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Introduccién: La enfermedad de Huntington es un trastorno neurodegenerativo hereditario,
progresivo e incapacitante, caracterizado por alteraciones motoras, cognitivas y psiquiatricas. Debido
a la ausencia de tratamientos curativos, la tiamina ha despertado interés por su papel en el
metabolismo energético cerebral, la funciéon mitocondrial y la neuroproteccion. Objetivo: Analizar
la evidencia cientifica disponible sobre la eficacia de la tiamina como tratamiento coadyuvante en
pacientes con enfermedad de Huntington. Método: Se realizoé una revision sistematica documental
con enfoque cualitativo. La busqueda se efectud entre enero y abril de 2024 en PubMed, Web of
Science y ProQuest, utilizando descriptores relacionados con enfermedad de Huntington, tiamina,
neurodegeneracion y tratamiento complementario. Tras aplicar criterios de inclusion y exclusion bajo
lincamientos PRISMA, se seleccionaron 32 estudios. Resultados: Los hallazgos evidencian que la
tiamina participa en procesos clave como la produccion de energia, la sintesis de neurotransmisores,
la reduccion del estrés oxidativo y la funcién mitocondrial. Algunos estudios sefialan alteraciones del
transportador SLC19A3 y beneficios potenciales de la suplementacion con tiamina, biotina y
derivados de mayor biodisponibilidad. Conclusién: La tiamina constituye una alternativa
coadyuvante prometedora; sin embargo, se requieren ensayos clinicos controlados que confirmen su
eficacia en pacientes con Huntington.
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ABSTRACT

Introduction: Huntington's disease is a hereditary, progressive, and disabling neurodegenerative
disorder characterized by motor, cognitive, and psychiatric impairments. Due to the lack of curative
treatments, thiamine has attracted scientific interest because of its role in cerebral energy metabolism,
mitochondrial function, and neuroprotection. Objective: To analyze the available scientific evidence
regarding the effectiveness of thiamine as an adjuvant treatment in patients with Huntington's disease.
Method: A qualitative systematic literature review was conducted. The search was carried out
between January and April 2024 in PubMed, Web of Science, and ProQuest using descriptors related
to Huntington's disease, thiamine, neurodegeneration, and complementary treatment. Following
PRISMA guidelines and applying inclusion and exclusion criteria, 32 studies were selected. Results:
Findings indicate that thiamine is involved in key processes such as energy production,
neurotransmitter synthesis, oxidative stress reduction, and mitochondrial function. Several studies
reported alterations in the SLCI19A3 transporter and highlighted the potential benefits of
supplementation with thiamine, biotin, and highly bioavailable thiamine derivatives. Conclusion:
Thiamine appears to be a promising adjuvant therapeutic option; however, controlled clinical trials
are still needed to confirm its efficacy in patients with Huntington's disease.

Keywords: Huntington's disease, thiamine, neurodegeneration, neuroprotection, cerebral energy
metabolism.
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La enfermedad de Huntington (EH) es un trastorno neurodegenerativo hereditario
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1. INTRODUCCION

caracterizado por la presencia de demencia progresiva y movimientos involuntarios,
espasmodicos y descoordinados, que afectan de manera significativa la calidad de vida de
quienes la padecen (Stoker et al., 2022; Andhale y Shrivastava, 2022). Fue descrita por
primera vez en 1872 por el médico estadounidense George Huntington, quien identifico su
caracter hereditario tras estudiar varias generaciones de una misma familia. Esta patologia se
transmite de forma autosémica dominante y produce un dafio progresivo en el sistema
nervioso central, especialmente en los ganglios basales, lo que explica la complejidad de sus
manifestaciones clinicas y su evolucion incapacitante (Gatto et al., 2020).

En los ultimos afos, la prevalencia global de la EH se ha estimado en 2,7 por cada 100.000
habitantes, alcanzando cifras mas elevadas en poblaciones caucasicas de regiones como
Europa Occidental, Reino Unido, Norteamérica y Australia (Mendoza et al., 2023). Més alla
de su baja frecuencia, el principal problema de esta enfermedad radica en sus profundas
repercusiones fisicas, cognitivas, emocionales, sociales y econdmicas, las cuales impactan
no solo al paciente, sino también a su entorno familiar (Paramo et al., 2023). Un alto
porcentaje de personas afectadas pierde su capacidad laboral de manera prematura,
incrementando la dependencia y el uso de servicios de salud, hasta requerir cuidados
prolongados. A esto se suma que las principales causas de muerte, como la neumonia y las
enfermedades cardiovasculares, reflejan la gravedad del deterioro progresivo (Soliveri et al.,
2022). Sin embargo, a pesar de este escenario, el abordaje terapéutico continua siendo
limitado, centrado principalmente en el control sintomatico (Gunn et al., 2023).

Frente a esta problematica, surge la necesidad de explorar nuevas alternativas terapéuticas
que permitan mejorar la evolucion clinica y la calidad de vida de los pacientes (Bettendorff,
2023). En este contexto, la tiamina ha sido objeto de interés cientifico debido a su papel
fundamental en el metabolismo cerebral, la sintesis de neurotransmisores y el funcionamiento
del sistema nervioso (Ganesh et al., 2023). Diversas investigaciones han sugerido que podrian
existir alteraciones en los niveles o en el transporte de tiamina a nivel del sistema nervioso
central en pacientes con EH, lo que abre la posibilidad de considerarla como un tratamiento

coadyuvante. Analizar la evidencia disponible sobre su eficacia resulta relevante no solo
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desde la perspectiva clinica, sino también para fortalecer el conocimiento cientifico en torno
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a intervenciones accesibles y potencialmente beneficiosas en enfermedades
neurodegenerativas (Calderén y Nava, 2020; Strong y Quarrell, 2023).

La importancia de este estudio radica en la necesidad de generar evidencia que contribuya a
optimizar el manejo de la enfermedad de Huntington, tanto en la practica médica general
como en la especializada, asi como en el &mbito de la salud publica. Comprender la historia,
caracteristicas clinicas, prevalencia y repercusiones de la enfermedad permite dimensionar
su impacto y orientar estrategias de intervencion mas efectivas. Asimismo, resulta
fundamental reconocer que no existe un perfil unico de paciente, lo que exige un abordaje
integral y personalizado. En este sentido, el objetivo de la presente investigacion es analizar
la evidencia cientifica disponible sobre la eficacia de la tiamina como tratamiento
coadyuvante en pacientes con enfermedad de Huntington, con el fin de aportar informacién
relevante para la toma de decisiones clinicas y el desarrollo de futuras investigaciones.

La enfermedad de Huntington es un trastorno neurodegenerativo hereditario de carécter
autosdmico dominante, originado por la expansion anormal del trinucledtido CAG en el gen
HTT, lo que provoca la sintesis de una proteina huntingtina mutante con efectos neurotoxicos
progresivos (Gatto et al., 2020; Stoker et al., 2022). Este proceso desencadena una
degeneracion neuronal selectiva, principalmente en los ganglios basales, afectando funciones
motoras, cognitivas y conductuales. La naturaleza genética de la enfermedad determina que
la presencia de una sola copia del gen mutado sea suficiente para su desarrollo, lo que explica
su transmision intergeneracional y su impacto familiar (Ganesh et al., 2023).

Desde una perspectiva clinica, la enfermedad se manifiesta tipicamente entre la tercera y
quinta década de la vida, aunque la edad de inicio puede variar en funcion del nimero de
repeticiones CAG, siendo mas temprana en casos con mayor expansion genética (Stoker et
al., 2022). La clasificacion de la enfermedad en formas infantil, juvenil, adulta y tardia
permite comprender la heterogeneidad de su presentacion clinica, donde las variantes de
inicio precoz suelen presentar sintomas mas severos y de progresion acelerada, mientras que
las formas tardias pueden evolucionar de manera mas lenta pero igualmente incapacitante
(Andhale y Shrivastava, 2022).

