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RETRASOS MENTALES

J. A. RONDAL

El tema de las dificultades y del desarrollo lingiiistico en los retrasos cognitivos
(habitualmente, pero de manera demasiado extensiva, llamados retrasos menta-
les) es de especial importancia por varias razones. En primer lugar, por el papel
decisivo del lenguaje y de la comunicacién verbal en nuestras sociedades; en
segundo lugar, por el papel especial del lenguaje en nuestro funcionamiento
cognitivo y social (algunos autores no dudan en afirmar que ésta es la principal
diferencia entre nosotros, los homo sapiens y nuestros vecinos biolégicos, los
chimpancés o los monos bonobos), y, en tercer lugar, por la gravedad de los pro-
blemas lingiiisticos generalmente presentes en los casos de retraso mental
moderado y severo.

Es importante definir estos ultimos términos y, con ellos, los diferentes niveles
psicométricos de la deficiencia mental.

La tabla 3-1 muestra las categorias de las deficiencias mentales méas importan-
tes de acuerdo con las principales escalas psicométricas que utilizan el coeficien-
te intelectual (CI). No suscribimos este tipo de evaluacién cognitiva, totalmente
aproximativa y que comporta un margen de error sistematico del orden de cinco
puntos (como minimo), pero su uso es bastante corriente, aunque no sea mas
gque con fines clasificatorios.

De manera esquematica, puede decirse que los problemas lingtiisticos, en el
caso del retraso mental ligero, son menores. Los problemas articulatorios son
relativamente poco frecuentes (del 10 al 15 %) y las dificultades que conciernen
a los otros componentes del sistema lingiiistico (léxico, morfosintaxis, organiza-
cién pragmatica y discursiva) son mas bien del orden de un retraso moderado

i1 P8 Niveles psicosométricos de las personas con deficiencia mental

Retraso mental i

1. Ligero 49.70
2. Moderado 35-49
3. Severo 25-34
4. Profundo 0-24

*En la principales escalas de valoracién de la inteligencia general.
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Esta observacion es aplicable también al desarrollo y al funcionamiento lin-
gliistico en el SD. Por ello, se tiende a menudo a considerar este sindrome, desde
el punto de vista del lenguaje o de otras funciones psicolégicas e incluso psico-
biolégicas, como el prototipo del retraso mental moderado o severo, lo cual
resulta excesivo, peligroso y, muy probablemente, inexacto. Se empieza a dispo-
ner de datos sobre otros sindromes genéticos que cursan con RM, que sugieren
una mayor variabilidad e, incluso, un cierto grado de especificidad sindrémica.

En la literatura especializada se han publicado varias revisiones detalladas acer-
ca del desarrollo del habla, del lenguaje y de la comunicacion en las personas
afectadas de SD o de otras deficiencias mentales (p. ej., Gunn, 1985; Mervis, 1988;
Rondal, 1985a, 1988a y b; Rondal y Edwards, 1997; Dodd y Leahy, 1989; Barrett y
Diniz, 1989). A continuacion recopilamos las principales tendencias descritas.

Una observacién que encontramos algunas veces en la bibliografia sobre el
tema es que el SD comporta un prondstico mas negativo por lo que respecta al
desarrollo del lenguaje que los otros sindromes que determinan un retraso men-
tal de magnitud comparable (Zisk y Bialer, 1967; Burr y Rohr, 1978; Gibson,
1981). Las razones exactas de esta situacion (hipotética) no han sido jamas pre-
sentadas, asi como tampoco lo han sido los andlisis que deberian sostener una
afirmacion de este tipo. Nosotros creemos que se trata, de hecho, de una indica-
cién muy dudosa.

Resulta verosimil que puedan existir variaciones cuantitativas entre los sujetos
con SD y los que presentan otras deficiencias mentales, especialmente en lo con-
cerniente al habla, pero hasta el momento no se ha demostrado claramente nin-
guna diferencia cualitativa. Podrian considerarse aqui, sin embargo, un cierto
numero de informaciones (v. también Miller, 1987) referidas a los importantes
déficit de habla y de lenguaje observados habitualmente en las personas con SD,
pero ninguna de estas caracteristicas es especifica de este sindrome, si bien su
presentacion en él resulta remarcable. En el apartado sobre la especificidad sin-
dromica de los problemas de lenguaje en las personas con retraso mental, la
cuestion de las diferencias entre sindromes desde el punto de vista del desarrollo
y del funcionamiento lingiiistico no parece plantearse (debido al aiin insuficien-
te namero de estudios comparativos intersindréomicos de los que se dispone hoy
dia; sin embargo, el movimiento heuristico scbre este punto es ya conocido), ni
en términos cualitativos ni en términos cuantitativos. Se trata, mas bien, de dife-
rencias en los tipos de dificultades lingtiisticas que presentan estas personas, los
cuales se analizan mejor segin los componentes del sistema lingiiistico (fone-
mas, lexemas, estructuras morfosinticticas y sus fundamentos semanticos, dis-
positivos pragmaticos y organizaciones discursivas).

Sonidos, fonemas y voz

Los tipos de sonidos que aparecen en el balbuceo del niho y que pueden ser
considerados como pertenecientes a la lengua blanco son relativamente similares
en los nifios con trisomia 21 y en los nifios normales. Las secuencias de desarrollo
son las mismas, y las particularidades temporales de este desarrollo, idénticas
para los dos grupos. En primer lugar, aparecen las vocales frontales y centrales,
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tales como /i/, /a/,/&/, y, a continuacion, las vocales posteriores como /a/, /2/,
/y/ (Smith y Oller, 1981). Por lo que respecta a las consonantes, los sonidos vela-
res como /k/ y /g/ tienden a dominar en frecuencia hasta los 6 meses. Su fre-
cuencia disminuye luego, mientras que los alveolares del tipo /t/ y /d/, asi como
los nasales como /n/, pasan a ser los dominantes. Las consonantes labiales, como
/p/ y /b/ y las nasales, como /m/, mantienen una frecuencia intermedia duran-
te los 12 primeros meses de edad. Las reduplicaciones de silabas en el balbuceo
empiezan hacia los 8 meses (intervalo de 6 a 10 meses) tanto en los nifios con
desarrollo normal como en los nifios con SD (Smith y Oller, 1981).

El desarrollo articulatorio es lento y dificil en la mayor parte de los nifios con
SD debido a diversas razones, que incluyen los retrasos v las incertidumbres del
desarrollo léxico. Sin embargo, la progresién general parece corresponder a la
del desarrollo normal (Smith y Oller, 1981; Menn, 1983). Las vocales, las semivo-
cales, las consonantes oclusivas y nasales se producen y dominan en primer
lugar. Las constrictivas /f/, /0/, /s/, /[/, /v/, /d/, /z/, /3/ son de articulacién
mas delicada, por lo que llegar a dominarlas, si realmente se consigue, requiere
algo mas de tiempo. En la mayoria de las personas con trisomia 21, la inteligibili-
dad del habla no deja de ser relativamente mediocre (Ryan, 1975; Rondal, 1978a).

Los errores de articulaciéon son del mismo tipo que los observados en el habla
de los nifios normales (es decir, principalmente, modificacion de rasgos articula-
torios, reduccion de grupos consonanticos y asimilaciones), si bien son mas
inconsistentes y mas variables de un individuo a otro, incluso cuando tienen un
nivel comparable de CI y de edad mental (Dodd, 1976; Dodd y Leahy, 1989). Los
adolescentes y los adultos portadores del SD presentan caracteristicas articulato-
rias similares a las observadas en nifios con este sindrome (Jarvis, 1980; Rondal
y Lambert, 1983; Van Borsel, 1988).

Benda (1949) y Buddenhagen (1971) presentaron analisis detallados de los fac-
tores patologicos periféricos asociados a las deficiencias del habla en el SD. Estos
factores incluyen: una cavidad bucal demasiado pequeiia en relacién al tamaifio
de la lengua que, por otra parte, es protusiva; laringe situada demasiado arriba
en la garganta con engrosamiento de la mucosa, mixedema de faringe, lengua
edematosa a menudo fisurada y con dificultades de movilidad e hipotonia de los
musculos que intervienen en el habla. Hay que mencionar también los labios
bastante grandes con irregularidades en su forma (Oster, 1953), anomalias pala-
tales (Spitzer y cols., 1961), una mandibula demasiado pequena (Strazzula,
1953), una implantacion dentaria defectuosa e irregular (Kraus y cols.,1968), una
nariz aplanada, senos y vias nasales subdesarrollados (Spitzer y cols., 1961), asi
como frecuentes inflamaciones de faringe, laringitis y bronquitis que provocan
tos, ronquera y reduccién general de la capacidad respiratoria.

Se han observado también defectos en la calidad de la voz (Montague y
Hollien, 1973, 1974). Por lo que respecta a la frecuencia fundamental de la voz
en las personas con SD, no existe acuerdo entre los expertos. Algunos (p. €j.,
Weinberg y Zlatin, 1970) defienden que los nifios portadores del SD tienen una
frecuencia fundamental mas elevada. Otros investigadores indican que esta ten-
dencia desaparece cuando los estudios estdn correctamente controlados en
cuanto a factores como el cariotipo, la labor verbal (habla espontianea en opo-
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sicién a habla provocada) y la calidad del procedimiento de emparejamiento
entre sujetos trisdbmicos y sujetos normales o con retrasos mentales de otras etio-
logias distintas del SD (v. Montague y Hollien, 1974).

Otros problemas mecanicos que también influyen negativamente en la comu-
nicaciéon verbal son las deficiencias auditivas y visuales.

Los portadores del SD presentan con mayor frecuencia un grado notable de
pérdida auditiva en comparacioén con las personas sin ningin tipo de retraso y
con las que sufren retrasos de otras etiologias, aunque con los mismos niveles de
desarrollo mental. Rigrodsky v cols. (1961) sefialan un déficit anditivo notable en
cerca del 60 % de las personas con SD. La pérdida auditiva es de ligera a modera-
da, y la mitad de las deficiencias son de tipo perceptivo o mixto y la otra mitad,
de tipo conductivo. Otros trabajos sefialan unos porcentajes de pérdidas auditi-
vas menos elevados que el que defiende Rigrodsky, asi como una mayor fre-
cuencia de problemas de conduccion en comparacion con los problemas de per-
cepcion y mixtos (Clausen, 1968). Los estudios mas recientes acerca de los
potenciales evocados auditivos a nivel del tronco cerebral en nifios con SD (Gigli
y cols., 1984; Ferri y cols., 1986) confirman la existencia de problemas de con-
duccién en una proporcion importante de estos individuos. Numerosas personas
con trisomia 21 presentan, pues, anomalias en los potenciales evocados auditi-
vos del tronco cerebral, lo que sugiere una disfuncién a este nivel que parece
estar positivamente correlacionada con el grado de RM.

Léxico

La aparicion del lenguaje convencional (enunciados de una palabra) presenta
un retraso de hasta, aproximadamente, unos 6 a 18 meses en los nifios con SD
(las primeras palabras se pronuncian a menudo entre los 18 y los 30 meses de
edad cronologica [EC]; p. ej., Cunningham, 1979; Lambert y Rondal, 1980). En
este momento, no obstante, la proporcién de palabras convencionales identifica-
bles en sus producciones vocales es alin, frecuentemente, inferior al 5 % (Smith,
1977). Esta cifra aumenta lentamente con la EC hasta cerca de los 4 afios,
momento en el cual existe un mayor nimero de producciones significativas. Los
nifios con SD y los nifios normales poseen un perfil similar del primer desarrollo
léxico. Ambos grupos adquieren, en primer lugar, los nombres sociales y algu-
nos nombres de objetos, para seguir, a continuacién, con mas palabras de rela-
cion y de nombres de objetos (Gopnik, 1987; Gilham, 1979). :

El (sub)léxico correspondiente a los nombres de objetos adquirido por los
nifios con SD tiene los mismos contenidos que el de los nifios normales
(Cunningham y Sloper, 1984). A nivel receptivo, los nifios con SD demuestran,
primeramente, una capacidad de comprensiéon de los nombres de los objetos a
las mismas edades mentales (EM) (alrededor de los 14 meses) que los nifios que
no sufren retraso mental. Poseen, ademas, léxicos de extension idéntica en com-
prension en comparacién con nifios normales con los que se emparejaron segin
sus respectivas edades mentales (entre 13 y 21 meses) (Cardoso-Martins y cols.,
1985). Mas adelante, v a una EM equivalente, los nifios con SD y los nifios nor-
males muestran la misma capacidad para definir, comprender y utilizar practica-
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mente el mismo nimero de palabras, asi como unos resultados similares en los
ejercicios de asociacion de palabras (v. Rondal, 1975, 1985a para revisiones sobre
esta cuestion). Los sujetos con SD y los que padecen retraso mental de otras etio-
logias no parecen diferir de una manera notable en cuanto a su desarrollo 1éxico
receptivo y productivo (Lyle, 1960, 1961; Mein, 1961; Ryan, 1975, 1977; v. tam-
bién Barrett y Diniz, 1989, para una revision sobre este tema).

Asl pues, parece ser que la EM es una variable predictiva satisfactoria del desa-
rrollo 1éxico, tanto receptivo como productivo, en los nifios con retraso mental y
también en nifios normales, como lo demuestra la importante correlacion entre
los resultados obtenidos en el Peabody Picture Vocabulary Test (PPVT), (Dunn y
Dunn, 1965) y en los tests de Wechsler o de Standford-Binet de medicién de la
inteligencia (Dunn y Dunn, 1982).

En lo referente a los nifios normales de mayor edad y los nifios con retraso
mental ligero o de mayor edad, la relacién entre el conocimiento léxico y la EM
puede depender bastante del tipo de test de vocabulario utilizado. Con estos
nifios, la EM estA mas en relacién con el conocimiento de términos relacionales
abstractos (valorado, p. ej., por el test de los Conceptos de Base de Boehm;
Boehm, 1971) que con ejercicios que evalian solamente la comprension de las
etiquetas verbales referentes a objetos y acontecimientos (como se mide, p. €j.,
en el PPVT) (v. Miller y cols., 1981; y, en particular, Byrd y cols., 1992, para
ampliar la informacion sobre el tema).

Estructuras semanticas y morfosintacticas

Cuando empiezan a combinar dos o tres palabras en el mismo enunciado
(habitualmente, no ocurre antes de los 4 o 5 afios de edad e, incluso, a veces mas
tarde), los nifios con SD parecen expresar la misma serie de significaciones rela-
cionales o relaciones tematicas que los ninos normales, segiin las observaciones
efectuadas por los investigadores que han estudiado el primer lenguaje combina-
torio en el nino (p. ej., Brown, 1973); relaciones de sentido que forman parte de
la estructura semantica de las lenguas naturales (v. las propuestas de Fillmore
[1967] respecto a las estructuras de los casos de base o el andlisis de la significa-
cién componencial de Chafe, 1970). Los ejemplos de relaciones semanticas
expresadas precozmente por los nifios con SD (al igual que por los nifios norma-
les) son: existencia, negacion, desaparicion, reaparicion, atvibucion, posesion, locali-
zacion, agente, receptor, instrumentacion, fuente, asi como las estructuras agente-
accion, accion-receptor y agente-accion-receptor (Rondal, 1978a y b; Coggins, 1975;
Layton y Sharifi, 1979). Asi mismo, los nifios con SD parecen comprender
correctamente las mismas series de significados relacionales cuando éstas son
producidas por otras personas (Duchan y Erickson, 1976).

No existe ninguna indicaciéon empirica de que las estructuras semadanticas de
base del lenguaje, tal y como intervienen en la produccién o en la comprension
lingiiistica, sean notablemente diferentes en los ninos con SD en relacién con los
ninos normales a niveles correspondientes de desarrollo lingiiistico.

El desarrollo gramatical en los sujetos con SD jamas es completo, aunque algu-
nos progresos son evidentes a medida que aumenta la edad cronologica
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(Lenneberg, Nichols y cols., 1964). Este progreso queda reflejado en el aumento
gradual de la extension de los enunciados, que se evaliia mediante el indice de la
Longitud media de la produccion verbal (LMPV) o Longitud media del enuncia-
do (LME) (en inglés MLU [v. Brown, 1973]). Este indice evoluciona habitualmen-
te pasando de valores proximos a 1,00-1,50 hacia los 2 afios y medio o 3 afios de
EC, a valores de 3,50-4,00 hacia los 8 0 9 afios, para culminar con alrededor de las
5-6 unidades morfosintdcticas hacia los 14-15 afios (Rondal, 1978b; Rondal y
cols., 1980a y b). A titulo indicativo, los niveles de LMPV obtenidos en situacién
de conversacion diadica entre adultos normales se sittian alrededor de las 10 uni-
dades. La reduccién del LMPV en las personas con SD comporta una utilizacién
sostenida o inferior, o ambos, la mayor parte de las veces, e inestable de las cla-
ses gramaticales (articulos, pronombres, auxiliares, preposiciones y conjuncio-
nes de coordinacioén y de subordinacién) y de los marcajes de inflexiones nomi-
nales (género) y, sobre todo, verbales (tiempo y aspecto), asi como un uso limita-
do de la hipotaxis (subordinadas relativas y circunstanciales, en particular).

