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RESUMEN 

Se estudió la concentración de los aminoácidos plas­
máticos en 18 enfermos de Corea de lIuntington, libres de 
tratamiento farmacológico, 41 hijos de coreicos y 92 cl.n­
troles sanos, de hábitos alimenticios y condiciones de vida 
similares. Se encontró un aumento significativo de las CI)n­
centraciones de argínina, asparagina, citrulina, glutamina, 
taurina y fenilalanina, y un descenso de los niveles de !llu­
tamato, aspartato, triptófano y valina, en el plasma de los 
pacientes coreicos. En los hijos de los enfermos se detectó 
un aumento en la concentración de asparagina y taurina y 
un descenso de aspartato y glutamato. 

En los sujetos del sexo femenino se encontraron ma­
yores concentraciones de glutamina, leucina, ornitina, fe­
nilalanina y triptófano que en los del sexo masculino. 

Los niveles de alanina, citrulina, gluta.nato, glutmni· 
na, lisina y ornitina, fueron mayores en los individuol! de 
más de 50 años de edad; mientras que los de serina y treo­
nina fueron más elevados en los sujetos menores de 20 
años. 



INTRODUCCION 

La enfermedad de Huntington, también denominada Corea de Hun­
tington, es una enfermedad crónica y degenerativa del Sistl!ma Nervioso 
Central. Se hereda en forma autosómica dominante con penlltración com­
pleta (6). Las manifestaciones clínicas usualmente comienZélll después de 
los 30 años de edad, con corea progresiva y deterioro intelel:tual, general­
mente acompañado de síntomas psiquiátricos, incluyendo una depresión 
severa. La muerte ocurre lOa 30 años después de la aparici,)n de los pri­
meros síntomas (14), los cuales representan el resultado de la destruc­
ción neuronal prematura, que es más marcada en los ganglios basales 
(12, 13, 24). La prevalencia mundial de la Enfermedad de Uuntington es 
de 5-10 casos por 100.000 habitantes. Sin embargo, a orillas del Lago de 
Maracaibo, en Venezuela, se ha detectado la más grande concentración de 
enfermos en una familia. En efecto, a juzgar por el árbol genealógico de 
más de 3000 individuos, todos los pacientes de Enfermedad de Huntington 
en esta región han heredado el gen defectuoso de un ancestre. común (28). 
Mediante la tecnología del ADN recombinante, y utilizando pacientes de 
esta genealogía y de una familia norteamericana, se ha demostrado que el 
gen de la enfermedad de Huntington se encuentra ligado a un marcador 
polimórfico de AON, situado en el cromosoma 4 (9). El descubrimiento de 
este marcador permitirá identificar y determinar la función del gen anor­
mal. 

Otros laboratorios, por el contrario, han utilizado una estrategia dife­
rente, al dedicar sus esfuerzos a la búsqueda sistemática di! alteraciones 
bioquímicas, especialmente de la membrana celular y de 11* monoaminas 
cerebrales, que pudieran ser características y excluSivas de esta enferme­
dad (2). Sin embargo, aún se desconocen el o los defectos metabólicos oca­
sionados por el gen anormal. Siguiendo esta última orientaci{m, se han pu­
blicado varios estudios sobre la distribución de los aminoácidos libres en el 
plasma, realizados con el objeto de detectar alguna anomalía en su meta­
bolismo que pudiera ser responsable de la etiopatogenia de esta enferme­
dad. Sin embargo, aún no se ha demostrado un defecto típico que haya 
sido observado por todos los autores. Es posible que el tratalliento recibi­
do por los pacientes estudiados sea uno de los factores determinantes de la 
variabilidad de los resultados. 