La fisiopatologia de la enfermedad esta relacionada con un efecto toxico de ganancia de

funciéon de la proteina huntingtina mutante, la cual tiende a agregarse formando
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estos procesos se incluyen alteraciones en la transcripcion genética, disfuncién mitocondrial,
estrés oxidativo y fallas en los mecanismos de eliminacién de proteinas. Ademas, se ha
evidenciado que la inestabilidad genética puede incrementarse a lo largo de las generaciones,
fendémeno conocido como anticipacion, lo que contribuye a una mayor severidad clinica en
descendientes (Gatto et al., 2020).

En términos clinicos, la enfermedad de Huntington se caracteriza por una triada sintomatica
que incluye alteraciones motoras, trastornos psiquiatricos y deterioro cognitivo (Soliveri et
al., 2022). Los movimientos coreiformes progresivos constituyen uno de los signos mas
representativos, acompafniados de alteraciones como disartria, ataxia y pérdida de la
persistencia motora. Paralelamente, los sintomas psiquidtricos como depresion, irritabilidad
y conductas suicidas suelen preceder a los signos motores, mientras que el deterioro cognitivo
afecta principalmente las funciones ejecutivas, comprometiendo la autonomia del paciente y
su integracion social (Gunn et al., 2023; Li et al., 2023).

La tiamina, también conocida como vitamina B1, es un micronutriente hidrosoluble esencial
que desempefia un papel fundamental en el metabolismo energético celular y en el
funcionamiento del sistema nervioso (Mrowicka et al., 2023; Marrs y Lonsdale, 2021).
Debido a que el organismo humano no puede sintetizarla, su obtencion depende
exclusivamente de la ingesta dietética, a través de alimentos como cereales integrales, carnes,
legumbres y frutos secos. Su absorcion y distribucion requieren sistemas de transporte
especificos, destacandose los transportadores THTR1 y THTR2, codificados por los genes
SLCI9A2 y SLC19A3, los cuales permiten su ingreso a las células y, particularmente, al
sistema nervioso central (Rai et al., 2021).

En su forma activa, el pirofosfato de tiamina (TPP), esta vitamina actia como coenzima en
procesos metabolicos clave, incluyendo la descarboxilacion oxidativa de carbohidratos y la
produccion de energia a nivel mitocondrial (Bozic y Lavrnja, 2023). Su participacion en rutas
como el ciclo de Krebs y la via de las pentosas fosfato resulta esencial para la sintesis de
acidos nucleicos, lipidos y neurotransmisores. En este sentido, la tiamina no solo contribuye
al mantenimiento de la homeostasis energética neuronal, sino que también interviene
directamente en funciones cognitivas como la memoria, el aprendizaje y el equilibrio

emocional (Calderon y Nava, 2020).
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barrera hematoencefalica, un proceso altamente regulado que depende de la funcionalidad de
sus transportadores (Rai et al., 2021). Una vez dentro de las neuronas, la tiamina participa
tanto en funciones enzimaticas como estructurales, contribuyendo a la integridad de
membranas neuronales, la mielinizacion y la transmision sinaptica. Esta multifuncionalidad
explica su relevancia en el mantenimiento de la salud cerebral y su potencial papel en la
prevencién de procesos neurodegenerativos (Sambon et al., 2021).

Los requerimientos de tiamina varian segin la edad, el sexo y el estado fisiologico,
manteniéndose en adultos entre 1,1 y 1,5 mg diarios (Jia et al., 2024). Sin embargo, su
deficiencia puede generar consecuencias significativas a nivel neuroldgico, incluyendo
alteraciones en el metabolismo oxidativo, incremento del estrés oxidativo y procesos de
neuroinflamacién (Dhir et al., 2019; Smith et al., 2021). Estas alteraciones han sido
ampliamente relacionadas con el desarrollo y progresion de enfermedades
neurodegenerativas, lo que posiciona a la tiamina como un elemento clave en la investigacion
de estrategias terapéuticas (Bettendorff, 2023).

Figura 1

Requerimientos de tiamina segun edad y sexo (EAR y RDA)

Sexo del po, edad (afios) Mg. de iamina / persona/dia

EAR RDA
Adolescentes v adultos ,
10-12 0,8-0,9 1,0
13-15 0,9-1,0 1,2
16-18 0,9-1,0 1,2
Hombres
19-75 11 1,3
>75 - 1,1 1,3
Mujeres
19-75 0,9 " 1,1
> 75 0,9 " 1,1

Nota. The importance of thiamine (vitamine B1) in humans. Mrowicka et al. (2023).

Larelacion entre la tiamina y la enfermedad de Huntington ha sido objeto de creciente interés
en la investigacion cientifica, particularmente debido a la evidencia que sugiere una
alteracion en el metabolismo energético cerebral en pacientes con esta patologia (Rai et al.,
2021; Bozic y Lavrnja, 2023). En este contexto, se ha planteado que la deficiencia funcional

de tiamina a nivel del sistema nervioso central podria contribuir al deterioro neuronal
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Uno de los mecanismos mads relevantes en esta relacion es la alteracion del transportador de
tiamina codificado por el gen SLC19A3. Diversos estudios han evidenciado una disminucién
en la expresion de este gen en regiones cerebrales afectadas por la enfermedad de Huntington,
lo que limita el ingreso de tiamina al sistema nervioso central (Pic6 et al., 2021; Lim et al.,
2022). Esta deficiencia de transporte genera un déficit en la disponibilidad de su forma activa,
afectando procesos metabolicos esenciales y favoreciendo la disfuncion neuronal.
Asimismo, la disminucidon de metabolitos de tiamina, como el pirofosfato de tiamina, ha sido
identificada en muestras cerebrales de pacientes con enfermedad de Huntington, lo que
refuerza la hipotesis de una alteracién metabolica subyacente (Pico, 2022). Esta condicion se
asocia con un aumento del estrés oxidativo, disfuncion mitocondrial y alteraciones en la
sintesis de neurotransmisores, todos ellos procesos implicados en la progresion de la
enfermedad (Sambon et al., 2021; Dhir et al., 2019).

Desde una perspectiva terapéutica, la suplementacion con tiamina, en algunos casos
combinada con biotina, ha mostrado efectos positivos en modelos experimentales,
particularmente en la mejora de la funcion motora y conductual (Weso6t-Kucharska et al.,
2021; Lim et al., 2022). Sin embargo, la evidencia clinica en humanos aun es limitada, lo que
sugiere que, si bien la tiamina representa una estrategia prometedora como tratamiento
coadyuvante, se requieren estudios mas robustos que permitan validar su eficacia y establecer
su aplicacion en la practica clinica (Bettendorft, 2023).

2. METODOLOGIA

Enfoque y disefio del estudio

La presente investigacion se desarrolld bajo un enfoque cualitativo de tipo documental,
mediante una revision sistemadtica de la literatura cientifica orientada a analizar la eficacia de
la tiamina como tratamiento coadyuvante en la enfermedad de Huntington. El disefio
adoptado permitio sintetizar evidencia existente, identificar patrones tedricos y evaluar la
relacion entre variables desde una perspectiva analitica y critica.

Estrategia de busqueda bibliografica
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comprendido entre enero y abril de 2024. Se consultaron bases de datos cientificas de alto
impacto en el ambito biomédico, especificamente PubMed, Web of Science y ProQuest,
seleccionadas por su calidad, cobertura tematica y rigor metodologico.