En la mayor parte de los portadores del SD, la evolucién de la produccion lin-
guistica no parece ir mas alla de los niveles alcanzados hasta alrededor de los 14-
15 anos. Rondal y Comblain (1996) analizaron un gran numero de datos empiri-
cos pertinentes que permitian la comparacion, desde el punto de vista lingiiisti-
co, de nifios, adolescentes y jovenes adultos portadores del SD. Asi mismo, los
trabajos de Van Borsel (1988, 1993) permiten efectuar también comparaciones
del mismo orden.

De estos estudios se desprende que, ni a nivel articulatorio ni a nivel gramati-
cal, se registra ningitin progreso notable en estos individuos, mas alla de la época
de la adolescencia (e incluso antes en el plano articulatorio). Rondal y Comblain
(1996) y Rondal y Edwards (1997) sugirieron que estos aspectos de la organiza-
cion lingiiistica de los temas mentales (v no la totalidad del lenguaje, como habia
sugerido Lenneberg en 1967) tienen unos periodos sensibles o criticos de desarro-
llo. (Para una revision y analisis de esta cuestién, puede consultarse Rondal y
Edwards [1997].) Si, como sugiere Hurford (1991), el principal determinante del
fin del periodo o periodos criticos (el de desarrollo fonolégico parece ser mas
corto que el de desarrollo morfosintactico) son las consecuencias evolutivas de la
interaccion entre los factores genéticos que influencian la cronologia de los ras-
gos del comportamiento en relacion con la adquisicion del lenguaje (en el sentido
de que una adquisicion relativamente mas precoz del sistema lingiiistico, que
permite un mejor funcionamiento mental y social, aporta una ventaja evolutiva a
los individuos que presentan esta caracteristica), es poco probable que las perso-
nas con retraso mental puedan escapar a semejante limitacion biologica.

Veremos, no obstante, que sélo los aspectos mas formales del lenguaje tienen
unos periodos sensibles de desarrollo, como los componentes semanticos, prag-
maticos y discursivos. Es posible, sin embargo, e ignalmente cierto para las per-
sonas con retraso mental, adquirir nuevas palabras y nuevas significaciones, asi
como mejorar el funcionamiento pragmatico y afinar la capacidad discursiva, a
lo largo de toda la vida.

En un estudio de Rondal y cols. (1988) se analiza la variacién que experimenta
la comprension de frases declarativas monoproposicionales, segiin la voz y diver-
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sos rasgos de transitividad semantica (v. Hopper y Thompson, 1980, para estudiar
este tema). Dado que la revision detallada de este estudio no ha sido publicada,
resumimos a continuacién las principales informaciones que contiene.

Se incluyeron en el estudio 17 jévenes adultos con SD (EC media de 27 anos y
5 meses), que fueron evaluados individualmente en cuanto a la comprension de
una serie de frases declarativas activas y pasivas, plausibles y no plausibles, y
reversibles y no reversibles.

El grado de accionalidad de los verbos fue también objeto de variacion sistema-
tica. Se pedia a los individuos que escogieran entre dos dibujos, uno representa-
ba correctamente las relaciones tematicas codificadas en las frases propuestas
(p- €j., un dibujo de una nifia empujando a un nifio, para la frase La nina empuja
al nifio), mientras que el otro dibujo ilustraba una inversién de las mismas rela-
ciones tematicas (p. ej., un dibujo de un nifioc empujando a una nifia para la
misma frase citada). Como sabemos, las frases pasivas no difieren de las activas
en las relaciones tematicas codificadas, sino mas bien en la realizaciéon de super-
ficie de estas relaciones. Las pasivas tienen un sujeto gramatical subyacente
(SGS) producido en superficie bajo la forma de un objeto indirecto introducido,
casi siempre, por la preposicion por (p. ej., el nifio en la frase La nifia es empujada
por el ning), mientras que el objeto gramatical subyacente (OGS) se produce en
superficie bajo la forma del sujeto (p. ej., La nifia en la frase anterior).

Los nifios normales comprenden las frases activas del mismo modo que las
pasivas, antes y mejor cuando las frases estan construidas alrededor de verbos
de accién (p. ej., empujar, llevar), por oposicion a los verbos denominados menta-
les (p. €j., imaginar, amar, ver) (Sudhalter y Braine, 1985; Maratsos y cols., 1985;
Rondal y cols., 1990). Siguiendo la misma linea de los trabajos de Kosslyn (1980)
v de Paivio (1971, 1986), Rondal y cols. (1990) especularon que el efecto de accio-
nalidad observado podria ser debido al caracter mas vivaz de las representacio-
nes mentales sugeridas por los verbos de accidon en la mayor parte de personas.
Estas representaciones, en efecto, pueden tener una funcién de apoyo para las
operaciones mentales implicadas en las frases.

Esta hipétesis recibié soporte experimental en un trabajo realizado por
Thibaut y cols. (1995; v. también Kaens, 1988) sobre el papel de la formacion
mental de imagenes en el tratamiento de las frases por parte del nifio. Los resul-
tados experimentales obtenidos por Rondal y cols. (1988) ponen de relieve el
mismo efecto facilitador de la accionalidad del verbo en los adultos con SD estu-
diados, tal y como ocurre en los ninos normales, con la tinica diferencia de que,
en los adultos con SD, el efecto en cuestion se limita a las frases activas. Los suje-
tos adultos con SD que poseen un CI relativamente alto (de 40 a 60) interpretan
correctamente un 83 % de las frases activas accionales, frente a un 73 % en el
caso de las no accionales. Los porcentajes de interpretacion correcta en el caso
de los adultos con SD con un CI inferior (de 20 a 39), son del 75 y 50 %, respecti-
vamente. Estas diferencias son estadisticamente significativas en el umbral con-
vencional, p < 0,05. Por lo que respecta a las frases pasivas propuestas, los indi-
ces de respuesta difieren igualmente segin el CIL: los sujetos pertenecientes al
grupo de CI mas elevado interpretan las frases pasivas propuestas como si fue-
ran las activas correspondientes en un 60 % de los casos, frente a un 70 % de los
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sujetos del grupo de CI inferior (diferencia significativa en el umbral p < 0,05).
Los resultados son similares a los que se obtendrian al azar en ambos grupos (50
y 47 %, respectivamente, para el grupo de CI mas elevado y mas bajo).

Esta investigacion demuestra, en primer lugar, que en la gran mayoria de los
casos, los adultos con SD no comprenden correctamente los aspectos morfosin-
tacticos y semanticos asociados a la voz pasiva; y, en segundo lugar, que las fra-
ses declarativas activas reversibles si son correctamente comprendidas en gran
parte de los casos, particularmente cuando se trata de verbos de accion y en los
grupos de CI mas elevado (relativamente hablando). En lo concerniente a las fra-
ses activas, se demostrd que, al igual que en los nifios normales, en los adultos
con SD existe un efecto facilitador de la accionalidad semantica. Puede formular-
se la hipétesis de que la complejidad estructural de las frases pasivas no supone
s6lo un problema en lo referente a la comprension de los sujetos con SD, sino
que bloquea, ademas, el efecto potencialmente facilitador de la accionalidad
semantica.

Utilizando la misma técnica de designacion de imagenes que Rondal y cols.
(1988), Comblain (1989) confirma que los adultos con SD (como grupo) interpre-
tan las frases pasivas reversibles construidas con verbos accionales o no acciona-
les a nivel de pura suerte o incluso inferior. Sin embargo, Comblain presenté a
las personas que formaban parte de sus pruebas unas series de frases activas y
pasivas monoproposicionales plausibles (p. €j., El nino pega a la ni#ia) y no plau-
sibles (p. €j., La bicicleta es detestada por el libro) mezcladas al azar. Al tratar estas
series de frases, los adultos con SD, pero no los adultos normales que formaban
el grupo control, interpretaron igualmente las frases activas aproximadamente a
un nivel de suerte. Esto demuestra hasta qué punto el propio tratamiento lin-
giiistico de las frases activas simples sigue siendo semantico y pragmaticodepen-
diente en los sujetos con SD.

Pragmatica

Si bien se encuentra formalmente reducido, el lengunaje de las personas con SD
no esta en modo alguno desprovisto de valor comunicativo, tal como se observa
en el estudio de Rondal y Lambert (1983). Los temas conversacionales son trata-
dos de tal manera que permiten la continuidad necesaria en el intercambio
entre interlocutores. Los principales tipos ilocutorios de frases se utilizan de
manera corriente.

Otras investigaciones (p. ej., Veit y cols., 1976; Bedrosian y Prutting, 1978;
Berry y cols., 1978; Owings y McManus, 1980) sefialan asi mismo una interesan-
te capacidad de los adultos con retrasos mentales moderados y severos (esta
indicacion se aplica, por tanto, también a los sujetos con SD) para tomar parte de
manera eficaz en las conversaciones con otras personas, ya sea con retraso men-
tal o normales. Los adultos con retraso mental demuestran los mismos tipos de
control conversacional que los adultos normales. Rosenberg y cols. (Abbeduto y
Rosenberg, 1980; Rosenberg y Abbeduto, 1986) han estudiado la competencia de
comunicacion de adultos con retraso mental ligero en situaciones triadicas de
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conversacion con otros sujetos retrasados: el respeto de los turnos conversaciona-
les existe y funciona correctamente; los sujetos con retraso mental son también
capaces de reconocer los actos ilocutorios que implican una respuesta por parte
del interlocutor, en oposicién con los que no implican respuesta alguna; el inter-
cambio de informaciones es, asi pues, activo y estd correctamente controlado.
Puede concluirse, pues, que los sujetos con retraso mental funcionan de manera
no esencialmente distinta a la de los individuos normales, por lo que respecta a la
dimension pragmatica de base del lenguaje. Existen, sin embargo, algunas limita-
ciones. Por ejemplo, Abbeduto y Rosenberg (1980) observan pocos actos de habla
indirecta (p. ej., las demandas indirectas) en las conductas conversacionales de
los adultos con retraso mental; los que observaron fueron de una variedad limita-
da y producidos solamente por algunas de las personas estudiadas.

Los jovenes adultos con trisomia 21 hacen uso, como demuestran los datos
obtenidos por Rondal (1978a y b) de toda una variedad de dispositivos ilocutorios
en sus relaciones verbales con sus interlocutores (v. tabla 3-3). Estos datos fue-
ron obtenidos en situaciéon de interacciones de juego libre con las respectivas
madres y en los domicilios de los sujetos estudiados. En situaciones de este tipo,
las madres (tanto las de los nifios con retraso mental como las de los nifios nor-
males) tienen tendencia a conducir la interaccion, planteando preguntas y
dando érdenes a sus hijos, con mayor frecuencia que a la inversa. En esta misma
linea, los estudios llevados a cabo por Leifer y Lewis (1984) y por Scherer y

e BN Frecuencia (en porcentajes medios) de diferentes tipos estructurales

3-3 de frases y de enunciados en nifios con sindrome de Down y con tres niveles
de LMPV
MNinos
Sindrome de Down MNormales
Niveles de LMPVY* Miveles de LMPV
indice 1 2 3 1 2 3
1. Enunciados sin verbo 0,87 0,76 0,58 0,90 0,74 0,55
2. Proporcion de modificadores 0,21 0,29 0,43 0,19 0,35 0,41
por enunciada®
3. Declarativas 0,02 0,14 0,31 0,04 0,18 0,28
4. Imperativas 0,02 0,03 0,05 0,02 0,04 0,07
5. Preguntas si/no con inversion del 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00 0,01
orden sujeto pronominal /primer
elemento verbal
6. Preguntas si/no basadas en la 0,00 0,00 0,01 0,01 0,01 0,02
entonacion
7. Preguntas QU° 0,05 0,05 0,04 0,00 0,02 0,05
8. Proporcion total de preguntas 0,05 0,05 0,05 0,01 0,03 0,08

"Nivel de LMPV1: 1,00-1,50; Nivel de LMPV2: 1,75-2,25; Nivel de LMPV3: 2,50-3,00; el LMPY ha sido calculado
segln las reglas de Brown (1973).

*Se han definido como modificadores de los adjetivos, los adverbios, o ambos.

‘Se trata de las preguntas introducidas por o que comportan un adjetivo, pronombre ¢ adverbio interrogative (en
francés, guwi, quoi, quand, comment, lequel, etc.)

LMPY, longitud media de la produccién verbal,

De Rondal, 1978a.
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Owings (1984) demostraron, asi mismo, la existencia de capacidades conversa-
cionales no triviales y de responder correctamente a las demandas verbales sim-
ples en los ninios con SD de una EC aproximada de 5 afios.

Cariotipo y variabilidad comportamental

Los casos de trisomia 21 se clasifican generalmente en tres subcategorias etio-
logicas (Berg, 1975): a) trisomia 21 estandar; b) translocacién, y ¢) mosaicismo.

En el 97 % de los casos (trisomia 21 estandar), el error genético tiene lugar en
el 6vulo o en el espermatozoide antes de la singamia o en el momento de la pri-
mera division celular. Todas las células vivas del embrién, desde este momento,
reciben tres cromosomas 21. En el 1 % de los casos (Hamerton y cols., 1965; o en
un 2 %, segin Richards, 1969), el error genético ocurre en la segunda o tercera
division celular. En estos casos, el embrion desarrolla un «mosaicor» que com-
prende células normales, es decir, con un nimero regular de 46 cromosomas y
células con una triplicacion del comosoma 21.

En el porcentaje restante de los casos (1-2 %), el material cromosémico adicio-
nal no es una triplicacién del cromosoma 21, sino una parte o la totalidad de otro
cromosoma (el cromosoma 14 o el 22). En el 66 % de los casos de translocacion,
el error genético ocurre en el momento de formacién del 6vulo o del espermato-
zoide, o bien durante la primera divisién de la célula embrionaria. En el otro 34 %
de los casos, uno de los padres, aun cuando sea fenotipicamente normal desde
todos los puntos de vista, es portador de la translocacién en su propio genotipo.

En este punto cabria plantear la pregunta de si las diferencias en el cariotipo
corresponden a variaciones en el perfil psicologico de los sujetos portadores de
SD. Esta cuestién fue considerada por primera vez por Clarke y cols. en 1961.
Estos autores describieron un caso de trisomia con mosaicismo en una nifia de
inteligencia normal pero que presentaba algunos rasgos de SD. Estudios poste-
riores han observado la frecuencia de las células aberrantes en comparacién con
el nivel de inteligencia de las personas afectadas. De una manera general, estas
indicaciones (v. Gibson, 1981, para una revisiéon sobre el tema) sugieren: a) que
los portadores de SD con mosaicismo presentan un retraso mental menos severo
que los sujetos con trisomia estandar y traslocacion, y b) que los portadores de
SD con translocacion presentan un déficit intelectual menor que los sujetos con
trisomia 21 estandar. Sin embargo, el grado de coincidencia entre los diferentes
estudios llevados a la practica deja mucho que desear.

Existen, asi mismo, pocos datos especificos acerca de la aplicacion del mismo
punto de vista a las capacidades lingiisticas. Fishler y Koch (1991) encontraron
en su estudio una diferencia media, en términos de CI, de 12 puntos (segin el test
de Wechsler) entre un grupo de 30 personas con trisomia 21 estandar (CI medio,
52; desviacion estandar [DE], 14,6) y un grupo de personas con trisomia 21 de tipo
mosaico (CI medio, 64; DE, 13,8). Los dos grupos se encontraban emparejados
segun la edad cronologica (entre 2 y 18 anos), el sexo y el nivel socioeconémico
de los padres. Tal y como indicaron estos autores, un cierto numero de sujetos
con mosaicismo presenta mejores capacidades verbales (de hecho, se trata de
capacidades léxicas receptivas, como las medidas por el PPVT), demostrando
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incluso, algunos de ellos, una habilidad visuoperceptiva normal, o casi normal, en
los ejercicios de tipo spapel y lapiz», mientras que no pueda hacerse ninguna indi-
cacion de este género con respecto a los sujetos con trisomia 21 estandar,

Especializacion hemisférica cerebral

Diversos investigadores se han referido a la especializaciéon hemisférica cere-
bral (HC) de las personas con SD. Los resultados de los estudios sobre este tema
son controvertidos. Algunos de estos estudios que han utilizado la técnica deno-
minada de escucha dicética parecen indicar que los individuos con SD presentan
una dominancia del hemisferio cerebral derecho para el tratamiento del habla.
Sin embargo, otras observaciones establecen que un modelo simple de dominan-
cia cerebral invertida en estos sujetos resulta insostenible (Elliott y cols., 1987).

