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Abstract: In this paper, a review of clinical
characterictics and cognitive abnormalities in Williams
syndrome is presented. From a diagnostical
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1 CARACTERIZACION DEL SINDROME: DIAGNGSTICO Y
EVOLUCION

Este sindrome debe su nombre a J.C.P. Williams quien,
junto con Barratt-Boyes y Lowe, describieron en 1961 el
cuadro presentado por cuatro nifios que compartian
unos rasgos faciales caracreristicos, estenosis supravalvu-
lar aérrica (uno de los rasgos mds caracteristicos, seiala-
do ya por Chevers en 1842), alteraciones en el creci-
miento y recraso mental. Aungue su denominacién bajo
este nombre estd ampliamente extendida, a partir de la
difusién de los trabajos de A.J. Beuren (1972), en Euro-
pa ha sido también conocido como sindrome de Beuren
¥, especialmente en Gran Brerafia, como sindrome de
hipercalcemia infanril.

La incidencia del sindrome de Williams {SW/} es
aproximadamente de 1 por cada 20.000 nacimiencos,
mayoritariamente en varones {(63%). Se ha sefalada
incidencia familiar (Cortada, Taysi y Harumann, 1980;
White y cols., 1977), algiin caso en hermanos (Nishina
y Kinoshita, 1994) y entre gemelos (Murphy y cols,,
1991; Wiltse y cols., 1966), aunque Galaburds, Wang,
Bellugi y Rossen (1994) describen una pareja de geme-
los en [a que uno tiene el sindrome y el otro no.

Aunque existen ciertas controversias sobre su origen
(véase, en este sentido, el resumen ya clisico de Burn,
1986), desde hace mds de tres afios se conoce la lesidn
molecular asociada al SW y se puede afirmar que es un
sindrome de origen genéico producido por la deleccién
submicroscépica hemicigérica de un niimero de 20 a 40
genes de la banda q11.23 del brazo largo de uno de los
cromosomas 7 homdlogos, deleccion que incluye gene-
ralmente el gen de la elastina (Pérez Jurado, 1997; Soti-
llo y Navarro, 1998).

El sindrome cursa con una alteracién metabélica en
el calcio (hipercalcemia) como consecuencia de lo cual
se produce un neurodesarrollo anormal cuyas manifes-
taciones no se advierten hasta momencos iniciales del
desarrollo. La presencia de hipercalcemia es tan caracte-
ristica que, por ejemplo, en el Reino Unido ha dado
nombre al cuadro clinico (hipercalcemia infantil),

Normalmente se habla de un solo sindrome, pero
Anderson y Rourke (1995) distinguen dos tipos, uno
con afectacién mis ligera y otro de naturaleza mds
severa (conocide como tipe Fanconi, auror que fue el
primero, a principios de los 50, en informar de un cua-
dro de hipercalcemia infantil ideopdrica). Zalzstein,
Moes, Musewe y Freedom (1991) distinguen cuaLro
tipos seglin la incidencia y el tipo de las iesiones car-
diovasculares, aunque estas lesiones no siempre estin
presentes en un cuadro de SW, ni tampoco, como se ha
sefialado recientemente, la hipercalcemia (Frangislcakis

y cols., 1996; Kotzot y cols., 1995, entre ocros).

En los diferentes tipos se observan importantes alte-
raciones médicas caracreristicas y generalmente defini-
torias {véase, para una revisién de aspecros médicos,
Sotitlo y Navarro, 1998). El sindrome presenta un feno-
tipo caracteristico en el que se observa una determinada
fisoromia {denominada «cara de duende») definida por:
cara alargada y fina, labios prominentes, nariz achazada,
ojos claros, dibujo de estrella en el iris y rortuosidades en
las vesiculas retinales (Offrec y Laplace, 1995, destacan
la importancia de estas manifestaciones para un diag-
nostico temprano), estrabismo (Kapp y cols., 1995;
Winter, Pankau, Amm, Gosch v Wessel, 1996), alra
incidencia de alteraciones cardiovasculares encre las que
se encuentran estenosis arterial ¢ hipertensién, insufi-
ciencia pulmonar en un amplio nimero de casos, hiper-
calcemia, malformaciones dentarias relacionadas con
aspectos de la fonacién (Hertzberg, Nakisbendi, Need-
leman y Pober, 1994; Oncag, Gunbay y Parlar, 1995),
problemas de alimentacién (Arnold y cols., 1985,
Gosch y Pankau, 1994; Martin y cols., 1984; Mosis ¥
cols., 1988; Nicholson y Hockney, 1993), hiperacusia
selectiva en el 95% de los casos {(Nigam y Samuel,
1994), acompaniada en ocasiones de otitis media, a veces
hernia inguinal y también un patrén dermatoglifico
caracteristico (que permite discriminar a las personas
con SW de un grupo control y que podria ser vil para
establecer un diagnéstico diferencial —Rodewald, Pan-
kau, Gosch y Wessel, 1994— y que puede hacer pensar
en una alteracidn genérica de dominancia del cerebro
derecho —Bogdanov y Solonichenko, 1995) v, lo mds
importante desde el punto de vista psicolégico, las per-
sonas con SW presentan retraso mencal, aspecto que,
seglin Jones y Smich {1975}, debe ser considerado cri-
terio inexcusable y genérico para el diagnéstico (Udwin,
Yule y Martin, 1985).