Para la recuperacion de los estudios se emplearon descriptores en idioma inglés:
“Huntington's disease”, ‘“Neurodegenerative disease”, “Thiamine”, “Complementary
treatment” y “Treatment effectiveness”. Estos términos fueron combinados mediante
operadores booleanos AND y NOT, generando la siguiente ecuacioén de busqueda:
(“Huntington's disease” AND “Thiamine” AND “neurodegenerative disease” AND
“Complementary treatment” AND “Treatment effectiveness”) NOT (“Other treatments™).
Criterios de inclusion y exclusion

Criterios de inclusion:

e Articulos cientificos originales y revisiones sistematicas relacionadas con la enfermedad

de Huntington y la tiamina.
e Estudios que evidencien resultados sobre la eficacia de la tiamina como tratamiento
coadyuvante.

e Publicaciones en idiomas espafiol, inglés y portugués.

e Estudios publicados en los tltimos cinco afos (2019-2024).

Criterios de exclusion:

e (artas al editor y documentos no cientificos.

e Articulos incompletos o sin acceso a texto completo.

¢ Estudios pediatricos no relacionados con el objetivo de investigacion.

e Investigaciones que analicen la tiamina sin asociacion con la enfermedad de Huntington.
Proceso de seleccion de estudios (PRISMA)

El proceso de seleccion se desarrolld en varias fases siguiendo los lineamientos de la
metodologia PRISMA.

En la fase de identificacion, se obtuvieron 92 registros provenientes de las bases de datos
seleccionadas. Posteriormente, se eliminaron 15 registros duplicados, quedando un total de

77 estudios para la fase de cribado.
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con los criterios establecidos. En la fase de elegibilidad, se evaluaron los textos completos,
excluyéndose 40 estudios por no estar relacionados con los objetivos del estudio y 5 por
presentar informacion incompleta.

Finalmente, se incluyeron 32 articulos en la revision sistematica, los cuales constituyeron la
base para el analisis y la discusion del estudio.

Analisis de la informacion

Los estudios seleccionados fueron analizados mediante un enfoque cualitativo interpretativo,
considerando variables como el tipo de estudio, los hallazgos principales, la calidad
metodoldgica y la pertinencia cientifica. Se prioriz6 la evidencia més reciente y relevante,
con el objetivo de garantizar la validez y consistencia de los resultados.

Ademas, se realizd6 una sintesis comparativa de los hallazgos, permitiendo identificar
tendencias, coincidencias y discrepancias entre los estudios analizados, lo que facilito la
construccion de una interpretacion critica sobre el papel de la tiamina en la enfermedad de
Huntington.

Consideraciones metodolégicas

Se consider? la calidad de las fuentes cientificas, priorizando articulos publicados en revistas
indexadas y con revision por pares. Asimismo, se garantizo el respeto a los principios éticos
de la investigacion documental, asegurando la correcta citacion de autores y la integridad de
la informacioén recopilada.

Representacion del proceso de seleccion

Para facilitar la comprension del proceso metodologico empleado en la presente
investigacion, se presenta una representacion grafica basada en los lineamientos del modelo
PRISMA, la cual permite visualizar de manera clara y ordenada las etapas de identificacion,
seleccion, elegibilidad e inclusion de los estudios analizados. Este diagrama sintetiza el
procedimiento seguido, evidenciando la depuracion progresiva de la informacion y
garantizando la transparencia del proceso de revision bibliografica.

Figura 2

Diagrama de flujo PRISMA del proceso de seleccion de estudios.
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identification of new studies via databases and registers

Records identified from:

@

§ :
"E n;:ms:?n(n zlﬂ Records removed before screening:
£ s Duplicate records (n = 15)
= wos (n =23)
3 ProQuest (n = 38)
Records screened Records excluded

(n=77) (n=0)
E Reports sought for retrieval Reports not retrieved
H (n=0) (n=0)
3

Reports excluded:
Reports assessed for eligibility No relacionado con los objetivos
(n=77) del estudio (n = 40)
Datos incompleto (n = 5)

E New studies included in review
.é (n=232)

EDITORIAL

JOGB

Nota. Diagrama de flujo PRISMA del proceso de identificacion, seleccion e inclusion de los

estudios revisados.

3. RESULTADOS

Figura 3

Frecuencia de estudios por afio de publicacion

N W 1Y N
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2019-2024. Elaboracion propia.
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Se observa una mayor produccion cientifica durante el afno 2021, con ocho publicaciones
(25,0%), seguido del afio 2023 con siete estudios (21,9%). Los afios 2020 y 2022 registraron
seis investigaciones cada uno (18,8%), mientras que 2019 presento tres publicaciones (9,4%)
y 2024 dos estudios (6,3%). Estos resultados evidencian un incremento del interés cientifico
en el estudio de la tiamina y sus posibles aplicaciones terapéuticas en enfermedades
neurodegenerativas, especialmente en la enfermedad de Huntington.

Figura 4

Distribucion de paises en los estudios analizados

Argentina
Bélgica ltalia
Ecuador

Nota. Representacion de la procedencia geografica de los estudios incluidos en la revision

sistemdtica. Elaboracion propia.

Espafia concentr6 la mayor produccion cientifica con cuatro estudios (12,5%). China, India
y Reino Unido contribuyeron con tres investigaciones cada uno (9,4%). Argentina, Bélgica,
Brasil, Canadé, Estados Unidos, Italia y Polonia aportaron dos estudios respectivamente
(6,3%). Colombia, Ecuador y Serbia participaron con una investigaciéon cada uno (3,1%).
Estos hallazgos muestran una amplia distribucion geografica del interés por la relacion entre
la tiamina y la enfermedad de Huntington.

Figura 5

Frecuencia de estudios segun base de datos de procedencia de los estudios incluidos
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15

10

PubMed ProQuest Web of Science

Nota. Distribucion de los estudios seleccionados de acuerdo con la base de datos de origen
utilizada en la busqueda bibliografica. Elaboracion propia.

De los 32 estudios incluidos en la revision, la mayor proporcion procedié de PubMed con 14
investigaciones (43,8%), seguida de ProQuest con 10 estudios (31,3%) y Web of Science con
8 publicaciones (25,0%). Estos resultados evidencian que PubMed constituy6 la principal
fuente de evidencia cientifica para el andlisis de la relacion entre la tiamina y la enfermedad
de Huntington, debido a su amplia cobertura de investigaciones biomédicas y
neurocientificas. Por su parte, ProQuest y Web of Science complementaron la bisqueda con
estudios clinicos, epidemiologicos y experimentales relevantes para el tema investigado.
Tabla 1

Variables clave identificadas en los estudios sobre tiamina y enfermedad de Huntington

Variable identificada Frecuencia
Suplementacion con tiamina 14
Funcion mitocondrial 12
Estrés oxidativo 11
Neuroproteccion 11
Metabolismo energético cerebral 10
Deficiencia de vitamina B1 9
Tiamina y biotina 5
Transportador SLC19A3 5
Funcion cognitiva 4
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Variable identificada Frecuencia
Sintomas motores 4
Neuroinflamacion 4
Epidemiologia de Huntington 3
Salud mental 2
Oligodendrocitos y glia 2
Calidad de vida 2
Inteligencia artificial aplicada al diagnostico 1

Nota. Se presentan las variables més frecuentes reportadas en los estudios analizados sobre
la relacion entre la tiamina y la enfermedad de Huntington

La variable mas frecuente fue la suplementacion con tiamina, presente en 14 investigaciones.
También destacaron la funcion mitocondrial (12 estudios), el estrés oxidativo (11 estudios)
y la neuroproteccion (11 estudios). Asimismo, se identificO una importante presencia de
investigaciones relacionadas con el metabolismo energético cerebral (10 estudios) y la
deficiencia de vitamina B1 (9 estudios). Estos resultados sugieren que la evidencia cientifica
actual considera a la tiamina como un componente potencialmente relevante en la
modulacion de mecanismos fisiopatoldgicos asociados a la enfermedad de Huntington.
Tabla 2

Evidencia sobre deficiencia de tiamina y mecanismos fisiopatologicos asociados a la

neurodegeneracion
Relacion
Hallazgos con la
Autor(e Tipode Muestra/ Aspecto  relacionados enfermed Aporte al
s)y afio estudio  poblacion evaluado con la ad de estudio
tiamina  Huntingt
on

