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ESTUDIO DE UNA FAMILIA CON COREA DE
HUNTINGTON EN CANETE*

Por J.M. CUBA** y L. TORRES***
RESUMEN

De 14 familias con Corea de Huntington (C. H.) identijicadas en el Valle de
Cariete, se estudia una, integrada por 392 personasy en la que se encuentra 30 pacientes;
16 hombres y 14 mujeres, y 2 sospechosos. La enfermedad habria aparecido en esta
familia hace 120 4 150 arios.  Los apellidos y los rasgos fisicos corresponden todos a
mestizos. Se recomienda el estudio de las tres dltimas generaciones, compuestas por
sujetos menores de 30 afos.  Se considera que a partir del Valle de Cafiete se habria
extendido la Corea de Huntington en el Perii. En el presente trabajo no se estudiaron los
aspectos psiquidtricos de la enfermedad.

SUMMARY

We habe studied one of the 14 families with Huntington’s Chorea identified in
the Cafiete Valley. We found 30 cases in the 392 members of this family; 16 male, 14
female, and 2 suspicious. In this family the disease appeared 120 or 150 years ago. All the
subjects are half-bred by surnames and physical characteristics. The study of the recent
generations with people under 30's is recommended. We conclude that the Huntington's
Chorea has been spreaded from the Canicte Valley, In the present study we have not
studied the psychiatric aspecis of the disease.

Parapra-cLave: Corca de Huntington.
Kry worp: Huntington's Chorea.
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INTRODUCCION

La Corea de Huntington (C. H.) es un desorden autosémico dominante, con
penetrancia completa, que clinicamente aparece cntre los 20 y 30 afios, y evoluciona
de modo lento y progresivo (MARTIN:‘ % Mazziota et al. 17y, Los sintomas principales
son los movimientos involuntarios de tipo coreico, las manifestaciones psicopatoldgi-
cas y lademencia. Noseconoce la ctiologia (HAYDEN eral.’®), sin embargo, algunas
investigaciones scfialan que el gen mutante estaria ¢n el cromosoma 4, e¢n ¢l extremo del
brazo corto (GUSELLA et gl * ).

La anatomia patoldgica muestra Icsiones en las células pequefias, principalmente
del niicleo caudado y en segundo lugar del putamen. También se encuentra lesiones en
la corteza cercbral; alteraciones que sc¢ obscrvan con la tomografia por emisién de
positrones (YOUNG et al. oty

En la neuroquimica, se ha encontrado una importante reduccién del dcido gama
aminobutirico (GABA), en los ganglios basales y en el locus niger, asi como de la
descarboxilasa del 4cido glutimico (GAD), como consecuencia de la reducciéon masiva
de las ncuronas gabaminérgicas. Asimismo, la disminucién de la acetilcolina y de la
sustancia P en menor cantidad y no siempre frecuente, corresponderia al mismo
fendmeno. En cambio, la somatostatina y otros ncuropéptidos estarian aumentados
(Acp! Perry etal.'? ).

La enfermedad fue descrita en 1872 por George HuntinGTon, en familias de
emigrantes ingleses que residian al Este de Long Island, en New York (Bruyn 4).  Desde
entonces esta enfermedad se ha estudiado en casi todo el mundo.

En América Latina, Cruz—Coke'™  en 1987 entre otros, se refiere ala C. H. en
Chile. BarBosA etal.® ) en 1985 recogen las publicaciones en el Brasil y ALONsSO
etal.® en 1985 hacen lo propio en México.

Los "focos™ mejor estudiados, desde ¢l punto de vista genealdgico, son los de
Venezucla y Perd. El de Venezuela, en la zona de Maracaibo estudiado por Necrete'® en
1963, Younc etal.* en 1986y otros; el del Perd, enel Valle de Cafiete, por Cuba et
al.>®  desde 1979.

FIGURA 1
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Nos parece de interés insistir en el estudio de las familias por la elevada frecuencia
de esta enfermedad cn la zona de Caiiete. De las 14 familias encontradas, hemos escogido
ésta, que en la serie la colocamos con el niimero 1, debido al elevado niimero de pacientes
entre sus miembros, y ademds, a la gran cantidad de menores de 20 afios, entre los que ha
de esperarse numerosos pacientes o portadores de la enfermedad.

En el presente trabajo sélo nos limitamos al estudio de la genealogia de una familia
para insistir, de una parte, en la frecuencia de casos con esta enfermedad, y de otra, como
un primer paso para tratar de encontrar el probable origen racial, entre nosotros. No
estudiamos aqui las personalidades anormales, ni los procesos psicopatoldgicos.