Especializacion hemisférica cerebral invertida

Se han llevado a cabo varios estudios sobre la especializacion hemisférica cere-
bral de los sujetos con SD, utilizando la técnica de la escucha dicética (p. ej.,
Sommers y Starkey, 1977; Hartley, 1981; Pipe, 1983; Tannock y cols., 1984;
Zekulin-Hartley, 1978, 1981,1982; para una revision detallada de estos estudios,
v. Elliott y cols., 1987).

En estos estudios, se envian simultianeamente a los oidos de las personas que
entran en la prueba, equipadas con auriculares, toda una serie de silabas, soni-
dos, cifras o pares de palabras que riman entre si (p. €]., paon y bang, en frances).
Para la emisién de las respuestas puede utilizarse el sistema de sefalar con el
dedo, a fin de evitar cualquier confusién con los problemas de lenguaje producti-
vo en estas personas (se trata de senalar con el dedo una imagen que represente
la palabra estimulo que se le ha emitido, seleccionandola de entre otras image-
nes con las que se halla mezclada). Como el trayecto nervioso que va del oido al
cerebro esta invertido, todo estimulo enviado al oido derecho sera proyectado a
nivel del hemisferio cerebral izquierdo y al contrario por lo que respecta a los
estimulos enviados al oido izquierdo. En los sujetos normales, a partir de los 3
meses de edad, se observa generalmente una ventaja del oido derecho en este
tipo de trabajo, lo cual se considera como una indicacion del dominio cerebral
izquierdo para el tratamiento del habla. Parece que esta dominancia es estadisti-
camente mas marcada en los sujetos de sexo masculino que en los de sexo feme-
nino (Lake y Bryden, 1976; Witelson, 1977; Bryden, 1982; Hiscock y Decter,
1988). El hemisferio cerebral izquierdo controla el habla en el 96 % de los indivi-
duos manualmente diestros. La misma indicacién resulta vilida para el 70 % de
los individuos zurdos. En el 15 % de los individuos zurdos, el habla esta controla-
da por el hemisferio cerebral derecho, mientras que, en el 15 % restante, el con-
trol es bilateral. Las estimaciones actuales sefialan que, aproximadamente, un
10 % de la poblacion normal es zurda (Bresson, 1991).

En esta presentacion de datos sobre este tema, resulta mas acertado hablar de
habla que de lenguaje (es decir, de la organizacién lingiiistica considerada en si
misma). En efecto, la ejecucion verbal implicada en los ejercicios de escucha
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dicética y en las labores duales (v. mas adelante) no implica o implica muy poco
control semantico, pragmatico, sintdctico, o todos ellos. Las indicaciones neurop-
sicologicas recientes en cuanto a la especializacién hemisférica para las funciones
lingtiisticas sefialan un amplio dominio del HC en el tratamiento de la estructura
morfolégica de las palabras, en la morfologia gramatical y en la sintaxis, asi como
una participacion no despreciable del HC derecho en los tratamientos lexicose-
manticos y pragmaticos del lenguaje (Eisele, 1991: Koening y cols., 1992).

La mayor parte de los estudios realizados con individuos portadores del SD han
determinado una superioridad del oido izquierdo, es decir, un dominio del HC
derecho, para la recepcién de los sonidos del habla. Por el contrario, los grupos
control constituidos por nifios normales o con retraso mental de otras etiologias
distintas del SD, pero con EM comparables, presentan la superioridad esperada
del oido derecho, es decir, un dominio del HC izquierdo.

Esta dominancia invertida en muchos sujetos con SD no es, pues, sin duda (pro-
bablemente) un efecto del retraso mental en si, sino mas bien una particularidad
vinculada al mismo SD. Sin embargo, dos trabajos (Sommers y Starkey, 1977;
Tannock y cols., 1984) no han obtenido una asimetria clara en lo que concierne al
oido y, por tanto, al HC, en grupos de nifios v de adolescentes con SD. No obstan-
te, en un estudio atento de los datos aportados por el trabajo de Tannock y cols.
(1984), se puede constatar que el nivel global de lateralizacién relativamente bajo
del grupo SD en el test parece resultar, de hecho, de la presentacion de una venta-
ja del oido derecho bastante clara para ciertos sujetos y de una ventaja del oido
izquierdo, también bastante clara, para otros, lo cual lleva a que ambas series
numéricas se neutralicen entre si. Por el contrario, los datos negativos de
Sommers y Starkey (1977) no han sido explicados hasta el momento.

Esta serie de observaciones no resulta facil de interpretar, ya que pueden
avanzarse toda una serie de objeciones metodolégicas acerca de los estudios
mencionados. Por ejemplo, el hecho de no encontrar asimetria en los sujetos
con SD en los parametros mencionados puede ser debido a variables de ejecu-
cion sin una relacién real con la especializacion HC propiamente dicha, varia-
bles como una desviacién a nivel de la emisién de los estimulos (p- €j., una ten-
dencia a emitir sistematicamente un estimulo antes que otro, un priming no
intencional, otras variables en materia de escucha, o todas ellas). Si, por cual-
quier razon, estos fenémenos fueran mas frecuentes entre las personas con SD
que entre otros individuos, tal vez los estudios que no sefialan una clara asime-
tria en las funciones consideradas deberian ser mas cuidadosamente analizados
desde el punto de vista metodologico.

La confrontacién teérica continiia acerca de si los individuos portadores del SD
tienen, efectivamente, una localizacién HC invertida para los sonidos del habla o
no. Teniendo en cuenta las publicaciones actuales sobre el tema, parece ser que,
contrariamente a los sujetos con otros tipos de retraso mental, al menos algunos
sujetos con SD, y puede que muchos de entre ellos, no presentan la dominancia
del HC izquierdo esperada para los sonidos del habla ¥ para el material verbal
habitualmente utilizado en las pruebas de escucha dicética.

Hartley (1982) sugiri6 que esta situacién es responsable de las disociaciones de
ejecucion que se observan entre las funciones de tratamiento cognitivo seriado y
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paralelo en las personas con SD. Sabemos que estos individuos, en cuanto a
grupo, obtienen unos resultados inferiores a los de las personas con otros retra-
sos mentales de la misma EM en los ejercicios que requieren imitacién vocal
(Mahoney y cols., 1981), imitaciéon verbal, ya sea de series de palabras o de frases
(Rondal, 1980a; Rondal y cols., 1981), en los ejercicios de memoria secuencial
(Marcell y Armstrong, 1982; v. también Rondal, 1977, para otros datos en la
misma linea procedentes de una revision de los estudios que han utilizado el
Mlinois Test of Psycholinguistic Abilities [ITPA]), asi como en el tratamiento lingiis-
tico secuencial.

Por el contrario, las personas portadoras de SD muestran habitualmente una
mejor ejecucién o, al menos, una ejecuciéon comparable, con respecto a los suje-
tos con retraso mental de otras etiologias, pero de EM equivalente, en los ejerci-
cios que implican imitacién motriz no verbal (Rondal y cols., 1981), en la discri-
minacion de patrones visuales o en los ejercicios visuomotrices (Silverstein y
cols., 1982). Cualquiera que sea el interés intrinseco de la hipétesis de Hartley,
hay que tener siempre presente que los ejercicios de escucha dicotica son, sim-
plemente, un indice de dominancia cerebral en lo referente a la percepcion del
habla. Por lo que respecta a la produccion del habla, deben utilizarse y conside-
rarse, sin duda, otros tipos de pruebas.

Hipétesis disociativa concerniente a los hemisferios izquierdo y derecho

Los ejercicios denominados duales pueden aportar datos pertinentes para el
analisis de la dominancia HC por lo que respecta a la produccién del habla. La
hipétesis de base es la siguiente: cuando pedimos a individuos diestros que
hablen mientras realizan un trabajo motriz unimanual, como golpear rapida y
repetidamente con el dedo sobre una superficie cualquiera, se observa una inter-
ferencia mas marcada a nivel del habla cuando los movimientos se efectian con
la mano derecha que cuando se efectiian con la mano izquierda (v. Kinsbourne y
Hiscock, 1983, para una revisién de los estudios que corroboran estas indicacio-
nes en individuos sin retraso mental). Segin Kinsbourne y Hicks (1978), este
fenémeno es debido a una interferencia entre los centros cerebrales que contro-
lan las funciones verbal y manual, respectivamente. Los movimientos efectua-
dos con la mano derecha interfieren mas con el habla que los movimientos efec-
tuados con la mano izquierda porque los primeros son controlados por el HC
izquierdo, que también controla la produccion del habla. Sin embargo, otros
expertos no estin de acuerdo con esta interpretacién. Las interferencias obser-
vadas podrian producirse, asi mismo, por una competencia a nivel periférico
entre diversas respuestas, o bien por conflictos a nivel de la progamacién seria-
da, ya sea central o periférica, de las acciones (v. Howe y Rabinowitz, 1989, para
una discusion sobre este punto).

Harris v Gibson (1986), citados por Elliott y cols. (1987), presentaron a sujetos
con SD y a sujetos normales (no se proporciona detalle alguno acerca de los pro-
cedimientos de emparejamiento utilizados) una serie de ejercicios consistentes
en golpear rapidamente con el dedo una superficie, sirviéndose de una sola
mano v en silencio o repitiendo con rapidez varias palabras, de aparicién fre-
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cuente en la lengua, que habian sido propuestas por el investigador (técnica
denominada de shadowing). Tal y como se esperaba, los sujetos normales pre-
sentaron mejores resultados que los sujetos con SD en todas las condiciones. En
los dos grupos se observé, no obstante, que el habla estaba mas alterada cuando
el golpeteo se efectuaba con la mano derecha que con la izquierda (de hecho, en
el estudio de Elliott y cols., el efecto perturbador aparecia solamente en los hom-
bres, lo que sugiere la posibilidad, tanto en los sujetos normales como en los
sujetos con 8D, de que el control de la produccién del habla esté menos laterali-
zado en las mujeres).

Resumiendo la bibliografia disponible actualmente, Elliott y cols. (1987) propo-
nen la hipétesis de que la mayor parte de los individuos portadores del SD perci-
ben el habla predominantemente con el HC derecho, pero dependen del HC
izquierdo para la producciéon. Los mismos autores especulan que los problemas
de lenguaje en las personas con SD podrian estar relacionados con una disocia-
cion de este tipo entre los territorios cerebrales responsables, respectivamente,
de la produccion y de la percepcion del habla. Semejante disociacién podria pro-
vocar retrasos o dificultades de comunicacion entre unos sistemas funcionales
que, normalmente, se solapan parcialmente. Podria afiadirse que si, como se
considera habitualmente, el HC izquierdo actua principalmente como un anali-
zador secuencial y los mecanismos corticales de la recepcion del habla se hallan
localizados en el HC derecho en la mayoria de los sujetos con SD, ciertos tipos de
funciones lingiiisticas en estas personas se hallan alejadas de los mecanismos
neurolégicos mejor equipados para dirigirlas.

Otros datos

Sin embargo, parece que las cosas no son tan simples como hemos resumido
en el apartado anterior, si es que puede hablarse de simplicidad. Se procedié a
una investigacion de la dominancia HC en un grupo de sujetos portadores del SD
que frecuentaban un centro ocupacional (Rondal, 1995a). En este estudio se éva-
lué el funcionamiento receptivo a través del paradigma de la escucha dicética.
La dominancia cerebral para la produccion del lenguaje se evalué, pues, median-
te un paradigma de labor dual.

Escucha dicotica

Los sujetos incluidos en esta investigacion eran adultos con SD (15 hombres y
10 mujeres), de edades comprendidas entre los 21 y los 36 afios. Se sabe que una
proporcion relativamente importante de sujetos con SD sufre dificultades auditi-
vas, a menudo de tipo conductivo, por lo que seleccionamos a las personas con
SD para este estudio de manera que pudiéramos minimizar, en lo posible, esta
variable de confusién. A partir de los informes médicos, se pudo establecer que
los sujetos escogidos no tenian mas de 30 db de pérdida en uno u otro oido en las
frecuencias mas importantes del habla (la mayoria de estas personas tenia défi-
cit inferiores a este nivel y parecian, de hecho, disfrutar de una audicion virtual-
mente normal). La lateralidad manual se establecié pidiendo a los sujetos que
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realizaran cinco ejercicios (escribir su nombre, trazar un circulo, recortar una
hoja de papel con unas tijeras, abrir un bote y lanzar una pelota con una sola
mano), a partir de cuyos resultados se calculé la lateralidad dominante. Esta
manera de establecer la lateralidad, utilizada corrientemente en la bibliografia
sobre la especializacion cerebral, fue tomada del Edinburgh Handeness Inventory
(Oldfield, 1971). Los individuos que escribian con la mano derecha y que la utili-
zaban al menos para tres de las actividades citadas anteriormente se considera-
ron diestros. De los hombres, cinco (una tercera parte del grupo) eran zurdos,
mientras que 10 eran diestros. Todas las mujeres eran diestras.

Se utilizdé un equipo de grabacion Revox A77 (cuatro pistas) y un par de au-
riculares para presentar los mensajes dicéticos a los sujetos de la prueba: los
sonidos se emitian a un nivel de intensidad confortable para cada individuo
(pero no inferior a 70 db, debido a la posibilidad de una ligera disfuncién auditi-
va en algunos de ellos). El examinador también estaba provisto de auriculares
para controlar la presentacion de los estimulos. Los estimulos de habla consisti-
an en seis silabas sin significado alguno (ba, da, ga, bi, di, gi), dispuestas en
pares, de tal manera que alcanzaran ambos oidos exactamente al mismo tiem-
po. Los pares de silabas eran presentados regularmente a intervalos de 5 segun-
dos. Se efectuaron un total de 60 ensayos experimentales con cada sujeto.

Toda la serie de pruebas fue realizada en una sola sesion para cada sujeto.

El procedimiento utilizado se denomina de «atencién dirigida» (v. Bryden y
cols., 1983). Se pidié a los sujetos que concentraran su atenciéon en un oido duran-
te una serie de pruebas y que informaran verbalmente sélo de los estimulos pre-
sentados a este oido. La tasa de correccion en el oido derecho cuando se les pedia
que prestaran atencion a este oido se comparo con la tasa de correccion en el oido
izquierdo cuando se les pedia que se concentraran en éste. Se escogio este proce-
dimiento porque se ha demostrado que reduce las desviaciones de atencion
(Tannock y cols., 1984), porque el paradigma denominado del aventajamiento del
oido derecho (AOD) es considerado como algo sé6lido y porque reduce la variabili-
dad intrasujetos (Bryden, 1982). Siete sujetos masculinos y cinco femeninos
(escogidos al azar) emperazon la experiencia con la instruccién de comunicar los
estimulos presentados al oido derecho, mientras que los demads tenian instruccio-
nes de comunicar los estimulos presentados al oido izquierdo. Se utilizo este siste-
ma para establecer un control adicional de eventuales desviaciones de atencion o
concernientes al efecto eventual de otras variables sin relacién particular con la
especializacién HC, como las desviaciones vinculadas al estimulo en si, a un pri-
ming no atencional o a otras estrategias de escucha. Asi mismo, el examinador
indicaba con el dedo el oido al que el sujeto debia prestar atencion, de manera
que asi se prevenian o minimizaban las posibles confusiones o ¢l olvido de la ins-
truccion. Nos aseguramos de que los sujetos comprendian correctamente el ejer-
cicio antes de empezar las pruebas. Se explico el ejercicio a nivel de conversacion
y se realizaron varias repeticiones previamente. Los ensayos experimentales pro-
piamente dichos no empezaron hasta que estuvimos razonablemente seguros de
que los sujetos habian comprendido lo que se esperaba de ellos.

Los resultados se expresaron en forma de la proporcién de errores del tipo
denominado «de intrusion», es decir, el nombre de veces en un mismo ensayo
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Dos sujetos masculinos y dos sujetos femeninos fueron eliminados porque, en
lugar de producir golpes digitales repetidos sobre la tecla del ordenador, apretaban
esta ultima durante varios segundos antes de soltarla. Ninguna instruccién suple-
mentaria durante la prueba logré convencerlos de hacerlo de otro modo, por lo
que se optod por su eliminacion. En cuanto a los sujetos restantes, los resultados
indican grandes diferencias interindividuales en el ejercicio de golpeteo digital,
tanto entre los sujetos masculinos como entre los femeninos. Entre los varones, la
comparacion de las frecuencias de golpeteo digital producido con la mano derecha
y con la mano izquierda, con y sin habla conjunta, revelaron la interferencia espe-
rada entre verbalizacion y golpeteo digital por lo que respecta a la mano derecha,
en 6 de los 8 casos.

El grado de interferencia relativa (GIR), expresado en valor medio por segun-
do, se calcul6 con la siguiente formula:

GIR = ([golpeteo digital etapa 2 - golpeteo digital etapa 4] - [golpeteo digital
etapa 3 - golpeteo digital etapa 4])/ 20

El indice GIR fue positivo para 6 de los 8 sujetos, variando de 4,05 a 9. Fl
mismo indice es negativo para los dos sujetos restantes (-1,40 y -1,90, respecti-
vamente). Por lo que respecta a la produccién del habla, los errores eran relativa-
mente menores (un maximo de uno o dos nombres no repetidos durante el gol-
peteo digital, tanto con la mano derecha como con la izquierda).