El presente trabajo fuá realizado con el objeto de investi{lar el perfil de 
los aminoácidos plasmáticos en pacientes de Enfermedad dI! Huntington, 
libres de tratamiento farmacológico, y controles sanos de hlibitos alimen­
ticios y condiciones de vida similares. Se estudiaron, ademá:l, descendien­
tes de primera generación, de los pacientes coreicos. De estel "manera, pre­
tendimos evitar los efectos inespec íficos que pudieran ser ocasionados por 
otras entidades nosológicas como ha sucedido en los estudio:; en los cuales 
se utilizaron como controles a individuos afectados por otras enfermedades 
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naurol6gicas y psiquiátricas. Además, como todas las personas estudiadas 
proven (an de la misma región y ten ían el mismo status socioeconómico se 
minimizaban los efectos ambientales y nutricionales. Por otra pitrte, se to­
mó una muestra importante de hijos aparentemente sanos de enfermos 
coreicos con el objeto de detectar alguna distribución caractorística de 
cualquier aminoácido que hubiese sido encontrado en concentraciones 
anormales en el plasma de sus padres. De esta forma intentamos localizar 
algan defecto que pudiera ser eventualmente de utilidad para Itl diagnós­
tico presintomático de la Enfermedad de Huntington. 

MATERIAL Y METODOS 

Se estudiaron 18 pacientes coréicos (11 del sexo masculino y 7 del 
sexo femenino) cuyas edades estaban comprendidas entre 15 V 57 años. 
En todos los casos se constató una historia positiva de la enfermedad y 
movimientos coreicos. Todos los pacientes estudiados pertenecen a la ge­
nealogía venezolana caracterizada por Wexler y col (28). Al mismo tiempo, 
se estudió una muestra de 41 individuos hijos de enfermos (~¡3 del sexo 
femenino y 8 del sexo masculino), entre 15 y 69 años de edad; todos ellos 
viven con sus padres. 

Los controles sanos, provenientes del mismo habitat, estilban repre­
sentados por 31 individuos del sexo masculino y 61 del sexo femenino, cu­
yas edades se extendían entre 11 y 74 años. Las características de la dieta 
ingerida tanto por los enfermos como por los controles se detallan en otro 
trabajo (Morales LM y col, en vías de publicación). 

Las muestras de sangre venosa fueron extraídas entre las 8 y lOa. m., 
después de 16 horas de ayuno / y vertidas en tubos que canten ían hepari­
na ( 1. U. S. P/ml) como anticoagulante. Después de separarlas por centri­
fugación, las muestras de plasma se almacenaron a -80°C hasta el día del 
análisis. 

Equipos.­

El análisis de los aminoácidos se realizó mediante cromatografía lí­
quida de alta resolución. Se utilizó una bomba isocrática Dupl)nt modelo 
8800 en conjunción con un fluorímetro Kratos FS-870, con una longi­
tud de onda de excitación de 330 nm y de emisión, de 418 nln. La sensi­
bilidad del fluorímetro se fijó en 570 en la escala de 0.1 uA. ~as solucio­
nes tampones se cambiaban automáticamente mediante una '(álvula mo­
torizada de teflón (Mer Chromatographic). Las inyecciones (20 ul) se rea­
lizaron con una válvula Rheodyne 7120. Se utilizó una columna DOS­
C18 Microsorb de Rainin Instruments (46 x 250 mm; part ículas de 50u de 
tamaño). Para el registro y cuantificación de las alturas de los picos, se 
usó un integrador-computador Perkin Elmer modelo 3600. 
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Reactivos y Estándares.­

Se utilizó agua tipo A obtenida de un sistema de filtración Millipore 
RO·MiIIi Q. Se preparó una solución tampón de acetato dlt sodio 0,05M 
(A), pH 6.05, la cual se mezcló con cantidades variables de metanol (B) 
y tetrahidrofurano (C) para ser usadas en un sistema isocr~ltico de 5 eta­
pas, como se señala a continuación: 

Inyeccion N° Composición (VI VI V) Tiempo 

Yo A+B+C (minI 

1 85 + 15 + 1 0,00 
2 85 + 15 + 4 0,10 
3 70 +30 + 1 8,25 
4 50+50+ 1 14,00 
5 30 + 70 + 1 23,00 
6 90B+10H20 27,00 
7 85 + 15 + 1 32,00 

