)  hace una monografía sobre la corea en la que identifica la 

Enfermedad de Huntington y describe el curso de la enfermedad en dos 

familias que observó personalmente.2 Los daños cerebrales que ocurren en 

esta enfermedad fueron descritos por Meynert a comienzos del siglo XX.5  

 

 

Un gran avance, no solo para conocer mejor esta enfermedad sino para la 

neurogenética en general, fue el aislamiento del gen IT-15 o gen de la 

Huntingtina, el cual se ha considerado responsable de la Enfermedad de 

Huntington.2  

 

 

 

Fig. 1 IZQ. Imagen de un fragmento del artículo original “On Chorea” de George Huntington. DER. 
Imagen del joven médico George Huntington. 49  
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 Este estudio fue realizado cerca del Lago Maracaibo, Venezuela por los 

grupos de investigadores de Nancy Wexler (fig. 2) y James Gusella en 1983 y 

diez años después, en 1993 descubrieron que este gen, modificaba una 

proteína específica la cual llamaron IT-15 o Huntingtina. 7 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 2 Imagen de la Dra. Nancy Wexler con un paciente con Enfermedad de 
Huntington que habita cerca del Lago Maracaibo en Venezuela. 50   
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3. CUADRO CLÍNICO 

La Enfermedad de Huntington se manifiesta con la aparición de alteraciones 

del movimiento, un déficit cognitivo progresivo y trastornos psiquiátricos 

variables.5 

Generalmente esta enfermedad se manifiesta en  la vida adulta 

aproximadamente en la cuarta década de la vida pero puede  aparecer en la 

juventud antes de los 20 años y a esta variación se le conoce como 

Enfermedad de Huntington Juvenil o variante de Whestphal; 8 así mismo 

puede aparecer en épocas más tardías de la vida.  

 

Afecta a hombres y mujeres por igual 8 y es de carácter hereditario 

autosómico dominante.  La progresión de la enfermedad se podría catalogar 

en tres etapas, 5 etapa inicial que es cuando se manifiestan los primeros 

síntomas,  etapa media que es la de estabilización o meseta de los síntomas 

y la etapa avanzada cuando aparecen las mayores complicaciones de la 

enfermedad 5 las cuales por lo general son las que conducen a la muerte que 

en promedio ocurre después de 10 a 20 años a partir de la aparición de los 

primeros síntomas, 10 pero este lapso puede variar desde una muerte muy 

pronta a una prolongación de vida de hasta 30  años. 9  

 

3.1. Las alteraciones neuropsiquiátricas en la Enfermedad de 
Huntington. 

Con cierta frecuencia las alteraciones neuropsiquiátricas llegan a ser las 

primeras manifestaciones de la enfermedad, con signos y síntomas de 

depresión,  irritabilidad y cambios de personalidad; 5, 8 incluso se ha 

reportado desinhibición y promiscuidad sexual 8 en las primeras etapas de la 

enfermedad y conforme la enfermedad progresa estos problemas se van 

agravando y el paciente  comienza a presentar  impulsividad, ansiedad,  
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arrebatos agresivos, conducta  errática,  apatía, 5, 8, 10 aislamiento social, 

disturbios emocionales y un desorden afectivo  importante. 10 

 La depresión aparece en todos los pacientes con Enfermedad de Huntington 

por lo menos una vez pero en la mayoría, la depresión es crónica; 9 el hecho 

de saber que se tiene la enfermedad puede ser un coadyuvante para que 

éste problema aparezca pero realmente está más relacionado con el 

deterioro cerebral y se manifiesta con cambios en el apetito, trastornos del 

sueño, ansiedad, pérdida de energía, desesperación y variaciones diurnas 

del estado de ánimo. 5  

 

 En casos aislados se han llegado a presentar alucinaciones, delirios, 

paranoia y  psicosis. 5  Ocasionalmente  desarrollan el clásico Desorden 

Obsesivo  Compulsivo 11, manifestando miedo a la contaminación y lavado 

de manos recurrente, preocupación excesiva, y terminan recurriendo al 

tabaquismo y al consumo excesivo de cafeína. 5  En un rango entre el 4% y 

el 18% de los pacientes pueden presentar esquizofrenia. 5, 9, 11  El deterioro 

psiquiátrico llega a provocar en el paciente ideas e intentos suicidas 

recurrentes 5 en un porcentaje alto de los pacientes llegando a registrarse el 

suicidio como una de las causas de muerte temprana aproximadamente en el 

7% de los enfermos.11 

 

3.2. Las alteraciones cognitivas en la Enfermedad de Huntington. 

La pérdida de las funciones cognitivas sucede progresivamente, pueden 

comenzar con problemas de olvidos, confusión y falta de concentración. Tras 

el desarrollo de la enfermedad se vuelven más graves los problemas  de 

mantenimiento y desplazamiento de la atención y  el lapso de concentración 

es cada vez menor. 9 
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La recuperación de la memoria almacenada se daña afectando tanto la del 

material aprendido recientemente como la memoria remota 8  perdiendo 

incluso la capacidad de diferenciar entre la información almacenada 

previamente y lo  aprendido recientemente; hay defectos en la memoria 

visual 5 pues hay deficiencia para recordar dibujos, rostros y otros estímulos 

visuales, 9 pero la memoria de reconocimiento de imágenes o rostros a los 

cuales están expuestos prolongadamente es relativamente normal, inclusive 

ésta puede servir de apoyo para que los pacientes comiencen a recordar 

ciertas cosas relacionadas con el objeto reconocido; frecuentemente la 

pérdida de memoria va relacionada con una disminución de la capacidad de 

almacenaje de información. 9, 10  

 

Hay déficits en la memoria visuoespacial  pues olvidan como localizar lugares 

específicos, aunque si logran ubicar regiones grandes o destacadas  

previamente conocidas, 9 además independientemente de los problemas 

motores les resulta complejo orientarse en relación a los flancos derecho e 

izquierdo. 9 

 

Se observan dificultades en el proceso de aprendizaje sobretodo en el de las 

habilidades motoras. El flujo verbal disminuye 8 y su locución va dejando de 

ser compleja, cometen errores en  la formación de palabras, utilizan frases 

cada vez más cortas y con el tiempo empeora el daño en la estructura del 

lenguaje como en el vocabulario, la gramática, la sintaxis, y en la 

conformación de nombres. 9 

 

Hay un declive en el razonamiento práctico, en el discernimiento y en 

procesos de cálculo, dificultades de organización y planeación; 5, 8, 9 los 

pacientes con Enfermedad de Huntington están conscientes de los deterioros 
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que van sufriendo como la pérdida de memoria 9 o cualquier otro de los 

déficits cognitivos aunque esa percepción se va perdiendo poco a poco 

conforme la enfermedad se va agravando. 10 

 

 En la etapa avanzada llega a haber un deterioro global profundo de tipo 

demencial que resulta incapacitante en muchos sentidos, 1, 5 por ejemplo no 

pueden transitar solos por la calle y no saben regresar solos a su propio 

domicilio. 

 

 

3.3. Las alteraciones motoras en la Enfermedad de Huntington. 

El desorden del movimiento más notable es la corea, 5 que es un conjunto de 

movimientos involuntarios, irregulares, arrítmicos, abruptos, amplios, rápidos 

y sin propósito definido y dan al enfermo un aspecto danzante. 1, 10  Estos 

movimientos son más comunes en las extremidades o en el tronco pero 

también hay movimientos retorcidos y espasmos en musculatura oral, nasal, 

laríngea, y faríngea. 5, 10  

 

 Las primeras manifestaciones de la corea se observan como movimientos 

inquietos o torpes, contracciones nerviosas que involucran movimientos   

semi-intencionales.  5,8 También se observan trastornos de movimiento 

derivados de la patología cerebral presente en esta enfermedad, que en las 

primeras etapas pueden comenzar como espasmos ligeros e irregulares sin 

funcionalidad, movimientos oculares sacadicos 5, 10  falta de coordinación,  

arritmia y lentitud de movimientos. 9   
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Conforme la enfermedad avanza la corea es más evidente y se puede 

combinar con atetosis 8  que son movimientos retorcidos que consisten en 

hacer muecas y meneos constantes de la cabeza; se observan movimientos 

alternados de extensión y pronación 8 que es cuando un movimiento del 

antebrazo hace girar la palma de la mano hacia abajo hasta mostrar el dorso 

de ésta y además realizan flexiones inusuales en los dedos. 8, 9 

 

Los movimientos oculares generalmente son lentos, tienen una larga latencia 

para responder a estímulos visuales,9 los movimientos oculares de 

seguimiento son ineficientes por la incapacidad de mantener la mirada en un 

objeto en movimiento; 9, 10 comienzan a aparecer otros trastornos como 

temblores generalizados, y en ocasiones convulsiones; ataxia 8 que es la 

incapacidad para coordinar movimientos selectos y finos; bradicinecia 8, 10 

que es la disminución de la velocidad en los movimientos normales o 

escasez de los mismos; apraxia que es cuando hay una disociación entre el 

propósito del movimiento y la ejecución de la acción; por lo tanto cualquier 

operación manual se vuelve cada vez más lenta y torpe y con el paso del 

tiempo hay dificultad para iniciar los movimientos y mayor déficit de ejecución 

en el lado del cuerpo que menos se utiliza. 9, 10 

 

Se presentan movimientos linguolabiales, déficit en la protrusión de la 

lengua, problemas graves de disfagia, 1, 9, 10 bruxismo severo, por lo tanto 

hay cambios en la dieta interrupción del sueño por aspiración y sensación de 

asfixia,  regurgitación nasal. 10  La corea en las extremidades inferiores, la 

inestabilidad postural, la aparición de movimientos hipercineticos 8 como la 

marcha danzante, causan interrupciones en la marcha y la postura lo cual 

deriva en  una propensión mayor a las caídas.  
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En la etapa avanzada de la enfermedad la corea y demás movimientos 

hipercineticos pueden estabilizarse e incluso disminuir aunque el resto de los 

movimientos anormales como la atetosis o la bradicinesia siguen 

progresando, 5 aún así en este estadio se observa acinesia que es la 

incapacidad de llevar a cabo movimientos precisos; rigidez intensa y 

contracturas articulares. 5 En esta etapa la disfagia se vuelve  tan severa  

que la neumonía por aspiración llega a ser la causa de muerte más 

frecuente. 5, 9, 10 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

3.4. Enfermedad de Huntington Juvenil o Variante de Westphal. 

La Enfermedad de Huntington puede comenzar a presentarse antes de los 

20 años de edad, 5, 8, 10, 12  inclusive en la infancia o la adolescencia, esto es 

poco común pero indudablemente llega a suceder, sobre todo cuando alguno 

o ambos padres presentan la enfermedad antes de la tercera década de la 

Fig. 3 Imagen que muestra la representación de los movimientos coreicos 51 
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vida. A esta variante de la enfermedad se le conoce como Enfermedad de 

Huntington Juvenil o Variante de Westphal. 5, 10, 12  

 

Además del contraste en la edad de presentación de la enfermedad existen 

otras diferencias marcadas en de la Enfermedad de Huntington Juvenil y la 

del adulto, la demencia se puede presentar tempranamente, 1, 8, 9 al igual que 

los problemas cognitivos y psicológicos y se observa un retardo mental 

prominente; los resultados en test de coeficiente intelectual, de vocabulario, 

de capacidad motora y visuoespacial son más bajos entre los pacientes que 

presentan un inicio temprano de la enfermedad igualmente su desempeño es 

más defectuoso en evaluaciones de memoria o de recuperación de 

información. 9   

 

La corea que llega a presentarse es mínima en cambio son más comunes y 

evidentes la  bradicinesia, hipocinesia, acinesia, rigidez y la distonía 1, 5, 12la 

cual es un conjunto de contracciones musculares involuntarias pero 

sostenidas que originan movimientos retorcidos  y posturas anómalas. 12  

 

 Puede haber movimientos involuntarios en forma de temblores sobre todo 

cuando están en reposo, ataxia y además pueden a llegar a manifestar 

convulsiones 5, 12 y mioclonus que son movimientos inesperados, breves, 

repetitivos y enérgicos  caracterizados por contracciones involuntarias de un 

músculo o grupo muscular. Entre más pronto es el comienzo de la 

enfermedad ésta es más agresiva y avanza más rápidamente. 9, 12 
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4. MARCO DE REFERENCIA. 
 

