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Informacién especifica

Introduccion

La Enfermedad de Huntington es un trastorno neurodegenerativo progresivo del sistema nervioso central, desde e\ mstante en que inicia causa destruccién de una poblacién especifica de neuronas gabérgicas el nicleo caudado, las que con el paso del tiempo suelen ser alteradas junto con otras neuronas
que se encuentran en otras areas cerebrales. Si bien, esta enfermedad es de caracter ante, por una expansion anormal del triplete CAG en la secuencia del gen HTT y de la que se conceptualiza como una de las patologias que ocasiona la muerte neuronal de manera
progresiva (Benitez-Burraco, 2009); y en la cual se presentan alteraciones en el lenguaje, que por lo general sue\en manifestarse en etapas media y avanzada en enfermos de Huntington, observando una disgrafia construccional caracterizada por la presencia de omisiones, perseveraciones y sustituciones; y

de lo que resultan cambios neurol8gicos y neuropsicoldgicos (trastormos) que afectan principalmente al habla esponténea y en la lectura, tienen pérdida de la iniciativa, se manifiesta la disartria y existen problemas de escritura debido a la presencia de movimientos involuntarios. También, “se presentan
alteraciones en la organizacién del sistema Iéxico-seméntico de la complejidad sintéctica dentro de su lenguaje espontaneo, déficit en pruebas de denominacion por confrontacién y en algunas tareas de comprension del lenguaje” (Arango, Iglesias & Lopera, 2003). En esta investigacion se trabajara con 50
personas diagnosticadas genéticamente con la Enfermedad de Huntington (25 enfermos y 25 controles) que habitan en las poblaciones de juan de Acosta (Ati4ntico) y el Magdalena, a las cuales se le aplicaran una serie de pruebas neuropsicoldgicas. Para tal fin, el objetivo es analizar y describir a nivel del
lenguaje el procesamiento semantico y de verbos en enfermos de Huntington de la Regin Caribe