En cuanto a los sujetos femeninos, la interferencia esperada entre verbaliza-
cién y golpeteo digital con la mano derecha se observé en 4 de los 8 casos, con
unos valores de 3,20, 3,05, 4,05 y 4,10. En los otros dos casos, se observaron
pequenas diferencias en los efectos de la verbalizacion sobre el golpeteo digital
tanto en la mano izquierda como en la derecha (los valores de GIR son nulos o
proximos a cero). En los dos casos restantes, el indice era negativo (-3,90 y -4,50,
respectivamente). Como ocurria con los sujetos masculinos, los errores de pro-
duccién verbal durante los ejercicios de golpeteo digital no concernieron mas
que a una o dos palabras como maximo, excepto en un caso en el que se observa-
ron tres errores durante el golpeteo digital con la mano derecha y también tres
errores durante el golpeteo digital con la mano izquierda.

Parece ser que, a pesar de la existencia de una importante variacién interindi-
vidual, un nimero importante de sujetos masculinos y femeninos presentaban
una interferencia notable entre verbalizaciones y movimientos de la mano dere-
cha. Tal interferencia es compatible con la hipétesis de una dominancia del HC
izquierdo para la produceion del habla en estas personas. Los resultados son
menos claros por lo que respecta a los sujetos femeninos, ya que presentan un
grado de interferencia menor entre los dos ejercicios. Esta observacion coincide
con las indicaciones de Elliott y cols. (1987), segun las cuales las mujeres, ya
sean normales o portadoras del SD, podrian tener unos mecanismos de produc-
ciéon del habla menos lateralizados que los hombres (hip6tesis compatible con el
hecho bien conocido de que los problemas del lenguaje, en particular los de tipo
productivo, son cerca de cuatro veces mas frecuentes a todas las edades en los
hombres que en las mujeres [Rondal y Seron, 1989]).
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Comentario

Debemos tener presente que existe un cierto nimero de observaciones y difi-
cultades que hacen que la interpretacién de los ejercicios de escucha dicotica y
de los ejercicios duales sea una cuestion delicada cuando se trata de evaluar la
especializacion del HC para las funciones del habla, en especial en el caso de los
individuos con retraso mental.

En primer lugar, las personas con retraso mental de etiologia distinta del SD,
pero con una EM comparable a la de los sujetos con SD evaluados, presentan la
superioridad esperada del oido derecho, es decir, una dominancia del HC
izquierdo, en los ejercicios de escucha dicéotica (Hartley, 1981).

En segundo lugar, tal y como aparece publicado en la literatura especializada y
como hemos observado en nuestros datos experimentales, existe una variabili-
dad interindividual relativamente importante en los sujetos con retraso mental
(v la hipétesis, no demostrada, de una estabilidad intraindividual en las ejecucio-
nes de estos sujetos a nivel de los ejercicios utilizados para evaluar la dominan-
cia del HC para el habla). Si se ha demostrado también un cierto grado de varia-
bilidad interindividual en los sujetos normales.

Desde este punto de vista, e incluso dejando a un lado la posible influencia de
la variable edad en los sujetos normales (también en los sujetos con retraso men-
tal, si bien el efecto de esta variable no ha sido estudiado de forma sistematica en
estos tultimos, que nosotros sepamos), no esta claro qué nivel de AOD, en lo que
respecta a la percepcion del habla y qué nivel del indice GIR, en lo que respecta
a la produccién del habla, corresponden a una especializacion HC para las fun-
ciones del habla que pueda considerarse completa o suficientemente completa.

Se han llevado a cabo pocos intentos en el tema del retraso mental para esta-
blecer una relacion entre el grado de dominancia HC evidenciado en los gjerci-
cios de escucha dicética o en los ejercicios duales con las capacidades lingiiisti-
cas de los sujetos. Uno de ellos lo constituye el estudio de Sommers y Starkey
(1977), quienes utilizaron un ejercicio de escucha dicotica (con palabras) para
comparar el funcionamiento receptivo del habla en dos grupos de sujetos con SD
que presentaban unas capacidades de habla y de lenguaje muy diferentes, com-
parando ademas estos dos grupos con un tercero constituido por nifios normales
de EM equivalentes. En este estudio obtuvieron un indice AOD del 23 % en los
sujetos normales, pero no fue asi en los sujetos con SD que, con independen-
cia de su nivel de funcionamiento lingiiistico, no presentaban superioridad
hemisférica cerebral de ningun tipo. Otra excepcion del mismo tipo hace refe-
rencia a un trabajo de Hartley (1985), quien evaluo en un grupo de nifnos con
SD y a otro grupo de nifios con retraso mental de otras etiologias distintas del SD
mediante la parte 5 del Token Test for Children (DiSimoni, 1978) y les propuso un
ejercicio de escucha dicética (utilizando cifras). Los ninos con SD y nifios con
otros retrasos mentales estaban emparejados segiin sus EC y segin los resulta-
dos que habian obtenido en el PPVT. Hartley senala que los nifios con SD pre-
sentaban en la prueba de escucha dicética una ventaja del oido izquierdo (es
decir, una dominancia del HC derecho) significativamente mas importante que
los nifios con otro tipo de retraso mental. Paralelamente, pudo establecer que los



154

Manual de desarrollo y alteraciones del lenguaje

nifios con SD obtenian resultados inferiores a los de los nifios con retraso mental
distinto del SD en los ejercicios que exigian la comprensién de estructuras sin-
tacticas complejas (como las subordinadas temporales). Los sujetos con SD, no
obstante, no presentaban ningun déficit en comparacion con los sujetos con
retraso mental no SD en los ejercicios verbales espaciales. Hartley (1985) divi-
dio, asi mismo, a estos sujetos en grupos segin presentaran una superioridad del
oido derecho, del oido izquierdo o no presentaran superioridad de un oido sobre
el otro, en los ejercicios de escucha dicética, sin tener en cuenta la etiologia del
retraso mental. Se encontraron pocas diferencias en la ejecucion lingiiistica de
los sujetos que presentaban un AOI o no presentaban ningin tipo de superiori-
dad de un oido sobre el otro. Sin embargo, los individuos con AOD eran superio-
res a los dos otros grupos en lo referente a su ejecucién en los ejercicios sintacti-
cos, aunque no era asi en los ejercicios espaciales.

En el comentario sobre estos resultados, Hartley (1985) sugiere la existencia
en los nifios intactos neurclégicamente hablando (normales), de un vinculo
directo (sobre lo que insistimos) entre aventajamiento de un oido y capacidad de
tratamiento receptivo del lenguaje. Sin embargo, lo que el autor entiende por
«neurolégicamente intacto» no queda bastante claro en el contexto de su conclu-
sion, dado que no evalué mas que sujetos con retraso mental, los cuales puede
sospecharse que no estaban «intactos» desde un punto de vista neurolégico.
Creemos que debemos ser prudentes antes de proponer una relacioén directa
semejante entre dominancia HC y funcionamiento del lenguaje en el estado
actual (totalmente insuficiente) de los conocimientos sobre este tema.

En tercer lugar, y volviendo a nuestros propios datos, resulta interesante exami-
nar la homogeneidad de la dominancia del HC izquierdo para la percepcién y la
produccion del habla entre los sujetos con SD adultos que presentan una asimetria
cerebral marcada. Cuatro sujetos femeninos con SD presentaban una superioridad
del oido derecho (del 30 al 77 %). Seis sujetos masculinos presentaban también
una superioridad del oido derecho (del 10 al 63 %). Si seleccionamos los individuos
en los cuales la superioridad del oido derecho es equivalente a un 50 % o mas,
obtenemos tres sujetos femeninos y un sujeto masculino. Estos cuatro sujetos tie-
nen unos valores de GIR positivos en los ejercicios duales. Segiin estos datos, y de
acuerdo con el criterio establecido anteriormente (y utilizado en la literatura espe-
cializada), puede considerarse que estos cuatro sujetos son relativamente homogé-
neos en lo que concierne a la dominancia del HC izquierdo para la produccién y la
percepcion del habla. Sin embargo, tras haberlos hallado y después de haber con-
sultado las informaciones contenidas en sus expedientes en el centro ocupacional
que frecuentaban (informaecion procedente de tests de habla y de lenguaje realiza-
dos por logopedas), resultaba evidente que sus capacidades lingiiisticas producti-
vas y receptivas eran, de hecho, las que se espera habitualmente por parte de per-
sonas portadoras del SD. Tal era también el caso del resto de los adultos del grupo
estudiado, con la sola excepcién de uno (femenino y de nombre Frangoise), de
quien hablaremos mas adelante en este mismo capitulo, en el apartado
«Diferencias interindividuales», en el desarrollo y el funcionamiento lingiiistico de
los sujetos con retraso mental, y cuyo lenguaje estaba excepcionalmente bien
desarrollado, especialmente en sus aspectos formales, para una persona con SD.

alfe am srm dailis

RS T S



© MASSON, S5.A. Fetocoplar sin autorizaclén es un delito.

Retrasos mentales 155

En conclusion, de los datos y de las dificultades expuestas en este apartado, se
desprende que no puede hacerse ninguna predicciéon sélida que vincule lo que
los investigadores consideran habitualmente como indicaciones validas de domi-
nancia HC para el habla y el funcionamiento linglistico en las personas con SD.
Esta conclusién no resulta verdaderamente sorprendente si recordamos que la
organizacion del habla y la del lenguaje son dos cosas distintas. Algunos de los
sujetos adultos estudiados con SD parecen efectivamente tratar los estimulos del
habla por medio de su HC izquierdo. Parece dificil, en consecuencia, sostener
una concepcion del SD como un sindrome que implique necesariamente la
transferencia de toda o parte de la organizacién cerebral del habla del hemisferio
izquierdo al hemisferio derecho.

PROBLEMA RETRASO-DIFERENCIA

Existe un gran nimero de datos disponibles que evidencian retrasos en algunos
aspectos del desarrollo del lenguaje en las personas con retraso mental moderado
¥ severo, retrasos que son superiores a lo que puede predecirse basandonos en su
EM. En la literatura especializada este problema se denomina mental age lag, es
decir, «desfase en relacion con la edad mental», v hace referencia a la cuestion
denominada retraso-diferencia (Yoder y Miller, 1972) que se incluye en los
comentarios sobre el desarrollo del lenguaje en los sujetos con retraso mental
(adaptacion a partir del marco de referencia tedrico general elaborado por Zigler
[1966}y Ellis [1963]; v. Rondal [1980b] para una exposicién de este marco de refe-
rencia tedrico). Hemos propuesto también revisiones y llevado a cabo comenta-
rios de los estudios pertinentes de forma muy detallada (v. Rondal, 1984, 1985a,
1987, 1988a y b). Para otras revisiones y comentarios en el mismo sentido que los
nuestros, véase Rosenberg (1982) y Cromer (1988, 1991). El lector interesado
puede remitirse a las fuentes originales para toda informacion complementaria.

Tal como indican los datos analizados, el desarrollo 1éxico, semantico-estructu-
ral y pragmatico en los sujetos con retraso mental se efectiia, en lineas genera-
les, de manera regular con el incremento de la EM o del LMPV. Sin embargo, los
sujetos con retraso mental presentan retrasos en los aspectos fonolégicos, morfo-
logicos, gramaticales y sintacticos de la organizacion del lenguaje que van mas
alla de los que podriamos predecir basandonos en la EM o en el LMPV.

Durante el primer desarrollo sintictico, las secuencias generales de desarrollo
(p. €j., la progresion a través de diferentes subestados de desarrollo del lenguaje, la
clasificacion de los problemas sintacticos por orden de dificultad creciente, etc.)
parecen ser muy semejantes en los sujetos con retraso mental y en los nifios nor-
males (si se deja, naturalmente, de lado los importantes retrasos que existen en los
primeros). En cuanto a los aspectos mas simples de la produccién y de la com-
prension de las frases, existen pocas o ninguna diferencia. Sin embargo, a una EM
0 a un nivel de LMPV equivalente, los sujetos con retraso mental se comportan de
manera diferente que los sujetos normales en lo que respecta a los aspectos mas
sofisticados del tratamiento y de la organizacion sintactica del lenguaje (p. €j., la
comprension de las palabras funcionales, la concordancia en género y nimero,
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la comprension de las frases pasivas, de las subordinadas temporales y de las relacio-
nes temporales entre oraciones, la inversion del orden del sujeto y del primer ele-
mento verbal en las frases interrogativas en francés, la frecuencia y el nivel de
desarrollo de los pronombres personales e indefinidos producidos, etc.).

Basédndonos en estos datos, podemos llegar a la conclusién de que, si los pro-
blemas generales de lenguaje en los sujetos con retraso mental reflejan sus limi-
taciones cognitivas, el nivel cognitivo general en si (tal y como es valorado,
p- €j., por la EM) no es una explicacion satisfactoria de las dificultades que existen
en los aspectos avanzados del desarrollo lingiiistico en estos sujetos.

El marco general que incluye estas indicaciones disponibles es complejo. Una
«posicién de retraso» estricto atafie solamente a los aspectos mas triviales de los
problemas de desarrollo lingiiistico en los sujetos con retraso mental. El desarro-
llo del lenguaje en estos sujetos no es una version ralentizada del mismo desa-
rrollo en los nifios normales, incluso si es correcto decir que el desarrollo 1éxico,
semantico y pragmatico avanza regularmente con el aumento de la EM y que las
secuencias de adquisicion relativas a los aspectos elementales de la fonologia, de
la morfologia gramatical y de la sintaxis parecen ser efectivamente los mismos
en los sujetos con retraso mental y en los nifios normales. Sin embargo, existen
diferencias en varios aspectos del lenguaje, especialmente en lo que se refiere a
la fonologia y la gramatica, y estas diferencias entre sujetos con retraso mental y
sujetos normales son cada vez mas marcadas con el tiempo y con las diferentes
etapas que afectan al curso del desarrollo del lenguaje en los sujetos con retraso
mental (v. Fowler, 1988), hasta que este desarrollo, incompleto en muchos pun-
tos de vista, se detiene.

En consecuencia, se puede sugerir que el marco de referencia teérica retraso-
diferencia no resulta realmente aprop.ado para una caracterizacion correcta del
desarrollo del lenguaje en los sujetos con retraso mental (para un punto de vista
similar, v. Kamhi y Masterson, 1989).

ESPECIFICIDADES SINDROMICAS

La realizacion de estudios, particularmente lingtisticos, en sujetos con retraso
mental de etiologias distintas que el SD, asi como de investigaciones comparativas
intersindrémicas, resulta de gran importancia. Parece que existen importan-
tes diferencias en el lenguaje segin la etiologia del retraso mental. Como vere-
mos, es esto lo que sugiere la literatura especializada. Los estudios lingiiisticos mas
interesantes para nuestro-proposito son los que se han efectuado en los ultimos
aros, con ninos y adolescentes afectados de sindrome de Williams (SW) y del sin-
drome denominado del cromosoma X fragil (SXF). Como estos trabajos son atn
poco conocidos, resultara de utilidad resumir aqui sus principales conclusiones.

Sindrome de Williams

Este sindrome tiene su origen en un problema metabélico poco frecuente
(cerca de un caso por cada 20.000 nacimientos, con una incidencia més elevada,
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parece ser, en los nifios [63 %] que en las ninas). Los sujetos afectados se caracte-
rizan, fisicamente, por una cara fina y alargada, un dibujo en forma de estrella a
nivel del iris en algunas personas, una importante insuficiencia cardiaca (estre-
chamiento de la arteria aorta), con debilidad pulmonar en el 80 % de los casos e
hipercalcemia infantil. Es frecuente también la hiperacusia (junto con una agu-
deza auditiva normal en los umbrales convencionales). El CI varia de 40 a 70
(Arnold y cols., 1985). El mecanismo etiolégico responsable del SW es una ano-
malia a nivel del cromosoma 7 que provoca uria produccion excesiva de calcito-
nina y de un péptido asociado, que desempefia un papel importante en el desa-
rrollo del sistema nervioso central. Bellugi y cols. (1988) sugirieron que los
sujetos portadores de SW presentan un perfil psicolégico y neuropsicolégico
particular. En lineas generales, se observa a menudo: a) disociaciéon marcada
entre el lenguaje y las aptitudes cognitivas generales; b) existencia de un défi-
cit severo a nivel de la cognicion espacial, y ¢) importantes problemas en cuan-
to a la motricidad «grosera» y «fina». Dadas las limitaciones de este articulo, no
haremos aqui una revisién completa de la literatura psicolégica y neurologica
acerca del SW y nos limitaremos a poner de relieve los datos lingiiisticos perti-
nentes.