4.1. Anatomía fisiológica  cerebral y neuronal. 

 

El sistema nervioso humano se encarga de recibir e interpretar una enorme 

cantidad de información sensitiva, de controlar diversas conductas motoras 

simples y complejas y además se relaciona con la lógica deductiva y la 

inductiva.13  

 

Anatómicamente el sistema nervioso se subdivide en Sistema Nervioso 

Periférico, formado por los nervios craneales y raquídeos y en Sistema 

Nervioso Central, conformado por el encéfalo y la médula espinal. 13 El 

encéfalo que es una enorme red de células nerviosas interconectadas, está 

constituido por el cerebro, el cerebelo y el tallo encefálico. 13, 14 (fig.4)  

 

 

 

 

 

 

 

       

 

 

 Fig. 4 Imagen que muestra las partes en las que se 
divide el encéfalo. 52 
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El cerebro está dividido por una cisura longitudinal media profunda que lo 

separa en dos hemisferios cerebrales, el derecho y el izquierdo (fig. 5) y tiene 

un aspecto corrugado por la presencia de circunvoluciones y surcos. La 

corteza cerebral es una capa de materia  gris con un grosor de entre 1.3 a 

4.5mm. 14 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

La superficie lateral de cada hemisferio está dividida en cuatro lóbulos: el 

lóbulo frontal, el lóbulo occipital, el lóbulo parietal y el lóbulo temporal, (fig. 6)  

las cavidades en el cerebro se denominan ventrículos y se encuentran llenos 

de líquido cefalorraquídeo. 14  

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 5 Imagen que muestra los hemisferios derecho e izquierdo 
del cerebro. 53 

Fig. 6 Imagen que muestra los cuatro lóbulos en los que 
se divide el cerebro. 54 
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El cerebro está conformado por: (fig. 7) 

 Telencéfalo, el cual comprende la corteza cerebral, la sustancia blanca 

subcortical y los ganglios basales. 13 

 Diencéfalo cuyas subdivisiones principales son el tálamo y el 

hipotálamo. 13  

 

El tallo encefálico se encuentra formado por:  

 Mesencéfalo. 13 

 Puente de Varolio o Metencéfalo. 13  

 Bulbo raquídeo o mielencéfalo. 13 

 

El cerebelo se encuentra en la superficie dorsal del tallo encefálico y tiene 

una superficie de sustancia gris llamada corteza cerebelosa, bajo la corteza 

cerebelosa hay un centro de materia blanca denominada el árbol de la vida 

del cerebelo 13, 14 

El cerebelo está constituido por:  

 El vermix. 13 

 Dos lóbulos laterales. 13 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 7 Imagen que muestra la conformación de las 
estructuras cerebrales. 13   
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La corteza cerebral como se mencionó anteriormente es una capa de materia 

gris que está sobre los hemisferios cerebrales y está formada por  capas de 

células neuronales no mielinizadas. 13, 14 Los circuitos de la corteza cerebral 

interactúa  con otras partes del sistema nervioso y así participa en diversas 

funciones como el almacenamiento de la memoria y los recuerdos, el 

razonamiento, la comprensión y ejecución del lenguaje, procesos de 

atención, percepción y procesamiento de sensaciones, reconocimiento de 

individuos, objetos y lugares; 14 así mismo participa en la planificación y  

ejecución de actividades motoras complejas como el movimiento fino de los 

dedos de la mano, movimientos de fonación y planificación de conductas 

complejas. La corteza cerebral está dividida en regiones dependiendo la 

cantidad de capas celulares de cada región por lo tanto se divide en: 14 

 

 ISOCORTEZA: Ocupa la mayor parte de la corteza cerebral, y posee 

seis capas celulares  

 ALOCORTEZA: Contiene tres capas celulares. 

 MESOCORTEZA: Es una zona entre la Isocorteza y la alocorteza y 

varía de tres a seis capas. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Fig. 8 Imagen que muestra la disposición de la corteza cerebral. 55 
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NEURONA  

 La neurona es la célula que constituye la unidad anatómica primaria del 

sistema nervioso 14 y son células especializadas que reciben y envían 

señales a otras células por medio de sus prolongaciones y sinapsis.  Las  

neuronas pueden varias de tamaño y complejidad pero todas están formadas 

por: 13, 14 
(fig. 9)

 

 Soma o pericarion, que es el cuerpo celular receptor de la neurona en 

cuyo interior se encuentra un núcleo, un nucléolo y la sustancia de 

Nissl que es donde se sintetizan las proteínas 13;  de estos cuerpos 

celulares se desprenden varias fibras de longitud variable que pueden 

ser aferentes o eferentes 14.  

 Dendritas, fibras aferentes 14 que son prolongaciones con 

ramificaciones que son receptoras de señales provenientes del 

ambiente o de otras neuronas 13.  

 Axón, fibras eferentes 14 que se extienden a distintas partes del 

sistema nervioso  a un músculo o a una glándula; el axón conduce 

impulsos alejados de las dendritas haciendo contacto directo con otras 

neuronas o  

fibras musculares y están formadas por un tubo cilíndrico de 

citoplasma cubierto por una membrana, y que actúa como conductor 

de señales 13. 

 

 

 

 

 

 

Fig. 9 Imagen de la neurona y sus partes principales. 56  



23 
 

Solo algunos axones están cubiertos por mielina la cual consta de una 

membrana rica en lípidos y es producida  por células llamadas 

oligodendrocitos en el Sistema Nervioso Central y por las células de 

Schwann en el Sistema Nervioso Periférico, la mielinización sirve para 

aumentar la velocidad de la conducción del impulso a lo largo del axón, 

requiere de menor energía que la que utiliza un axón no mielinizado.13  (fig. 10) 

 

 

 

 

 

 

 

 

En los axones que no tienen mielina el impulso nervioso viaja a lo largo de 

éstos por medio de canales de sodio Na+ y potasio K+ que se encuentran 

distribuidos sobre el área del axón. 13  

La comunicación entre las neuronas generalmente ocurre mediante la 

sinapsis que se da desde la terminal del axón de una neurona transmisora 

hacia la región receptora de otra neurona, algunas de estas sinapsis pueden 

darse entre un axón y una dendrita y en otras entre un axón y un soma, y 

también existen sinapsis entre axón y axón.13  

La transmisión del impulso en la mayoría de las sinapsis incluye la liberación 

de un neurotransmisor químico, y otras pocas veces la corriente pasa de 

manera directa de una célula a otra a través de las llamadas sinapsis 

eléctricas.13  El Sistema Nervioso Central además de las neuronas contiene 

otro tipo de células conocidas como neuroglia o células de la glia 14, estas 

Fig. 10 Imagen de una neurona, en donde se amplifica un axón para que se 
observe cómo está dispuesta la mielina 57 



24 
 

células no forman sinapsis pero desempeñan otras funciones importantes en 

el sistema nervioso; las células de la neuroglia son: 13, 14 
(fig. 11)

 

 MACROGLIA 

o ASTROCITOS: Se localizan en la sustancia gris o como células 

satélites de los ganglios de la raíz dorsal. Proporcionan soporte 

estructural al tejido nervioso, actúan como guía para la 

migración neuronal, intervienen en la homeostasis iónica y 

pueden desempeñar cierta función en la transmisión sináptica 

receptando neurotransmisores después de la actividad 

sináptica; también forman una cubierta en la superficie del 

Sistema Nervioso Central y proliferan para ayudar a reparar 

daños del tejido nervioso.13 

o OLIGODENDROCITOS: Predominan en la sustancia blanca y 

son las células encargadas de la producción de mielina en el 

Sistema nervioso Central, además pueden ayudar a nutrir a las 

neuronas en desarrollo.13  

 

 MICROGLIA 

o Son los llamados macrófagos o recolectores del Sistema 

Nervioso Central, es decir, son las encargadas de eliminar 

desechos celulares cuando se presenta algún tipo de daño o 

infección en el encéfalo o la médula espinal. 13 

 

 

 

 

 

 
Fig. 11 Imagen de una célula neuronal y de células de la glia donde se muestra la correlación 
entre éstas 58 
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Las membranas de las neuronas están conformadas por bicapas de 

lipoproteínas, estas membranas mantienen la carga eléctrica a través de la 

superficie externa e interna de la célula y cuentan con señales eléctricas las 

cuales proporcionan una comunicación intraneuronal y con señales  químicas 

que son precisamente  los  compuestos  químicos  que  generan las  

señales. 13, 14 

 

Las neuronas se comunican al producir señales eléctricas para la transmisión 

de información las cuales se propagan a lo largo de la propia neurona y de 

su axón, dichas señales son denominadas potencial de acción y también se 

les conoce como espiga o impulso nervioso, 13 el cual dura unos pocos 

milisegundos  consiste en la despolarización rápida, regenerativa y transitoria  

de la membrana lo cual ocurre tras la  acumulación de cargas positivas en el 

interior de la membrana, proceso que posteriormente se continúa con la 

repolarización. El potencial de acción o impulso nervioso puede propagarse a 

distancias muy largas sobre el cuerpo de la célula nerviosa o axón a una 

velocidad constante13.  

 

La comunicación entre neuronas ocurre en la sinapsis, que es una zona de 

contacto especializada en donde las neuronas se comunican entre ellas, 

pueden ser excitatorias o inhibitorias, las sinapsis excitatorias aumentan la 

posibilidad de que la neurona post-sináptica se active abriendo unos canales 

o cerrando otros produciendo así despolarización de la célula y las sinapsis 

inhibitorias disminuyen la probabilidad de que la neurona post-sináptica se 

accione13 causando así una hiperpolarización de la neurona. 
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 A su vez  existen dos tipos de sinapsis: 

 

 Sinapsis Eléctrica: Poseen puentes de intercomunicación entre células 

pre-sinápticas y post-sinápticas por lo que se le llaman uniones de 

puente 14 y no incluyen neurotransmisores. 

 Sinapsis Química: Ocurre entre neuronas pre-sinápticas y post-

sinápticas que se comunican por medio de difusión de 

neurotransmisores que son sustancias químicas que propagan el 

potencial de acción de una neurona a otra o inducen respuestas en  

neuronas receptoras. Las neuronas pre-sinápticas  contienen 

vesículas con neurotransmisores en su interior, y las post-sinápticas 

poseen receptores especializados que son proteínas que funcionan 

como canales para mediar el efecto de los neurotransmisores 14.  

 

Los neurotransmisores son sustancias químicas que propagan el potencial 

de acción de una neurona a otra o inducen respuestas en  neuronas 

receptoras, la distribución y número de receptores de estas sustancias 

químicas son lo que determina sus acciones. 14 Existe una amplia variedad 

de moléculas que actúan como neurotransmisores algunos de ellos son:  

 

 ACETILCOLINA: Se sintetiza en el cuerpo de la célula neuronal y 

actúa en diversos sitios del Sistema Nervioso Periférico y el Sistema 

Nervioso Central, entre otras cosas se encarga de la transmisión 

excitadora en la unión neuromuscular y es usado como 

neurotransmisor en neuronas que se proyectan de manera amplia 

hacia la corteza cerebral; forman parte del estímulo cortical durante la 

atención, aprendizaje y memoria.  
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Las neuronas receptoras de acetilcolina del cuerpo estriado excitan a 

las neuronas de esta zona y tienen una función importante en el 

control motor. La activación excesiva de estas neuronas puede llegar 

a contribuir al desarrollo de movimientos parkinsonianos.14 

 

 ACIDO GAMMAAMINOBUTÍRICO (GABA): Se encuentra 

abundantemente en la corteza cerebral, cerebelo y en gran cantidad 

en los núcleos de todo el encéfalo y la médula espinal.13 Se produce a 

partir de glucosa y su efecto es inhibitorio.  