Si bien se han resefiado casos en rodas las razas, pare-
ce que en los casos diagnosticados en nifios de raza negra
no aparecfa el parrdn estrellado del iris (Greenberg,
1990) y algunas manifestaciones Facialeg resultaban mds
equivocas, pero siempre se observaba retraso mental.

No es un sindrome ficilmente detecrable en el naci-
miento, aunque en la observacién de fotografias o vide-
os de nifios a los 4 meses ya sc pueden detectar algunas
caracterfsticas faciales del sindrome, que son obvias 2 los
18 meses, casi siempre de forma retrospectiva, Durante
la primera infancia la apariencia de los niflos con SW es
la de nifios que tuvieran una edad menor, lo cual puede
contribuir al rerraso en el diagnéstico concrero, apare-
ciendo camuflado como un rerraso stmple del desarro-
llo. Smoot (1995) propone como estrategia de diagnds-
tico temprano la identificacién de las mutaciones de la
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elastina en familias con estenosis supravalvular adrrica,
lo cual no necesariamente supondrfa una deteccion uni-
versal del sindrome, puesto que, en la mayorfa de los
casos, hasta la aparicién de un cuadro en una familia no
se evaltian antecedentes menores u ocultos.

La precocidad en el diagnéstico es pertinente para
una intervencién lo mds temprana posible, teniendo en
cuenta, ademds, que alguno de los aspectos que, como
veremos, esté muy afectado, como son las habilidades
motoras y visoespaciales, aparecen mis deterioradas
cuanto mis tardio es el diagnéstico (Anderson y Rowr-
ke, 1995). Para un diagnéstico correcro y temprano
resulta clave una definicién del fenotipo conductual.
Los trabajos sobre fenotipos conducruales (Einfeld y
Hall, 1994) permiten analizar las alteraciones conduc-
tuales asociadas al SW. En este sentido, en uno de los
amplios trabajos sobre el tema, Dilts, Morris y Leonard
(1990) evaluaron el fenotipo de 32 personas con SWde
diferentes edades. Los autores encontraron que un ele-
mento que afecra a las habilidades de aprendizaje duran-
te todos los periodos es el uso inadecuado de herra-
mientas.

Udwin y Yule (1991) analizaron el fenotipo de 20
nifios con SW (entre 6 afios ¥ 5 meses y 14 afios v 5
meses) en relacién con 20 nifios equiparados en edad
mental. Los resultados del trabajo apoyaban la existencia
de un fenotipo cognitivo y conductual propio para per-
sonas con SW, quienes presentan mis dificultades emo-
cionales, sociales y de aprendizaje, que se manifiestan en
peores relaciones con los compafieros, ansiedad excesiva
y dificultades de concentracién. También encontraron
que, junto a buenas habilidades lingiiisticas, renfan habi-
lidades motoras y visoespaciales peores que los nifios del
grupo control. Pero rambién encontraron que el nivel de
desarrollo de los nifios con SW no es uniforme en rodas
las dreas no lingiifsticas. Asf, sus habilidades de recuerdo
visual eran tan buenas como las de los nifios con ur: desa-
rrollo normal, y presentaban una mejor ejecucion que los
normales en tareas de reconocimiento de caras y en las
que implicaban contenidos verbales.

Desde un punto de vista evolutivo, se ha sefialado
tradicionalmente una discrepancia entre aspectos lin-
giifsticos y no lingiifsticos (véase Rossen y cols., en pren-
sa, para una consideracién reciente). Aunque en algunos
trabajos si se observa tempranamente un patron dife-
rencial entre habilidades verbales y no verbales (Mervis
y Bertrand, 1994), otros muchos trabajos no encuentran
esa marcada diferencia en momentos iniciales del desa-
rrollo (Volrerra y cols., 1996). Estos dos aspectos (dis-
crepancia de habilidades y evolucién de la misma), a los
que nos referiremos en detaile posteriormente, estdn
siendo actualmente muy discutidos.

Aunque el interés por el estudio de ia evolucién psi-
colégica del sindrome es relativamente reciente la ofre-
cido resultados muy interesantes. En un estudio longi-
rudinal de las habilidades cognitivas y de los logros edu-
cativos de personas con SW, Udwin, Davies y Howlin
(1996) informan que existen importantes avances en
habilidades de lectura y deletreo, asi como en destrezas
matemacicas. También observan un incremenro en sus
puntuaciones de CI {verbal y manipulativo) por lo que
no parece que se trare de un sindrome con degeneracién
cognitiva con el paso del tiempo, sino que el ritmo de
progreso se incrementa mds alld de los logros en edades
tempranas (Bennett, LaVeck y Sells, 1978; Kataria,
Goldstein y Kushnick, 1984). Sin embargo, en el dmbi-
to perceptivo ek déficit se hace mds llamativo con el
tiempo (Crisco, Dobbs y Mulhern, 1988; Jarrold, Bad-
deley y Hewes, 1998).