Las inyecciones se realizaban cada 40 minutos, lo que permitía el aná­
lisis de 8 a 12 muestras por días. El procedimiento descrito es una ligera 
modificación del publicado por Jones y col (11) quienes usa 'on un sistema 
de gradientes con los mismos solventes de elución, pero diferente columna. 
Los aminoácidos de alta pureza, el mercaptoetanol y el ortcftaldialdehido 
(OPA) fueron adquiridos de Sigma Chemical Ca (U. S. A.L 8e preparó una 
mezcla estándar de aminoácidos (excluyendo asparagina y glutamina) en 
HCl O. 1N; la concentración final de cada aminoácido fue de 2 mM; pero, 
la de omitina y lisina fue de 5.0 mM. Se preparó una mezcla acuosa sepa· 
rada de asparagina y glutamina (concentración final, 2 mM). Las dos solu­
ciones stock se congelaron a -20ce. Del estándar de trab;tjo se preparó 
una diluci6n 1:100 con HCL O. 1N. 

Tratamiento del plasma y derivación.­

El plasma se desproteiniz6 con metanol al 99.71'0. DespLlés de mezclar 
100 ul de plasma y 900 ul de metanol se centrifugó a 25.0DO x g en una 
centrífuga refrigerada Sorvall RC-5B, para sedimentar las proteínas. Del so­
brenadante resultante se tomaron 200 ul los cuales se mezclllron con 20 ul 
del reactivo OPA. Exactamente, 90 segundos después se agregó 1.6 mi de 
una solución tampón de acetato de sodio 0.05 M, pH 4.8. De all í se toma· 
ron 20 ul para inyectar en la columna de cromatografía. 

Se utiliz6 el Análisis de Variancia con edad, sexo y grupos (controles, 
cordicosy descendientes de primera generación) como los tres factores más. 
importantes (23). las edades se clasificaron en 6 clases de acuerdo a la si· 
guiente escala. Grupo 1 (~ 20 años); grupo 2 (> 20 Y ~ 30 años); gru· 



po 3 (> 30 y, 40 años); grupo 4(> 40 Y , 50 años); grupo 5(> 50 
V <; 60 años) Vgrupo 6 ( > 60 años). Se estudiaron también los efectos 
de las interacciones de primer orden entre los tres factores arriba señala· 
dos. Después de haber determinado los efectos significativos debidos al tra· 
tamiento, se usó la prueba t de Student para calcular la significación de la 
diferencia entre los promedios. Se consideraron significativos a los valores 
de p menores de 0.05. 

RESULTADOS 

La tabla I muestra las concentraciones promedio de los aminoácidos 
analizados en el plasma sanguíneo de los pacientes con Enfermedad de 
Huntington controles sanos y descendientes de primera gene,ración de los 
enfermos coteicos. Se encontró un aumento significativo de l.as concentra­
ciones de arginina, asparagina, citrulina, glutamina, taurina y feni/alanina, 
y un descenso de los niveles de glutamato, tript6fano, aspartato y valina en 
el plasma de los paCientes coreicos. En los hijos de los enfermos.se detectó 
un aumento en la concentración de asparagina y taurina y un descenso de 
aspartáto y glutamato. 

En cuanto a la variable sexo, estudiada tanto en los coreicos, como en 
los controles, la prueba de F resultó significativa para los siguientes ami­
noácidos: glutamina, (eucina, ornitína, fenilalanina y triptofano. En todos 
estos casos la diferencia fué siempre debida a una concentración promedio 
para el sexo femenino, superior a la encontrada en el masculino (Tabla "). 

Para la variable edad, el análisis de variancia reveló diferencia para los 
aminoácidos alanina, citrulina, glutamato, glutamina, lisina, omitina, serina. 
y treonina. las concentraciones promedio fueron mayores en los grupos de 
mayor edad (grupos 5 y 6), con excepción de serina y treoniria, cuyas ma­
yores concentraciones se encontraron en el grupo de menor edad « 20 
años) (Tabla 111). 

Solo se detectó la presencia de una interacción significativa (IIIC =0.05) 
entre edad y sexo para la citrulina, lo que indica que los efectos de la edad 
y el sexo, son independientes; es decir, no son influenciados por otros fac­
tores. 

