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Segln George Huntington (1872) la enfermedad de Huntington (EH) es una enfermedad
neuropsiquiatrica hereditaria caracterizada por corea y demencia y, a menudo, por una variedad
de trastornos emocionales y de conducta.

La EH es una enfermedad compleja por todas las implicaciones que tiene y el aspecto psicolégico
no estd exento de dichas complicaciones.

Vamos a hablar de los sintomas mas comunes en:

e PACIENTES: Test diagndstico

e PERSONAS SANAS CON RIESGO DE PADECER LA ENFERMEDAD: Test predictivo, prenatal y pre-
implantacional

e CUIDADORES

e PROFESIONALES

PACIENTES
Los sintomas psicoldgicos en los pacientes (asi como el resto de sintomas) son variados y ademas
cada uno se presenta en distinto grado, pero por lo general podemos destacar:

PERDIDAS

Lo primero que habria que resaltar es que la EH conlleva una pérdida y una pérdida de uno mismo
en el mas amplio sentido de la palabra:

e pérdida de capacidades fisicas

e pérdida de capacidades intelectuales

e pérdida de relaciones sociales, tanto personales, laborales como familiares

Estas pérdidas comienzan mucho antes de que el entorno del paciente se dé cuenta tan siquiera
de que existe un problema.

MECANISMOS DE DEFENSA

Ante todos estos cambios la persona realiza un constante proceso de adaptacién a los cambios
que se producen en si mismos y en su entorno. En general esta adaptacidén implica un proceso de
NEGACION: “no me pasa nada”, “estoy bien”, a la vez que observamos cdmo disimulan los
movimientos coreicos especialmente de las manos y cémo tienden a echar “balones fuera”. La
enfermedad de Huntington es tan lentamente progresiva que para cuando las personas que les
rodean empiezan a alarmarse ellos ya han desarrollado su “mecanismo de defensa”. La mayoria de
los pacientes conocen la enfermedad y sus consecuencias pues han conocido a otros familiares
gue la padecen y los “mecanismos de defensa” les sirven para poder sobreponerse a la
enfermedad y seguir adelante. Segun Franch Valverde en su libro “Enfermedad de Huntington”



(1993) se produce en el paciente una “anosognosia de defecto”, es decir, el paciente “no tiene una
clara conciencia de su enfermedad”. De todas formas, mucho me temo que nadie se toma la
molestia de explicarselo con claridad, ellos no hacen preguntas y generalmente los familiares
hablan a solas con los profesionales. A continuacién comenta Franch Valverde en el mismo libro
que “llama la atencidn la profunda afectacidén con que contemplan los posibles trastornos de sus
familiares en contraposicidn con la indiferencia con que enjuician su propia enfermedad”, es decir,
son conscientes pero despreocupados por si mismos y solidarios con los demas.

La familia y en general el entorno del paciente juega un papel fundamental en el devenir de
los acontecimientos a partir de este primer momento. En funcidn de las circunstancias que rodean
al paciente podremos observar:

1) Un entorno comprensivo: informado, que entiende (en parte) las limitaciones del paciente, le
ayuda a adaptarse a ellas, por ejemplo, un trabajo flexible donde se pueda descargar al
paciente de las responsabilidades de su cargo y permitirle que realice tareas mas simples.

2) Un entorno hostil, al que el paciente respondera del mismo modo que él lo percibe. No quiere
decir que realmente sea hostil, si no que le resulta hostil al paciente.

FALTA DE CONTROL - IRRITABILIDAD

Bien es cierto que hay que tener mas paciencia que el Santo Job, especialmente en ambientes
familiares pues ya se sabe que donde hay confianza, da asco vy si eso es valido para todos nosotros,
razon de mas cuando estamos hablando de personas cuyo principal sintoma es la FALTA DE
CONTROL y esto es valido no solo para el control de los movimientos voluntarios (lo cual es obvio)
sino también para el control de las conductas y de las emociones y por ello hablamos de personas
socialmente DESINHIBIDAS lo que implica muchos problemas, pues cometen actos socialmente
incorrectos como insultar, injuriar, acosar sexualmente, etc. Panse (1942) afirma que el 20% de los
pacientes habian sido encarcelados antes del diagndstico.

DEPRESION

Otra reaccién comun es la depresidon tanto endégena como exdgena. Esta ultima es la mas
normal y es la que se produce como reaccion a un acontecimiento externo a la persona, como la
muerte de un ser querido. Algunos pacientes con enfermedad de Huntington que estdn
deprimidos pueden mostrarse irritables o enfadados. La depresion del paciente junto a la falta de
control del que hablabamos antes, hace que exista mayor riesgo de suicidio entre las personas con
enfermedad de Huntington que en la poblacién general.