Estudios sobre Deficiencia de Se identific6 Estos

(Oliveir Revision déficit de vitamina Bl y que la mecanism

aectal.,, bibliogra tiaminay mecanismos  deficiencia de os son

2019) fica enfermedades neurodegenera tiamina altera compatibl

neuroldgicas tivos el es con los

Sustenta la
hipotesis de
que la tiamina
puede estar
implicada en
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Relacion
Hallazgos con la
Autor(e Tipode Muestra/ Aspecto  relacionados enfermed Aporte al
s) y aiio estudio  poblacion evaluado con la ad de estudio
tiamina  Huntingt
on

metabolismo procesos la proteccion
energético, de dafio neuronal.
reduce la neuronal

actividad progresiv

enzimatica o

mitocondrial observado

y favorece el sen

estrés Huntingto
oxidativo. n.
La
enfermed
) ad de
El déficit de :
.. Huntingto
tilamina se

n presenta
deterioro Permite
cognitivo relacionar la

asocio con
Aspectos deterioro
neurologicos, cognitivo,

. Evidencia s ) y vitamina B1
(Dhir et .., , . psiquiatricos y alteraciones .
Revision clinica 'y .. alteracion con
al., . ) bioquimicos conductuales, ) .
cientifica experimental N es manifestacione
2019) de la dafo C .
en adultos . . . . psiquiatri s clinicas
deficiencia de mitocondrial .
.. . . ., cas neurologicas
tiamina y disminucion . .
similares relevantes.
de la
., a las
produccion de .
descritas
ATP.
en el
déficit de
tlamina.
Estudios Se plantea  En Refuerza la
(Marrs , . . . .
. ., clinicos sobre Deficiencia  que la Huntingto necesidad de
y Revision . .. . )
. deficiencia subclinica de deficiencia  n, una evaluar niveles
Lonsdal narrativa . ) . .
2021) moderna de  tiamina funcional de deficienci de tiamina en
e, .. .. .
tlamina tiamina puede a no pacientes con
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Relacion
Hallazgos con la
Autor(e Tipode Muestra/ Aspecto  relacionados enfermed Aporte al
s) y aiio estudio  poblacion evaluado con la ad de estudio
tiamina  Huntingt
on
permanecer detectada enfermedades
ocultay podria neurodegenera
contribuir al agravar el tivas.
deterioro deterioro
neuroldgico  funcional
progresivo.  del
paciente.
.. Estas
La tiamina .
e 1funmones
articipa en e
P p' son Aporta
metabolismo )
esenciales sustento
. . de glucosa, .,
(Mrowi . ., Literatura . .. enuna  bioquimico
Revision . . Funciones sintesis de
ckaet . biomédica C o, . enfermed sobre la
integrado fisiologicas de neurotransmis . .
al., sobre . ., ad donde importancia de
ra o la tiamina ores, funcion ) o
2023) vitamina B1 . . . existe la vitamina B1
mitocondrial ., .
disfuncié en el sistema
Y .. nervioso.
mantenimient L.
energetica
o neuronal.
cerebral.
) ., La
Se evidencio . .
tlamina
que las ,
o podria )
vitaminas B Amplia la
ntervi actuar i
. . : intervienen en erspectiva
(Calder Estudios sobre Sinergia entre ] P p’ .
. . . . . . neurotransmis terapeutica
ony Revision vitaminas By tiamina, ., oadyuva .
. ) C 10n, hacia el uso
Nava, cientifica sistema piridoxina y ., nte al .
: . reparacion . combinado de
2020) nervioso cobalamina intervenir ..
neuronal y vitaminas del
reduccion del complejo B.
] procesos
estres
o alterados
oxidativo.
en
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Relacion
Hallazgos con la
Autor(e Tipode Muestra/ Aspecto  relacionados enfermed Aporte al
s) y aiio estudio  poblacion evaluado con la ad de estudio
tiamina  Huntingt
on
Huntingto
n.
La
Latiamina  evidencia
fue sugiere
identificada utilidad
) como otencial Permite
Estudios sobre . P .
. . Papel de las  nutriente en integrar a la
(Raiet Revision vitaminas y L .
: vitaminas en clave parala enfermed tiamina dentro
al., actualiza enfermedades ., .
neurodegenera funcion ades de estrategias
2021) da neurodegener ., ) .
i mitocondrial, como neuroprotector
ativas .
defensa Huntingto as generales.

antioxidante y n,

proteccion  Alzheime

neuronal. ry
Parkinson

Nota. Sintesis de estudios que analizan el papel de la deficiencia de tiamina en procesos
neurodegenerativos relacionados con la enfermedad de Huntington.

Los estudios agrupados en esta matriz evidencian que la tiamina cumple funciones esenciales
en el sistema nervioso central, especialmente en el metabolismo energético cerebral, la
sintesis de neurotransmisores, la funcion mitocondrial y la regulacion del estrés oxidativo.
La deficiencia de vitamina B1 no solo se asocia con alteraciones neuroldgicas, sino también
con deterioro cognitivo, cambios conductuales y mayor vulnerabilidad neuronal.

En relacion con la enfermedad de Huntington, estos hallazgos son relevantes porque la
patologia se caracteriza por neurodegeneracidon progresiva, deterioro motor, sintomas
psiquiatricos y alteraciones cognitivas. Aunque no todos los estudios fueron realizados
directamente en pacientes con Huntington, sus resultados permiten establecer una base

fisiopatoldgica para considerar la tiamina como un posible coadyuvante terapéutico. En
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a reducir procesos asociados con dafio neuronal y progresion de la enfermedad.
Tabla 3

Evidencia sobre suplementacion con tiamina, biotina y derivados de tiamina

Disefio Tipo de Dosis o
Autor(es Muestra / Resultados Implicacion
metodolo intervencio forma de
) y afio modelo reportados terapéutica
gico n uso
Se plantea
que la
enfermedad
Tiamina de
Investigac asociadaa Uso Huntington Sugiere que la
‘ Modelos o ‘ o
6n . deficiencia terapéutico puede tiamina podria
‘ . relacionados . o
(Pico, experimen funcional detiamina presentar  actuar como
con
2022) tal y ‘ del como una tratamiento
Huntington ) ) o
document transportad intervencion deficiencia coadyuvante
y SLC19A3 _ _ _
al or metabolica  funcional de en Huntington.
SLCI19A3 tiamina
asociada al
transportado
r SLC19A3.
Se observo
) recuperacid Propone una
Estudio .
' Modelos nde via terapéutica
_ experimen o Suplementac _
(Pico et | celularesy Tiamina + alteraciones tratable dentro
ta 10n
al., 2021) ~ animales de biotina ‘ moleculares de la
traslaciona ‘ combinada ‘ .
| Huntington relacionadas fisiopatologia
con de Huntington.
SLC19A3y
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mejoria en
indicadores

celulares.