DISCUSION 

A pesar de que diversos autores han determinado lós niveles de amino­
ácidos plasmáticos en los enfermos de Corea de Huntington, no se ha logra­
do demostrar un defecto específico común que pudiera cOO!lderarse como 
responsable de la patogenia de esta enfermedad. En efecto I Cowie y Sea­
kins, usando cromatografía de papel, encontraron niveles elevados de ala­
nina sérica en uno de seis pacientes coréicos analizados (7). Sin embargo, 
Oepen y Oepen (l5) cuando estudiaron la concentración dlt las aminoáci­
dos plasmáticos en 13 enfermos de Gorea de Huntington (4 hombres y 9 
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mujeres), mediante cromatograffa de intercambio iónico, reportaron un in­
cremento en la concentración de arginina, pero no detectaron ningún otro 
cambio en los restantes aminoácidos estudiados, 

Perry y col (¡ 7) utilizaron un analizador automático de am inoácidos y 
soluciones tampones de citrato de litio, que permitían la cu.!ntificación 
más fiel de los aminoácidos en el plasma sanguíneo, incluyene o a las ami-

TABLA I 

CONCENTRACION DE AMINOACIDOS PLASMA TICOS 

EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE HUNTINGTON, 


EN SUS DESCENDIENTES DE PRIMERA GENERACI:)N y 

EN INDIVIDUOS CONTROLES SANOS* 


AMINOACIDOS CONTROLES ENFERMOS HIJO~. DE 
SANOS COREICOS ENFERMOS 
N = 92 N = 18 N = 41 

Alanina 367,8 ± 11,4 392.2 ± 22,7 404,2 ± 15,4 
Arginina 27,6 ± 1.9 36,1 ± 3,8** 29,4± 2,6 
Asparagina 33,5 ± 1.7 51.1± 3.3** 44.9± 2,3** 
Aspartato 12.3± 0.7 5,5 ± 1.4** 5,9 ± 0.9** 
Citrulina 27.4± LO 37,8± 2,0** 28.9± 1.3 
Glutamato 75,0± 6.0 53.6 ± 4,1** 59.9± 4.5** 
Glutamina 512.2 ± 12,4 615.9 ± 24.7** 535.5 ± 16.8 
Glicina 350.2 ± 18.5 354.0 ± 37.0 342.6 ± 25.1 
Histidina 59.9 ± 1.6 64.9 ± 3.2 63.1 ± 2.2 
lsoleucina 63.2± 1.6 60.0 ± 3.2 66.5± 2.2 
Leucma 133.9 ± 2.8 139.3 ± 5.6 136.7 ± 3.8 
Lisina 289.7 ± 21.5 233.2 ± 43.0 247.8± 29.2 
Metionina 21.7± 1.3 26.2± 2.6 25.0± 1.8 
Omitina 87.4 ± 5.7 103.6 ± 11.3 89.5 ± 7.7 
Fenüalanina 59.3± 1.2 65.0± 2.5** 61.3 ± 1.7 
Serina 136.4 ± 4.3 144.5 ± 8.5 131.0 ± .5..& 
Taurina 84.1 ± 3.3 96.4± 3.7** 98.1 ± 4.5** 
Treonina 121.3 ± 4.7 120.4 ± 9.4 126:8 ± 6:5 
Triptófano 50.5± 2.5 42.3 ± 2.5** 47.9± 2.3 
Tirosina 60.0± 1.7 57.9 ± 3.5 61.4 ± 2.4 
Valina 211.6 ± 5.1 184.3 ± 10.2** 216.0 ± 7.1 

* Los valores representan las medias ± el error estándar y estbl expresa· 
dos como n molflls de aminoácidos por mI. de plasma. 

** P < 0.05 con relación a los valores control. 



TABLA 11 


VALORES DE F PARA LA VARIABLE SEXO EN LOS AMINOA,::::mOS 

DONDE SE DETECTO UNA DIFERENCIA SIGNIFICATIVA 


AMINOACIDO F PR > F 

Glutamina 
Leucina 
Omitina 
Fenilalanina 
Triptófano 

8.47 
15.47 
11.55 
12.58 
4.62 

0.0043 
0.0001 
0.0009 
0.0006 
0.0338 

TABLA 111 

VALORES DE LA F PARA LA VARIABLE EDAD EN LOS 

AMINOACIDOS DONDE SE DETECTO UNA DIFERENCIA. 