Bellugi y cols. (1990) compararon una serie de aspectos del funcionamiento lin-
guistico y del funcionamiento cognitivo de seis adolescentes portadores del SW y
de seis adolescentes portadores del SD. La edad cronolégica media del grupo con
SW era de 14 afios y 4 meses, con un intervalo de variacién de 10 a 17 anos. El CI
medio era de 50,8 (desviaciéon tipo, 5,8 puntos). La EC media de los sujetos perte-
necientes al grupo con SD (todos casos de trisomia 21 estandar) era de 15 afios y 4
meses (intervalo de variacion de 12 a 18 afios). El CI medio era de 48,8 (desvia-
cion tipo, 8,7 puntos). Los seis adolescentes con SW presentaban importantes
déficit cognitivos, conjuntamente con un lenguaje bien desarrollado en los planos
articulatorio, 1éxico y morfosintactico. Por el contrario, los seis adolescentes con
SD, como es habitual en estas personas, presentaban importantes deficiencias en
todos los aspectos lingiiisticos. Por ejemplo, los seis adolescentes con SD obtuvie-
ron unos resultados correspondientes a su EM (edad media de vocabulario recep-
tivo, 5 afios y 3 meses; desviacion tipo 1 anio y 5 meses) en el PPVT, mientras que
5 de los 6 adolescentes con SW obtuvieron unos resultados netamente superiores
a sus EM respectivas (edad media de vocabulario receptivo, 8 afios y 4 meses; des-
viacién tipo de 1 afio y 8 meses).

Fl lenguaje espontdaneo de los sujetos con SW revelaba, asi mismo, unas capaci-
dades léxicas referenciales de buen nivel. El vocabulario productivo estaba diver-
sificado y aparecia un uso correcto de términos poco frecuentes en la lengua. El
léxico productivo de los sujetos con SD, en cambio, era notablemente pobre y
limitado a los términos concretos de frecuencia relativamente elevada en la len-
gua. A nivel de definiciones de nombres, no obstante, los sujetos con SW y con SD
no se diferenciaban en modo alguno. Sus ejecuciones definicionales eran medio-
cres. La superioridad de los sujetos con SW sobre los sujetos con SD era, pues,
léxica y no metaléxica. Snow (1990) demostré que la definicion correcta de las
palabras exige un buen control simultaneo de la significacion de los términos y de
la forma definicional, dependiendo ampliamente esta ultima de las capacidades
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intelectuales, de la practica que pueda tenerse en este tipo de actividad y de la
frecuentacion escolar (al menos para los nifios en desarrollo normal); las dos tlti-
mas variables estdn a menudo asociadas. Se propuso a los nifios con SW y con SD
un test de «fluencia semantica» consistente en la produccién del mayor niimero
posible de items léxicos pertenecientes a una categoria semantica determinada (p.
ej., animales, flores, alimentos), con un intervalo entre ellos de 60 s. Los adoles-
centes con SW produjeron un nuamero significativamente superior de elementos
léxicos pertinentes que los sujetos con SD. Basdndonos en las observaciones ante-
riores, podemos hablar de una capacidad léxica preservada en los adolescentes
con SW estudiados por Bellugi y cols. En los sujetos con SD, tal y como cabia espe-
rar (v. Rondal, 1988a y b), el nivel léxico no sobrepasa el nivel mental general.

A nivel sintdctico, Bellugi v cols. (1990) establecieron una diferencia clara entre
los adolescentes con SW y los adolescentes con SD, especialmente en lo que con-
cierne al aspecto productivo del lenguaje. Los sujetos con SW produjeron unos
enunciados de una longitud media superior a los de los sujetos con SD (alrededor
de 10 para los primeros y 3 para los segundos). Los sintagmas nominales y verba-
les de los sujetos con SW eran mas complejos. Sus producciones verbales conte-
nian oraciones pasivas, de relativo incorporadas y condicionales, estructuras que
se incluian en el lenguaje de los sujetos con SD. En cuanto a la comprension del
lenguaje, los sujetos con SD obtenian unos resultados que se situaban a nivel de
los obtenidos al azar en los tests que valoraban las frases pasivas reversibles, las
condicionales, las negativas, frases a completar y correccion de frases no grama-
ticales. La mayor parte de los sujetos con SW (aunque no todos) obtuvieron unos
resultados netamente superiores en las mismas pruebas.

En cuanto a los aspectos prosédicos del lenguaje espontdneo (entonacién,
acentos de intensidad, pausas) y a la dimensién discursiva (estructuracién y
cohesion de textos narrativos), otras investigaciones (p. ej., Reilly y cols., 1991;
Wang y Bellugi, 1993) indican que los adolescentes con SW disponen de una
buena capacidad en estos aspectos, lo que no ocurre con los sujetos con SD.

Bellugi y cols. (1990, 1998) no parecen estar interesados en las capacidades
pragmadticas de los sujetos con SW. Existen, no obstante, algunos trabajos a este
respecto en la literatura especializada. Arnold y cols. (1985), Crisco y cols. (1988)
v Kelley (1990) sefialaron la existencia de debilidades notorias a nivel de organi-
zacion pragmatica en los sujetos con SW. Las dificultades concernian a la partici-
pacion en los intercambios conversacionales y el mantenimiento del contacto
ocular con el interlocutor. Los sujetos con SW expresan a menudo enunciados
bien formados, pero que parecen no tener ningin sentido relacional ni valor
comunicativo alguno, siendo repetitivos y con incesantes preguntas que no pare-
cen pedir respuesta alguna. Pueden llegar a repetir como un eco los sintagmas o
las frases producidas por el interlocutor, a veces aparentemente con una com-
prension limitada de estos enunciados (lo que parece contradecir las observacio-
nes de Bellugi y cols. [1990] sobre la buena comprension del lenguaje en los suje-
tos con SW). En los sujetos con SD no existen practicamente problemas relacio-
nales de esta gravedad en los intercambios comunicativos (Rondal, 1988a y b).

Bellugi y cols. (1990) compararon, asi mismo, sus adolescentes con SW y SD
desde el punto de vista de la cognicién no verbal. Confirmando observaciones
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propias (1988, 1990), v de Bihrle y cols. (1989), describieron las importantes difi-
cultades de los sujetos con SW en el dominio de la cognicion espacial. Se propuso
a adolescentes con SW y con SD una serie de pruebas visuoespaciales, en las cua-
les, las ejecuciones de ambos grupos fueron mediocres pero por razones diferen-
tes. Los sujetos con SW obtuvieron unos resultados particularmente bajos en los
ejercicios que requerian la integraciéon en el seno de una estructura (p. €j., el
dibujo de un objeto complejo como una bicicleta). Los dibujos de los sujetos con
SD estaban igualmente simplificados, pero fallaban sobre todo en el analisis de las
partes y no de la integracion global. Los sujetos con SW y SD obtuvieron unos
resultados uniformemente bajos en los ejercicios de copia de formas geomeétricas,
transformaciones espaciales y en el test de Orientacién lineal de Benton. A pesar
de sus pobres ejecuciones en el dominio espacial, los sujetos con SW (pero no los
sujetos con SD) dieron prueba de una asombrosa capacidad de reconocer y discri-
minar rostros no familiares en condicién de transformacién espacial (test de
Reconocimiento facial de Benton). Sus resultados en este test correspondian a un
nivel de desarrollo de 13 afios (practicamente el nivel de ejecucion de los adultos
normales).

Bellugi y cols. (1990) sometieron también a sus sujetos con SW y SD a un exa-
men neurologico. Los adolescentes con SW sufren una hipotonia generalizada,
temblores, dificultades de equilibrio y anomalias motrices; todo lo cual, en con-
junto, sugiere una importante disfuncién cerebelosa. Los adolescentes con SD
presentan una hipotonia minima, pocos signos cerebelares claros y mejores fun-
ciones motrices.

Los trabajos mencionados anteriormente muestran una organizacién psicolo-
gica y, probablemente, neuroldgica diferente en los sujetos con SW y con SD a
una misma EC e idéntico CI. Es conveniente, sin embargo, plantear el problema
de la homogeneidad del SW. Bellugi y cols. postulan a favor de esta homogenei-
dad. Sin embargo, existen varios trabajos de investigacion que muestran impor-
tantes variaciones dentro del SW, particularmente en lo que concierne a las fun-
ciones lingiiisticas. Por ejemplo, Kelley (1990) sefiala el caso de un nifio con SW,
de 4 afios y 8 meses de edad en el momento del estudio, que presentaba un nivel
léxico estimado equivalente al de 3 afios y 10 meses; un nivel de desarrollo 1éxi-
co expresivo, de 3 afnos y 8 meses; un nivel de 2 afios y 8 meses en la prueba de
comprensién verbal de las Reynell Developmental Language Scales y un nivel de
desarrollo inferior a los 3 afios y 7 meses, seglin los diferentes subtests del ITPA.
La longitud media de sus enunciados era de 2,75 (estadio de desarrollo III; alcan-
zado en el nifio normal entre los 24 y los 41 meses). Estas indicaciones son infe-
riores a lo que se esperaria de su EC. Arnold y cols. (1985) revelan diferencias del
mismo orden entre EC y nivel de desarrollo lingtiistico en otros nifios portado-
res del SW. Por ejemplo, en las Reynell Developmental Language Scales, tres su-
jetos con SW de entre un grupo de 20, de 7 a 12 afios de EC, sobrepasan el ni-
vel maximo del test situado a 7 afios, mientras que la ejecucion lingtiistica de
los otros 17 sujetos con SW se situaba entre los 3 y los 7 afios (edad media de
lenguaje expresivo, 5 afios y 9 meses; edad media de comprension verbal, 5 afios
v 5 meses). Thal y cols. (1989) estudiaron el lenguaje de dos nifias portadoras
de SW (Becky, EC de 5 afios y 6 meses; Rachel, EC de 23 meses, en el momen-
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to del estudio). Las dos nifias tenian una LMPV de 1,00 y conocian y utilizaban
algunas decenas de palabras. Rachel parecia presentar un desarrollo del lenguaje
idéntico al de los nifios normales, mientras que Becky, por el contrario, estaba
muy retrasada. Este estudio pone en evidencia la variabilidad que puede obser-
varse en el SW. Un problema importante en lo que respecta a este sindrome con-
siste en establecer con mas precision en qué medida las caracteristicas psicolo-
gicas y, especialmente, psicolingiisticas invocadas por Bellugi y cols. (1990)
son representativas del sujeto con SW y especificar, pues, el margen de varia-
cion interindividual en el sindrome. A pesar de esta reserva, los sujetos porta-
dores de SW (al menos algunos de ellos) parecen presentar un perfil lingiiistico
particular.

Sindrome del cromosoma X fragil

El SXF, objeto también de numerosas investigaciones en los tltimos afios, per-
mite estudiar de manera relativamente directa la relacion entre patologia genéti-
ca molecular y sintomatologia psicopatolégica. Los individuos que sufren SXF
presentan una mutacién (nula) del gen FMR-1 (en la posicién q27 del cromoso-
ma X), por la cual los niveles proteicos del ADN se reducen de manera importan-
te (Hagerman, 1992). En estos puntos se encuentra una repeticion anormal de
las secuencias de trinucleotidos.

Muchos casos de SXF permanecen aun sin identificar, lo cual dificulta estable-
cer la incidencia exacta de este sindrome. EI 80 % de los sujetos masculinos afec-
tados sufren un retraso mental medio o grave; los demas tienen una inteligencia
normal (Miezejeski y cols., 1986). Estos ultimos sujetos se denominan «no pene-
trantes» y transmiten necesariamente el cromosoma X afectado a sus hijas, quie-
nes se convierten en portadoras (Dykens y cols., 1994). Cerca de un tercio de las
mujeres portadoras estan afectadas de una variante del SXF que se manifiesta
con dificultades de aprendizaje. Una parte de estas mujeres presentan retraso
mental ligero o medio. El resto de las mujeres portadoras no estan afectadas,
pero pueden transmitir el problema genético a sus hijos.

Einfeld (1993) ha recopilado un pecuefio nimero de estudios sobre el funcio-
namiento cognitivo de las personas portadoras del SXF. No existe un acuerdo
generalizado sobre un perfil cognitivo exacto, aparte de la eventualidad del
retraso mental. Los autores informan de dificultades de la memoria verbal y
visual, déficit de atencion, hiperactividad y tendencia a la impulsividad, espe-
cialmente en los sujetos masculinos. El trabajo de Hodapp y cols. (1992) merece
una mencion especial. -Estos autores administraron el test de Kaufman y
Kaufman a un grupo de sujetos masculinos con SXF, a otro grupo con SD y a un
tercero con retraso mental de etiologia desconocida. Los sujetos de los tres gru-
pos presentaban las mismas EC (9 afios) y las mismas EM (4 afios y medio). El
test en cuestion permite analizar el estilo de tratamiento de la informacién en
los ejercicios cognitivos. Analiza este funcionamiento segiin dos dimensiones,
el tratamiento secuencial de la informacién (con un fuerte componente tempo-
ral) y el tratamiento simultaneo (que implica la sintesis de elementos separa-
dos). Los tres grupos de sujetos con retraso mental presentaron un tratamiento
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secuencial de la informacién relativamente mediocre. El retraso mental dismi-
nuye el nivel de eficiencia en cuanto al tratamiento secuencial de la informa-
cion. Sin embargo, aparecia también un efecto especifico de la etiologia. La
debilidad del tratamiento secuencial es mas pronunciada en el grupo con SXF, ¥
otras caracteristicas de la ejecucidn de los sujetos sometidos al test demuestran
también unos efectos especificos atribuibles a la etiologia del retraso mental
(p. €j., en el subtest de los movimientos manuales, los resultados de los sujetos con
SD fueron netamente mejores que los de los sujetos con retraso mental de etio-
logia desconocida y, mas atn, que los de los sujetos con SXF). Estas indicacio-
nes confirman las presentadas por Bilovsky y Share (1965) y Pueschel y cols.
(1987) en cuanto a la capacidad preservada de reproduccion correcta de secuen-
cias de movimientos manuales en los sujetos con SD. Desde un punto de vista
practico (p. ej., intervencion educativa), estas observaciones sugieren que el
empleo de técnicas de simbolizacién y de expresion gestuales, particularmente
manuales, puede ser de utilidad para la educacién precoz de los sujetos con SD,
asi como para mejorar la comunicacién en algunos de éstos con dificultades
articulatorias graves.

Lehrke (1974) habia observado que las formas de retraso mental vinculadas al
cromosoma X parecian estar asociadas a dificultades de habla (entrecortada y per-
severativa). Algunos datos (p. €j., Vilkman y cols., 1988) confirman esta sugerencia.
Los sujetos masculinos con SXF presentan, efectivamente, notables dificultades
articulatorias y de control del ritmo del habla. Hanson y cols. (1986) sefialan la
existencia de problemas vocales, disritmia, ecolalia y una inteligibilidad del
habla reducida. Borghgraef'y cols. (1987) confirman, asi mismo estas observacio-
nes. Wolf-Schein y cols. (1987) compararon un grupo de sujetos con SXF con otro
con SD de un nivel de comportamiento adaptativo equivalente. En su estudio
confirmaron que los sujetos con SXF hablan mas y presentan mas perseveracio-
nes verbales y ecolalias que los sujetos con SD. El lenguaje pragmatico de los pri-
meros resulta menos apropiado. Sus respuestas no corresponden siempre a las
preguntas que se les plantean, incluso si, por regla general, hablan mas que los
sujetos con SD.

Pocos estudios disponibles han analizado las capacidades léxicas de los sujetos
con SXF, parece ser que éstas, tanto receptivas como productivas, estian bien
desarrolladas en los sujetos de sexo masculino (Paul y cols., 1984).

Desde el punto de vista sintactico, existen algunos estudios que hacen referen-
cia a los déficit en los sujetos masculinos portadores del SXF (Fryns y cols., 1984;
Paul y cols., 1984). Sudhalter y cols. (1991) sefialan que la longitud media de los
enunciados y la sintaxis productiva de los sujetos masculinos con SXF correspon-
den a los de su edad mental. Los comportamientos lingliisticos de estos sujetos
parecen encontrar problemas a nivel pragmatico, tal como demuestra un estudio
de Sudhalter y cols. (1990). Estos autores analizaron los enunciados conversacio-
nales de 12 sujetos adolescentes y jovenes adultos de sexo masculino con SXF, de
9 sujetos masculinos con SD y de 12 sujetos masculinos diagnosticados como
autistas, todos con una EC, una edad comunicativa y un comportamiento adapta-
tivo equivalentes. Los sujetos con SD manifestaron poco lenguaje repetitivo, y
una produccion pragmatica e intercambios verbales generalmente bien adapta-
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dos. Por el contrario, los sujetos con SXF presentaron numerosos episodios de
perseveracion verbal, si bien menos que los de los sujetos autistas, quienes pro-
dujeron numerosos comportamientos ecolalicos.