 

En la corteza cerebelosa el GABA inhibe los núcleos profundos, y en 

el cuerpo estriado se proyectan a la sustancia negra y al globo pálido 

y tiene efectos directos en el núcleo caudado y el putamen. 13, 14 

 

 

 GLUTAMATO: Es un aminoácido que actúa como el neurotransmisor 

más abundante en el Sistema Nervioso Central que actúa como 

excitador en la médula espinal y el encéfalo. Se sintetiza a partir de 

glucosa. La mayor cantidad de sinapsis por glutamato se encuentran 

en la corteza cerebral, el hipocampo y el cuerpo estriado; el cuerpo 

estriado recibe estímulos glutamatérgicos excitatrorios de todas las 

áreas de la corteza. 14 Las sinapsis  que responden al glutamato 

detectan actividad en dos vías neuronales distintas alterando la 

potencia de la conexión sináptica, existe la hipótesis de que este 

suceso puede proporcionar bases para la memoria.10 Se ha sugerido 

la posibilidad de que una activación de sinapsis glutamatérgicas 

excesiva puede ser excitotóxica al grado de causar muerte de células 

neuronales.13 Los cambios en el sistema de la corteza, el cuerpo 

estriado y por lo tanto en las vías glutamatérgicas son un dato clave 

para la participación de éstas en enfermedades neurodegenerativas. 14 
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 DOPAMINA: Se proyectan desde la sustancia nigra hacia el núcleo 

caudado y el putamen y desde el área tegmental hacia la corteza 

límbica; por lo general tienen un efecto inhibitorio. Si se dañan las 

proyecciones dopaminergicas que van hacia el núcleo  caudado y 

putamen llega a haber degeneración neuronal, esto se observa por 

ejemplo en la Enfermedad de Parkinson, y el daño en  las 

proyecciones hacia el sistema límbico puede estar implicado en la 

esquizofrenia. 13 

 

 ADRENALINA: Este  neurotransmisor solo se encuentra en algunos 

sitios del sistema nervioso central es una catecolamina producida por 

las glándulas suprarrenales a partir de la fenilalanina y la tirosina. 13 
 

 NORADRENALINA: Se localiza en los ganglios simpáticos y se 

proyecta a las neuronas posganglionares excepto a las glándulas 

sudoríparas. Tiene una función reguladora en el ciclo de sueño-vigilia 

y en la activación cortical y es probable que también regulen la 

sensibilidad de neuronas sensitivas. 13 

 

 SEROTONINA: Es una importante reguladora en el Sistema Nervioso 

Central, está presente en la médula espinal y el puente de Varolio. Las 

neuronas serotoninérgicas se proyectan hacia la corteza y el 

hipocampo, los ganglios basales, el tálamo, el cerebelo y la médula 

espinal; también se puede encontrar en el sistema gastrointestinal y la 

serotonina se encuentra en las plaquetas sanguíneas. Las neuronas 

serotoninérgicas son importantes  al determinar el nivel del estado de 

conciencia y es posible que participen en la regulación del dolor. 13 
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4.2. Anatomía y fisiología de los ganglios basales.  

Los ganglios basales comprenden una red de núcleos subcorticales del 

telencéfalo, sub-tálamo y mesencéfalo que modulan las funciones motoras y 

cognitivas de la corteza cerbral.14 Tanto el cerebelo como los ganglios 

basales se proyectan al tallo encefálico aunque tienen conexiones limitadas. 

Los ganglios basales participan en las funciones cognitivas y sobretodo en la 

función motora. 14 

 

El sistema motor se puede estudiar en dos sistemas que interactúan 

estrechamente entre ellos: 

 

 EL SISTEMA PIRAMIDAL: Formado por  vías corticobulbares y 

corticoespinales. 

 

 EL SISTEMA EXTRAPIRAMIDAL: Está conformado por  todas las 

demás vías que influyen sobre el control motor  incluyendo los 

ganglios basales y las vías que se proyectan del tallo encefálico a la 

médula espinal.  

 

Los núcleos neuronales más grandes de los ganglios basales están 

profundamente ubicados en el telencéfalo extendiéndose hasta la base de 

los hemisferios cerebrales, estos núcleos incluyen: (fig. 12) 

 

 NÚCLEOS ESTRIADOS DORSALES: Son el mayor objetivo de las 

proyecciones provenientes de la corteza cerebral y de la sustancia 

negra. 14 
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o NÚCLEO CAUDADO: Es una estructura curva que atraviesa 

profundamente el hemisferio lateral en el piso de cada 

ventrículo lateral, 11 está constituido por una cabeza, un cuerpo, 

un núcleo y  una cola su diámetro es amplio en la zona de la 

cabeza y se hace más pequeño en la cola  la cual se curva en 

dirección ventral siguiendo la curva anterior del ventrículo 

lateral en el lóbulo temporal y termina cerca de la amígdala. 14 

 

o PUTAMEN: Conformado por numerosas neuronas densamente 

agrupadas se encuentra muy cercano al globo pálido, tanto que 

juntos forman el núcleo lenticular, en la zona cefálica de éste 

nucleo el putamen está fusionado con el núcleo caudado. 14 

 

 GLOBO PÁLIDO: Junto con el putamen forma el núcleo lenticular que 

es una masa pequeña con células grandes de escasa distribución 

atravesada por fibras mielinizadas. El globo pálido se divide en globo 

pálido interno y globo pálido externo. 14 

 

 PÁLIDO VENTRAL. 

 

 NÚCLEOS ESTRIADOS VENTRALES: 

 

o NÚCLEO AUDITIVO. 

o SUSTANCIA PERFORADA ANTERIOR. 

 

En la interfase entre el diencéfalo y mesencéfalo se encuentran el núcleo 

subtalámico, la sustancia negra y el área tegumentaria ventral constituyendo 

parte de los ganglios basales. 14 
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Los ganglios basales participan en una vía de proyecciones neuronales que 

obtienen información de múltiples estructuras del cerebro procesan dicha 

información a través de los ganglios basales después la proyectan al tálamo 

y la envían de nuevo a la corteza cerebral. Tales vías participan en el control 

de movimientos y en ciertas funciones cognitivas. 14 

 

Los ganglios basales reciben vías de la corteza cerebral, el tálamo y la 

sustancia negra y las proporcionan directamente al cuerpo estriado. En el 

cuerpo estriado ventral se reciben proyecciones de la alocorteza o lóbulo 

límbico y el cuerpo estriado dorsal sobre todo recibe vías de la Isocorteza y 

más específicamente de los lóbulos frontal y parietal. 11, 14 

Fig. 12 Imagen de un corte transversal del cerebro que muestra el hemisferio izquierdo del cerebro
donde se observan la corteza cerebral, el putamen, el núcleo caudado, el ventrículo lateral, el tálamo,

el núcleo subtalámico, la sustancia negra, y el globo pálido. 
59 
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Las cortezas motoras primaria (área 4), premotora (área lateral 6), 

complementaria motora (área medial 6) y somatosensorial (áreas 3, 1 y 2) se 

proyectan preferentemente al putamen; los campos oculares frontales y las 

áreas de asociación de los lóbulos frontal y parietal se proyectan al núcleo 

caudado. 14 

 

La estimulación de neuronas corticales provenientes de la isocorteza 

principalmente de los lóbulos frontal y parietal produce en el cuerpo estriado 

potenciales excitatrorios que utilizan glutamato como neurotransmisor, y 

potenciales inhibitorios producidos por el ácido-gama-aminobutírico (GABA). 
14  (Mapa 1)  

  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Mapa 1. Trayectoria de las proyecciones neuronales que llegan a los ganglios basales, las

estructuras que atraviesan y los neurotransmisores químicos que utilizan en las sinapsis. 
14

 
(Mapa

realizado por la autora)
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Un grupo de neuronas del cuerpo estriado se proyectan a la sustancia negra 

y al globo pálido y posteriormente se dirigen al tálamo continuando así con la 

organización iniciada de la Isocorteza al cuerpo estriado dorsal. 

 Las fibras provenientes del globo pálido hacen sinapsis en las zonas 

específicas del tálamo que son los núcleos intralaminares, en el núcleo 

ventral lateral, el núcleo ventral anterior y el núcleo mediodorsal.14 En este 

proceso se utilizan como algunos neurotransmisores el ácido gama-

aminobutírico (GABA) y la acetilcolina. 14 
(Mapa 2)

 

 

 

 

 

 

Mapa 2. Trayectoria de las proyecciones neuronales que llegan a los ganglios basales, las
estructuras que atraviesan , cómo se  propagan hacia el tálamo y los neurotransmisores

químicos que utilizan en  las sinapsis. 
14

 
(Mapa realizado por la autora)
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Los axones que llegan a los núcleos intralaminares del tálamo proporcionan 

retroalimentación al cuerpo estriado y las conexiones neuronales que llegan 

a los demás núcleos del tálamo se proyectan de regreso hacia la corteza del 

lóbulo frontal. 14 (Mapa 3) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

De este modo se completa un circuito de proyecciones neuronales 

denominado asa directa, la cual como ya se  mencionó  atraviesa el putamen 

y  se origina  en la corteza sensorimotora,  contribuyendo  a los estímulos 

aferentes en el  putamen. 13, 14 

 

Mapa 3. Trayectoria de las proyecciones neuronales que llegan al tálamo y que van de regreso
a cuerpo estriado y la corteza cerebral, las estructuras que atraviesan y los neurotransmisores

químicos utilizados en las sinapsis 
14

 
(Mapa realizado por la autora)
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Existen cinco circuitos de asas en los ganglios basales, cuatro pasan por el 

cuerpo estriado dorsal y una por el cuerpo estriado ventral; las que pasan a 

través del cuerpo estriado dorsal se describen como asas motora, cognitiva-

ejecutora, oculomotora y emocional-social; estos cuatro circuitos principales 

actúan de manera integral tanto anatómica como fisiológicamente. Estas 

asas directas tienen unas ramas laterales que son las asas indirectas a 

través de las cuales se proyectan  los estímulos eferentes en el globo pálido 

utilizando glutamato como neurotransmisor. 14 

 

Además de los neurotransmisores mencionados que actúan en estos 

circuitos, encontramos también a la dopamina producida por la sustancia 

negra, las conexiones dopaminérgicas contribuyen incrementando la 

activación cortical cerebral a través de las asas directas e indirectas. 14 

 

En general las neuronas de los ganglios basales se correlacionan con los 

movimientos voluntarios del tronco y extremidades, con  la postura, los 

movimientos oculares, con actividades aprendidas, actividades en el contexto 

conductual y motivacional, también se encargan del progreso de los 

movimientos y colaboran en la secuencia y ejecución automática de los 

planes motores aprendidos. 13, 14 
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5. NEUROANATOMÍA PATOLÓGICA DE LA ENFERMEDAD DE 
HUNTINGTON. 