SIGNIFICATIVA 


AMINOACIDO F PR > F 

Alanina 2.33 0.0468 
Citrulina 7.11 0.0001 
Glutamato 3.80 0.0032 
Glutamina 2.57 0.0302 
Lisina 2.33 0.0463 
Omitina 3.23 0.0092 
Serina 2.37 0.0435 
Treonina 2.98 0.0144 

das asparagina y glutamina. Con este procedimiento demostraron un des· 
censo en las concentraciones plasmáticas de prolina, alanina, valina, iso· 
leucina, leucina y tirosina. Es necesario destacar, sin embargo, que los 13 
pacientes estudiados estaban recibiendo tratamiento. Bruyn, por ni contra· 
rio, no observó ninguna alteración de los aminoácidos plasmáticos en 10 
pacientes coreicos (4). 

Ottosson y Rapp (¡6) reportaron una disminución significativa de los 
niveles de fenilalanina y tirosina en 33 pacientes coreicos. Como estos úl· 
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timos tenían, en promedio, 8 Kg. mellas de peso que los controles, sugirie­
ran que estas variaciones podían ser explicadas por alteraciones en el me­
tabolismo proteico, secundarias al deterioro físico inesp,~cífico observado 
en los enfermos. En nuestro estudio, no encontramos vapación en los nive­
les de tirosina; pero, la concentración de fenilalanina, qLe es un aminoáci­
do esencial, estaba significativamente aumentada. 

En 1972, Perry y col (¡s) extendieron su estudio a 31 descendientes 
de enfermos con Corea de Huntington, que se encontraban en buenas con­
diciones de salud, sin alteraciones neurológicas o psiquilÍtricas. No obser­
varon ninguna variación en los 6 aminoácidos señalado~ en su primer re­
porte. Concluyeron que los cambios en los aminoácidos ¡:Iasmáticos obser­
vados en los enfermos, deben aparecer sólo cuando se hacen evidentes los 
síntomas de la enfermedad; por lo tanto, esos hallazgos no podían ser uti­
lizados para el diagnóstico presintomático. 

Yates y col (29) comprobaron un descenso significa1ivo en los niveles 
plasmáticos de triptófano en pacientes coreicos. Este hallazgo ha siJo con­
firmado en el presente reporte. 

Phillipson y Bird (20) observaron una reducción en las concentracio­
nes plasmáticas de leucina, isoleucina, valina y triptófano libre en ocho pa­
cientes con Corea de Huntington que no estaban recibieldo tratamiento. 
Estos autores no encontraron variaciones en los niveles de tirosina y fenila­
lanina, ni en los valores de triptófano total. 

En 1978, Watt y Cunningham (26) estudiaron las concentraciones de 
los aminoácidos plasmáticos en nueve pacientes coreicos y nueve controles. 
Sin embargo, estos últimos presentaban otras enfermedac es: demencia ar­
terioesclerótica en dos casos, demencia senil, demencia p'esenil, esclerosis 
difusa, psicosis postencefal ítica, psicosis postrau mática, dE!mencia alcohóli­
ca y psicosis man íaco-depresiva. Todos los individuos e:;tudiados ten ían 
controlados tanto la dieta (90 gramos de proteína diaria) como el trata­
miento farmacológico. Los pacientes controles hab ían estado sin trata­
miento durante varios meses. De los nueve coreicos, siete 110 hab ían recibi­
do drogas durante 1 mes. Estos investigadores encontraron un descenso sig­
nificativo de las concentraciones plasmáticas de treonina, alanina, isoleuci­
na, leucina, lisina e histidina, en los pacientes coreicos. 

En nuestro estudio hemos observado una elevación ce las concentra­
ciones plasmáticas de la glutamina, la cual podría debersl~ a dos mecanis­
mos diferentes. Uno de ellos sería el aumento en la actividad de la sintetasa 
de la glutamina, que respondería a una mayor producción de aman íaco, el 
cual sería eliminado mediante la formación de glutamina a partir del gluta­



mato. El otro mecanismo consistiría en una inhibición de la glu'taminasa, 
enzima que cataliza la hidrólisis de la glutamina y la formación dEl amo nía­
co libre (21). 