No se dispone de datos suficientes sobre el habla y el lenguaje de los sujetos con
SXF de sexo femenino. Madison y cols. (1986) analizaron los datos procedentes de
seis sujetos SXF de sexo femenino de edades comprendidas entre los 6 y los 63
afios y llegaron a la conclusién de que presentaban un buen nivel de habla, sin
problemas articulatorios, y un buen vocabulario productivo y receptivo. Estos
autores sefalan, no obstante, un porcentaje elevado de autocorrecciones sintag-
maticas (hasta un 20 %) y la presencia de numerosas expresiones de «relleno»
(fillers), asi como de términos particulares utilizados con gran frecuencia.

En resumen, los sujetos con SXF de sexo masculino parecen presentar un per-
fil de lenguaje particular con repeticiones y perseveraciones anormales, impul-
sividad verbal, una menor capacidad de secuencializacién correcta de las sila-
bas a nivel del habla y, a veces, dificultades articulatorias. Los funcionamientos
léxico y gramatical parecen relativamente preservados. Sin embargo, son nece-
sarios mas datos antes de dar como definitivos estos ultimos puntos de vista. El
abanico de las variaciones individuales en este sindrome es, por el momento,
desconocido.

Otros sindromes

Otros sindromes genéticos que determinan un retraso mental moderado o seve-
ro han sido objeto de estudio médico, psicolégico, citogenético, o todos ellos. Se
trata, esencialmente, del sindrome de Prader-Willi (SPW), del sindrome del mau-
llido de gato, del sinfrome de Turner, de Klinefelter, de Sotos, de Rett, de
Angelman y algunos otros.

Puede consultarse Rondal y Comblain (1999) para una caracterizacion de estos
sindromes y una sintesis de los datos preliminares que los definen desde el
punto de vista de su desarrollo y funcionamiento lingtiistico. E1 SPW empieza a
ser algo mas conocido y se dispone de mas informaciones lingiiisticas sobre €l (si
bien, aun preliminares), que permiten considerar, hipotéticamente, al menos
una sistematizacion.

El SPW se caracteriza por una hiperfagia cronica (compulsién elemental extre-
ma), hipotonia congénita importante y retraso mental de moderado a ligero
(Dykens y cols., 1992). La incidencia estimada es de un caso por cada 15.000 a
30.000 nacimientos vivos y es la misma para los dos sexos (Daniel y Gridley,
1998). La etiologia parece implicar, en la mayoria de los casos, al cromosoma 15,
en el que se produce una delecién del segmento q11-13, de origen paterno.

Los principales problemas lingiiisticos que presentan los sujetos afectados con-
ciernen a los niveles fonatorio y articulatorio, y hacen que la expresién verbal
sea poco inteligible. Los enunciados y las frases estdn a menudo mal formados e
incompletos. La comprensién del lenguaje es deficiente, en particular cuando se
trata de enunciados mas largos y estructuralmente mas complejos. La comunica-
cion puede ser dificil y cadtica, ya que las regulaciones pragmaticas habituales
no son invariablemente utilizadas (Klepp y cols., 1990).
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Conclusion

La nocidn de retraso mental se estd quedando obsoleta, ya que se ha visto que
los diferentes sindromes que lo provocan tienen un perfil lingtistico (y proba-
blemente neuropsicolégico) particular. Es posible que todos los sindromes que
conducen a un retraso mental tengan cada uno un perfil lingtiistico especifico.
Estas observaciones son de gran importancia. En primer lugar, es fundamental,
desde el punto de vista terapéutico, poner en practica programas de intervencidn
Y procedimientos paliativos especificos para los diferentes sindromes, a fin de opti-
mizar la eficacia de las intervenciones.

En segundo lugar, conviene incrementar las investigaciones comparativas
intersindrémicas, dado que este tipo de estudio es indispensable para profundi-
zar en la nocién demasiado general de retraso mental, asi como para identificar
los aspectos comunes y especificos de los diferentes sindromes y definir las
relaciones entre las diversas caracteristicas anatémicas, fisioldgicas y citogené-
ticas del cerebro y el desarrollo y el funcionamiento psicolégico (especialmente
lingiiistico) de los sujetos con retraso metal. En tercer lugar, por dltimo, los
datos revisados en este capitulo, aun cuando muchas veces preliminares,
demuestran la existencia de importantes diferencias lingiisticas entre los suje-
tos portadores del SD, del SW, del SXF, del SPW y de otros sindromes genéticos,
sin duda, a nivel de desarrollo cognitivo equivalente. Estos datos confirman las
indicaciones disociativas y modulares cognicién-lenguaje (o, mas exactamen-
te, «cognicion-ciertos componentes lingiiisticos») evidenciadas en otros estudios
(v. Rondal, 1994a y b, para las revisiones y comentarios correspondientes).

Especificidad intersindrémica

Nos planteamos a veces la cuestiéon de si existen caracteristicas organicas, men-
tales o comportamentales propias de los sujetos afectados de SD, de SW o de otros
sindromes que determinan un retraso mental moderado o grave.

Formulada de este modo, la cuestion resulta ambigua. Si consideramos las
palabras propio, particular o especifico en un sentido estricto, nos estamos pre-
guntando, de hecho, si ciertos sintomas o caracteristicas del SD, del SW o de
otros sindromes que cursan con retraso mental son patognomonicos, es decir, si
existen en una entidad patolégica con exclusion de las demas. La respuesta a
esta pregunta es «no». Ninguna caracteristica lingiiistica o cognitiva del SD, del
SW, del SXF o de los otros sindromes genéticos, considerada por separacdo, existe
en un solo sindrome con exclusion de todos los demas. A nivel comportamental,
sin embargo, si que existen algunas indicaciones, muy escasas, que parecen Ser
especificas (o casi especificas) de algunos sindromes genéticos que comportan
retraso mental. Es el caso de la hiperfagia en el SPW y de la automutilacion (extre-
ma) en el sindrome de Lesch-Nyan y, en menor medida, en el sindrome del mau-
llido de gato (Shprintzen, 1997). ;Disponemos de indicadores claros de que existen
sintomas patognomonicos del SD, del SW o de otras entidades sindrémicas del re-
traso mental que conciernen a las bases bioldgicas de las funciones cognitivas, de
las patologias cerebrales, etc.? No creemos que éste sea el caso (v. las contribucio-
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nes psicobiolégicas en las obras sintéticas dirigidas por Perera, 1995; Rondal y
cols., 1996, 1999).

;Qué es lo que ocurre desde este punto de vista con la etiologia de las trisomias
13, 18, 21 y de otras patologias genéticas? Por definicidn, estas etiologias son
especificas en el sentido estricto de la palabra. Sin embargo, no puede decirse lo
mismo de los mecanismos implicados. Por ejemplo, la no-disyuncién antes de la
singamia o durante la primera division celular, fenomeno responsable de cerca
del 98 % de los casos del SD, se encuentra también en las trisomias 13 y 18, asi
como en otras aberraciones genéticas. Lo mismo ocurre, mutatis mutandis, con
otros mecanismos patolégicos como la delecion cromosomica parcial. Parece ser
que la busqueda de sintomas estrictamente patognomonicos del SD o de otras
entidades responsables de retraso mental, a cualquier nivel de organizacién o de
funcionamiento del organismo, es poco prometedora.

;Significa esto que no existe ninguna especificidad sindrémica en el campo del
retraso mental? Seglin nuestra opinidn, la respuesta a esta pregunta es también
negativa. Creemos (v. Rondal, 1995b) que existe una especificidad, en el sentido
estricto del término, en los sindromes en cuestion, pero no a nivel de sintomas
aislados, sino a un nivel mds integrador o «sistémico». En varios de los sindromes
que determinan un retraso mental moderado o grave (puede ser que en todos los
sindromes), existe un «sistema», una organizacion particular de sintomas que
justifica la hipétesis especifica e impone la disposicion de medios terapéuticos,
educativos y sociales particulares adaptados a las caracteristicas propias de las
personas portadoras de cada uno de estos sindromes.

Para ilustrar este tipo de especificidad, 1a tabla 3-4 resume, esquematicamente
la informacién disponible sobre la organizacién lingiiistica de los sujetos con SD,
SW, SXF y SPW. Hasta la actualidad, ningan otro sindrome ha sido lo suficiente-
mente estudiado como para permitir este tipo de formalizacion.

La sistematizacion propuesta en la tabla 3-4 es suficiente para observar hasta
qué punto los perfiles lingiiisticos de los sujetos con SD, SW, SXF y SPW son dife-
rentes. En el caso del SD, los aspectos semanticos y pragmaticos del lenguaje se
encuentran relativamente preservados, mientras que aparecen problemas
importantes a nivel fonético-fonolégico, morfosintactico y discursivo. En los su-
jetos con SW, los principales problemas conciernen a la pragmatica. En los

Cuatro perfiles sindromicos lingiiisticos

Sindromes
Componentes linglisticos Down Williams ® fragil Prader-Willi
Fonético-fonologico - + + =L S
Léxico - + e o
Morfosintaxis -- + = =
(compresion)
Pragmatica + = e A £
Organizacion discursiva - + - 7

+(+): punto fuerte; —(-): punto débil; ?: datos disponibles insuficientes.
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sujetos con SXF, las capacidades léxicas se hallan a menudo preservadas, si bien
son evidentes, por el contrario, las dificultades a nivel de la realizacion del habla.

Heterogeneidad neurolbgica

Resulta, sin duda, prematuro intentar explicar las diferencias sindrémicas cons-
tatadas. Se nos permitira, no obstante, que especulemos de una manera razona-
ble. Una posibilidad seria es que las variaciones lingiiisticas sean, principalmente,
el producto de diferencias neuropsicolégicas vinculadas, en especial, con:

]

El calendario del desarrollo neuronal.

2. El calendario de los «ataques» contra diversos puntos del cerebro (o del cere-
belo) en los periodos neonatal y prenatal y los dafios anatomofisiolégicos
que resultan de ellos, segin los factores patologicos asociados con cada sin-
drome.

Aun es necesario trabajar mucho sobre este tema para poder llegar a precisar
las indicaciones sefialadas aqui como causales.

Debe hacerse también referencia a las sugerencias de Bellugi y cols. (1990),
segun las cuales los sujetos portadores del SW estarian comportamentalmente pro-
ximos a los sujetos adultos sin retraso mental pero con una lesién en el hemisferio
cerebral derecho, mientras que los sujetos portadores del SD se aproximarian mas
a los cuadros sintomatologicos presentados por los adultos sin retraso mental pero
con una lesion en el hemisferio cerebral izquierdo. Jernigan y cols. (1993) obser-
van que las estructuras corticales frontales y temporales se encuentran relativa-
mente preservadas en el SW, lo que podria relacionarse con las buenas ejecucio-
nes lingiiisticas en el plano formal de estos sujetos, mientras que los ganglios de la
base del cerebro y las estructuras diencefalicas estan mejor preservadas en el SD.
Bellugi y cols. (1990) y Wang y cols. (1992) establecieron los perfiles neuroanato-
micos de los sujetos portadores del SW y de los sujetos portadores del SD, a par-
tir, especialmente, de técnicas de resonancia magnética cerebral. Estos autores
observaron una reduccion del volumen cerebral y una mielinizacién deficiente
en ambos sindromes. Sin embargo, la morfologia cerebral global en los sujetos
con uno y otro sindrome es diferente. El cerebro de los sujetos con SD presenta
un importante grado de hipofrontalidad, con reduccion de las proyecciones
callosas a nivel frontal. Los autores relacionan esta dismorfologia frontal de los
sujetos con SD con los déficit en los ejercicios que requieren una gran flexibili-
dad mental, asi como con la reduccion de las tendencias perseverativas y de la
fluencia verbal. Los sujetos con SW, por el contrario, tienen una morfologia fron-
tal mas normal, pero presentan una reduccién de la amplitud del cerebro poste-
rior, asi como una longitud excesiva de la distancia cerebral anteroposterior.
Bellugi y cols. sugieren que estas caracteristicas anatomicas estan vinculadas
con las importantes dificultades visuoespaciales que sufren los sujetos con SW.

Por ultimo, segin Galaburda y cols. (1994), varias caracteristicas de la arquitec-
tura cortical de los sujetos con SW (especialmente, la densidad celular aumenta-
da, la disposicion horizontal de las neuronas, la mielinizacion reducida de las
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fibras nerviosas, la inmadurez del desarrollo vascular) sugieren que su desarrollo
neuronal se detiene en algin momento entre el final del segundo trimestre del
primer ano y el segundo ano de vida. La hipétesis de un caracter incompleto del de-
sarrollo neuronal se ve corroborada por el niimero excesivo de neuronas subcor-
ticales que muestran la anormalidad de las migraciones neuronales durante el
desarrollo prenatal, asi como por la disposicion caética de las capas corticales de
neuronas. El periodo estimado en el que se detiene (o en el que sufre un impor-
tante enlentecimiento) el desarrollo neuronal cortical en el SD es més precoz
(alrededor del momento del nacimiento, segiin Nadel, 1986). Resulta tentador
especular que este periodo adicional de epigénesis cerebral de entre 6 meses y 1
afo en el SW en comparacién con el SD esta relacionado con el mejor desarrollo
ulterior del lenguaje, particularmente en sus aspectos formales, que experimen-
tan los sujetos con SW en oposicién a los sujetos con SD. Esto constituye, tal vez,
una indicacion de que el desarrollo neuronal, durante los primeros seis meses del
primer afno o en el primer afio de vida, afecta de manera directa a las estructuras
especiales responsables del desarrollo fonolégico y gramatical ulterior.

Ciertamente, nos encontramos solamente en los primeros analisis comparati-
vos y queda aun mucho trabajo por hacer. Puede pensarse, sin embargo, que el
estudio en profundidad de los perfiles cognitivos y lingiiisticos de la poblacién
portadora del SW, del SD y de otros sindromes genéticos aportara una contribu-
cién decisiva a la explicacion de las relaciones entre el lenguaje, el funciona-
miento cognitivo y sus bases neuroanatomicas.

DIFERENCIAS INTERINDIVIDUALES

Nuestro grupo defiende que las capacidades lingiiisticas relativas de las perso-
nas con un retraso mental (a diferentes niveles psicométricos de retraso o de
deficiencia mental) se distribuyen segun una curva que constituye una buena
aproximacion a la curva de Gauss-Laplace, denominada normal (y que corres-
ponde a la funcién y = e - x* 0o, como sab:mos, al niimero inconmensurable
2,71828..., que sirve de base a los logaritmos neperianos). En lenguaje habitual,
esto significa que debemos esperar observar un nimero estadisticamente impor-
tante de sujetos que presenten unas capacidades medias (situadas dentro del
intervalo de variacion del retraso mental) y un niimero cada vez mas pequefio
de sujetos a medida que nos aproximamos a los dos extremos de la curva de dis-
tribucién (capacidades débiles y capacidades importantes). En el extremo dere-
cho de la distribucién, se sitiia un pequefio nimero de personas que presenta
unas capacidades lingiiisticas muy desarrolladas (para lo habitual dentro del
retraso mental) que pueden aproximarse, hasta el punto de alcanzar algunas
veces, en ciertos aspectos al menos, los niveles habituales en las personas que
no sufren retraso mental. Algunos casos de este tipo, en ocasiones calificados de
excepcionales (excepcionalidad relativa, como acabamos de indicar), han apare-
cido en la literatura especializada reciente.

Seagoe (1965) describié un desarrollo del lenguaje escrito ampliamente supe-
rior a la media en un sujeto con trisomia 21 (Paul), cuyo CI era de cerca de 60.

]
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Paul ha llevado al dia un cuaderno de notas personales entre los 11 y 43 anos.
Seagoe no concreta qué subcategoria etiologica del SD era la que afectaba a Paul.
Fl diagnostico fue realizado por el médico de la familia durante los primeros
afios de vida del nifio. Paul no empez6 a caminar hasta que tenia mas de 2 anios y
no hablé antes de los 6. Presentaba, ademas, todos los sintomas fisicos del SD.
Vivié con su familia hasta los 43 afios. En este momento, se decidié un ingreso
institucional v murié a la edad de 47 afios. A peticion de sus padres, algunos edu-
cadores privados ensefiaron al nifio a hablar, a leer y a escribir. El estudio de
Seagoe se refiere exclusivamente al lenguaje escrito de Paul. No contiene ningu-
na informacién detallada acerca del nivel de lenguaje oral del sujeto, salvo que
dicho nivel podia compararse al de un nifio normal de unos 5 anos. Un examen
atento del material escrito producido por Paul aport6é unas indicaciones intere-
santes sobre sus capacidades gramaticales. Su educaciéon en lenguaje escrito
empezo a los 6 afios y 9 meses. Se le enseno a hablar de manera comprensible y,
luego, a leer y a escribir.