 

En la Enfermedad de Huntington se produce un deterioro neurológico severo 

marcado por la atrofia progresiva de ciertas zonas del encéfalo y más 

prominentemente de los ganglios basales, sobretodo en el cuerpo estriado 

dorsal que involucra el núcleo caudado y el putamen; 5, 8  en etapas 

avanzadas se observa atrofia del globo pálido, del tálamo, del lóbulo frontal, 

del cerebelo y también llega a haber atrofia parietal y occipital.5, 16  El daño 

en las proyecciones entre el  lóbulo frontal y el cuerpo estriado se relacionan 

con déficits neuropsiquiátricos,   deterioro de la memoria, dificultades en el 

aprendizaje motor al igual que trastornos visuoespaciales. 10 Existe la 

hipótesis de que la pérdida de proyecciones del cuerpo estriado dorsal al  

globo pálido son lo que causa la corea. 10, 15  En la Enfermedad de Huntington 

Juvenil la acinesia y rigidez se atribuyen a un compromiso más temprano de 

las neuronas gabaérgicas que se proyectan al globo pálido interno. 1  

El deterioro cortical y del cuerpo estriado va en dirección dorsomedial a 

ventrolateral y de la zona caudal a la rostral. Se observa una astrocitosis y 

una pérdida neuronal severa, 5, 8, 10, 16  las neuronas espinosas medias 

gabaérgicas son las más susceptibles, 10, 16 otras neuronas solo son 

afectadas en etapas más avanzadas.15, 16  

 Las neuronas espinosas medias son neuronas con una amplia superficie 

sináptica y que poseen un axón largo por lo cual funcionan como neuronas 

de proyección mediana, son neuronas gabaérgicas que también poseen  

receptores de dopamina y constituyen del 80% al 95% de las neuronas 

existentes en el cuerpo estriado. 11, 16   
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Los neurotransmisores que actúan en el cuerpo estriado se ven seriamente  

disminuidos,  sobre todo el ácido-gamaaminobutírico (GABA), 5, 8, 9,   la 

acetilcolina y el glutamato. 10, 15, 16  Se observan inclusiones intranucleares 

que son inmunoreactivas a la ubiquitina y la huntingtina y están presentes en 

las neuronas espinosas medias del cuerpo estriado  en las capas de la 

corteza. 5, 8, 10, 16  

Las inclusiones intranucleares por lo regular son proteínas que invaden 

ciertas células y que funcionan como sitios de  acción para toxinas 

provenientes de otras sustancias. 17 La ubiquitina es una proteína que junto 

con complejo proteico   llamado proteasoma forman el sistema ubiquitina-

proteasoma el cual se encarga de y eliminar las proteínas que están dañadas 

o han sido ensambladas de manera incorrecta, y de controlar la 

concentración de determinadas proteínas mediante la degradación de las 

mismas por lo que es fundamental para el adecuado funcionamiento de cada 

célula.17   

En la Enfermedad de Huntington las inclusiones intranucleares alteran este 

sistema el cual se ve inhibido y por lo tanto no funciona correctamente y 

causando falta de regulación en el funcionamiento de las células y 

apoptosis.17 Las neuronas con daño en el sistema ubiquitina proteasa, 1 se 

localizan sobretodo en aéreas corticales por lo cual este deterioro se asocia  

con la demencia. 10  La huntingtina es una proteína que se localiza 

prácticamente en todas las células humanas pero con altas concentraciones 

en el cerebro, sobretodo en el soma y en menor grado en las dendritas de las 

células neuronales 18   , se distribuye de manera irregular en el cuerpo 

estriado, y en la corteza está dispuesta en forma de cúmulos. 17, 18 

Hasta la fecha no  se conoce  una función bien definida de esta proteína pero 

se asocia con la regulación del funcionamiento de  organelos celulares como 

el aparato de Golgi, el retículo endoplásmico y las mitocondrias, también con 

el transporte vesicular o en el anclaje del citoesqueleto; 17, 18 también se  ha 
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demostrado que la proteína tiene un papel en el transporte neuronal y en la 

señalización postsináptica; además, protege a las células neuronales de la  

apoptosis y por lo tanto  puede participar como factor de supervivencia 

neuronal. 18    

En la Enfermedad de Huntington el exceso de poliglutamina en el ADN 

induce a cambios conformacionales en la huntingtina de individuos afectados 

y que al interactuar con otras proteínas forma inclusiones intranucleares 8, 18 

de modo que la acción toxica de la huntingtina mutada puede deberse a la 

alteración del funcionamiento de proteínas que impiden la muerte celular y la 

alteración en la función del depósito de algunas otras proteínas.  10, 17, 19 

 En el cerebro de los pacientes con enfermedad de Huntington, la distribución 

regional de la huntingtina es similar a la del cerebro normal, salvo en las 

zonas afectadas donde la  huntingtina mutada que está acumulada en dichas 

zonas  forma inclusiones que impiden la recaptación del glutamato, es decir 

hay una excitación excesiva producida por este neurotransmisor  lo cual 

deriva en una ecxitotoxicidad por lo que estas neuronas estarían 

especialmente expuestas al deterioro y a la apoptosis. 10   

También hay neuronas que al estar dañadas en esta enfermedad producen 

un exceso de óxido nítrico lo cual conlleva a la generación de estrés 

oxidativo. 10, 17, 19  el cual es un  estado que se caracteriza por un aumento en 

los niveles de radicales libres 8,  y especies reactivas, que no alcanza a ser 

compensado por los sistemas de defensa antioxidantes causando daño y 

muerte celular. 19 

El daño neuroanatómico en la Enfermedad de Huntington se puede observar 

macroscópica 8 y microscópicamente. La atrofia macroscópica es valorada  

por la destrucción que el perfil medial de la cabeza del núcleo caudado 

imprime en el  asa frontal del ventrículo lateral. 15 
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Los cambios patológicos que ocurren en la Enfermedad de Huntington han 

sido catalogados en una escala llamada graduación de Vonsattel realizada 

por el neuropatólogo Jean Paul Vonsattel, esta clasificación de la atrofia 

neuroanatómica está llevada a cabo con base a hallazgos histopatológicos y 
5, 8 en el cerebro pos-mortem.15 La clasificación de los grados de atrofia son 

los siguientes: 15 
(Tabla 1) 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabla 1 Graduación de Vonsattel que clasifica el daño cerebral en la Enfermedad de Huntington

con base a hallazgos histopatológicos y macroscópicos en el cerebro pos- mortem 
5, 8, 15. (Tabla

realizada por la autora)
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En esta imagen podemos observar atrofia macroscópica que ocurre en la 

Enfermedad de Huntington como la atrofia severa del núcleo caudado y el 

putamen, el perfil cóncavo de los ventrículos laterales,  así como la atrofia de 

varias estructuras cerebrales, y  la pérdida de masa cerebral la cual es 

reducida de un 25% a un 30%. 5 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 13. Imagen que muestra la comparación entre dos especímenes de cerebro pos-mortem uno

con  atrofia cerebral por Enfermedad de Huntington y otro sano.
60 
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6. GENÉTICA. 

 

6.1 Generalidades. 

 

La genética es la rama de la Biología que estudia la herencia  es decir la 

transmisión de características desde los padres a su descendencia y la forma 

en cómo éstas características se transmiten, se generan y se expresan de 

una generación a otra. 

El genoma es la totalidad de la información genética que posee un 

organismo y contiene la información biológica necesaria para construir y 

mantener a dichos organismos y cuya función principal es almacenar la 

información genética, duplicarla para transmitirla de una generación a otra, 

permitir su expresión y la capacidad para sufrir cambios que conlleven a la 

evolución 7, 20 

En el ser humano la mayor parte del genoma está constituida por moléculas 

de ácido desoxirribonucléico (ADN) y que se organizan en pequeñas 

unidades de información llamadas genes, los cuales se alinean en los 

cromosomas donde cada gen tiene un lugar específico llamado “locus”, los 

cromosomas se encuentran en el núcleo y en las mitocondrias de las células. 
17, 20  (fig.14) 

 

 

 

 

 

 

Fig. 14 Imagen de un cromosoma que muestra la disposición de los genes y de las 

cadenas     de ADN 
61 
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La información contenida en un gen es leída por proteínas que se unen al 

genoma en posiciones adecuadas e inician una secuencia de reacciones 

bioquímicas conocidas como expresión genética. 7 El enlace molecular entre 

el ADN de los genes y el código de aminoácidos de las proteínas es  el  

ácido  ribonucléico  ARN. 7, 20, 21  

 

Las moléculas de ADN están constituidas por cadenas de polinucleótidos 

unidos por enlaces fosfodiéster y cada uno de éstos nucleótidos  están 

formados por una base nitrogenada, un grupo fosfato,  un azúcar que es la 

desoxirribosa.17, 20, 21  

 

Las bases nitrogenadas son: 17, 20, 21 

 

 PURINAS 

o Adenina (A) 

o Guanina (G) 

 

 PIRIMIDINAS 

o Timina (T) 

o Citosina (C) 

 

 

El ADN está compuesto por dos cadenas de polinucleótidos conformados en 

forma de doble hélice que permanecen unidas por enlaces de hidrógeno 

entre las bases nitrogenadas, las cuales se emparejan a las bases de la 

cadena opuesta por complementariedad es decir la adenina siempre se une 

con timina y la guanina con la citosina. 7, 20 
(fig. 15)
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La estructura del ARN es similar a la del ADN excepto que el azúcar que 

contiene el ARN es una ribosa,  en lugar de poseer timina tienen uracilo en 

su lugar, además su estructura es de solamente una cadena en lugar de la 

doble hélice que tiene el ADN. 20, 21 
(fig. 16)

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 15 Imagen de la cadena de doble hélice del ADN donde 

muestra sus componentes. 62 

Fig. 16. Imagen de la cadena de ARN donde se muestran 

sus componentes 64 
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Las bases nitrogenadas del ARN están agrupadas en grupos de 3 llamados 

codón el cual se encarga de codificar un aminoácido específico en un 

orgánulo celular que sintetiza las proteínas con la información contenida en 

el ARN es el ribosoma Los codones tienen un número de repeticiones 

variable dentro de un rango normal en una cadena de ARN. 7, 20, 21 

 

En el código genético cada aminoácido está codificado por un codón o varios 

de ellos, en total hay 64 codones que codifican 20 aminoácidos.20, 21 
(tabla 2)

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabla 2. Cuadro que muestra el código genético con el cual se codifican los aminoácidos mediante los

tripletes de bases nitrogenadas 
64 
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7. Etiología  

 

7.1. Factor hereditario 

 

La Enfermedad de Huntington es un trastorno que se adquiere por herencia 

de forma autosómica dominante, es decir que por este mecanismo una 

determinada característica heredable que en este caso la Enfermedad de 

Huntington , se transmite a través de un individuo afectado por esa 

característica o mutación sin tener consideración del sexo del descendiente 

quien tiene un 50% de riesgo de heredarla y de transmitirla a su 

descendencia aún cuando la persona con quien tiene hijos  no tiene la 

mutación.  