MATERIALY METODOS

Para este trabajo hemos rcalizado varias visitas al Valle de Cafiete y a otras
Provincias de Lima e Ica, en donde se encuentran los informantes con los cuales
precisamos el drbol gencalégico. Los pacientes y sus familiares fueron visitados en sus
domicilios. Los supuestos sanos {ueron observados en sus actividades. .

Para cl diagndéstico de C. H. hemos seguido los pardmetros de FoLsTEN et al,  que
consisten en precisar los movimientos coreicos, de comienzo insidioso, aparicién tardia
y curso progresivo; deterioro de las funciones intelectuales o alteraciones en el compor-
tamiento, y {inalmente antecedentes familiares de la enfermedad.

Casi todos los enfermos fueron hospitalizados y en algunos casos se realizaron
exdmenes especiales como L.C.R., potenciales evocados, electroencefalografia, radio-
grafia de cranco y tomografia axial computada. Cuando cllos o la familia lo permitieron,
fueron fotografiados o filmados (Fig. 2).

FIGURA 2
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Los familiarcs sospechosos, de mds de 15 afios, que no podian viajar a Lima,
fueron examinados en el lugar, por neurélogos calificados™.

* Agradecemos a los Doctores C. Castro, J. Altamirano, E. Beteta y R. Johnson (EE.UU.), quicnes nos
han acompafiado en algunas visitas.
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En uno de nuestros viajes {1987) nos acompaiid ¢l grupe del Laboratorio del
Profesor J. GuseLLa de Massachusetts*, quiencs llevaron muestras de sangre para la
investigacion genética. En todos los viajes tuvimos la colaboracién de médicosresidentes
y de estudiantes de Mcdicina de ia Universidad Nacional Mayor de San Marcos.

RESULTADOS

Hasta el presente (1989), hemos encontrado 14 familias, todas originarias de
Caricte (Fig. 1), que las hemos numerado dcl 1 al 14 y las denominamos con las wes
primeras letras de cada uno de los apellidos escritos con mayiscula; en ellas, de un total de

1,360 perscnas, se ha encontrado 116 casos de C. H. registrados en VII generaciones
{TaBLA I).

TABLA 1

14 FAMILIAS CON 116 CASOS DE C. H, EN CANETE

N% Fam. Apellidos Gencraciones Enfermos
I T v v VI VI
1. CAS... SAN.. 1 4 7 14 4 30
2. CAN... SAN.. 5 1 2 9
3. HUA... POR.. 1 1 3 3 1 9
4. CAM... SAN.. i 3 4 8
5. RUI... OCH... 2 1 2 5
6. FLO... ABA.. 1 1 1 3
7. AVA... SAN.. 1 1 2 4
8. SAN.. SAN.. 1 4
9. TAY... CUZ.. 1 T2 10 .
10. CAS... NOL.. 4 4 4 12
11. SEG... SAM.. 1 7 2 10
12. CAM... SAN.. 1 5 6
13. YAY.. CAS.. 1 3 3 7
14. LLAN... SAN.. 1 1 2
Total de cnfermos 311 22 46 30 4 116

En el presente estudio analizamos el drbol genealégico que corresponde a la
familia CAS..SAN.... No ha sido posible cncontrar ¢l origen de esta familia, es decir el
padre y la madre, por ello comenzamos con 1as dos familias que se juntaron en la generacion
I para convertirse en una sola.

* Ira Shoulsen, de Rochester; Ann Young y John Penny de Ann Harbor; Nancy Wexler y otros.
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Del total de 392 personas censadas, 201 son hombres y 175 mujeres, no fue posible
precisar el sexo en 16 personas. Encontramos 30 enfermos con C. H.: 16 varones y 14
mujeres y dos pacientes "sospechosos” un hombre y una mujer (TAsLA II).

TABLA 11

RESUMEN DEL ARBOL GENEALOGICO DE LA FAMILIA N°1 CAS... SAN...

Sexo N? de Personas Enfermos "Sospechosos”
Hombres 201 16 1
Mujeres 175 14 1
No identificados 16
Total 392 30 2

En este drbol sc registra 7 generaciones, las que estdn indicadas con nidmeros
romanos a la izquicrda en ¢l diagrama. La distribucidn por gencraciones la consignamos
enla Tasra IIL

TABLA HI

GENERACIONES DE LA FAMILIA 1: CAS.SAN..