Planteamiento

Las llamadas enfermedades “huérfanas”, “raras” o “poco frecuentes", son todas aquellas condiciones, segin la Defensorfa del Pueblo colombiana (2008), cuyo nimero de casos existentes en una poblacién son inferiores a cinco por cada 10.000 habitantes. Ademas, indica que por dicha prevalencia no han
sido tenidas en cuenta por los responsables de salud piblica de los estados y la industria farmacéutica, por lo que, en consecuencia quienes padecen estas enfermedades carecen de métodos que e permitan acceder a diagnésticos precoces y certeros, adema de una debida prevencion y tratamiento.La
Enfermedad de Huntington, teniendo una prevalencia de 7 personas afectadas cada 100.000 habitantes (Orphanet, 2013), es considerada parte de las enfermedades “huérfanas”, “raras” o “poco frecuentes". Siendo ésta una condicion de carcter y de tipo autosomico
dominante, su aparicion ocurre entre Ia tercera y cuarta década de la vida pero, sin embargo, es posible encontrar manifestaciones de la misma a temprana edad, por ejemplo a los 4 afios (De la Espriella, 2004). Segin la Fundacién Huntington de Colombia (2001), de acuerdo o 12 ciras arrojadas en
investigaciones mundiales que corresponden a una incidencia de 1 por cada 10.000 personas, teniendo en cuenta que la poblacién colombiana seg\]n el ltimo censo es de 45.660.00 habitantes el nimero total de pacientes con esta enfermedad seria de 4.566 alrededor del pafs, en donde las poblaciones
més afectadas se encuentra en un municipio llamado Juan de Acosta y el Dificil Magdalena. Las alteraciones que se presentan en la , encontramos di en el lenguaje.Nemeth et. al (2012) afirman que en sus investigaciones realizadas, se evidencia que en dicha enfermedad
los pacientes mostraban alteraciones en los aspectos gramaticales del lenguaje regidos por reglas. Por su parte, Podoll, Caspary, Lange y Noth (1933) determinan que en este tipo de trastomo ocasionaba una disminucion en fa inciativa conversacional de los pacientes y que la disartria era un hallazgo
comun entre los individuos. En la revision realizada, se encuentra que existen muy pocas investigaciones que apunten especificamente a describir el procesamiento seméntico y de verbos en la enfermedad de Huntington, por el contrario,en otros enfermedades neurodegenerativas y motoras como la
enfermedad de parkinson , es poslhle encontrar hallazgos sobre sobre a descripcion de éstos dos aspectos (Cardona et al,, 2012; Ibéfiez et al., 2012) y de la demencia (Mansur, Carthery-Goulart, Santoro, Bak y Nitrini, 2013). De acuerdo a este vacio en el conocimiento, este proyecto de investigacion
continta estudios con gton, realizada por Ia | Auténoma del Caribe, como por ejemplo, el realizado por Riascos y Blanco (2014) en el que indagaron acerca de la cognicion social y la teoria de la mente (ToM) en personas con enfermedad de Huntington comunidad y familiares
asintomaticos de Juan de Acosta. Especlﬂcamenle en este proyecto se pretende estudiar el procesamiento semantico y el de verbos, apoya en inv previas que establecen que si existe una alteracion en dichos procesamiento, como la de Benitez-Burraco (2009) quien afirma:
“Las capacidades lingifsticas de los individuos con enfermedad de Huntington se hallan afectadas en diverso grado, tanto en lo concerniente a las tareas de tipo Iéxico-semantico (nominacién, definicion de conceptos o interpretacién de significados ambiguos, figurados o inferenciales), como en lo que atafie
ala generacién de palabras individuales y de oraciones (fluidez categorial, construccién oracional)”. (p.77) En su analisis, Benitez-Burraco (2009) encuentra que en comparacion con el grupo control, los individuos con Huntington se caracterizaban por la estructuracién de enunciados més breves, ademas de
que las oraciones gramaticales solo formaban una pequefia proporcién de lo que decian, siendo mayores las oraciones simples y por Gltimo, el nimero de clausulas utilizadas en cada enunciado resultaba ser menor. De igual manera, al analizar el patrén de activacion de distintas dreas cerebrales de los
individuos en respuesta a demandas de procesamiento lingifstico por medio de resonancias magnéticas, se identifica que lo que se encuentra disminuido es la capacidad que tiene la persona de utilizar de manera correcta las reglas sintacticas, ademas de una correlacion inversa entre dicho fenémeno y el
nivel en que el nicleo caudado se ve afectado (Benitez-Burraco, 2009), es decir, entre més se vea afectado el nicleo caudado, el individuo poseera menor capacidad de utilizar las reglas sintacticas de forma adecuada. Debido al deterioro evidenciado, las consecuencias que influyen en la vida de los
individuos quienes padecen de la Enfermedad de Huntington, el previo anlisis e la poblacién de Juan de Acosta y al interés por aportar estudios que conlleven a una mejor elaboracién de tratamiento que sean cada vez més eficaces contribuyendo al bienestar del paciente, se decide realizar dicho estudio,
ademés, de contribuir en el desarrollo personal y universitario de sus investigadores. Por otra parte, se realiza con el fin e ser parte de esa comunidad investigadora que enfoca sus estudios en el deseo de observar en la sociedad progresos significativos en la indagacion de todas aquellas incégnitas que aun
rodean al mundo, especificamente en la visién de que en algin momento se encuentre aquel procedimiento que no solo alivie algunos de los sintomas causados por la enfermedad, sino que promuevan su total control dejandole a los afectados simplemente una preocupacion, la de vivir. Por iltimo, en vista
de los temas abordados anteriormente, surge la siguiente pregunta de investigacion: ¢CUAL ES EL PROCESAMIENTO SEMANTICO Y DE VERBOS EN ENFERMOS DE HUNTINGTON DE JUAN DE ACOSTA Y EL MAGDALENA?