En el sistema nervioso, la sintetasa de la glutamina es una enzima si· 
tuada primordialmente en las célulasgliales (a). Se ha determinado que en 
la Enfermedad de Huntington se produce un descenso en el número de es­
tas células. que puede alcanzar hasta un 25% del valor normal. Elite hallaz­
go parecería indicar que en esta enfermedad la muerte de ciertos tipos neu­
ronales y de los astrocitos, está determinada por un factor o rrecanismo 
común que actúa alterando la relación neuronoglial (6). Bru'fn y col. 
(6) postularon la hipótesis de que la muerte neuronal sería el rewltado de 
un defecto en el transporte de ciertos nutrientes vitales desde las células 
gliales a las neuronas. o en sentido contrario. Al intentar diluciCar la etio­
patogenia de la Enfermedad de Huntington, habría que considurar la po­
sibilidad de una alteración en el metabolismo de la glutamina sintetizada 
en las células gliales. 

La biosíntesis de la asparagina es catalizada por la sintetasa ee las aspa­
ragina. La síntesis del enlace amídico requiere del aspartato libre, un dona­
dor amino (probablemente la glutaminal y MgATP (21). Adiferencia de la 
glutamina, la concentración de asparagina también se encontró aumentada 
en los hijos de los enfermos coreicos. Por estos resultados pudiera inferirse 
que el metabolismo de este último aminoácido esté afectado e'1 la Enfer­
medad de Huntington. En efecto los hallazgos hacen pensar en la posibili­
dad de que es un aumento de la conversión de aspartato en as~,aragina, lo 
que explicaría tanto el incremento de la asparagina plasmática como la dis­
minución del asparatato, observados en los enfermos coreicos. Sin embar­
go, tanto Perry y col. (J 7) como Watt y Cunningham (26) reportaron ci­
fras normales de asparagina plasmática en pacientes coreicos, lo que hace 
factible que los valores reducidos encontrados por nosotros sean debidos 
más a otros factores que al proceso etiopatogénico de la enfe"medad. Es 
importante destacar que el descenso en las concentraciones de aspartato 
fue de 55% en los enfermos y 52% en sus descendientes. Es'te hallazgo. 
por sí solo, induciría a prestar una mayor atención al metabolsmo del as­
partato en el sistema nervioso central y en los tejidos perifériw¡ de pacien­
tes con la Enfermedad de Huntington. 

No fue posible dividir los descendientes de los coreicos er dos pobla­
ciones distintas, según los niveles de aspartato y glutamato. P,n lo tanto, 
este criterio no podría ser usado para el diagnóstico presintomático de la 
Enfermedad de Huntington. 

El aumento en la concentración plasmática de arginina, y los incre­
mentos que hemos demostrado en los niveles de citrulina en (11 plasma de 
los enfermos, parecerían corresponder a una activación del ciclo biosinté­
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tico de la úrea (22). Esta activación consumiría aspartato yglutamato (bajo 
la forma de N-acetil-glutamato) y explicaría, en parte, los descensos de es­
tos últimos aminoácidos. Ya hemos señalado que Oepen y Oepen (15) en­
contraron niveles elevados de arginina, mientras que Perp, Vcol. (17) re­
portaron valores normales. 

Uno de los factores que debería tomarse en consideración al analizar 
los cambios producidos en los niveles de aminoácidos plasmáticos, es el 
aumento en la utilización de los mismos, debido a la hiperactividad obser­
vada en los pacientes coreicos. Pero el efecto de esta variable tendería a 
producir un déficit en los niveles de los aminoácidos Vno un aumento, co­
mo el observado con varios de éllos. 

Algunos autores han reportado evidencias del efecto de la edad sobre 
la concentración de los aminoácidos plasmáticos. Por ejem Jlo, Wehr VLe­
wis (27) detectaron un incremento en la concentración de orn itina en los 
ancianos. Ackerman V Kheim (¡) encontraron que la conc!mtración de 11 
aminoácidos estaba reducida en el plasma de los sujetos adultos más viejos. 
En nuestro trabajo estudiamos un amplio rango de edad Vobservamos que 
en efecto éste es un factor, al igual que el sexo, que se debE! tomar en con­
sideración al analizar la concentración de diferentes aminoácidos en grupos 
heterogéneos de edades Ven ind ividuos de ambos sexos. 