Se propone

que ambos

compuestos

podrian Plantea una

. . mejorar la  alternativa
Evidencia  Uso

Document disponibilid terapéutica
(Lucas et experimenta combinado Terapia

o técnico- ad complementari
al., 2021) 1 sobre de biotina y combinada

cientifico intracelular a para

Huntington tiamina o _
de tiamina y pacientes con

favorecer =~ Huntington.

rutas
metabolicas
afectadas.
Se
evidencid
rescate Amplia el
Estudio Suplementa parcial de  enfoque
‘ ‘ Modelos ‘ ‘ ‘ ‘
(Limet experimen cion con  Tratamiento déficits de terapéutico
celularesde ‘ ‘ .
al., 2022) tal con _ tiamina-  combinado maduracién hacia células
Huntington .
RNA-seq biotina de gliales, no solo
oligodendro neuronales.
citos y
mejora en
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Disefio Tipo de Dosis o
Autor(es Muestra / Resultados Implicacion
metodolo intervencio forma de
) y aiio modelo reportados terapéutica
gico n uso
perfiles
transcriptom
icos
alterados.
Aunque no se
) Se reporto
Pacientes ' centra en
mejoria ]
con Huntington,
motora,
(Wesot-  Estudio  enfermedad . . respalda la
Tratamiento funcional y
Kucharsk clinico de ganglios Biotina + utilidad clinica
temprano neuroldgica
aetal., observacio basales tiamina de la
combinado en pacientes
2021) nal sensible a combinacion
o tratados o
biotina- biotina-tiamina
o precozmente
tlamina en trastornos
neurologicos.
Se identifico
Sugiere que
mayor
Estudios derivados de
Derivados  absorcion,
(Bozicy o sobre Tiamina y ] tiamina
~ Revision ~ conmayor reduccion
Lavrnja, tiaminay  benfotiamin o pueden ser
cientifica biodisponibil de estrés
2023) benfotiamin a mas efectivos
idad oxidativo y o
a ‘ que la tiamina
proteccion )
convencional.
celular.
o Estudios Formasde Sereportdé Apoya el uso
(Sambon Revision ‘
~ sobre Precursores mayor mejoria del de formas
et al,, especializ o o o o ) )
benfotiamin de tiamina biodisponibil metabolism alternativas de
2021) ada

ay idad 0 energético tiamina para
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Disefio Tipo de Dosis o
Autor(es Muestra / Resultados Implicacion
metodolo intervencio forma de
) y aiio modelo reportados terapéutica
gico n uso
dibenzoiltia y efectos mejorar su
mina neuroprotect accion
ores en cerebral.
modelos
neurologico
s.
Se observo
potencial ~ Propone
o para reducir nuevas
Revision _ '
‘ _ pérdida formulaciones
experimen Tioésteres ‘ o
(Bettendo Modelos o Derivados  neuronal,  de tiamina
taly ) sinteticos o
rff, 2023) preclinicos o sintéticos  estrés para
farmacolo de tiamina o
‘ oxidativoy enfermedades
gica

disfuncion neurodegenera

mitocondrial tivas.

Nota. Resumen de investigaciones que evallan intervenciones terapéuticas basadas en
tiamina, biotina y compuestos derivados con potencial neuroprotector.

Los estudios de esta matriz se enfocan en la intervencion terapéutica con tiamina, biotina y
derivados de mayor biodisponibilidad. La evidencia mas directamente relacionada con
Huntington se concentra en los trabajos de Pico del Pino, Pico et al., Lucas et al. y Lim et al.,
donde se plantea que la alteracion del transportador SLC19A3 puede generar una deficiencia
funcional de tiamina en el cerebro. Esta hipotesis resulta relevante porque permite interpretar
la enfermedad no solo como un trastorno genético, sino también como una condicion con
alteraciones metabdlicas potencialmente tratables.

La suplementacion combinada con tiamina y biotina mostr6 efectos prometedores en

modelos experimentales, especialmente en la recuperacion de alteraciones celulares, mejora
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de marcadores transcriptomicos y rescate de déficits en oligodendrocitos. Ademas, los

estudios sobre benfotiamina, dibenzoiltiamina y tioésteres sintéticos sugieren que las formas
de tiamina con mayor biodisponibilidad podrian generar mejores efectos neuroprotectores.

En conjunto, los hallazgos respaldan el uso de la tiamina como tratamiento coadyuvante,

aunque todavia se requieren ensayos clinicos controlados en pacientes con Huntington.

Tabla 4

Evidencia sobre neuroproteccion, funcion mitocondrial, estrés oxidativo y células gliales

Relevancia
Autor(e Tipode Modeloo Mecanismo Hallazgos Relacion
para
s)y aiio estudio poblacion evaluado  principales con tiamina
Huntington
La
La deficiencia o
o reposicion  Demuestra
de tiamina
. de tiamina  que la falta de
produjo . L
mejorod vitamina B1
Ratones alteraciones
(Liet Estudio Déficits parcialmente puede generar
con motoras,
al., experime neuroconduct la déficits
deficiencia deterioro de
2021) ntal ~ uales . coordinacion similares a los
de tiamina memoria y
motora y observados en
aumento del '
redujo neurodegenera
estres ] ) )
S inflamacién  cion.
oxidativo.
neuronal.
La tiamina
Se identifico
) . podria Refuerza la
Estudios . acumulacion . . .
Mecanismos intervenir en importancia de
(Gatto genéticos y de huntingtina
Revision fisiopatologic la terapias
et al., celulares mutada, dafio
narrativa os de restauracion dirigidas a la
2020) de ‘ mitocondrial, ‘
‘ Huntington ‘ del funcion
Huntington alteracion de

autofagia y

metabolismo mitocondrial.

energeético.
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. ) . Relevancia
Autor(e Tipode Modeloo Mecanismo Hallazgos Relacion
para
s) y aiio estudio poblacion evaluado principales con tiamina
Huntington
neuroinflamac
16n.
' La tiamina-
Astrocitos, o
. biotina
microglia y
. _ podria Sefiala que la
) ) oligodendroci '
(Wilton . Estudios L o favorecer el terapia debe
Revision Participacion tos participan ) )
y ‘ sobre metabolismo considerar
experime de glia en en ) ‘
Stevens, células . ' . glial y la también
ntal ) Huntington  inflamacion, )
2020) gliales maduracion células no
soporte
‘ de neuronales.
metabolicoy
~__ oligodendroc
mielinizacion.
1tos.
La deficiencia
de tiamina y Aporta
niacina se Respalda el evidencia
o o Estudios  Riesgo asocio con  papel sobre el
(Oliveir Revision ‘ ‘
sobre neuroldgico mayor estrés protector de deterioro
aetal, document . o o ‘
2019) al tiaminay por déficit oxidativo, vitaminas  neuroldgico
1 a
niacina vitaminico  dafio neuronal del complejo vinculado a
y menor B. deficit
actividad nutricional.
mitocondrial.
(Mrowi Lavitamina La alteraciéon Explica como
ckaet Revision Literatura Metabolismo B1 participa de estos la tiamina
al., cientifica biomédica cerebral en el ciclo de procesos podria ayudar
2023) Krebs, reduce la a preservar la
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Relevancia
Autor(e Tipode Modeloo Mecanismo Hallazgos Relacion
para
s)y aiio estudio poblacion evaluado principales con tiamina
Huntington

produccion de supervivenci funcion
ATPy aneuronal. cerebral.

sintesis de

neurotransmis
ores.
Los
precursores  Los
o ‘ Abre la
_de tiamina  derivados o
oL Neuroprotecci ) posibilidad de
(Sambo Revision Modelos pueden podrian _
o ) on por ) tratamientos
netal, especializ experiment mejorar atravesar
derivadosde o mas eficaces
2021) ada ales o biodisponibili mejor
tiamina ] para
dad y reducir barreras .
) ) Huntington.
dafio bioldgicas.
oxidativo.

Nota. Estudios que describen los mecanismos bioldgicos mediante los cuales la tiamina
podria contribuir a la proteccion neuronal y al mantenimiento de la funcion cerebral.

Los estudios incluidos en esta matriz muestran que la tiamina se vincula directamente con
procesos de neuroproteccion, especialmente mediante la regulacion del metabolismo
energético, la funcidn mitocondrial y la reduccion del estrés oxidativo. La evidencia
experimental indica que la deficiencia de vitamina Bl puede generar deterioro motor,
alteraciones cognitivas y dafio neuronal, mientras que su reposicion puede mejorar
parcialmente algunos indicadores funcionales y bioquimicos.