Objetivo General
General: Analizar a nivel del lenguaje el procesamiento semantico y de verbos en enfermos de Huntington de juan de Acosta y el Departamento del Magdalena

Objetivos Especificos

Especificos Identificar el procesamiento seméntico en enfermos de Huntington de Juan de Acosta y el Departamento del Magdalena. Describir el procesamiento de verbos en enfermos de Huntington de Juan de Acosta y el Departamento del Magdalena

Referente

El lenguale. Es un proceso cognitivo y de comunicacién que permite al individuo expresarse mediante gestos o sonidos que emiten algin mensaje, siendo este acompafiado de la forma en cmo se transmite, el contenido o lo que se desea manifestar y el uso que se le da para que el otro pueda comprender
el enunciado; pero se debe tener en cuenta que este se encuentra organizado por reglas especificas para cada lengua (idioma) (Cruz, 2012). De esta manera, es importante destacar que el Procesamiento de Verbos es aquel que consiste en la representacion grafica de conceptos que indican una accion
relacionada con alguna situacién (Mansur, Carthery, Santoro, Bak & Nitrini, 2013); de igual forma, el Procesamiento Semantico es el que se encarga de otorgarle un significado o sentido a palabras, simbolos o expresiones formales que se encuentran en el mundo fisico, permitiendo clasificar o categorizar lo
que se pretende anunciar (Baralt, 2008). En la Enfermedad de Huntington, las capacidades lingisticas de los individuos se hallan afectadas en diverso grado, tanto en lo concerniente a las tareas de tipo Iéxico-seméntico (nominacién, definicién de conceptos o interpretacion de significados ambiguos,
figurados o inferenciales), como en lo que atafie a la generacién de palabras individuales y de oraciones (fluidez categorial, construccién oracional) (Benitez-Burraco, 2009), las cuales estan localizadas en las cisuras de Silvio y de Rolando relacionadas con las areas de Wernicke, de Broca, el giro de Heschl y
el centro de Exner, ubicados en los I6bulos frontal, parietal y temporal; es decir, los sujetos que padecen de HD presentan dificultades en el procesamiento morfolégico y sintactico a la hora de determinar, estructurar, dar definicién o clasificar las palabras, en lo que poco se logra comprender lo que
realmente desean expresar; asi mismo, el construir categorias, oraciones tanto simples como compuestas e interpretar cada una, subyace al hecho e que por ser un trastorno neurodegenerativo se intuye que las partes seménticas y de fluidez verbal se encuentran deterioradas. Por o general, estos
problemas estan ligados a trastornos como la Disartria, el cua\ se caracteriza por na fragilidad muscular, lentitud o falta de coordinacion en los labios, lengua, garganta y mandibula; y Ia Apraxia que es propensa a un debilitamiento en la capacidad para planificar la secuenciacion Iégica en la conversacién
(Gracia, 2002). Enfermedad de Esun nética y progresivo del sistema nervioso central, el cual afecta 4reas determinadas del cerebro, especificamente la corteza cerebral y el estriado (caudado y putamen) (Vasquez et al., 2008). De la misma manera, es
importante destacar que se ven perjudicadas otras areas Cercbrales, como o son; el cortex prefrontal que altera la memoria de trabajo junto con corteza frontal ventral y el cértex prefrontal dorsolateral, las cuales estan relacionados con procesos de selecci6n, comparacion y juicio de estimulos, y la
manipulacién de la informacion; también el I6bulo temporal es afectado, ya que desempefia un papel interesante en el procesamiento visual, pero junto con este se encuentra alterada la cola del caudado que proyecta a regiones temporales y a la reduccion de los receptores D1 en los Ibulos temporales de
los deteriorados por Ia enfermedad, siendo resultado de esto las alteraciones en los reconocimientos visual de tareas complejas y el de ciertas expresiones faciales (Redondo-Vergé, 2001).El enfermo de Huntington presenta manifestaciones que pueden afectar su capacidad cognitiva y motora, permitiendo
que se alteren sus movimientos y la habilidad para razonar o pensar para luego dar origen a su comportamiento, donde se puede observar que al momento de querer expresarse o de coordinar se encuentran perjudicados, causando esto una debilidad muscular que le otorga significado a este trastorno. De
esta manera, es importante resaltar que la HD es una enfermedad hereditaria que se adquiere por un gen anormal y la que es transmitida por los padres, pero que establece su aparicion en la edad adulta o en la edad media (adulto joven), contemplando que consecuencia de esto la persona se desorienta
sobre tiempo y lugar, que su capacidad de memoria y para la resolucion de problemas son perturbadas e imposibilitan para realizar sus actividades rutinarias. También, se evidencian aspectos psiquidtricos que pueden ser diversos, como lo son la depresion crénica, irritabilidad y agresividad (Benitez-Burraco,
2009)