 

El gen responsable de la Enfermedad de Huntington es denominado gen 

IT15 o gen HD, 22  está ubicado en el brazo corto del cromosoma 4, (fig. 17) se 

expresa en la mayoría de los tejidos pero mayormente en células neuronales 

y es encargado de producir la proteína llamada huntingtina. 21, 22  

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 17. Esquema de localización del gen HD en el brazo corto del cromosoma 4. 
65
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Este gen contiene un triplete de CAG repetido y codifica el aminoácido 

llamado glutamina, este triplete en una persona sin la enfermedad se  repite 

normalmente de 9 a 28 veces, cuando las repeticiones son mayores de 28 el 

gen ya está modificado aunque la enfermedad no se manifiesta es por eso 

que también se dice que es una enfermedad con penetrancia incompleta ya 

que el gen está modificado pero no se presentan los signos y síntomas; 

cuando hay de 36 a 39 repeticiones pueden tener algunas manifestaciones 

clínicas o ninguna, pero cuando las repeticiones de tripletes son de 40 o más 

la enfermedad se presenta inevitablemente. 5, 7, 20, 21, 22 

 

Se ha observado una correlación entre el número de repeticiones y la edad 

de inicio de las manifestaciones, a mayor número de repeticiones la 

enfermedad se presenta a una menor edad 5, 7, 21  y se sugiere también que 

en esta situación el cuadro clínico es más severo y avanza más rápido. En la 

Enfermedad de Huntington juvenil se han observado más de 50 repeticiones 

CAG. 7 

 

Cuando la expansión en el número de tripletes va aumentando de 

generación en generación se dice que hay anticipación génica 5 es decir, que 

la  aparición de los síntomas se va anticipando, lo cual explica la variación en 

la edad del comienzo de las manifestaciones y en la severidad de éstas. 20 

Se ha demostrado que la anticipación génica en la Enfermedad de 

Huntington se da por vía paterna 5, 21, 22  por que la inestabilidad del gen 

ocurre en asociación con el proceso de espermatogénesis, por lo cual es una 

mutación inestable. 10, 21, 22 
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8. Diagnóstico 

EL diagnóstico de la Enfermedad de Huntington básicamente es clínico, 1, 5, 11  

los primeros signos y síntomas que hacen sospechar que el paciente 

presente la Enfermedad de Huntington son cambios en la conducta, 

depresión, irritabilidad, pérdida de memoria, deterioro de la  función 

intelectual,  movimientos sacadicos, ligeros movimientos involuntarios de 

manos y muecas faciales. 5, 8, 9   

 

Se debe realizar una exhaustiva historia clínica, es ideal poner énfasis a los 

antecedentes heredo-familiares, aunque muchas veces los pacientes no 

tienen conocimiento concreto de ellos. 5, 8, 9  En el caso de tener información 

suficiente y precisa de la historia familiar se podrían hacer estudios previos 

que permitirían conocer certeramente si el paciente tiene la enfermedad o 

hacer estudios de control para determinar el nivel de daño cerebral incluso 

antes de que se diagnostique o de que los síntomas sean evidentes. 5,10, 23 

 

Actualmente existen métodos rápidos para la comprobación de la existencia 

de la repetición de tripletes CAG  en el gen IT15 mediante una prueba 

genética 8 conocida como Reacción en Cadena de la Polimerasa RCP, la 

cual permite replicar o amplificar, millones de  veces pequeñas cantidades de 

ADN. 24 Esta técnica no solo ayuda a confirmar el diagnóstico sino que 

también puede ser de ayuda en la detección de la enfermedad mucho antes 

de que se declare y además ayuda a establecer el riesgo en los familiares. 8, 

22, 24 

Existen también métodos imagenológicos que ayudan a confirmar las 

sospechas y en algunos casos hacer un diagnóstico presuntivo precoz y 

sobretodo a determinar el nivel de daño existente, 5, 8, 11, 23 estos métodos 

son: 
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 Resonancia Magnética RM: 8, 10 Revela disminución del volumen de las 

estructuras de los ganglios basales sobretodo la presencia de atrofia 

bilateral en el núcleo caudado y el putamen, también muestra una atrofia 

cerebral generalizada con dilatación del ventrículo lateral y ligera 

intensidad de señales.10, 23  En la Enfermedad de Huntington Juvenil 

además se muestra pérdida generalizada de volumen cerebral, atrofia 

significativa del núcleo caudado. 23  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 18 IZQ. Resonancia Magnética que muestra atrofia bilateral del núcleo caudado y del 
putamen y la atrofia cerebral generalizada. DER. Se muestra incremento en las señales 
neuronales y atrofia. 23 

Fig. 19 IZQ. Imagen que muestra convexidad y atrofia de los cuernos frontales de los ventrículos 
laterales y del núcleo caudado. DER. Resonancia Magnética de paciente con Enfermedad de 
Huntington Juvenil que muestra atrofia bilateral en núcleo caudado, ventrículos alargados y 
atrofia en el putamen. 23 
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 Tomografía Axial Computarizada TAC: 9, 10, 23 se observa la atrofia del 

núcleo caudado y levemente la del globo pálido, se observan los cuernos 

frontales de los ventrículos laterales desproporcionadamente alargados y 

aplanados, y una  atrofia cerebral difusa sobre todo en el lóbulo frontal. 23 

 

 

 

 

 

 

 

 Tomografía por Emisión de Positrones PET: 8, 9, 10, 23  Muestra reducciones 

en el metabolismo 8 de la glucosa en el cuerpo estriado, pérdida de 

receptores de dopamina. Este estudio imagenológico es considerado 

como un método de diagnóstico precoz 10 pues los signos observados en 

éste se han llegado a observar en pacientes que aún no presentan 

ninguna manifestación  de la enfermedad. 23 

 

 

 

 

 

 

 

 
Fig. 16  A Imagen de PET de control de un sujeto normal. B Paciente asintomático con Enfermedad 
de Huntington diagnosticada. C Paciente con manifestaciones y diagnostico confirmado de 
Enfermedad de Huntington. 23 

A B C 

Fig. 20 IZQ. Tomografía Axial Computarizada que muestra la atrofia bilateral en el núcleo caudado. 
DER. Atrofia cerebral generalizada y los cuernos de los ventrículos laterales alargados. 23 
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9. Diagnóstico diferencial. 

El diagnóstico de la Enfermedad de Huntington puede confundirse con otras 

enfermedades con las que tiene manifestaciones clínicas en común así como 

trastornos mentales parecidos, neuropatología o etiología genética en común  

algunas de estas enfermedades son: 

 

 Corea Hereditaria Benigna: 10 No es progresiva ni desencadena 

demencia. 

 

 Neuroacantosis: 10 Es una enfermedad hereditaria en la que se presenta 

corea, pero la causa es que presentan glóbulos rojos espiculados 

llamados acantocitos los cuales dañan la membrana celular.10 

 

 Corea de Sydenham: 5, 10 Se observan movimientos espasmódicos, 

incontrolables y sin ningún propósito similares a fasciculaciones, los 

movimientos anormales desaparecen durante el sueño, puede ser un 

signo o una consecuencia de la fiebre reumática.10 

 

 Disquinesia tardía: 10 la cual es una serie de movimientos involuntarios 

causados por la ingesta prolongada por fármacos cómo los 

anticonceptivos orales, estimulantes del sistema nervioso central, 

neurolépticos, fenitoína o carbamazepina. 10 

 

 Enfermedad de Wilson: 5, 10 Trastorno hereditario poco común en la que 

hay pérdida de memoria, dificultad de coordinación, temblores  pero en 

éste caso el problema es que  el cuerpo absorbe y conserva demasiado 

cobre, el cual se deposita en el hígado, el cerebro, los riñones y los ojos. 
10 
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 Alzheimer: 10 Es una enfermedad neurodegenerativa que se manifiesta 

con deterioro cognitivo pérdida de memoria y trastornos conductuales, 

aparece aproximadamente de los 65 años en adelante. Principalmente se 

diferencia de la Enfermedad de Huntington porque en el Alzheimer la 

pérdida de memoria es mayor, la demencia es  más severa el daño 

neuropatológico es mayormente cortical, la edad de aparición es más 

avanzada.10 

 

 Síndrome de Kennedy: 10 Es una enfermedad que también presenta 

repeticiones anormales de los trinucleótidos CAG, 10 y se manifiesta por 

fasciculaciones prominentes, ginecomastia, y atrofia testicular. Los 

síntomas comienzan después de los 35 años es  de progresión lenta. Los 

músculos de la deglución y los respiratorios no suelen afectarse. 25 

 

 Distrofia miotónica: 10 Enfermedad hereditaria que presenta un defecto de 

expansión en el trinucleótido CTG, es de progresión lenta que se 

caracteriza por una reducción de la masa muscular, cataratas, defectos 

en la conducción del impulso cardíaco y miotonia  es decir dificultad para 

relajar un músculo. Edad de aparición altamente variable que desciende 

con las sucesivas generaciones. Así pues la enfermedad muestra 

anticipación génica. 10 

 

 Ataxia espincerbelosa: 5, 10 Trastorno hereditario neurodegenerativo. Se 

caracteriza principalmente por la presencia de, disartria, pérdida de la 

agudeza visual y posterior ceguera, es consecuencia de la expansión del 

triplete CAG. 10  
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10. Prevalencia. 
 

La prevalencia mundial estimada de la enfermedad es de 5 a 10 afectados 

por cada 100,000 habitantes.9, 10 Las personas caucásicas presentan una 

incidencia mayor sobretodo los de ascendencia inglesa. 21  La frecuencia es 

muy baja en personas de raza negra.9 La prevalencia es muy baja en 

personas orientales siendo ésta  de 1 en 1,000,000. . 21   

 

En Sudamérica el país con mayor prevalencia de Enfermedad de Huntington 

es Venezuela, particularmente en  la aldea de San Luis cerca del Lago 

Maracaibo, lugar donde la prevalencia ha llegado a ser de 700 en 100,000, 26  

por lo cual fue el foco de estudio de los investigadores Nancy Wexler y 

James Gusella quienes a partir de estudios y análisis genéticos en este lugar 

lograron aislar el gen responsable de la enfermedad. 7, 21, 22, 26 

 

Se estima que en Europa hay aproximadamente 50,000 personas con la 

enfermedad y en los Estados unidos 35,000. En México no hay estudios 

precisos de prevalencia, el primer caso reportado en México data de 1905.7 

Se estima un aproximado de 12,000 personas que han sido diagnosticadas. 

27 

 

 

 

 

 

 

http://www.huntingtonmexico.org/


53 
 

11. Pronóstico. 

Ya que la Enfermedad de Huntington es progresiva, el pronóstico a largo 

plazo es desfavorable ya que conlleva inexorablemente a la muerte, la cual 

ocurre entre 10 a 20 años después del comienzo de los síntomas. Algunos 

pacientes viven de 25 a 30 años.9 

 

 El suicidio es la causa de muerte temprana más frecuente y ocurre 

precisamente en las primeras etapas de la enfermedad. 5, 9, 10 La tasa de 

suicidios en los pacientes con Enfermedad de Huntington es de 8 a 20 veces 

superior que la del resto de la población.11 

 

En las etapas avanzadas las alteraciones generales se ven agravadas pero 

se destaca la disfagia severa ya que ésta provoca la causa más frecuente de 

muerte la cual se da por bronco-aspiración e inanición indirecta. 5, 9, 10, 40 

 

Es importante que el paciente y su familia conozcan el pronóstico de ésta 

enfermedad para que puedan saber que les espera y poder hacer un plan de 

vida que vaya de acuerdo a las condiciones que presentarán en un futuro.  
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12. Tratamiento. 
 

No existe tratamiento curativo para la Enfermedad de Huntington, 21 sin 

embargo existen recomendaciones especiales para su manejo como por 

ejemplo la terapia de lenguaje, terapia física la cual ayuda a ejercitar 

articulaciones y evitar contracturas y entumecimientos; 27 consejo genético 

junto con terapia psicológica los cuales no solo debe ser para el paciente 

sino también para la familia y sobre todo para aquellos familiares que estén 

en riesgo de padecer la enfermedad, y también existe la opción de la terapia 

farmacológica para disminuir o controlar algunas alteraciones físicas y 

psiquiátricas de la enfermedad. 10 Con el tiempo requieren de asistencia y 

supervisión para hacer las tareas diarias 8 por lo que, si es posible se les 

debe asignar a un cuidador de preferencia con conocimientos especiales 

para que pueda brindarles apoyo suficiente. 27 

 

Un pilar en la terapia global de la enfermedad de Huntington es el consejo 

genético, que es un proceso de comunicación relacionado con problemas 

humanos generados por la aparición o riesgo de una enfermedad hereditaria. 
10, 21 

 

El consejo genético en esta enfermedad es difícil debido a su naturaleza 

progresiva e incapacitante, a la ausencia de tratamiento curativo, el elevado 

riesgo de transmisión a la descendencia y el inicio tardío de la enfermedad el 

cual conlleva serias consideraciones ya que en la mayoría de los casos 

aparece  después de la edad reproductiva y por lo regular los pacientes ya 

han procreado 21  pero cuando no lo han hecho, o cuando se tiene un 

diagnóstico precoz se deben dar a conocer al paciente opciones como el 

derecho a no tener descendencia o alternativas para tener familia  como la 
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adopción, la inseminación artificial en caso de que la madre sea la portadora, 

la fertilización in vitro donde actualmente se pueden realizar test de ADN en 

el embrión, 15  La ventaja de esta técnica es que, al realizar la selección en el 

estadio de ovocito y no de embrión, se evita cualquier reparo ético que 

pudiera tener la pareja portadora del defecto genético frente a 

la eliminación de embriones, 28  también existe la posibilidad de que se 

diagnostique de manera prenatal dejando a consideración de los padres la 

continuación o interrupción del embarazo. 15, 28  Para esto, entre muchas 

otras cosas,  se debe tomar en cuenta el costo de dichos tratamientos. 15, 28 

 