Generacidén Familiares Enfermos Total "Sospechosos™
H. M H. M.
I 6 - - -
I 12 1 - 1
I 26 2 2 4
v 43 7 - 7
Y 103 4 10 14 1
Vi 148 2 2 4 1
A2 H 54 ? ? ?
Total 392 16 14 30 1 1

En la V generacién, de 103 personas, 14 tuvieron C. H.: 4 hombres y 10 mujeres;
ademds una es "sospechosa”: Petronila SAN...OCH... de 43 afios.

Enla VI generacion, de 148 personas cuyas edades fluctiian ~n su mayoria entre los
10 y 30 afios, sélo se encontraron 4 pacicates: 2 hombres, 2 rwujeres y un varén
"sospechoso” Manuel ROJ... CAM.., fallecido. Es importante scfialar que dos partos
gemelares, no muestran signos de enfermedad, hasta ahora,
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En la VII generacidn, de 54 personas, cuyas edades oscilan entre 7 y 14 afios, aiin
no se registra casos. En la TanLa IV resumimos todos los casos de Corea de Huntington

hallados.

TABLA

1v

RELACION DE PACIENTES CON COREA DE HUNTINGTON EN LA

FAMILIA CAS..SAN.., HASTA 1989.

Generaciones  Nombres, apellidos Sexo Edad  Vivo Fallecido
M. F.

1

I

" 1. Lorenzo SAN..NOL... X X
1. Juana CAS..ABA.. X 45 X
2. Manuel SAN..CUZ.. X X
3. Erasmo SAN..CUZ... X X

v 4, Calixta QCH...CAM... X X
b, Primitivo SAN..CAS.. X 50 X
2. Francisco SAN...CAS... X 64
3. Julian SAN...VIC... x
4. Meclesio SAN...VIC... X X
5. Rufino SAN...VIC... X 70 X
6. Angel SAN... X X
7. Pablo CAM...OCH... X 55 X

A%
1. Mariano SAN..SAN.. X 38 X
2. Gregorio SANL.SAN.., X 27 X
3. Victoria SAN.,.CUZ... X 56 X
4. Lidia SAN...CUZ... X 48 X
5. Jesus SAN..CUZ... X X
6. Honoria SAN..CUZ... X 69
7. Juana SAN...CAN... X X
8. Murcclina SAN...CAN... X 70
9. Dominga SAN..CAN... X &0 X
10. Paula SAN...CAN... X 71 X
11. Alejandro CAM..SAN... X 20 X
12. Victoria CAM...SAN... X 22 X
13. Rufina CAM..SAN... X 35 X
14. Miximo CAM..SAN... X X

Petronila SAN..SAN... X 143 X

VI
1. Lmis LUY..SAN... X 50 X
2. Maria ROJ..CAM... X X
3. Hermelinda ROJ...CAM... X X
4, Pedro CAM..YAT... X X

Manuel ROJI...CAM... X ? X

VII Las 54 personas de esta generacién son menores de edad y estdn en observacién.
* Ver Fig. 2.
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COMENTARIO

Casi todas las publicaciones scnalan los origenes de esta enfermedad en Inglaterra,
Asi, el estudio de VEssiz en 1932 encuentra en Estados Unidos que los enfermos
procedian del puchio de Bures, cn Sulfolk, Inglaterra; la primera generacidn se habria
embarcado en 1630 (Fig, 3).

FIGURA 3
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Enella, la primera paciente con C. H. habria sido la esposa de "Jeffers", madre de
“Iefferson”, quicn contrajo matrimenio con una hija de  "Nichols”, tambi¢n ¢nferma.
Probablemente, cstas lineas gencaldgicas, en 12 generaciones sucesivas hasta 1932, serian
¢l origen de la C. H. en Estados Unidos. Es posible que de ellas se originen las
observaciones de G. HUNTINGTON, en Long Island (LEREBOULLET!? ).

En Amdérica Latina, en una primera aproximacion a la literatura, en Chile, Cruz-
Coke!'® informa que sc ha reportado en su pais 22 casos a los quc aflade 10 nucvos,
haciendo un total de 32, cn 12 familias.  Sin embargo, no se precisa cl origen de cada
familia, ni se sediala algiin "foco” especial.