El entorno educativo de Paul era excepcional para la época. Estaba completa-
mente integrado en su familia y participaba en sus actividades, incluidos los
numerosos viajes que realizaban. Tenia un educador a su disposiciéon las 24
horas del dia. El aprendizaje del habla, de la lectura y de la escritura partia siem-
pre de su nivel de capacidad y sus progresos eran continuamente recompensa-
dos. A la edad de 11 afios, Paul empezo a escribir un cuaderno de notas en el que
se referia a sus viajes y continué haciéndolo hasta los 43 afios. El articulo de
Seagoe contiene diez fragmentos de este cuaderno seleccionados al azar a partir
de los contenidos registrados entre los 13 y 41 afios. Las observaciones que se
desprenden de su estudio muestran un desarrollo que avanza hacia la madurez,
alcanzada alrededor de los 25 afios, seguido mas adelante de un declive en su
vida, con deterioro marcado a partir de los 41 afios. El aumento y la disminucion
de la produccion verbal, de la diversidad del vocabulario, de la utilizaciéon de los
verbos y los adjetivos y el nimero de palabras por frase reflejan esta evolucion.
La LMPV varia de 9 a 30, con una media de 9,75, lo que resulta remarcable,
incluso si se tiene en cuenta el hecho de que el lenguaje escrito es, generalmen-
te, mas largo que el lenguaje oral correspondiente (suponiendo que se posea la
capacidad necesaria para hacerlo mas largo). Se incluyen algunas frases consti-
tuidas por oraciones coordinadas o subordinadas y se observan escasos errores
gramaticales. El léxico es, asi mismo, remarcable, utilizindose palabras que no
son comunes en inglés (p. €j., to confiscate, to contrast). Basandonos en estos
datos, podemos suponer que la capacidad lingiiistica de Paul estaba bien desarro-
llada y era proxima a la normal, independientemente de los problemas de habla
que pudiera haber tenido eventualmente.

Otros datos y analisis confirman la afirmacién segin la cual la gramatica
puede ser adquirida a pesar de una deficiencia cognitiva general severa. Cromer
(1987) cita un estudio llevado a cabo por Hadenius y cols. (1962) acerca de seis
nifios hidrocefalicos, en los que se observaba un retraso mental asociado a una
excelente capacidad de aprendizaje de palabras, de articulacion y de habla, asi
como al hecho de «no saber muy bien lo que estaban diciendo». Estos autores
inventaron la expresion cocktail-party syndrome para describir esta condicion
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particular. Otros estudios aportan mas informaciones adicionales sobre las mis-
mas caracteristicas, ignalmente agrupadas bajo la apelacién de chatter-box syn-
drome. Swisher y Pinsker (1971) estudiaron a 11 nifios con espina bifida e hidro-
cefalia, de edades comprendidas entre los 3 afios y 2 meses y los 7 afios y 10
meses. Su lenguaje se comparé al de un grupo de nifios similares en cuanto a
edades, deficiencia fisica (congénita) y periodo de estancia en el hospital. Los
nifios hidrocefalicos utilizaban mas palabras e iniciaban mas enunciados que
los nifios que formaban parte del grupo control. Anderson y Spain ( 1977) mencio-
nan un estudio realizado en 145 nifios con espina bifida y de 6 afios de edad.
Entre éstos, el 40 % presentaba la caracteristica hiperverbal mencionada en los
estudios precedentes, si bien solamente la mitad de ellos mostraba este rasgo en
un grado importante. Estos sujetos, tipicamente, eran de sexo femenino, tenian
unos Cl bajos y presentaban unas ejecuciones verbales superiores a sus ejecucio-
nes no verbales. Utilizaban una sintaxis compleja, pero, a menudo, semantica-
mente inapropiada. Producian, asi mismo, una proporcién importante de frases
hechas o clichés netamente mas elevada que la de un grupo de nifios normales
de CI verbal semejante obtenido en el Wechsler Preschool and Primary Scale of
Intelligence (WIPPSI). Tew (1979) comparé un grupo de nifios con espina bifida
que presentaban el cocktail-party syndrome con otros nifios con espina bifida que
no presentaban este sindrome. Los nifios considerados hiperverbales tenian
también CI mas bajos que los otros nifios y presentaban una producciéon verbal
«fluida» asociada con una comprension generalmente baja.

Cromer (1988) menciona otros estudios sobre sujetos con retraso mental hidro-
cefalicos, nifios y adolescentes, un nimero importante de los cuales presentaba
también la caracteristica de poseer un lenguaje productivo bastante complejo y
una produccion fluida, asociados a una comprensién muy limitada.

Cromer (1991) hace referencia también a su propio estudio de DH, una adoles-
cente con espina bifida y con una hidrocefalia controlada, que presentaba tam-
bién el sindrome denominado chatter-box. DH tenia un nivel intelectual bajo
segun los tests estandar de inteligencia basados en la lectura y la escritura y no
podia manipular correctamente el dinero. Su habla, por el contrario, estaba
correctamente articulada y era fluida. Su lenguaje estaba dotado de significacion,
con un vocabulario muy amplio, y hacia un uso apropiado de los principales dis-
positivos pragmaticos. El lenguaje de DH contenia formas sintacticas complejas,
tales como sintagmas nominales y verbales elaborados, frases condicionales,
subordinadas complejas y oraciones integradas. A juzgar por el extracto de con-
versacion (limitado) proporcionado por Cromer (1991) en su estudio, la morfolo-
gia gramatical utilizada por DH es correcta. Del mismo modo, parecia compren-
der correctamente los contenidos de la conversacion y ser completamente capaz
de controlar y seguir el curso de ésta dentro de las situaciones de intercambio
diadico. Esto pareceria indicar, contrariamente a lo que se desprende de los estu-
dios precedentes acerca de los sujetos hidrocefalicos con déficit mental, que DH
comprendia el contenido de lo que se le estaba diciendo, asi como las produccio-
nes de otras personas en situaciéon habitual de conversacién. Desgraciadamente,
Cromer no aporta los resultados de ningin test formal de comprension del len-
guaje que se le propusiera a DH, lo cual hubiera permitido verificar objetiva-
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mente la impresién de comprension que parecia desprenderse a nivel de los
intercambios conversacionales.

Un caso algo distinto y excepcional de hidrocefalia con un retraso mental de
ligero a moderado fue descrito por O’Connor y Hermelin (1991) en un sujeto mas-
culino de 28 afios, llamado Christophe. Tenia un CI de ejecucion de 67 y un coefi-
ciente verbal de 102 en la escala WAIS. Esta distorsion entre los coeficientes inte-
lectuales parciales era debida, en parte, a una ejecuciéon muy pobre en el subtest
de los cubos y en el de ensamblaje de objetos, 1o que demostraba importantes pro-
blemas de cognicién espacial. Christophe demostraba una excelente capacidad
para la traduccion del inglés a tres lenguas: el francés, el aleman y el espafiol, en
las que también era capaz de expresarse correctamente (a niveles distintos segiin
la lengua). Su comprension del 1éxico y de las estructuras morfosinticticas de las
tres lenguas en cuestion era, igualmente, muy satisfactoria. Por ejemplo, el «coe-
ficiente intelectual léxico» de Christophe obtenido en las versiones inglesa, ale-
mana, francesa y espaiiola del PPVT era, respectivamente, de 121, 114, 110 y 89.

Curtiss y cols. (Curtiss y cols., 1979; Curtiss v Yamada, 1981; Curtiss y cols.,
1981; Curtiss, 1981, 1982, 1988, 1989; Yamada, 1981, 1983, 1990) realizaron tam-
bién estudios del lenguaje de tres sujetos con retraso mental que resultaban
excepcionales: un nifio llamado Antony y dos adolescentes, una nifia, Marta
(nombre real, Laura, tal y como indica Yamada en su libro [1990]; a partir de
aqui, siguiendo el ejemplo de Yamada, llamaremos también Laura a esta nifia), y
un nifio, Rick. Este present6é una anoxia severa durante el nacimiento. En los
otros dos casos, la etiologia del retraso mental era desconocida.

Antony tenia una edad de 6-7 afios en el momento del estudio. Su CI era, aproxi-
madamente, de 50. A los 5 anos y 6 meses de EC, su EM era de 2 afios y 9 meses.
Sus capacidades logicas secuenciales (cuando se trataba de ordenar imagenes que
representaban acontecimientos familiares) estaban al nivel de las de nifios nor-
males de 2 afios. Su capacidad de construccion jerarquica (practica-constructiva)
¥ sus capacidades clasificatorias eran inferiores a las equivalentes a un nivel de 2
anos. Su nivel de conservacién légica no pudo ser valorado. Los padres sefialaban
que el inicio del lenguaje tuvo lugar a un afio de edad y la produccién de frases
completas, a los 3 afos, a pesar de numerosos retrasos en el desarrollo a otros
niveles. Curtiss (1988) describe el lenguaje de Antony como «..bien formado a
nivel fonolégico y sintictico, asi como estructuralmente rico... completamente
elaborado con presencia de morfemas ligados inflexionales y derivacionales y
morfemas gramaticales libres, incluyendo estructuras sintacticas que implican el
movimiento, la integracion y la complementacion» (pag. 374). Contrastando con
sus remarcables capacidades morfosintacticas, el lenguaje de Antony era seman-
ticamente deficiente. Contenia palabras utilizadas incorrectamente. Cuando se le
pedia que definiera estas mismas palabras, Antony proponia definiciones inco-
rrectas y, a veces, inexactas, lo cual, en algunos momentos, provocaba problemas
de comunicacion con otras personas. Notese, sin embargo, que, como remarca
Curtiss (1988), ninguno de los errores léxicos cometidos por Antony implicaba la
violacion de las reglas de las clases sintacticas, las reglas de subcategorizacién, los
casos gramaticales o el orden de las palabras. Todos los errores eran de especifica-
cion de los rasgos semanticos. Los errores que se referian a los sustantivos léxicos
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cie en los ejercicios de imitacién, demostrando asi una capacidad, al menos
minima, de juzgar la correccién de las formas gramaticales gque no podia com-
prender (o no completamente). Por ejemplo, cuando se le presentaba la frase
siguiente, que es no gramatical en inglés, Her wear his shirt, Laura la transforma-
ba rapidamente en una forma correcta correspondiente. Sin embargo, daba sélo
un 20 % de respuestas correctas en la parte del CYCLE de comprension morfolé-
gica que se refiere al marcaje de la tercera persona del singular en los verbos.

Al igual que Antony y Rick, Laura presentaba importantes disociaciones entre
capacidades gramaticales y conocimientos generales. No tenia ninguna nocion
numerica y no podia ni tan sélo contar objetos concretos. Sus capacidades de
copia y de dibujo estaban a un nivel preescolar. El razonamiento logico (evalua-
do mediante ejercicios piagetianos de seriacién, de clasificacién y de conserva-
cién) era claramente preoperatorio. Era incapaz de ordenar dibujos de acuerdo
con una secuencia l6gica, y por ultimo, su capacidad de construccién jerarquica
(praxica) era de un nivel estimado equivalente al de los 2 afios.

El caso mas sorprendente, sin embargo, es el que se presenté en un estudio
realizado en los alrededores de Lieja (Rondal, 1994a y b; 1995a). Se trataba de
una mujer adulta con trisomia 21 (trisomia estandar genotipo 47, XX + cromo-
soma 21 libre), de nombre Frangoise. Esta mujer fue estudiada desde los puntos
de vista psicolingtistico, neurolingiiistico v cognitivo durante cerca de 4 afios,
siendo analizado tanto su lenguaje receptivo como productivo y sus cono-
cimientos metalingiiisticos, y fue sometida a gran numero de pruebas para eva-
luar sus aptitudes intelectuales no verbales, capacidades perceptivas, memoria
a corto y largo plazo, etc. Su nivel intelectual era preoperatorio, principios de
operatorio. Su edad mental no verbal era de 5 afios y 8 meses (Epreuves
Différentielles d'Efficience Intellectuelle [EDEI]; Perron-Borelli y Mises, 1974). Su
coeficiente intelectual verbal era de 71 (WAIS), y el CI de ejecucion, 60 (siendo
el CI global de 64).

De acuerdo con los andlisis, el funcionamiento fonético y fonolégico de
Francoise era normal y lo mismo ocurria, practicamente, con su funcionamiento
gramatical. Su funcionamiento productivo a nivel de frase y de parrafo era remar-
cable, y parecia conformarse en todos los puntos a las especificaciones de una
gramatica descriptiva como la Functional Grammar, de Halliday (1985), adaptada
para las caracteristicas particulares del francés segun las indicaciones de la gra-
mética normativa (Larousse du xxe siécle [1936]) y de la Grammaire transformation-
nelle, de Dubois y Dubois-Charlier (1970). El funcionamiento gramatical receptivo
de Frangoise, establecido por medio de diversas pruebas psicolingiiisticas (sobre
la comprension de las frases.declarativas activas ¥ pasivas, las de relativo, tempora-
les y subordinadas de causa y consecuencia, la captacion de la correferencia en el
caso de las anaforas pronominales, etc.), resulta también igualmente, si no atin
mas, remarcable. Por el contrario, en lo referente a los aspectos léxicos, demues-
tra un nivel productivo y receptivo lejos de ser despreciable, pero inferior al de la

media de la poblacién. El funcionamiento léxico y semantico general de
Francoise es, en conjunto, conmensurable con su nivel de desarrollo intelectual.
En lo que respecta a la organizacién pragmatica, las regulaciones de base estan
presentes. Da muestra, no obstante, de dificultades notables en el mantenimiento
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de la cohesion textual. En cuanto a sus conocimientos metalingliisticos, son limi-
tados. Se refieren, desde el punto de vista fonologico, a una conciencia de la uni-
dad silabica (pero no, o poco, fonolégica). El funcionamiento metaléxico (p. €j.,
definicién de palabras) es pobre. Metagramaticalmente (juicio de la gramaticali-
dad y analisis gramatical), Frangoise se sitia a un nivel de desarrollo de una edad
aproximada a los 7 afios en un nino normal. Ocurre lo mismo desde el punto de
vista metasemantico (juicios de aceptabilidad semantica sobre las reglas de selec-
cién léxica). El lector interesado puede consultar la obra de 1995, dedicada por
entero al analisis del caso de Francgoise, para la exposicion completa de los datos y
los comentarios tedricos al respecto.

Los datos empiricos resumidos en las secciones anteriores demuestran la
amplitud de las variaciones existentes en el retraso mental en cuanto a capacida-
des lingiiisticas de los sujetos afectados. Ciertos individuos presentan, en efecto,
unas capacidades que rozan la normalidad, al menos en lo que concierne a algu-
nos aspectos del sistema lingtiistico. Los mas favorecidos en los casos descritos
hasta la actualidad son los mas formales, es decir, particularmente, la fonologia y
la morfosintaxis. Este tipo de observacion, junto con otras muchas en la literatura
neurolingiiistica que no seria pertinente recordar aqui (v. Rondal y Edwards,
1997, para una sintesis), contribuye a conformar la idea segin la cual la organiza-
cion lingiliistica estd constituida a partir de componentes ampliamente autono-
mos y disociables patologicamente (v. Rondal, 1994a y b, para profundizar en el
tema), pero, ciertamente, integrados en el funcionamiento normal.

Del mismo modo, el caso de Frangoise, al igual que los otros casos de excepcio-
nalidad publicados en la literatura especializada, demuestra claramente que la
organizacion fonologica y gramatical del lenguaje no estd en relaciéon estrecha
con el desarrollo cognitivo general (o el desarrollo operatorio). Estos casos inva-
lidan, pues, toda teoria que pretenda explicar el desarrollo fonolégico o gramati-
cal en términos de una generalizacién de principios cognitivos (p. ej., Ingram,
1976, para el desarrollo fonolégico; Piaget, 1979; Sinclair, 1971; Langacker, 1987,
para el desarrollo gramatical). Lo que queda invalidado no es la indicacion segin
la cual los aspectos de contenido del lenguaje, al igual que las adguisiciones
semanticas, léxicas y pragmaticas, estan en relacién estrecha con los conoci-
mientos generales y el desarrollo cognitivo. Las observaciones que confirman
esta indicacion son, por el contrario, numerosas, ya que se trata de algo comple-
tamente trivial y esperado. Lo que debe considerarse invalidado es la indicacion
segiin la cual el desarrollo de la gramatica dependeria, completamente o de
manera primordial, del desarrollo cognitivo. Esto no es en modo alguno cierto.
Parece que el desarrollo lingiiistico, en sus componentes fonolégica y morfosin-
tictica, se lleve a cabo, al menos en parte, de una manera intrinseca. Esto no sig-
nifica de ninguna manera, no obstante, que los mecanismos cognitivos especiali-
zados, como la memoria de trabajo, por ejemplo (v. especialmente, Baddeley,
1990), no puedan desempefiar un papel importante en el funcionamiento lin-
giiistico e, incluso, en sus aspectos fonolégicos y gramaticales. Esta perspectiva
es, actualmente, objeto de numerosas investigaciones. Sin embargo, no implica,
por otra parte, mas que la retencion y la movilizacién en los espacios de trabajo
mentales de las informaciones y conocimientos disponibles. Estas estructuras
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son, pues, en principio, incapaces de producir los conocimientos especificos de
las operaciones lingiisticas, las cuales deben ser creadas en otra parte.