El consejo genético debe ser un largo proceso  y debe ir de la mano con el 

apoyo psicológico pues al enterarse de las complicaciones y manifestaciones 

del padecimiento desarrollan ansiedad, depresión, negación. Se debe ayudar 

al paciente a comprender y aceptar los riesgos así como la gravedad del 

padecimiento.  Los grupos de apoyo son de gran utilidad para ayudar al 

paciente y a los familiares a sobrellevar  esta situación, 21 en México existe la 

Asociación Mexicana de Huntington establecida en el Distrito Federal desde 

el 2001 en donde se ofrecen servicios de comedor, atención médica, grupo 

de apoyo y conferencias, servicio psicológico, y diversas terapias como la 

terapia ocupacional, terapia de lenguaje, musicoterapia y fisioterapias. 27 

 

Las pruebas genéticas ayudan a tener un diagnóstico antes de que se 

manifieste la enfermedad pero esto conlleva implicaciones éticas tanto para 

el paciente como para la sociedad, 21 es por eso que paradójicamente existe 

un elevado rechazo a realizarse dichas pruebas diagnósticas por parte de las 

personas en riesgo. 21 
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Las consecuencias sociales pueden ser la discriminación y la estigmatización 

lo cual se puede dar en el ambiente de trabajo, escolar, familiar etcétera, por 

lo que el diagnóstico predictivo debe basarse en principios de 

confidencialidad. 21 

 

Entre las alternativas farmacológicas que pueden ayudar a disminuir o 

controlar  sobretodo las alteraciones motores y neuropsiquiátricas se 

encuentran regularmente antagonistas dopaminérgicos, 8, 10 drogas 

neurolépticas 10 o antipsicóticas, 8 antidepresivos, ansiolíticos, 

antiglutaminérgicos, etc. Entre los más utilizados destacan:  

 

 HALOPERIDOL: 10 Es un bloqueador de los receptores de dopamina y 

funciona como neuroléptico. Es usado para reducir la corea y los 

episodios psicóticos. 10 la dosis es de 2.5 a 10mg al día, 1 el consumo 

prolongado de este fármaco puede provocar el  desarrollo de 

parkinsonismo farmacológico. 1, 8 Entre los efectos adversos destacan 

espasmos en los músculos de la masticación, depresión, insomnio, 

crisis epilépticas,  pérdida del apetito 29, 30  y exceso de salivación 31 

 

 SULPIRIDA: Bloqueador específico de los receptores dopaminérgicas, 
29, 30  se utiliza como alternativa al haloperidol 200 a 800 mg por día 1 

porque es más segura ya que tiene menores efectos adversos aunque 

es menos potente. 8  

 

 

 FLUFENAZINA: 10 Es un bloqueador de los receptores 

dopaminérgicos y actúa principalmente como antipsicótico, se utiliza 

para los eventos paranoides y psicóticos 29, 30 pero sobretodo para el 

manejo de la corea. 10  Los efectos adversos de ese fármaco  
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prolongado puede producir distonía, disquinesia tardía,  pérdida del 

apetito y xerostomía. 29, 30  

 

 TETRABENAZINA: 10 Produce una disminución de la dopamina a nivel 

del sistema nervioso central. 29, 30 Se utiliza para disminuir los 

movimientos coreicos; 10 la dosis es de 25mg 3 veces al día; los 

efectos adversos son depresión somnolencia, parkinsonismo 

temblores, y exceso de salivación. 30 Se han hecho estudios en los 

que se ha dado tetrabenazina a cierto grupo de  pacientes y a otro 

grupo de pacientes se les han administrado placebos y en 

comparación con la tetrabenazina la corea disminuyó .5 % y con el 

placebo 1.5 %. 10, 32 

 

 

 RESERPINA: 10 Impide la sinapsis de la dopamina,  Ayuda a reducir 

los movimientos coreicos 10 se usa para tratar la agitación severa en 

pacientes con trastornos mentales  haciendo más lenta la actividad del 

sistema nervioso, causando que  la frecuencia cardiaca disminuya y 

los vasos sanguíneos se relajen. Los efectos adversos más comunes 

son la xerostomía,  depresión,  desmayos y  disminución de la 

frecuencia cardiaca. 33 

 

 AMITRIPTILINA: Antidepresivo tricíclico que inhibe el mecanismo 

responsable de la captación de noradrenalina, 29, 30 es utilizado para 

controlar la depresión, 8 la ansiedad, y falta de atención. Entre los 

efectos adversos se encuentran la taquicardia, arritmias,  

convulsiones, erupciones cutáneas delirios, nerviosismo 

desorientación, 29 xerostomía, lengua negra, 30, 31 cambios en la 

percepción del sabor, estomatitis, 31 
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 FLUOXETINA: Se utiliza como alternativa a la amitriptilina.8 Inhibe la 

receptación de serotonina. Sus efectos adversos son inquietud, 

trastornos del sueño, mareos, vómitos,  escalofríos 29 disgeusia, 

xerostomía, 29, 31  pigmentaciones en mucosa bucal y gingivitis y 

estomatitis aftosa en el 1% de los pacientes. 31 

 

 SERTRALINA: También se usa como tratamiento alternativo a la 

amitripilina.8 Aumenta el riesgo de hemorragia cuando se receta con 

algún aine, puede  provocar anorexia, faringitis, aumento del  apetito  

mareos, diarrea,  glositis, 35  bruxismo,  disgeusia,  xerostomía,   

hiperplasia  gingival. 29, 30 

 

 CLOZAPINA: 8 Antipsicóticos atípicos con acción bloqueadora leve de 

los receptores de dopamina. Se utiliza para tratar la psicosis pero de 

preferencia solo como alternativa  porque no produce disquinesia 

tardía pero si puede producir agranulocitosis, 8   además al igual que 

otros medicamentos también llega a provocar convulsiones, rigidez o 

temblores los cuales desaparecen al suspenderse el medicamento, 29 

así como leucopenia, neutropenia, taquicardia, trastornos de 

sudoración y xerostomía o hipersalivación. 30 

 

 RILUZOLE: 8 Inhibidor del glutamato que se utiliza para controlar la 

corea.8,   8  Puede provocar como efectos adversos cefalalgias, mareos 

taquicardias, náuseas, vómitos, y parestesia oral. 30, 31 

 

 

 VALPROATO: 8 Ayuda a la disminución de la corea los síntomas 

psiquiátricos y conductuales. 8 
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Existen tratamientos experimentales que han mostrado eficacia a corto y 

largo plazo como por ejemplo la coenzima Q10 5, 8 que es un antioxidante y 

precursor de ATP. Se ha observado neuroprotección después de 6 meses de 

uso y con una dosis de  600mg día.11  

 

También la implantación de células madre para restaurar funciones perdidas 

está aún en fase de experimentación 10, 15 al igual que la cirugía funcional 

cerebral donde se busca la estimulación profunda de la sustancia negra, pero 

solo ha dado resultados muy modestos debido a que aún no se conoce una 

estructura o célula especifica dónde realizar una estimulación adecuada.  22, 

22 
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13. Manejo Odontológico. 
 

La atención odontológica para los pacientes con Enfermedad de Huntington 

llega a ser más compleja de lo normal debido a las alteraciones que 

presentan como consecuencia de su enfermedad. 35, 39 

 

 Existen reportes de casos en los que  pacientes con Enfermedad de 

Huntington buscan activamente la atención dental y muestran frustración por 

encontrarse con una   gran cantidad de  profesionales que se sienten 

incómodos para realizarle algún  tratamiento odontológico, además hay 

pacientes que expresan un claro interés en mantener su salud bucal 36 y 

merecen ser atendidos.  

 

Los problemas bucodentales que presenta el paciente con Enfermedad de 

Huntington son complicaciones y efectos adversos de las alteraciones que 

padecen estos pacientes. 34  Para que el manejo odontológico sea el 

adecuado hay que tener en cuenta diversos factores como la alta prevalencia 

de problemas bucodentales, 34 las alteraciones motoras que complican el 

manejo en el consultorio dental, la comunicación con el paciente, el 

conocimiento de los fármacos que toman estos pacientes y los que nosotros 

podemos utilizar para el adecuado control del paciente en la consulta, entre 

otras cosas y así determinar un plan de tratamiento adecuado para brindar 

una mejor calidad de vida a los pacientes. 39 

 

El manejo odontológico del paciente con Enfermedad de Huntington no solo 

requiere de los servicios del cirujano dentista sino de la interconsulta con el 

neurólogo, psiquiatra, nutriólogo, terapistas del lenguaje, anestesiólogos y 

también del apoyo de la familia y los cuidadores. 34, 36 
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La estrategia para el cuidado dental de estos enfermos debe basarse en los 

principios de prevención, tratamientos conservadores, causar el menor dolor 

posible. Una buena salud bucal trae beneficios al paciente como aumento de 

la autoestima, mejor estructuración del lenguaje y de la comunicación, mayor 

integración social, y rehabilitación  en la masticación y la deglución por lo 

tanto mejoría nutricional. 27, 35 

 

El protocolo de atención debe ser el estándar, que indica la atención primaria 

de alguna urgencia, pero cuando ésta no se presenta, el régimen de atención 

odontológica debe seguir los lineamientos adecuados; comenzar por  la 

historia clínica, hacer uso de  auxiliares de diagnóstico como radiografías, 

fotografías,  modelos de estudio y en caso de que se requiera estudios 

auxiliares de gabinete; una vez establecido el diagnóstico y las implicaciones 

de la enfermedad se desarrolla un plan de tratamiento adecuado el cual 

generalmente debe comenzar con la  prevención mediante indicaciones 

especiales sobre la higiene, la realización de  limpiezas dentales y 

aplicaciones de fluoruro periódicas, consejos nutricionales y posteriormente 

la realización de todos los tratamientos operatorios y quirúrgicos necesarios 
34, 39 

 

Entre las recomendaciones para una adecuada atención odontológica  están 

la de  mantener  citas cortas de menos de una hora, ya que de por si la 

atención odontológica es estresante, cuando en estos pacientes aumenta el 

estrés los movimientos coreicos van aumentando, por lo que la cita se debe 

suspender y continuar posteriormente con el tratamiento, 36  colocar al 

paciente en una posición semireclinada y lo más cómoda posible ayudará a 

la relajación del paciente y la disminución del estrés. 37 
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El cirujano dentista tiene la obligación de  reconocer sus posibilidades y 

limitaciones relacionadas con estos casos y proporcionar las 

recomendaciones más adecuadas a largo plazo. 39 

 

13.1. Prevalencia de problemas estomatológicos en pacientes con 
Enfermedad de Huntington. 

 

13.1.1 Caries y enfermedad periodontal. 

Estudios en pacientes con Enfermedad de Huntington en etapa media, 

demostraron una mayor presencia de placa dentobacteriana, inflamación 

gingival,  mayor prevalencia de caries, mayor pérdida de órganos dentarios, 

presencia de múltiples restauraciones dentales y modificaciones oclusales 

como falta de contactos de dientes posteriores, todo esto comparado con la 

prevalencia en la población general. 34, 36 

 

 Para el tratamiento de restauración después de la remoción de la caries en 

estos pacientes, se puede utilizar cualquier material convencional de 

restauración  aunque  se recomienda la colocación de obturaciones de 

ionómero de vidrio por la liberación constante de flúor de este material.  34, 36, 