En el contexto de Huntington, estos resultados son importantes porque la enfermedad se
asocia con disfuncion mitocondrial, acumulacion de huntingtina mutada, neuroinflamacion,
alteracion de la autofagia y dano progresivo de neuronas y células gliales. El aporte mas
relevante es que la tiamina no solo actuaria sobre la neurona, sino también sobre el soporte

metabdlico celular, incluyendo astrocitos, microglia y oligodendrocitos. Por ello, la tiamina
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clinica todavia requiere mayor validacion.
Tabla 5

Estudios clinicos, epidemiologicos y de caracterizacion de la enfermedad de Huntington

Pais / Relacion con el
Autor(es) Muestra/ Aspecto Hallazgos
context Disefio uso potencial
y aiio poblacion evaluado principales
0 de tiamina

Se evidencio6 ‘
Una terapia que

alto costo
retrase la
Estudio 395 sanitario,
) ) Carga ~ progresion,
(Shaw et retrospectiv pacientes hospitalizacion
Canada econdmica como la
al., 2022) 0 con ~ esfrecuentesy
) ) y sanitaria tiamina, podria
poblacional Huntington mayor gasto en .
reducir costos y
etapas
dependencia.
avanzadas.
Se reporto Refuerza la
Prevalenci . .
prevalencia de necesidad de
Estudio 225 casos 1,97 por estrategias
(Paramo et mortalidad
Espafia transversal confirmado 100.000 coadyuvantes
al., 2023) ' y _ ‘
poblacional s habitantesy =~ que mejoren
distribucid
mortalidad supervivencia y
n
elevada. funcionalidad.
La tiamina

Fl tratamiento
aparece como
actual se centra

Guias y una linea
(Stoker et Reino Revision . Diagnostic en sintomas .

estudios complementaria
al.,2022) Unido clinica 0 y manejo motores,

clinicos ante la ausencia

cognitivos y '
o de tratamiento
psiquiatricos. )
curativo.
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Pais / Relacion con el
Autor(es) Muestra/ Aspecto Hallazgos
context Disefio uso potencial
y aiio poblacion evaluado principales
0 de tiamina

Menciona la
Se destacan _
necesidad de

(Andhale Clinica, alteraciones
o Publicacion . ‘ nuevas terapias
y ) Revision genéticay genéticas, o
India es sobre dirigidas a
Shrivastav clinica ‘ tratamient motoras, '
Huntington mecanismos
a, 2022) 0 cognitivas y
fisiopatologicos
metabolicas.
Se o
) ) La tiamina
identificaron
~ podria
apatia, pérdida
(Soliveri Estudio Pacientes investigarse
Sintomas de iniciativa,
etal., Italia  observacion con ] o como apoyo en
negativos retraimiento
2022) al Huntington . funciones
social y .
. cognitivas y
deterioro o
' motivacionales.
funcional.

Se reportaron  El soporte

sintomas metabolico
Personas )
_ ) depresivos, cerebral podria
(Gunnet Reino Estudio afectadas  Salud .
ansiedad, complementar
al., 2023) Unido transversal por mental
_ irritabilidad y el abordaje
Huntington
alteraciones del neuropsiquiatric
suefio. 0.
Estudios El dolor se La tiamina
' Revision Dolor y ‘
(Lietal., . ~sobre dolor . asocid con podria
China especializad mecanism
2023) en neuroinflamaci contribuir
a 0s
Huntington on y dafio indirectamente
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Pais / Relacion con el
Autor(es) Muestra/ Aspecto Hallazgos
context Disefio uso potencial
y aiio poblacion evaluado principales
0 de tiamina
potenciale neuronal al reducir
s progresivo. inflamacion y

dano celular.

Los modelos de Futuramente

Diagnostic 1A permiten  podrian integrar

. Estudios .
(Ganesh et Revision o mediante mejorar biomarcadores
i sobre [A 'y
al., 2023) tecnologica ~inteligenci deteccion 'y metabolicos
diagnostico

a artificial seguimiento  como niveles de

clinico. tiamina.

Nota. Caracteristicas y principales hallazgos de investigaciones clinicas y epidemiologicas
relevantes para comprender el impacto de la enfermedad de Huntington y el potencial uso
terapéutico de la tiamina.

Los estudios clinicos y epidemiologicos evidencian que la enfermedad de Huntington
continda siendo una patologia neurodegenerativa de alto impacto, caracterizada por deterioro
motor, cognitivo, psiquidtrico y funcional progresivo. Las investigaciones poblacionales
muestran que, aunque se trata de una enfermedad poco frecuente, genera una carga sanitaria
elevada, especialmente por hospitalizaciones, dependencia funcional, cuidados prolongados
y pérdida de calidad de vida.

Estos hallazgos permiten contextualizar la importancia de estudiar la tiamina como
tratamiento coadyuvante. Los tratamientos disponibles actualmente se orientan
principalmente al control sintomatico, sin modificar de forma definitiva la progresion de la
enfermedad. En este sentido, la evidencia clinica y epidemiologica respalda la necesidad de
explorar alternativas terapéuticas dirigidas a los mecanismos celulares y metabolicos de
Huntington. La tiamina se presenta como una opcion prometedora debido a su participacion
en el metabolismo energético cerebral, la neurotransmision, la funcion mitocondrial y la

neuroproteccion.

4. DISCUSION
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Los hallazgos revisados permiten sefialar que la tiamina representa una alternativa terapéutica
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prometedora en la enfermedad de Huntington, especialmente por su relacion con el
metabolismo energético cerebral y la funcion mitocondrial. Picé et al. (2021) identificaron
que las alteraciones en la regulacion de CPEB pueden generar una deficiencia tratable del
transportador SLC19A3, lo que afecta la disponibilidad cerebral de tiamina. Este resultado
es relevante porque permite interpretar la enfermedad de Huntington no solo como una
patologia genética causada por la expansion CAG, sino también como un trastorno con
alteraciones metabdlicas susceptibles de intervencion.

En comparacion, Lim et al. (2022) aportan evidencia complementaria al demostrar que la
suplementacion con tiamina y biotina puede rescatar déficits de maduracion de
oligodendrocitos en modelos de enfermedad de Huntington. Mientras Pico et al. (2021)
centran su analisis en la alteracion molecular del transportador SLC19A3, Lim et al. (2022)
amplian la comprension del problema hacia las células gliales, mostrando que la terapia con
tiamina-biotina no solo podria beneficiar a las neuronas, sino también a células encargadas
del soporte metabolico y la mielinizacion. Esta comparacion fortalece la hipdtesis de que la
tiamina puede actuar sobre diferentes niveles del dafio neurodegenerativo.

Por su parte, Sambon et al. (2021) destacan que los precursores de tiamina con mayor
biodisponibilidad, como la benfotiamina y la dibenzoiltiamina, presentan efectos
neuroprotectores importantes. Este hallazgo coincide con lo planteado por Bozic y Lavrnja
(2023), quienes sefialan que la tiamina y sus derivados pueden reducir el estrés oxidativo,
modular la inflamacién y mejorar la funcién mitocondrial. La diferencia principal entre
ambos estudios es que Sambon et al. (2021) se enfocan mds en los mecanismos de
biodisponibilidad y penetracion cerebral, mientras que Bozic y Lavrnja (2023) ofrecen una
vision terapéutica mas amplia sobre su uso en enfermedades neurologicas y metabolicas.
Los resultados de Li et al. (2021) refuerzan esta discusion desde un modelo experimental, al
evidenciar que la deficiencia de tiamina produce déficits neuroconductuales persistentes en
ratones. Este estudio resulta importante porque muestra que la ausencia de vitamina B1 puede
generar alteraciones motoras, cognitivas y bioquimicas semejantes a las observadas en
procesos neurodegenerativos. En contraste con Pico et al. (2021) y Lim et al. (2022), que
analizan directamente mecanismos vinculados con Huntington, Li et al. (2021) no estudian

especificamente esta enfermedad, pero sus resultados aportan una base
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experimental para comprender como la deficiencia de tiamina puede agravar el dafio
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neurolégico.