En el Brasil, BArnosa 3 cstudm varios casos de C. H, sin precisar los origenes.
En México, Aionso & Nizro®  sc reficren a 28 pacicntes, 12 mujeres y 16 varones,
correspondientes a 26 familias, entre 1975 y 1983; tampoco precisan los origenes.

El primer "foco™ en América Latina, y en ¢l que Sc sefiala el probable origen
europeo, es el de Venczuela, NEGRETE ' estudia una familia descendicnte de Antonio Justo
Doria, probablemente cspaiiol, que a través de 8 gencraciones presentd 39 casos (17
varoncs y 22 mujeres) y 29 "tarados”, haciendo un tolal de 78 pacientcs vivos. La
enfermedad habria comenzado en San Francisco y Laguncms ambos cercanos al Lago de
Maracaibo, en la Provincia de Zulia (YounG et al. z )

Enel Perd la primera publicacion sobre C. H. ¢s de SAAVEDRA en 1950 en una
familia de Arcquipa; sc limitd sélo al drbol gencaldgico.

En 1979, uno de nosotros { Cusa, J. M.% ) se refiere a la epidemiologfa de la C. H.
encl Perd y sefiala, por primera vez, la frecuencia de esta enfermedad en el Valle de



CORFEA DE TIUNTINGTON 101

Cafiete. Posteriormente, ¢n publicaciones sucesivas, sc insiste en que el mayor nimero
de familias de C. H. proviene de 1a Provincia de Caiietc®?

En este trabajo cstadiamos sdlo una familia, con 392 intcgrantes en la cual
encontramos 30 pacientes.  Si estos resultados los comparamos con los de Young
etal.,?® quiencs en sucstudio en Venezucla sélo encuentran 65 casos cn 4000 individuos,
colegimos que ¢l niimero de pacientes es mucho mayor que en Venezucla pues aqui, en una
sola familia de 392 personas, enconiramos 30 enfermos.

En la regién de Canete, Ia C. H. habria aparccido hace 120 4 150 afios, es decir
entre 1869 y 1839. Esto se deduce porque Petronila CUZ... esposa del paciente Lorenzo
SAN... NOL.., de lall generacion, fallecié a la edad de 55 afios, en 1938, por
consiguicnte, habria nacido cn 1883.

Los apellidos y las caractcristicas fisicas de los pacicntes muestran mestizaje. No
cxisten casos de raza negra, amarilla ni autdctona.

En este drbol gencaldgico merece cspecial atencidn el estudio de la quinta, sexta y
sétima gencraciones, pues en cllas se encucntra 1a mayor cantidad de menores de 30 afios
y se supone que muchos de ellos son portadores en quicnes atin no ha aparccido la cnferme-
dad.

“En fin, nos parcce de interés insistir en cl estudio de las familias del Valle de
Cariete, porque creemos que fue a partir de ¢l que se diseming la Corca dc Huntington en
¢l Perdl,

RESUME

Parmi lcs 14 familles de C. de H. que nous amos identifie dans Ie Ville du Cafiete on
a ctudie qu une: la Famille CAS... SAN..., parmi Ies 392 famileuxineus arons troure 30
malades: 16 hommes, 14 famme et 2 sospects. La C. de H. dans cetts famille aurais de
debrute 120 a 150 afios avant (1869-1839). Le noms ausi que 1'aspet pisiquise corrpond a
metices nous n'arons pas troure de raza noir jeune ou indien. Il cst interessent susi de
poursibre T'etude des tres dermiers generations parce que cllos sont de moins de 30 afios.
En fin, a partir dc la Ville de Caficte saurais repondu Ia C. de H. dans le resie de Pérou.
Dans cettle travil nous n'avon pas ctude ni les personalits anermaux ni le aspect medico-
legal des familiaux.

ZUSAMMENFASSUNG

Von 14 Familicn mit Huntington Corea, im Cafiete Tal gefunden, studiert man
eine, die aus 392 Personen besteht und in der man 30 Patienten findet (16 Miinner und 14
Frauen und 2 Verdichtige). Die Krankheit ist in dicser Familie vor 120 bis 150 Jahre
aufgetreten. Die Nachnamen und korperlichen Merkmale entsprechen den Mestizen. Man
empfichlt eine Untersuchung der 3 letzten Generationen, die aus Personcn unter 30 Jahren
bestcht. Man behauptet, daB vom Caficte Tal aus sich diec Huntington Corcain ganz Peru
verbreitet hat. In dieser Arbeit hat man nicht dic psychiatrischen Gesichtspunkte der
Krankheit studicrt.
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