Metodologia

La presente investigacion es de alcance descriptivo ya que tal como indica Hernandez, Fernandez y Baptista (2010) se busca “medir o recoger informacién de manera independiente o conjunta sobre los conceptos o las variables a las que se refieren” (p. 80), es decir, se recogera informacién con el fin de
lograr especificar propiedades, caracteristicas y rasgos importantes (Hernandez, Fernandez y Baptista, 2010) de las variables ya indicadas. Basandonos ademas en una investigacion no experimental de tipo transeccional descriptiva, siendo su objetivo segun Hernandez, Fernandez y Baptista (2010) “indagar
Ia incidencia de las modalidades o niveles de una o més variables en una poblacion” (.152). Poblacién La poblacin a estudiar son sujetos que tengan Enfermedad de Huntington en Juan de Acosta y el Magdalena. Muestra Se trabajara con 50 sujetos, de los cuales 25 tienen la Enfermedad de Huntington y 25
personas como grupo control. Muestrea El tipo de muestreo es no pmbamnsnco segin Hernandez Fernandez y Baptista (2010) afirman que en ésta clase de muestras, la eleccion de la poblacion no depende de la probabilidad, sino de causas relacionadas con las caracteristicas de la investigacién. Criterios
de inclusi6n Los criterios de inclusién son: « Ser diagnosticado nla gton. + Sujetos a los cuales por medio de pruebas genéticas se confirme que tienen la enfermedad. Instrumentos Se utilizaran una serie de pruebas neuropsicolégicas para la evaluacion de los sujetos,
entre ellas se encuentran: « Test de MoCA (Montreal cognitive assessment): prueba disefiada para evaluar funciones cognitivas como: atencion, concentracion, funciones ejecutivas, memoria, lenguaje, herramientas visuoconstructivas, pensamiento conceptual, calculo y orientacién (Rojo-Mota, Pedrero-Pérez,
Ruiz-Sanchez de Ledn, Llanero-Luque & Puerta-Garcla, 2013). » WAIS: es la escala Weschler que mide inteligencia en adultos (Lichtenberger, Kaufman, 2013). + UHDRS (Unified Huntington’s disease rating scale): escala clinica disefiada para evaluar cuatro campos de la actuacién clinica y de la capacidad en
Ia EH, dentro de ellos se encuentran la funcién motora, funcién cognitiva, anormalidades en el comportamiento y capacidad funcional (Movement Disorders, 1996). « Test de pirémides y palmeras (PPT): evalta la habilidad de ingresar a las representaciones semanticas (Lessa, Carthery-Goulart, Santoro, Bak
& Nitrini, 2013). « Escala de Lawton y Brody: instrumento que mide la capacidad que posee la persona para realizar actividades instrumentales de la vida diaria, por ejemplo usar el teléfono, ir de compras, entre otras (Graf, 2008). * Kissing and dancing test (KDT): disefiado para detectar deficiencias en el
procesamiento de verbos (Bak and Hodges, 2003, citados por Ibafiez et al., 2012).

Resultados Esperados

Con el presente proyecto de investigacion, se espera analizar el procesamiento semantico y de verbos en enfermos con enfermedad de Huntington, con el propésito de indagar s dichas funciones cognitivas, ya que no existe un antecedentes empiricos claros que hagan referencia especificamente a éstos
aspectos de la enfermedad.

Conclusiones
Descripcion precisa de los aspectos més relevantes obtenidos en la investigacién
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