Al comparar los cinco estudios, se observa una coincidencia clara: la tiamina participa en
procesos esenciales para la supervivencia neuronal, entre ellos la produccion de energia, la
reduccion del estrés oxidativo, la funcion mitocondrial y la regulacion de mecanismos
celulares alterados. Sin embargo, también existen diferencias metodologicas importantes.
Pico et al. (2021) y Lim et al. (2022) ofrecen evidencia mas especifica sobre Huntington;
Sambon et al. (2021) y Bozic y Lavrnja (2023) desarrollan una vision mas general sobre
derivados de tiamina; y Li et al. (2021) aporta evidencia experimental sobre los efectos
negativos de su deficiencia. Esta diversidad de enfoques permite construir una interpretacion
mas solida, aunque todavia limitada por la falta de ensayos clinicos amplios en pacientes con
Huntington.

La evidencia analizada respalda el potencial de la tiamina como tratamiento coadyuvante en
la enfermedad de Huntington, especialmente cuando se considera su posible relacion con el
transportador SLC19A3 y su efecto sobre la funcion mitocondrial, el estrés oxidativo y las
células gliales. No obstante, los estudios disponibles aun no permiten afirmar de manera
definitiva su eficacia clinica en humanos. Por ello, se requiere el desarrollo de ensayos
clinicos controlados que evaluen dosis, seguridad, duracion del tratamiento y efectos reales
sobre sintomas motores, cognitivos y psiquiatricos en pacientes con enfermedad de

Huntington.
5. CONCLUSION

La revision de la literatura permitio identificar que la tiamina desempefa un papel relevante
en diversos procesos biologicos relacionados con el funcionamiento del sistema nervioso,
particularmente en el metabolismo energético cerebral, la funcion mitocondrial y la
proteccion neuronal. La evidencia analizada sugiere que las alteraciones en la disponibilidad
o utilizacion de esta vitamina pueden contribuir al desarrollo de mecanismos asociados con
la neurodegeneracion, lo que respalda su interés como objeto de estudio en la enfermedad de
Huntington.

Asimismo, los estudios revisados evidencian que la suplementacion con tiamina,

especialmente cuando se combina con otros compuestos como la biotina o se administra
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intervenir en procesos celulares afectados por la enfermedad. Estos hallazgos permiten
considerar a la tiamina como una alternativa complementaria dentro de las estrategias
terapéuticas dirigidas a mejorar el funcionamiento neurologico y metabolico.

De igual manera, se observd que gran parte de la investigacion actual se ha orientado a
comprender los mecanismos moleculares y fisiopatologicos relacionados con la enfermedad
de Huntington, destacando la importancia de factores como el estrés oxidativo, la
neuroinflamacién, la disfuncion mitocondrial y las alteraciones en el transporte celular de
nutrientes. En este contexto, la tiamina emerge como un elemento de interés debido a su
participacion en multiples rutas metabdlicas vinculadas con la supervivencia neuronal.
Aunque los resultados disponibles respaldan el potencial terapéutico de la tiamina en la
enfermedad de Huntington, la evidencia atin resulta insuficiente para establecer conclusiones
definitivas sobre su eficacia clinica. Por ello, es necesario continuar desarrollando
investigaciones que permitan profundizar en sus mecanismos de acciéon y evaluar su
aplicacion en contextos clinicos, con el proposito de fortalecer las alternativas de tratamiento

para esta enfermedad neurodegenerativa.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

Andhale, R., & Shrivastava, D. (2022). Huntington’s disease: A clinical review. Cureus,
14(8), 7. https://doi.org/10.7759/cureus.28484

Bettendorff, L. (2023). Synthetic thioesters of thiamine: Promising tools for slowing
progression of neurodegenerative diseases. International Journal of Molecular
Sciences, 24(14), 11296. https://doi.org/10.3390/ijms241411296

Bozic, 1., & Lavrnja, 1. (2023). Thiamine and benfotiamine: Focus on their therapeutic
potential. Heliyon, 9(11), 12.

Calderdn, C., & Nava, M. (2020). B vitamins in the nervous system: Current knowledge of
the biochemical modes of action and synergies of thiamine, pyridoxine, and
cobalamin. CNS Neuroscience & Therapeutics, 26(1), 5-13.
https://doi.org/10.1111/cns.13207

Doi: https://doi.org/10.63688/bdetvc54



https://doi.org/10.63688/bdetvc54
https://doi.org/10.7759/cureus.28484
https://doi.org/10.3390/ijms241411296
https://doi.org/10.1111/cns.13207

Sage Sphere Multidisciplinary Studies EDITORIAL

JOGB

Dhir, S., Tarasenko, M., Napoli, E., & Giulivi, C. (2019). Neurological, psychiatric, and
biochemical aspects of thiamine deficiency in children and adults. Frontiers in
Psychiatry, 10, 207. https://doi.org/10.3389/fpsyt.2019.00207

ISSN: 3091-1672

Vol. 3 Nim. 1 (2026)

Ganesh, S., Chithambaram, T., Krishnan, N. R., Vincent, D. R., Kaliappan, J., & Srinivasan,
K. (2023). Exploring Huntington’s disease diagnosis via artificial intelligence
models: A comprehensive review. Diagnostics, 13(23), 3592.
https://doi.org/10.3390/diagnostics 13233592

Gatto, E., Gonzalez, N., Persi, G., Etcheverry, J. L., Cesarini, M., & Perandones, C. (2020).
Huntington disease: Advances in the understanding of its mechanisms. Clinical
Parkinsonism & Related Disorders, 3, 100056.
https://doi.org/10.1016/j.prdoa.2020.100056

Gunn, S., Dale, M., Ovaska-Stafford, N., & Maltby, J. (2023). Mental health symptoms
among those affected by Huntington’s disease: A cross-sectional study. Brain and
Behavior, 13(4), €2954. https://doi.org/10.1002/brb3.2954

Jia, W., Wang, H., Li, C., Shi, J., Yong, F., & Jia, H. (2024). Association between dietary
vitamin B1 intake and cognitive function among older adults: A cross-sectional study.
Journal of Translational Medicine, 22(1), 165. https://doi.org/10.1186/s12967-024-
04969-3

Li, H., Xu, H., Wen, W., Wu, L., Xu, M., & Luo, J. (2021). Thiamine deficiency causes long-
lasting neurobehavioral deficits in mice. Brain Sciences, 10(8), 565.
https://doi.org/10.3390/brainscil 0080565

Li, J., Wang, Y., Yang, R., Ma, W, Yan, J., Li, Y., ... Pan, J. (2023). Pain in Huntington’s
disease and its potential mechanisms. Frontiers in Aging Neuroscience, 15, 1190563.
https://doi.org/10.3389/fnagi.2023.1190563

Lim, R., Al-Dalahmah, O., Wu, J., Gold, M., Reidling, J., Tang, G., ... Tang, A. (2022).
Huntington disease oligodendrocyte maturation deficits revealed by single-nucleus
RNAseq are rescued by thiamine-biotin supplementation. Nature Communications,
13(1), 7791. https://doi.org/10.1038/s41467-022-35388-x

Lucas, J. J., Pico, S., Parras, A., & Santos-Galindo, M. (2021). Combined use of biotin and
thiamine in the treatment of Huntington’s disease.
https://digital.csic.es/handle/10261/254100

Doi: https://doi.org/10.63688/bdetvc54



https://doi.org/10.63688/bdetvc54
https://doi.org/10.3389/fpsyt.2019.00207
https://doi.org/10.3390/diagnostics13233592
https://doi.org/10.1016/j.prdoa.2020.100056
https://doi.org/10.1002/brb3.2954
https://doi.org/10.1186/s12967-024-04969-3
https://doi.org/10.1186/s12967-024-04969-3
https://doi.org/10.3390/brainsci10080565
https://doi.org/10.3389/fnagi.2023.1190563
https://doi.org/10.1038/s41467-022-35388-x
https://digital.csic.es/handle/10261/254100