APATIA

El diccionario lo define como impasividad del animo. Dejadez, indolencia, falta de vigor o energia.
Pero a la hora de la verdad es muy dificil de diferencia de una depresion, pues el paciente
simplemente se deja estar, pero haciendo un esfuerzo por parte del entorno podemos ser capaces
de sacarles de esa especie de “sopor” y conseguir un paciente activo.

FRUSTRACION

Volviendo al diccionario la frustracion es el efecto de privar a uno de los que esperaba. Y cdmo no
van a frustrarse cuando todos sus planes se desbaratan y no son capaces de conseguir todo
aquello por lo que han estado luchando toda su vida.



PERSONAS CON RIESGO DE PADECER LA EH

Las personas con riesgo de padecer EH son un grupo de personas “normales” con lo que se les
presta muy poca o ninguna atencion.

12. INFORMACION

En el momento del diagndstico, suelen ser “demasiado jovenes” como para “cargarles” con dicha
informacidn, sin darse cuenta que el no compartir la informacion con ellos trae consecuencias
todavia peores pues se enfrentan a una convivencia diaria a menudo cadtica sin que nade les
explique qué esta pasando, sin poder dar una explicacion “légica” a una cantidad de hechos
diarios. A la fuerza ellos interpretan lo que esta ocurriendo de acuerdo con sus esquemas y puede
salir cualquier cosa. Ademas ellos notan que se les deja fuera, que se crea una especie de tabu y
gue no se puede hablar LIBREMENTE de determinadas cosas dentro del seno de la familia, lo que
hace que se sientan mas solos todavia, sin encontrar con quien hablar y que les entienda. Todos
conocemos la importancia de la COMUNICACION. Tened en cuenta que la informacién sobre la EH
en la familia es algo que no puede ser ocultado para siempre, que tarde o temprano saldrd a la luz
de un modo u otro, por lo que desde aqui os digo que esa informacién ha de ser dada cuando
antes y de la forma mas llana posible, sin transmitir nuestros miedos, ni nuestros fantasmas (si
nuestra preocupacion, pues es natural) y por la persona mas proxima porque asi se sentirdn mas
libres para preguntar las dudas que les vayan surgiendo. Esto ademas tiene un segundo efecto,
puesto que la persona que tiene la informacion y no la transmite también carga con una losa sobre
su cabeza que hace extremadamente mas dificil el que se pueda encarar dia a dia con la EH y que,
a su vez, pueda recibir ella misma la comprensidn y el apoyo que necesita.

22, DESESTRUCTURACION

Otro punto importante a tener en cuenta es que los hijos de un enfermos de Huntington se crian,
a la fuerza, en un entorno desestructurado, donde uno de los padres ha perdido poco a poco “los
papeles”, en el mejor de los casos de forma negociada, pero la mayor parte de las veces de
manera forzada, con lo que los hijos no sélo han de criarse sin una de las figuras de referencia,
sino que ademas ha de asumir funciones que no le son propias. Ademas, la persona con EH va a
convertirse a la misma vez en “mas paciente”, con unas necesidades y exigencias diferentes.
Hemos de tener cuidado para no exigir a los hijos mas de lo que puedan dar, por muy agobiados
que estemos hemos de respetar el desarrollo de nuestros hijos (y no estoy hablando de nifios
pequefios, si no de cualquier edad), hemos de permitir el desarrollo personal, educativo,
profesional, social, etc. Hemos de guardar un equilibrio entre la ayuda que necesitamos y la
sobrecarga, lo cual no es facil. En un estudio hecho por Susan E. Folstein y col. En 1983 se
analizaron los problemas de conducta y emocionales de 112 hijos de 34 pacientes con EH.

PERSONAS CON RIESGO QUE SE SOMETEN A TEST PREDICTIVO

Dentro del plano psicoldgico podriamos considerar que este es un grupo “privilegiado” pues
gracias a las Normas éticas internacionales dictadas para la realizacién del test predictivo, es un
grupo que tiene la posibilidad y “la obligacién” de ser vistos por un psicélogo/psiquiatra para
poder pasar el test predictivo, si bien se ha comprobado que el nimero de personas con riesgo
gue se someten al test predictivo es menor de lo que se esperaba y alcanza a un 25% del total de
las personas con riesgo.

CUIDADORES

PROFESIONALES



¢QUE HACER?: TRATAMIENTO NO FARMACOLOGICO

Las implicaciones psicoldgicas son tan importantes que deberiamos exigir que el paciente y sus
familiares siguieran psicoterapia al menos en las primeras etapas de la enfermedad e
inmediatamente después del diagndstico para que pudieran aprender una serie de técnicas y de
estrategias Utiles para la evolucidn posterior de los acontecimientos en la enfermedad del
paciente. Esto permitiria conseguir un entorno comprensivo, informado, flexible y ... PACIENTE y
ahorraria muchas visitas a otros especialistas a lo largo de la evolucién del paciente y ahorraria
mucho gasto en farmacos muchas veces innecesario.
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