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“ON CHOREA” DE GEORGE HUNTINGTON TRAS
150 ANOS: COMO “UNAS CUANTAS PALABRAS”
CAMBIARON LA HISTORIA DE UNA ENFERMEDAD
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“En toda la gama de la nosologia descriptiva no hay, que yo sepa, un caso en el que una
enfermedad ha sido tan precisa y completamente delineado en tan pocas palabras se les dio.”

-Sir William Osler, Sobre la Corea y las Afecciones Coreiformes (1894)

La enfermedad de Huntington (EH, OMIM #143100) es un trastorno neurodegenerativo
autosémico dominante causado por una expansién repetida del trinucledtido CAG en
el gen de la Huntingtina (H#) localizado en el cromosoma 4 (4p16.3). Clinicamente, es
ampliamente conocida por la corea: un trastorno de movimiento hipercinético involuntario
con movimientos que aparentemente fluyen de un sitio del cuerpo a otro de forma aleatoria,
no ritmica y sin patrén.’

La orea procede del griego yopeia (khorefa), que significa “danza redonda”, y fue propuesta
por Paracelso en el siglo XVI para describir el principal sinftoma de la danza de San Vito (la
enfermedad danzante);? que sugirié rebautizar como corea lasciva (danza desenfrenada)
que surgia de la imaginacién del enfermo, ya que ni “Dios ni el Santo la infligen”. En
contraposicién a la corea naturalis, o de origen natural (“orgdnico”), que requeria
medicamentos para ser tratada.?

Antes del tratado de Paracelso, el interés por la corea como trastorno parece ser escaso,
como demuestran los informes sobre la corea practicamente ausentes hasta principios del
siglo XVII, cuando sélo unos pocos médicos alemanes y algunos ingleses escribieron sobre
ella. Entre ellos destaca Thomas Sydenham, que en 1686 describié la forma infantil de corea
que hoy lleva su nombre, aunque la confundié con la procesién religiosa y la denominé
Chorea Sancti Viti. Mds tarde, Osler reclasificaria la corea de Sydenham bajo el término
corea menor, reservando el término danza Chorea Sancti Viti para la danza religiosa.®

Aungue hoy en dia la corea del adulto es casi sinénimo de enfermedad de Huntington (EH),
existen aln menos pruebas de casos de corea hereditaria antes de las observaciones de
Huntington en el siglo XIX. Esto podria explicarse por el hecho de que los casos hereditarios o
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George Huntington’s “On chorea” after 150 years: how a “few words” changed the history of a disease

de aparicién en la edad adulta se consideraban infrecuentes
o incluso inexistentes. Pero también se ha atribuido a que la
menor esperanza de vida durante y antes del siglo XIX hacia
que los pacientes con corea hereditaria murieran antes de
poder manifestar la corea o tener descendencia portadora de
la enfermedad.* Ademads, la opinién predominante de que la
corea hereditaria era una maldicién puede haber impedido
que las familias afectadas hablaran abiertamente del asunto.
George Huntington publicé “On chorea” el 13 de abril de
1872 en The Medical and Surgical Reporter.® El articulo
comienza destacando las  caracteristicas  esenciales
de la corea: la impersistencia motora (“la lengua se
protruye y se retira de repente”) y la naturaleza aleatoria
(“Las contorsiones nunca se localizan en un misculo o
conjunto de musculos, sino que todo el sistema muscular
parece estar implicado”) de los movimientos.® Sigue una
revision de la forma postinfecciosa de la corea (corea de
Sydenham) y su asociacién con el reumatismo, destacando
loa importancia del examen cardiaco.> A continuacién,
Huntington lamenta la escasa evidencia sobre los cambios
patolégicos subyacentes de los pacientes con corea, con
lo esperanza de que algin dia esto “se abra a la luz del
dia”.> Concluyendo con una breve revisién sobre los
agentes terapéuticos utilizados en aquellos dias, desde
purgantes hasta electricidad, con diferentes grados de éxito.”