La variabilidad lingtiistica ejemplificada y los casos de sujetos con retraso mental
que disponen de capacidades excepcionales exigen, evidentemente, una explica-
cion. Nuestro grupo se ha dedicado a esta labor dificil, y algo arriesgada, en una
publicacién reciente (Rondal, 1998), por lo que no resulta de utilidad retomar los
detalles de ese estudio en esta obra. Diremos, sin embargo, en resumen, que nin-
gan factor educativo particular parece ser el responsable de los niveles de excep-
cionalidad linguistica observados. Una buena intervencién educativa es, cierta-
mente, una condicién necesaria para un buen desarrollo lingiiistico, pero no es
suficiente para justificar la diferencia entre los casos excepcionales v los casos ti-
picos. Ocurre lo mismo con la dominancia del HC. Una lateralizacién hemisfé-
rica homogénea izquierda fue descubierta en los diferentes sujetos excepciona-
les estudiados desde este punto de vista. Sin embargo, la encontramos también,
como hemos senialado en la primera parte de este capitulo, en otros sujetos con
retraso mental con unas capacidades lingiiisticas estandar para un retraso mental
moderado o severo. Una dominancia del HC izquierdo para las funciones lingtiis-
ticas puede constituir una condicién necesaria para un funcionamiento lingliisti-
co de buen nivel, pero no puede, de acuerdo con toda evidencia, tratarse de una
condicién suficiente. El funcionamiento cognitivo general (expresado a través
de valores como la EM, el CI, la eficiencia intelectual o el nivel operatorio conside-
rado en la tradicion piagetiana) no puede explicar de forma manifiesta las capaci-
dades linguisticas de los sujetos con retraso mental calificados como excepciona-
les. En efecto, estos sujetos excepcionales no se diferencian, segin este punto de
vista, de los sujetos con retraso mental tipicos. Por tltimo, es posible que un
empan mas amplio y un funcionamiento algo mejor de la memoria de trabajo, des-
cubiertos en los sujetos excepcionales estudiados en relaciéon con los de los sujetos
con retraso mental tipicos, contribuyan al mejor desarrollo lingiiistico de los pri-
meros. Sin embargo, puede demostrarse (v. Rondal, 1995a, 1998) que la facilita-
cion asi inducida en el funcionamiento lingtiistico es muy limitada y no explica,
en el mejor de los casos, mas que una pequea parte de la variabilidad observada.

¢Cudl es, entonces, la procedencia de las importantes diferencias lingiiisticas
objetivadas en los estudios resumidos anteriormente entre sujetos con retrasos
mentales excepcionales y estindar? Creemos que tienen su origen en una impor-
tante variacion entre estos sujetos a nivel de las estructuras cerebrales implicadas
en el funcionamiento lingiiistico, en particular las que conciernen al tratamiento
de los aspectos mas formales del lenguaje. Mas concretamente, nos parece muy
probable, y l6gicamente necesario, que las macroestructuras cerebrales dedicadas
a los aspectos fonologicos y morfosintacticos, que implican, en lineas generales,
los sectores perisilvianos anterior y posterior del HC izquierdo (en la mayoria de
las personas normales; Damasio y Damasio, 1989, 1992), estén ampliamente pre-
servadas en los sujetos con retraso mental con capacidad lingiistica excepcional,
mientras que deben estar subdesarrolladas, y tal vez dafiadas, en los sujetos con
retraso mental y con capacidad lingaistica estandar.

Pero, ;de donde provienen entonces las diferencias en cuestién en la arquitec-
tura cerebral de los sujetos con retraso mental? Seglin nuestra opinién, del esta-
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dio genético. Esta admitido en genética (v. Phelps, 1998), que aparte de los meca-
nismos mendelianos que implican un solo par de genes, la transmisién heredita-
ria poligénica hace intervenir varios genes, a veces un numero importante, que
son susceptibles de interactuar entre ellos, lo cual puede modificar notablemen-
te su expresion fenotipica y, de aqui, la extension de la patologia inducida. Las
principales fuentes de variaciéon genética en las transmisiones de rasgos poligé-
nicos son cuatro:

1. Un gen aislado o varios genes pueden tener una penetrabilidad (intrinseca)
variable. Esta se define como la proporcién de individuos que disponen del
gen o de los genes en cuestion y que presentan el problema considerado.

2. Un gen aislado o un grupo de genes pueden presentar una expresividad varia-
ble segiin las influencias procedentes de los genes vecinos o, incluso, de otros
genes situados en otros cromosomas o por el efecto de factores ambientales.

3. Un mismo gen puede existir en numerosas versiones ligeramente diferentes
(alelismo), lo cual puede producir fenotipos diversificados.

4. Laexpresividad de un gen o de un grupo de genes puede variar segin si es o
si son de origen paterno o materno (efecto denominado de impregnacion).

La investigacion genética sobre el SD ha permitido progresar en la identifica-
cion de los genes que figuran en el cromosoma 21. Korenberg y cols. (1994) sugie-
ren que el SD es un «sindrome de genes contiguos», lo cual implica que los rasgos
fenotipicos de este sindrome resultan de la sobreexpresion y de las interacciones
que intervienen a nivel de subconjuntos entre los 1.000 y 1.700 genes localizados
en el cromosoma 21 (particularmente las regiones pl1.2 a p22.3). Una sugerencia
de este tipo es compatible con la diversidad de fenotipos observados en el SD. Es
probable que, a partir de aqui, pueda existir una importante variabilidad interin-
dividual en cuanto a la arquitectura cerebral de las zonas lingiisticas especificas
(las que controlan en especial los componentes fonologicos y morfosintacticos),
al igual que puede ocurrir con otras zonas cerebrales no pertinentes en este ar-
ticulo, como consecuencia de la variabilidad genética existente en los sujetos por-
tadores del SD y, del mismo modo, mutatis mutandis, en los otros sindromes geneé-
ticos que determinan un retraso mental moderado o severo. -

Obsérvese que la perspectiva explicativa cerebro-gen esbozada aqui para el
caso de la excepcionalidad lingiiistica en algunos sujetos con retraso mental
coincide exactamente con las consideraciones neurogenéticas desarrolladas
anteriormente a proposito de la variabilidad sindrémica en el retraso mental.

Las indicaciones anteriores confirman el interés que hay que dedicar sistemati-
camente a los sectores de la genética molecular, de la neurologia y de las ciencias
del lenguaje para su beneficio mutuo, con la certeza de clarificar asi de manera
pertinente las causas de las dificultades lingiiisticas en las disfasias genéticas.
Como observa Shprintzen (1997), el campo de los problemas del lenguaje y de la
comunicaciéon ha permanecido mucho tiempo (y ain se encuentra en gran parte
situado) fuera de la ciencia genética, que, como es sabido, ha progresado enorme-
mente en las tltimas décadas. Asi mismo, los cientificos que trabajan en el sector
de la genética saben habitualmente tan poco sobre el lenguaje, como los lingiiis-
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tas, psicolinguistas y los especialistas de los problemas del lenguaje sobre genéti-
ca molecular. Es ya el momento de que esta ignorancia reciproca sea reemplaza-
da por una colaboracion eficaz entre los protagonistas de ambos sectores.

PRINCIPIOS DE INTERVENCION LINGdISTICA

Figo 3']. -

Segiin nuestro punto de vista, la intervencion lingiiistica dirigida a las personas
con retraso mental debe organizarse para responder a los principios generales
resumidos en la figura 3-1 y que explicamos brevemente a continuacién.

El caracter fundamentalmente normal del desarrollo lingiiistico en los retrasos
mentales (en el sentido en que este desarrollo, considerablemente enlentecido y
generalmente incompleto, procede no obstante segin las mismas etapas, secuen-
Cias y mecanismos que en las personas normales) proporciona, a la vez, la guia y
los objetivos de la intervencion. Se trata de reducir, tanto como sea posible, los
retrasos registrados habitualmente y de empujar, por asi decir, a la persona con
retraso mental tan lejos como sea posible en su marcha hacia el desarrollo.
Actualmente, se sabe que se obtienen los mejores resultados cuando la interven-
cion se inicia lo mas precozmente posible, con una cierta intensidad y preparando
las adquisiciones lingiiisticas para un trabajo sistematico a nivel prelingiistico
(v. Rondal, 1998). Es conveniente que las actividades reeducativas lingiiisticas pro-
puestas correspondan de forma correcta y ajustada a la edad de la persona con
retraso mental, o, més exactamente, a su nivel de desarrollo. .

Sin perder de vista la necesaria integracién funcional de los diferentes compo-
nentes del sistema lingiiistico, es importante, para lograr ser eficaces, que se tra-
bajen por separado los componentes articulatorio (asi como la discriminacién
auditiva), 1éxico, morfosintictico, pragmatico y discursivo. Recordaremos dos
puntos respecto a este 1ltimo punto de vista. En primer lugar, existen periodos
sensibles para el desarrollo articulatorio y gramatical, como hemos indicado a lo
largo de este capitulo. Los periodos en cuestion deben, evidentemente, ser cui-
dadosamente tenidos en cuenta, ya que de lo contrario la relacién entre inver-

Perspectivas de desarrollo y de empan de vida

Componencialidad linglistica

Variabilidad sindromica

Variabilidad individual

Modelos de produccion del lenguaje oral.

ey )

A AIADEAL © A Entannmiae sia adearanian oo on Aakitn



& MASSON, S.A. Fotacopiar sin autorizacidn es un delito.

Retrasos mentales 177

d¥11E® Modelo general de los pasos que deben seguirse en la intervencion
3=5 lingiiistica dirigida a personas con retraso mental

1. Antes de que el nifio con un retrase mental moderado o severo tenga los 20 meses de edad, no
resulta de utilidad entregarse a un entrenamiento morfosintéctico sistematico. Durante estos pri-
meros 20 meses podemos aprovechar el tiempo disponible para sentar las bases lingliisticas del
futuro desarrollo linglistico y favorecer, a partir de los 12 o 15 meses, las primeras adquisicio-
nes léxicas

2. Las bases prelinglisticas del lenguaje se inscriben naturalmente en el desarrollo sensorio-motriz
y el primer desarrollo cognitivo del nifio. Su puesta en practica se favorecera mediante una serie
de ejercicios apropiados presentados siempre en forma de juegos. Estos ejercicios tienen como
objetivo: a) mejorar el funcionamiento sensorial y la capacidad discriminativa del nifo; b) desarro-
llar la expresion y la comunicacién verbal; ¢) estimular el balbuceo y orientarlo hacia las caracte-
risticas fonéticas de la lengua materna; d) estimular el conocimiento del universo practico inme-
diato, y e} favorecer Ia captacion del mecanismo de simbolizacion

3. Se procedera, durante el primer afio, a una evaluacién de las capacidades auditivas y visuales
del nife con retraso mental

4. Se aprovecharan, asi mismo, los primeros anos para evaluar y, llegado el caso, reducir en la
medida de lo posible, las disfunciones orofaciales del nifio

5. Hacia los 18 o 20 meses, se procedera, sobre las bases prelingliisticas establecidas, al entrena-
miento léxico propiamente dicho. Contrariamente a lo que puede parecer, este tipo de aprendiza-
Je es delicado. Para ser eficaz debe responder a un cierto ndmero de caracteristicas (progresivi-
dad, referencia clara, funcionalidad) y respetar las dimensiones cardinales de la organizacion |éxi-
ca del lenguaje (categorias conceptuales, jerrquicas, estructuras sémicas)

6. Paralelamente, se procederd al entrenamiento en el dominio articulatorio. Este entrenamiento
responde a una logica fonética y de desarrollo gue conviene respetar. Se trata de un trabajo deli-
cado y costoso en términos de energia y de atencién por parte del nifio v del educador. Se reser
vara este aspecto del entrenamiento linglistico, con preferencia, a un especialista en ortofonia o
logopedia, quien procedera gradualmente, siempre en forma de juego, con el nifio y en sesiones
cortas de educacion del habla, sin perder de vista la dimensién de significacién de las produccio-
nes linglisticas. Ademas, es importante que los padres comprendan la marcha educativa segln
este punto de vista y colaboren en ella

7. Cuando el nifio con retraso mental esté dotado de un repertorio léxico de una cincuentena de
palabras, se procederd al entrenamiento de sus producciones de dos palabras, afadiendo,
luego, mas palabras y, sobre esta base, se procedera gradualmente a la necesaria gramaticaliza-
cion de la expresion linglistica. Para ello, conviene identificar |as palabras funcionales que acos-
tumbran a faltar en las producciones del nifio y favorecer su produccion, una por una, mediante
las actividades apropiadas, las cuales deben estar orientadas hacia |la captacion del papel fun-
cional y de la significacion de los elementos lingliisticos en cuestion

8. A continuacion, se tratara de favorecer la comprensién y la produccion de los diferentes tipos
pragmaticos de frases, de manera que el nifo pueda comprender y producir drdenes verbales,
preguntas y frases declarativas, en modalidad =firmativa y negativa

9. Con los nifos con un retraso mental mas bien dotados para el lenguaje, podra llevarse mas lejos
el entrenamiento linglistico y abordar estructuras gramaticales més complejas. Entre éstas, se
introduciran, por su utilidad comunicativa, las principales formas de subordinacién (completivas,
relativas-sujeto, circunstanciales de causa y de tipo, pasivas no reversibles y, eventualmente,
reversibles). Estos tipos de enunciados gramaticalmente mas elaborados permiten una expre-
sidn mas ajustada de toda una serie de matices seménticos

10. Debemos esforzamos, asi mismo, por mejorar la organizacion discursiva, particularmente en lo
que concierne a las narraciones de los adolescentes y de los adultos con retraso mental. Desde
este punto de vista, los ejercicios mas importantes concemiran a la cohesién discursiva (espe-
cialmente a nivel de elipses y del proceso de conjuncién) y al establecimiento de conferencias
pronominales claras para los pronombres en tercera persona. Por Gitimo, podra prepararse a la
persona con retraso mental para un funcionamiento mas eficaz en situaciones de comunicacién
social, mediante diversas técnicas como la autoscopia pedagdgica, los juegos de rol y las activi-
dades enmarcadas en el terreno social, descansando todo sobre un anélisis detallado de los
registros de comportamiento (predominantemente, verbales) necesarios para funcionar adecua-
damente en el contexto social real
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sion educativa y resultados ostensibles se hara cada vez menos favorable a medi-
da que nos separemos en el tiempo del periodo sensible en cuestién. En segundo
lugar, el resto de componentes lingiiisticos (semantico, pragmatico y discursivo)
no se halla sometido a estas periodicidades. Esto no significa, no obstante, que
debamos diferir indtilmente el trabajo educativo que los concierne hasta mas
tarde, sino que puede intervenirse atin de manera eficaz durante la edad adulta
en estas materias lingiiisticas en particular (aunque creemos que pocos profesio-
nales lo saben o lo ponen en practica).

En este capitulo hemos insistido especialmente en las diferencias existentes
entre el desarrollo y el funcionamiento lingiifstico de los distintos sindromes
genéticos que provocan un retraso mental. A partir de ello, es importante que la
intervencion linguistica dirigida a las personas con retraso mental se lleve a cabo
teniendo en consideracién la especificidad sindrémica y adaptando los objetivos
reeducativos y los procedimientos utilizados a lo que se conoce del perfil lingiiis-
tico tipico de estas personas, segun el sindrome que presenten. Una practica ree-
ducativa rigida y estrictamente idéntica para los diferentes sindromes no tienen
justificacion alguna, dados los datos (incluso aunque limitados) de los que se dis-
pone actualmente. Podemos decir, sin riesgo a equivocarnos, que estamos sola-
mente al principio de un camino bastante largo por lo que respecta a la especifici-
dad sindrémica (considerando que existen varios centenares de sindromes gené-
ticos que llevan a un retraso mental).

Por tltimo, es vital, en materia de intervencion lingliistica, tener en considera-
cion las importantes diferencias interindividuales existentes dentro de los distin-
tos sindromes genéticos del retraso mental. Los potenciales de desarrollo lingiiis-
tico son variables de un nifio a otro y no hay ningin medio de saber con anterio-
ridad como va a desarrollarse desde el punto de vista lingiiistico un nifio con
retraso mental. Aqui también es necesario adoptar una organizacion educativa y
reeducativa abierta y flexible, sensible a los progresos efectuados por la persona
con retraso mental y que siga el ritmo de los progresos logrados. Es, asi mismo,
importante informar a los padres y a los educadores de las potencialidades indi-
viduales de los ninos con retraso mental, tal como se van revelando gradualmen-
te alo largo de la intervencién, de manera que puedan adaptar sus practicas res-
pectivas y sus expectativas a las capacidades reales de estos ninos, adolescentes
¥ jovenes adultos. En la tabla 3-5 detallamos los principios generales de la inter-
vencion lingiiistica, cuyos pasos hemos ya aclarado en otras publicaciones
(v. Rondal, 1996). Se trata de un modelo que sigue la cronologia del desarrollo
lingiiistico y que conviene adaptar a las situaciones particulares.
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