38  Si hay presencia de pulpitis irreversible o necrosis pulpar no hay ninguna 

contraindicación para el tratamiento endodóncico convencional siempre y 

cuando se realice de manera adecuada eficaz y ética y teniendo en cuenta 

todas las repercusiones que tiene esta enfermedad en el tratamiento dental 

ya que un tratamiento así presenta muchos desafíos para los profesionales y 

dependiendo del grado de dificultad y pronóstico de la restauración, la 

extracción de  hecho se puede recomendar. 36 
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En el caso de la enfermedad periodontal se debe realizar un tratamiento 

convencional en función a los deseos del paciente y el grado de dificultad del 

tratamiento debiéndose tener en cuenta la etapa de la enfermedad en la que 

se encuentra el paciente, en caso de que la enfermedad esté en un estadio 

avanzado la presencia de dientes con movilidad puede conllevar riesgos 

como el que los dientes sean aspirados o provoquen traumatismos por 

mordidas así que lo recomendable es la extracción dental inmediata 34   

Siempre que se puedan realizar tratamientos de rehabilitación adecuados se 

debe optar por la conservación de los órganos dentarios ya que las 

extracciones no sólo pueden dar lugar a complicaciones en la alimentación, 

el habla, y la autoestima del paciente sino que dan lugar a la  necesidad de 

realizar tratamientos adicionales como la de la colocación de prótesis. 36 

 

13.1.2 Bruxismo. 

El bruxismo se ha informado en pacientes con Enfermedad de Huntington y 

aunque no es una alteración tan común, cuando se presenta es severo, 41, 42 

se incrementa con la progresión de la enfermedad 34 y puede ser muy 

angustiante para el paciente. 41 

El uso de una guarda oclusal puede ayudar también a reducir la recurrencia 

de mordidas traumáticas en carrillos, lengua y labios. 34 

Se han reportado casos donde el bruxismo asociado a esta enfermedad  es 

tan severo que se ha optado por el tratamiento de aplicaciones de 

inyecciones de toxina botulínica, 38, 41 en una concentración de 5 unidades 

por 0,1 ml, en total se colocan 100 unidades divididas en tres puntos de 

infiltración en el músculo masetero con 50 unidades de cada lado. Se ha 

observado una disminución inmediata del bruxismo, con una mejora continua 

en los primeros 3 días después del tratamiento. 41 
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El dolor tan severo en la mandíbula causado por el bruxismo también se 

reduce después del primer tratamiento y luego se resuelve  completamente, 

el rechinamiento de los dientes que se registró mientras el paciente estaba 

despierto, se redujo un 100%, primero a menos de una vez cada 10 minutos 

después de una semana de aplicación, a continuación, a menos de una vez 

cada 30 minutos después  de un mes de este tratamiento. 41 

La segunda sesión  se debe realizar un mes después de la primera, ya que el 

bruxismo se incrementa ligeramente cerca del final de este intervalo. Una 

concentración de toxina botulínica de 10 unidades por 0,1 ml se utilizó para 

la segunda sesión y para tratamientos posteriores, en los que, se inyectan 

los músculos masetero y temporal, los reportes dicen que esta combinación 

da más beneficios. Las dosis  totales para cada tratamiento deben ser de 100 

unidades. 41 

 

Los efectos invariablemente duran de 3 a 6 meses. Después de 18 meses en 

los casos reportados no se han observado dificultades en la masticación o 

deglución causadas por este tratamiento.  

La desventaja es que se han reportado casos no solo en el tratamiento del 

bruxismo sino en el uso de la toxina botulínica en general en los que se va 

creando una resistencia y la dosis debe ir aumentando además de que los 

músculos se van atrofiando como consecuencia de este tratamiento. Además 

debe ser colocado solamente cuando se cuenta con preparación especial 

para llevar a cabo estas técnicas. 41 

Otra opción para el tratamiento del bruxismo severo sobretodo nocturno es la 

medicación con 5 a 10mg de diazepam vía oral a la hora de dormir y en 

pacientes que ya están medicados con antidepresivos tricíclicos como la 

amitriptilina se puede ajustar el régimen en las dosis para que la toma del 

medicamento coincida con la hora de dormir del paciente. 34, 38  
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13.1.3 Xerostomía por fármacos que toman los pacientes 
con Enfermedad de Huntington.  

La ingestión continua de medicamentos para controlar los síntomas de esta 

enfermedad producen  xerostomía, la cual aunado a otros factores contribuye  

a la deficiencia o la falta de autoclísis y por lo tanto a una alta prevalencia de 

enfermedad periodontal y sobretodo de caries generalizadas y agresivas que 

evolucionan en pulpitis reversibles,  irreversibles, o necrosis y terminan con la 

pérdida de los órganos dentarios.36 

Entre estos medicamentos de uso más frecuente para el tratamiento 

sintomatológico de la Enfermedad de Huntington se encuentran la clozapina, 

la flufenazina, la reserpina, , la fluoxetina, la sertralina y antidepresivos 

tricíclicos como la amitriptilina ente otros. 10, 29, 30, 31 

 

13.1.4 Problemas con la retención y control de prótesis 
removibles, y las alternativas. 

Muchas veces los pacientes o familiares optan por la realización de 

extracciones dentales porque piensan que es la forma más fácil y económica 

para  deshacerse de un problema dental, muchas otras veces simplemente 

no hay otra opción, más que la extracción de los órganos dentarios sin buen 

pronóstico, pero la preocupación dental del paciente no termina con la 

extracción de los dientes, la literatura refleja los problemas asociados con la 

retención de dentaduras completas. 36 

La retención de las prótesis dentales se ve disminuida severamente por los 

movimientos coreicos orofaciales, la falta de control de los músculos y por la 

xerostomía,  lo cual al  inhibir la retención de la prótesis completa puede 

derivar incluso en la obstrucción de la ventilación. 36, 44 

Por lo tanto, la conservación de los dientes en pacientes que han sido 

diagnosticados con Enfermedad de Huntington parece deseable. .36 
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La colocación de implantes dentales es una alternativa ideal ante los 

problemas que conlleva la utilización de prótesis removibles sobretodo 

totales en un paciente con esta enfermedad; 36, 44 se debe tomar en cuenta el 

aspecto económico que conlleva este tratamiento de ahí en fuera el paciente  

es un buen candidato para este tipo de tratamiento siempre y cuando él 

mismo y en mayor medida sus cuidadores sean capaces de hacerse 

responsables por el cuidado de los implantes, llevar a los pacientes  a sus 

citas de control,  mantener una buena higiene oral.44, 38 

 

13.2. Factores de riesgo para la mayor prevalencia de problemas 
estomatológicos en el paciente con Enfermedad de Huntington 

 

 Disfagia 

Es sabido que uno de los tantos factores que son predisponentes para la 

aparición de caries dental es el tiempo que los dientes están expuestos a la 

presencia de carbohidratos, formación de la placa  y ácidos que 

desmineralizan  al diente, 5, 9 en la Enfermedad de Huntington este problema 

se ve severamente agravado ya que por los problemas de movimientos 

orolinguales y musculares  involuntarios y la xerostomía causada por los 

medicamentos, no siempre forman un bolo alimenticio adecuado y a causa 

de  la disfagia que presentan estos pacientes hay retención de parte de ese 

bolo  alimenticio  el  cual  permanece  en  boca  por  tiempo  indeterminado. 5, 

9, 10, 40 

Los pacientes tienen diferentes alteraciones motoras que afectan la boca 

pueden presentar tanto hipercinesia,  rigidez,  bradicinesia corea orolingual, 

rigidez mandibular lo cual deriva en una  falta de coordinación al tragar y la 

incapacidad de detener la respiración, aspiración de líquidos retención de 

alimentos espacio bucal y  faríngeo. 5, 9, 40 
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La dificultad para tragar  puede estar asociada con complicaciones fatales si 

los alimentos son aspirados pudiendo incluso resultar en abscesos 

pulmonares. 38   La disfagia también puede resultar en compromiso 

nutricional. 9, 40 

Cuando el paciente llega a etapas muy avanzadas de la enfermedad, las 

complicaciones bucodentales y sobretodo la disfagia se tornan sumamente 

severas  y en algunos casos la alimentación es prácticamente imposible, por 

lo que se llega a optar por la alimentación a través de la Gastrostomía 

Endoscópica Percutánea GEP  el cual es un procedimiento quirúrgico en el 

que se coloca una sonda a través de la pared abdominal, es un 

procedimiento relativamente invasivo pero que tiene ventajas además de la 

mejoría en la nutrición, como la disminución de la incidencia de caries dental 
34 

 

 Higiene. 

Estudios han demostrado que  pacientes en la etapa media de la enfermedad 

presentan  alto índice de placa dentobacteriana e inflamación gingigival. 34 

Algunos pacientes realizan los procesos de higiene bucal ellos mismos y 

otros se apoyan con la  asistencia de algún cuidador o familiar. 39, 40  

 

Los pacientes que se encargan ellos mismos de su higiene bucal por lo 

regular presentan desinterés y apatía al respecto, las cuales incrementan con 

la progresión de la enfermedad pero la mayor limitante es el deterioro 

importante de la destreza manual para utilizar el cepillo dental y 

prácticamente la imposibilidad para usar el hilo dental. 34  

 

El proceso de la higiene bucal realizada con ayuda de algún cuidador o 

familiar es muy útil pero se ve afectado por la falta de entrenamiento del 
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cuidador, falta de cocimientos acerca de la salud bucal, falta total de 

cooperación por parte de los pacientes, los cuidadores a veces no lo ven 

como una prioridad, tienen miedo a causar dolor, además de que hacen un 

uso  inadecuado de las herramientas de higiene. 34, 39, 40 

La falta de higiene dental  es un factor determinante para la aparición  de 

caries dental y enfermedad periodontal, debido a la xerostomía causada por 

medicamentos y por los movimientos orolinguales la autoclísis se ve afectada 

severamente.34 

Es por eso que el Cirujano Dentista tiene la obligación de brindar un plan de 

tratamiento donde incluya indicaciones precisas y especiales de higiene al 

paciente y a sus cuidadores o familiares, y la realización periódica de 

limpiezas dentales aproximadamente cada 6 meses o según lo requiera cada 

caso. 34, 40 

 Se pueden recomendar aditamentos especiales de higiene bucal como el 

cepillo dental tipo Collis Curve o el Barman´s superbrush. 34, 36 
(figs, 21 y 22 )

  Este 

cepillo se debe  colocar sobre las caras olcusales de los dientes, cepille de  

un lado a otro. El exterior de las cerdas protegen  y limpian la parte superior 

vestibular y palatina de los dientes. 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fig. 21 Cepillo dental tipo Collis Curve 66 
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 Medicación. 

Más del 84% de los pacientes con Enfermedad de Huntington reciben 

tratamiento farmacológico para el control de los síntomas. 34, 36 Los 

medicamentos que son utilizados para controlar la sintomatología en esta 

enfermedad tienen repercusiones importantes en la boca, como la 

xerostomía, hiperplasias gingivales  o disgeusia. 29, 30, 31  

Fig. 22 Cepillo dental Barman’s Superbrush y un esquema que muestra cómo debe usarse 67 
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Estos fármacos son importantes para el control de las alteraciones que 

presenta el paciente por lo que no es recomendable la suspensión de la 

medicación, pero como la salud bucal también es importante para mantener 

la calidad de vida del paciente, se deben hacer consultas periódicas con el 

cirujano dentista para que lleve a cabo métodos de prevención y tratamientos 

que disminuyan los riesgos de problemas bucodentales causados por los 

fármacos, como la realización de limpieza profesionales y aplicaciones de 

fluoruro cada 6 meses, tratamientos periodontales necesarios la indicación 

del uso de saliva artificial. 34 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Tabla 3 Medicamentos utilizados para controlar la sintomatología de le Enfermedad de Huntington y

sus repercusiones en la boca. 29, 30, 31 (Tabla realizada por la autora) 
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 Nutrición. 