Tras esta perspectiva general de la corea, expone el caso de
la corea hereditaria. Aunque en el momento de escribir el
articulo tenia 22 afos y sélo llevaba un afo colegiado como
médico, la concepcién del mismo habia estado rondando su
mente durante casi 14 afios. Huntington consideraba que su
interés por la corea hereditaria comenzé al mismo tiempo que
su formacién médica, cuando tenfa 8 afios, al acompafar
a su padre en sus rondas y presenciar a una madre y su
hija aquejadas de “ese trastorno”, como las familias solian
referirse a la corea hereditaria.®’ Asi, sus observaciones
también se basaban en la experiencia de su padre y su
abuelo (también médicos), que ya habian registrado casos
de corea hereditaria desde principios del siglo XVIII.7- 8

Huntington destacé tres caracteristicas de la enfermedad:
(1) su cardcter hereditario; (2) la proclividad al deterioro
cognitivo y al suicidio; y (3) la manifestacién de la enfermedad
grave sélo en adultos, sin casos antes de los 30 afos.5
De éstas, sélo la tercera no resistié la prueba del tiempo,
ya que hoy sabemos que los adultos jévenes e incluso los
nifios pueden manifestar la EH desde una edad temprana,
en particular como un sindrome rigido-acinético conocido
como variante Westphal. Huntington concluye declarando

que consideraba la corea hereditaria “simplemente como
una curiosidad médica”. Sin saberlo, ayudaria a hacer
visible una enfermedad que habfa permanecido ignorada
por la profesién médica y menos de una década después de
su publicacién, la corea hereditaria fue renombrada como
“corea de Huntington” (Browning, 1908 citado por Lanska’).
Sin embargo, este epénimo no fue aceptado universalmente,
y figuras como Jean-Martin Charcot argumentaron en contra,
considerando que la corea hereditaria se originaba en la
corea infantil.? Sin embargo, otras figuras seminales de la
medicina como William Osler y William Gowers argumentaron
a favor, reconociendo el valor de las observaciones de
Huntington!® Aunque existen al menos tres informes sobre
la corea hereditaria anteriores al de Huntington (analizados
en profundidad por Lanska’), éstos no recibieron una
atencién generalizada. Sin embargo, fueron reconocidos
por el propio Huntington poco después de que su informe
recibiera la atencién de la comunidad médica y dirigiera la
mirada de la profesién médica hacia la corea hereditaria.

El informe de Huntington constituye un ejemplo notable
del poder de la observacién y de su relevancia como
una de los cualidades indispensables del neurélogo en
ejercicio.!” Al igual que el ensayo de James Parkinson
sobre la pardlisis temblorosa, ni el informe de Huntington
(ni los anteriores al suyo) incluyen informacién detallada
sobre pacientes concretos.'? Como se afirma en la cita
inicial de Sir William Osler, la historia de una enfermedad
puede configurarse con sélo “unas pocas palabras”.

Esto nos recuerda que la observacién clinica minuciosa y la
descripcién precisa de los hallazgos siguen siendo pertinentes
incluso en presencia de tecnologias médicas avanzadas.

En 1984, el neurdélogo britdnico McDonald Critchley
revis6 la historia de la corea de Hunfington y lamenté
lo ausencia de marcadores “clinicos, antropomérficos,
electroencefalogréficos, bioquimicos o farmacolégicos”
para reconocer a los portadores premanifestados de la
EH.'® Sin embargo, en los 150 afos transcurridos desde
la descripcién seminal de George Huntington, la mayoria
de estas caracteristicas han sido “puestas a la luz del dia”,®
permitiendo la detecciéon de portadores premanifestados y
la investigacién de potenciales terapias modificadoras de
la enfermedad. Contrariamente a la opinién de Crichtley,
de que “el final no estd adn a la vista”,’® estamos mads
cerca que nunca de presenciar el principio del fin de la EH.
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