Perrv Vcol (¡ 7) VWatt VCunningham (26) encontraron valores nor­
males de taurina en el plasma de los pacientes coreicos. En el presente estu­
dio, nosotros observamos un aumento de su concentración plasmática. Los 
niveles sanguíneos de taurina pueden elevarse cuando se ha logrado el maxi­
mo de aclaramiento renal, junto con un aumento del flujo de taurina des­
de los tejidos periféricos, o con una dieta rica en taurina (25). Aunque des­
conocemos si tiene alguna implicación en el proceso etiopcltogénico de la 
Enfermedad de Huntington, la taurina parece desempeñar un papel impor­
tante en la patogen ia de la depresión (¡ 9). síntoma éste hcuentemente 
encontrado en los cOreicos. 

La enfermedad de Huntington está asociada, a menudo, con un aumen­
to del apetito Vde la ingestión de alimentos Vpérdida de ~eso (20). En el 
estudio nutricional realizado en estos pacientes, (Morales l.. M. Vcol, en 
vías de publicación) se comprobó una dieta normal de proteínas. Esto des­
carta la posibilidad de que algunos de los cambios observados en los nive­
les de Io-s aminoácidos plasmáticos sean debidos a una disminución de las 
in gestas proteicas. Tal sería el caso del descenso en las concentraciones de 
triptófano V valina. Sin embargo, en los cuadros extremos de deficiencia 
nutricional, como en los casos de Kwashiorkor, sólo se han reportado caí­
das úe las concentraciones plasmáticas de leucina, isoleucina, tirosina, ci­
trulina y arginina (8,10). Como se ve, este perfil de amino~cidos es dife· 
rente al encontrado por nosotros en los enfermos coreicos. 

La valina es un aminoácido nutricionalmente esencial p,tra el hombre. 



Por consiguiente, la disminución en su concentración plasmática podría ser 
el reflejo de una dieta pobre en proteínas, lo cual no pudo ser confirmado 
en los coreicos. Este hallazgo, y el hecho de que en sus descendiemes no se 
observara ninguna variación en el contenido de valina, hace posibla la exis· 
tencia de otros factores involucrados (aumento de la actividad física, incre· 
mento del catabolismo) que expliquen el descenso observado en los co· 
reicos. 

Se hace necesario realizar un estud io longitud inal, prospectivo, de los 
niveles de aminoácidos plasmáticos en los hijos de los enfermos coreicos. 
co.n el fin de determinar el momento de aparición de las alteraciones y si 
éstas tienen una imoortancia diagnóstica y/o pron6stica. 
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ABSTRACT 

Plasma Amino Acids in Hi.lntington 's Disease. Bonilla E, (Instituto de In­
vestigacíones Clínicas. Facultad de Medicina. Uniliersidad del Zulia, Apar­
tado 1151. Maracaibo-Venezuela), Annaliajhala L. N. Prasad, Estévez J. 
Suárez H., Arrieta A., i~Jorales L.iU., Chacín de Bonilla L., Vil/dobos R. 
Invest Clín 27(3): 151-164, 1986.- \Ve determined the levels (If plasma 
amino acids in 18 patients with Huntington's disease, 41 asyrntomatic 
chíld ren of known choreics, and 92 healthy control subjects living in the 
same hab itat and having sim ilar dietary conditions. \'\le found a significant 
increase in the concentrations of arginine, asparagine, citruline, 9 utamine, 
taurine, and phenylalanine, and a decrease in the levels of glutamate, aspar­
tate, tryptophan, and valine in the plasma of the choreic patien·:s. An in· 
crease in the levels of asparagine and taurine, and a decrease in the caneen· 
tration of aspartate and glutamate was detected in the plasma of the off· 
spring of choreic patients. In female we observed higher concent'ations of 
glutamine, leucine, ornitine, phenylalanine, and tryptophan thail in male 
subjects. The levels of alanine, citruline, glutamate, glutamine, lisine, and 
omitine were higher in the individuals 50 years old or older. However, the 
concentration of serine and threoníne were higher in subjects younger than 
20 years. 
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