La  dieta de los pacientes con Enfermedad de Huntington se puede ver 

afectado por diversos factores, como la depresión, la apatía, la dificultad para 

controlar los músculos de la masticación también por  la xerostomía y 

disgeusia causadas por medicamentos. 29, 30, 31  

Para mantener los niveles calóricos adecuados los nutriólogos recomiendan 

el frecuente consumo de alimentos ricos en carbohidratos y calorías y de 

sustancias azucaradas, lo cual aumenta el riesgo de la aparición de caries 

aunado a las consecuencias derivadas de la disfagia. 34, 35 

El cirujano dentista junto con el nutriólogo tiene el deber de proporcionar 

consejos nutricionales enfocados a la reducción del consumo de  alimentos 

ricos en carbohidratos. 27, 34, 35 

 

 Otros factores. 

Existen otros factores que predisponen al paciente con Enfermedad de 

Huntington a sufrir de una mayor prevalencia de problemas bucodentales y 

una falta de atención en el área como son: 

 

 ACCESO A LOS SERVICIOS ODONTOLÓGICOS 

 
o Algunas veces los pacientes se enfrentan con ciertas limitantes 

para poder acceder a los servicios odontológicos de calidad que 

requieren, desde problemas en el transporte al lugar de 

atención odontológica, restricciones económicas, apatía por 

parte de sus cuidadores y familiares,   la falta de experiencia, 

de conocimiento y de  disposición de algunos profesionistas 

para atender a este tipo de pacientes.34 
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 TRAUMATISMOS 

 

o Los pacientes con Enfermedad de Huntington padecen 

alteraciones de la marcha y pérdida del equilibrio lo cual los 

hace más propensos a las caídas por lo que presentan un alto 

índice de traumatismos dentales, fracturas, avulsiones o 

intrusiones, así como fracturas en mandíbula, y demás 

traumatismos faciales y craneales. 34 

 

13.4 Manejo  de la corea en la atención odontológica. 

Los movimientos involuntarios son uno de los principales obstáculos en el 

manejo odontológico de un paciente con Enfermedad de Huntington. Además 

de los movimientos coreicos generalizados, los movimientos involuntarios 

orolinguales y de mandíbula son frecuentes y representan las mayores 

limitantes en el momento de la atención odontológica. 34, 37 

 Sin embargo el tiempo y la paciencia puede permitir un procedimiento sin 

sedación. Aunque la sedación es una opción viable sobretodo en 

procedimientos extensos y en pacientes que son demasiado apáticos y poco 

cooperativos. 37, 45 

El odontólogo adecuadamente capacitado puede aplicar cualquier técnica 

farmacológica de sedación consciente pre e intraoperatroia para lograr el 

objetivo de reducir la ansiedad, el estrés y los movimientos coreicos del 

paciente con enfermedad de Huntington.  Dichas técnicas pueden incluir la 

sedación por vía enteral, parenteral, y por inhalación. 45, 46 

La sedación por  vía oral es la que se utiliza más comúnmente en los 

consultorios dentales, por la facilidad de administración y relativa 

seguridad.45, 46 Entre las desventajas están la dificultad del paciente con 

Enfermedad de Huntington para tragar y el tiempo prolongado de latencia.  



73 
 

También se ha recomendado que la administración preventiva de diazepam 

antes del tratamiento dental. 36, 45, 46  En pacientes con Gastrostomía 

Endoscópica Percutánea se puede administrar diazepam a través de la 

sonda.  38 

La sedación por inhalación con óxido nitroso es útil pero requiere de equipo y 

entrenamiento especial por lo que se recomienda la interconsulta y presencia 

de un anestesiólogo si se requiere de este tipo de sedación la cual 

generalmente se combina con la sedación por vía oral para una mayor 

efectividad. 45, 46 

La sedación consciente con intravenosa es un método realmente efectivo 

que se puede inducir en el consultorio odontológico puede incluir 

benzodiacepinas como el diazepam o midazolam intravenoso en 

combinación con un analgésico narcótico como la morfina, se puede dosificar 

en pequeñas porciones y es sumamente efectiva para controlar los 

movimientos coreicos. 45 La principal desventaja está en la dificultad para la 

canulación en estos pacientes pues por la corea, este procedimiento resulta 

sumamente complicado. 38 

También se deben tomar en cuenta las interacciones entre  fármacos para 

sedación y los que toma el paciente para el control de sus síntomas. Por 

ejemplo el efecto de las benzodiazepinas en combinación con la fluxetina se 

ve potencializado a niveles no deseables al igual que con la sertralina. 45, 46 

Los anestésicos anticolinérgicos están contraindicados ya que incrementan 

los movimientos coreicos y el tiopental sódico causa apnea. 45 

La anestesia general se usa sobretodo cuando se realizan extracciones 

restauraciones o endodoncias  múltiples, en una sesión y sobretodo en 

pacientes en estadio muy avanzado, y de preferencia en atención 

hospitalaria ya que  la recuperación posoperatoria de la anestesia incrementa 

la disfagia y el riesgo de aspiración. 45, 46 
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El cirujano dentista no debe ser responsable de la administración de la 

anestesia general, sin embargo, puede recomendar su uso y solicitar 

interconsulta con el médico del paciente y hacer uso de los servicios 

hospitalarios que estén a su alcance y de la presencia de un anestesiólogo. 
38 

13.5 Interacciones farmacológicas. 

Los medicamentos que toman los pacientes con Enfermedad de Huntington 

para el control de sus manifestaciones pueden llegar a tener interacciones 

destacables con los fármacos de uso en odontología. Es conveniente 

conocer dichas interacciones y también es importante saber cuando no las 

hay y así no tener limitaciones a la hora de hacer uso de  algún fármaco 

necesario para la evolución del tratamiento odontológico. 45,  

El uso de anestésicos locales con epinefrina en pacientes que toman 

antidepresivos ha generado diversas interpretaciones ya que en combinación 

con los antidepresivos tricíclicos la epinefrina bloquea la receptación de 

norepinefrina en la unión sináptica y pueden ocasionar efectos vasculares 

adversos, pero  en realidad esta combinación no está contraindicada aunque 

hay que tener en cuenta que existe el riesgo de ocasionar crisis hipertensivas 

y taquicardias, por consiguiente es prudente controlar los signos vitales del 

paciente; 45, 47 es aconsejable administrar un máximo de 4mg de epinefrina 

en cada sesión es decir de preferencia usar un máximo de cuatro cartuchos 

de anestésico con 1:50,000 de epinefrina. 45, 46, 47 

El hilo retractor gingival impregnado con epinefrina está contraindicado en 

pacientes que toman antidepresivos. 45  Las benzodiazepinas en combinación 

con la fluxetina se ve potencializado a niveles no deseables al igual que con 

la sertralina. 47 
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13.6 Comunicación entre el odontólogo y el paciente con 
Enfermedad de Huntington.  

La comunicación es fundamental en cualquier situación donde se requiere el  

cuidado de la salud y las personas que tienen dificultades para describir sus 

problemas y expresar sus necesidades, están en peligro de ser 

incomprendidos o maltratados. Las personas con la enfermedad de 

Huntington tienen problemas cognitivos, emocionales y motores como la 

dificultad para recordar palabras o su significado, la frecuencia de errores 

gramaticales, dificultades en el seguimiento de una conversación, dificultades 

en la estructura del discurso complejo, problemas con las tareas que implican 

la interpretaciones ambiguas, figurativas o de inferencia, dificultades para 

comprender información compleja; todo esto afecta su comunicación y 

frecuentemente necesitan apoyo para poder comunicarse en su vida 

cotidiana y en situaciones que se refieren particularmente a su salud. 48 

Los pacientes tienen problemas para recordar lo que quieren decir y para 

seguir instrucciones del cirujano dentista además los odontólogos 

frecuentemente utilizan palabras que los pacientes no  comprenden. 

 

  En las primeras etapas de la enfermedad la comunicación con los pacientes 

es más, sencilla se involucran más en el tratamiento, toman decisiones, 

hacen preguntas o dan sugerencias, lo cual es positivo para que al conocer 

el plan de tratamiento a largo plazo el cirujano dentista conozca las 

expectativas del paciente. En la etapa media la comunicación se  dificulta un 

poco  más  y en la etapa final es demasiado complicada 34 Una de las 

medidas a tomar para hacer frente a las dificultades de comunicación es 

presentar diferentes tipos de estrategia y herramientas comunicación 

alternativa, proporcionar información por escrito y con apoyo de imágenes. 48 

Con los métodos adecuados es posible que el paciente se comunique y 

entienda por lo que hay que respetar sus deseos 34 
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13.7 Prevención. 

 

La preservación de la dentición natural del paciente es uno de los principales 

objetivos de la odontología. Un régimen dental preventivo debe ser 

implementado en la oportunidad más inmediata y mantenido a lo largo del 

desarrollo de la enfermedad. 39, 40  Es importante que cuando exista un 

diagnóstico precoz de la enfermedad o que se haya establecido el riesgo en 

familiares se comience con un plan a largo plazo de prevención y tratamiento 

de los problemas. En las primeras etapas de la enfermedad se deben 

considerar realizar tratamientos conservadores procurando rehabilitar la boca 

antes de que la enfermedad progrese. 34, 38 

Idealmente el dentista debe ser parte del equipo interdisciplinario que atiende 

al paciente con  Enfermedad de Huntington para que así la prevención de 

problemas bucodentales  sea oportuna  por  ejemplo  la interconsulta  con 

nutriólogos  es  una  herramienta útil  para  que recomienden  alimentos  con  

bajo potencial  cariogénico. 34, 35 

Es importante trabajar con los familiares y cuidadores ya que muchas veces 

el cuidado bucal depende de ellos, sobretodo cuando el paciente llega al 

consultorio dental en etapas más avanzadas, pues es cuando la prevención 

de las complicaciones de los problemas presentes es más compleja pero 

factible. 34 

 Las indicaciones precisas de higiene, el uso de pastas fluoradas  la 

realización de limpiezas profesionales y aplicaciones de fluoruro cada 6 

meses son procedimientos ideales que complementarán la prevención de los 

problemas bucodentales en el paciente con Enfermedad de Huntington. 34 
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CONCLUSIONES 

 

El paciente con Enfermedad de Huntington, al igual que cualquier otro ser 

humano,  merecen y necesitan  tener una salud bucodental óptima, que les 

permita tener una mejor calidad de vida, una buena autoestima, las mejores 

posibilidades de alimentarse correctamente y de comunicarse y así  lidiar con 

los problemas propios de su enfermedad sin tener que sufrir de más por los 

problemas bucodentales que se pueden presentar. Por lo tanto en primera 

instancia  tienen derecho al acceso a los servicios del cirujano dentista, y a 

que éste le brinde atención profesional y humana, con un trato digno y no 

discriminarlos o negarles la atención debido su condición. 

El cirujano dentista  es el primero que tiene el deber de educar a la población 

en general en temas de prevención con respecto a la salud bucal y en el 

caso particular del paciente con Enfermedad de Huntington éste es un tema 

en el que se debe poner énfasis ya que las dificultades que tienen estos 

pacientes los vuelve más vulnerables, que el resto de la población, a la 

aparición y progresión rápida de los problemas bucodentales. 

El papel del cirujano dentista como parte del equipo de especialistas que se 

enfrentan con estos pacientes es imprescindible por que devolverle la salud 

bucal a estos pacientes es un gran apoyo que repercute en múltiples 

beneficios para el control o hasta mejoría de muchos de los problemas 

colaterales que tienen estos pacientes, por lo tanto tenemos la obligación de 

estar al tanto de los avances, de investigar acerca de  las mejores formas en 

las que podemos apoyar no solo a estos pacientes sino a muchos otros 

pacientes con otras tantas enfermedades poco conocidas, establecer la 

relación de éstas con la boca y dar pauta para establecer protocolos de 

tratamiento especializados para todos aquellos pacientes que  nos necesitan.  
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