Sage Sphere Multidisciplinary Studies EDITORIAL

JOGB

Marrs, C., & Lonsdale, D. (2021). Hiding in plain sight: Modern thiamine deficiency. Cells,
10(10), 2595. https://doi.org/10.3390/cells 10102595

ISSN: 3091-1672

Vol. 3 Nim. 1 (2026)

Mendoza, E., Fong, J., & Céspedes, A. (2023). Panoramica historica sobre el surgimiento y
evolucion del  sindrome  demencial.  MediSur,  21(5), 1092-1098.
https://medisur.sld.cu/index.php/medisur/article/view/721/4290

Mrowicka, M., Mrowicki, J., Dragan, G., & Majsterek, 1. (2023). The importance of thiamine
(vitamin B1) in humans. Bioscience Reports, 43(10), 18.
https://doi.org/10.1042/BSR20230374

Oliveira, N., Magalhaes, L., Matos, M., Aragdo, G., & Bachur, T. (2019). A deficiéncia de
tiamina e niacina como fator de risco para doengas neurologicas. Infarma, 31, 80-85.
https://doi.org/10.14450/2318-9312.v31.e2.a2019.pp80-85

Paramo, L., Moreno, S., Guardiola, S., Zurriaga, 0., & Cavero, C. (2023). La enfermedad de
Huntington en la Comunitat Valenciana. Revista de Neurologia, 76(11), 343-350.
https://doi.org/10.33588/rn.7611.2022088

Pico, S. (2022). Estudio de la enfermedad de Huntington como una deficiencia de tiamina
asociada a SLC19A43 y sus implicaciones terapéuticas [Tesis doctoral, Universidad

Autéonoma de Madrid].
https://repositorio.uam.es/server/api/core/bitstreams/4e49dcbd-7252-45d1-8565-
€0332614d9fe/content

Pico, S., Parras, A., Santos-Galindo, M., Pose-Ultrilla, J., Castro, M., Fraga, E., ... Ferrer, 1.
(2021). CPEB alteration and aberrant transcriptome-polyadenylation lead to a

treatable SLC19A3 deficiency in Huntington’s disease. Science Translational
Medicine, 13(613), eabe7104. https://doi.org/10.1126/scitranslmed.abe7104

Rai, S. N., Singh, P., Steinbusch, H. W., Vamanu, E., Ashraf, G., & Singh, M. P. (2021). The
role of vitamins in neurodegenerative disease: An update. Biomedicines, 9(10), 1284.
https://doi.org/10.3390/biomedicines9101284

Sambon, M., Wins, P., & Bettendorff, L. (2021). Neuroprotective effects of thiamine and
precursors  with  higher bioavailability: Focus on benfotiamine and
dibenzoylthiamine. [International Journal of Molecular Sciences, 22(11), 5418.
https://doi.org/10.3390/ijms22115418

Doi: https://doi.org/10.63688/bdetvc54



https://doi.org/10.63688/bdetvc54
https://doi.org/10.3390/cells10102595
https://medisur.sld.cu/index.php/medisur/article/view/721/4290
https://doi.org/10.1042/BSR20230374
https://doi.org/10.14450/2318-9312.v31.e2.a2019.pp80-85
https://doi.org/10.33588/rn.7611.2022088
https://repositorio.uam.es/server/api/core/bitstreams/4e49dcbd-7252-45d1-8565-e0332614d9fe/content
https://repositorio.uam.es/server/api/core/bitstreams/4e49dcbd-7252-45d1-8565-e0332614d9fe/content
https://doi.org/10.1126/scitranslmed.abe7104
https://doi.org/10.3390/biomedicines9101284
https://doi.org/10.3390/ijms22115418

Sage Sphere Multidisciplinary Studies EDITORIAL

JOGB

ISSN: 3091-1672

@

Shaw, E., Mayer, M., Ekwaru, P., McMullen, S., Graves, E., Wu, J., ... Mestre, T. (2022).
Epidemiology and economic burden of Huntington’s disease: A Canadian provincial
public health system perspective. Journal of Medical Economics, 25(1), 212-219.
https://doi.org/10.1080/13696998.2022.2033493

Vol. 3 Nim. 1 (2026)

Smith, T., Johnson, C., Koshy, R., Hess, S., Qureshi, U., Mynak, M., & Fischer, P. (2021).
Thiamine deficiency disorders: A clinical perspective. Annals of the New York
Academy of Sciences, 1498(1), 9-28. https://doi.org/10.1111/nyas.14536

Soliveri, P., Paridi, D., Sorbo, F. D., Tramacere, 1., & Girotti, F. (2022). Negative symptoms
in  Huntington’s  disease.  Neurological  Sciences, 43(6), 3695-3701.
https://doi.org/10.1007/s10072-021-05787-x

Stoker, T., Mason, S., Greenland, J., Holden, S., Santini, H., & Barker, R. (2022).
Huntington’s disease: Diagnosis and management. Practical Neurology, 21(1), 32—
41. https://doi.org/10.1136/practneurol-2021-003074

Strong, M., & Quarrell, O. (2023). Prevalence and incidence of Huntington’s disease.
Movement Disorders, 38(8), 1570-1572. https://doi.org/10.1002/mds.29532

Wesot-Kucharska, D., Greczan, M., Kaczor, M., Pajdowska, M., Piekutowska-Abramczuk,
D., Ciara, E., ... Rokicki, D. (2021). Early treatment of biotin—thiamine—responsive
basal ganglia disease improves the prognosis. Molecular Genetics and Metabolism
Reports, 29, 100801. https://doi.org/10.1016/j.ymgmr.2021.100801

Wilton, D., & Stevens, B. (2020). The contribution of glial cells to Huntington’s disease
pathogenesis. Neurobiology of Disease, 143, 104963.
https://doi.org/10.1016/].nbd.2020.104963

Conflicto de Intereses: Los autores afirman que no existen conflictos de intereses en este
estudio y que se han seguido éticamente los procesos establecidos por esta revista. Ademas,
aseguran que este trabajo no ha sido publicado parcial ni totalmente en ninguna otra revista.

FINANCIAMIENTO
Los autores no recibieron financiamiento para el desarrollo de esta investigacion.

CONTRIBUCION DE AUTORIA:
Nombres de autores e iniciales: Carlos Alejandro Segarra Ramos (CASR).

Doi: https://doi.org/10.63688/bdetvc54



https://doi.org/10.63688/bdetvc54
https://doi.org/10.1080/13696998.2022.2033493
https://doi.org/10.1111/nyas.14536
https://doi.org/10.1007/s10072-021-05787-x
https://doi.org/10.1136/practneurol-2021-003074
https://doi.org/10.1002/mds.29532
https://doi.org/10.1016/j.ymgmr.2021.100801
https://doi.org/10.1016/j.nbd.2020.104963

Sage Sphere Multidisciplinary Studies

ISSN: 3091-1672

Vol. 3 Nim. 1 (2026)

WXk =

,_‘,_‘
—_ O

—
W N

Conceptualizacion: (CASR)
Curacion de datos: (CASR)

Analisis formal: (CASR)
Adquisicion de fondos: (CASR)
Investigacion: (CASR)

Metodologia: (CASR)
Administracion del proyecto: (CASR)
Recursos: (CASR)

Software: (CASR)

. Supervision: (CASR)

. Validacion: (CASR)

. Visualizacion: (CASR)

. Redaccion — Borrador original: (CASR)

. Redacciéon — Revision y edicion: (CASR)

Doi: https://doi.org/10.63688/bdetvc54

EDITORIAL

JOGB


https://doi.org/10.63688/bdetvc54