En esta misma linea, Gosch y Pankau (1996) evald-
an la estabilidad en el desarrolio del razonamiento no
verbal durante dos afios de 18 nifios con SW {rango: 4;
£-10; G afios) usando el test de madurez mental de
Columbia y el test de la figura humana. Al cabo de dos
afios los resultados sobre la figura humana permanecen
estables y se encuentra una correlacién significativa
entre ambas pruebas. Se observa, ademds, un descenso
significativo en la prueba de Columbia (los nifios pue-
den ser clasificados en un nivel de retraso mental
medio). Los autores concluyen que, en ¢l periodo de
dos afios, los resuliados de nifios con SW pueden vasiar
en dreas especificas de su desarrollo cognitivo. Las
implicaciones de este resultado nos parece que deben
ser analizadas con cierro detaile. Si en el relativamente
corto periodo de dos afios se pueden producir tales
cambios en diferentes ambitos, resultarfa muy intere-
sante, tanto desde una perspectiva teérica como educa-
tiva, conocer qué dreas son mds susceptibles de sufrir
modificaciones, tanto para reevaluar el llamado ‘perfil
de desarrollo’, como para disefiar escrategias de inter-
vencién para recuperar y/o potenciar la evolucién en las
diferentes dreas.

Para conocer la evolucién en la edad adulta, Plissart,
Borghgracf, Volcke, Van den Berghe y Fryns (1994) eva-
fuaron una serie de aspectos médicos y psicolégicos
(incluyendo aspectos cognitivos y conductuales} en un
grupo de 11 adulros con SW (entre 17 y 66 aftos). Todos
mostraron un retraso mental entre moderade y severo y
se encontraba el mismo perfil caracteristico de la infan-
cia: relativamente buenas habilidades verbales junto a
peores habilidades motoras. Con relacidn a los aspecros
de la vida coridiana mostraban menos alteraciones con-
ductuales que otras personas con retraso mental y teni-
an buen nivel de autonomia.
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Sin embargo, €l trabajo longicudinal de Morris y cols.
(1988) arroja resultados menos optimistas. En la misma
linea, Udwin (1990), en una evaluacién social, compor-
tamental y ocupacional sobre 119 adultos con SW tam-
bién encuentra que muestran dificuleades sociales y del
comportamiento y requieren supervisién de las activida-
des cotidianas, y no era frecuente que fueran indepen-
dientes en la vida adulta (véase también, Anderson ¥
Rourke, 1995}, y menos en la tercera edad.

2 ASPECTOS NEUROPSICOLOGICOS

Desde la década de los 50 se han realizado estudios post
mortem de personas afectadas con SW con resultados
poco concluyentes. Las modernas téenicas de evaluacién
aeurolégica permiten un mejor acercamiento a las
caracteristicas neuropsicolégicas de estas personas.

Desde una perspectiva global, Pankau, Partsch,
Neblung, Gosch y Wessel (1994) evaltan el crecimien-
to del perfmetro de la cabeza (considerado como un
pardmetro del desarrollo cerebral) en 63 nifias y 88
nifios con SW en un periodo en torno 2 los cuatro pri-
meros afios de vida. Constacan un crecimiento mas
lento pero con un patrén similar al desarrollo normal,
de modo que, en la evolucién hasta la vida adulta, sélo
se observa microcefafia en un rercio de los sujetos eva-
luados. Existe un amplio conjunto de trabajos que
encuentran anormalidades voluméericas en diferentes
regiones del cerebro de personas con SW (Bellugi, Wang
y Jernigan, 1994; Jernigan y Beltugi, 1982, 1990; Jerni-
gan, Bellugi, Sowell, Doherty y Hesselink, 1993; Wang,
Hesselink, Jernigan, Doherty y Bellugi, 1992).

En un estudio reciente Galaburda, Wang, Bellugi y
Raossen {1994) estudian la citoarquitectura neocorti-
cal en personas con SW. En concreto evaltian a un
paciente de 31 afios con este sindrome. Encuentran
anormalidades citoarquitectdnicas que incluyen
mayor densidad neuronal, disposicién horizontal de
las neuronas, disminucién de la mielinizacién de las
fibras nerviosas e inmadurez del desarrollo vascular.
Los autores interpretan que estos resulcados sugieren
que las anormalidades cerebrales pueden estar relacio-
nadas con el déficic visoespacial genérico en SW, El
excesivo ndmero de neuronas subcorcicales podria
deberse a una alteracién del proceso de migracién
netral (entre mediados del primer afio y ¢ segundo) y
sustentarfa la hipéresis de un desarrolio neural incom-
pleto en este sindrome. Mediante la técnica de poten-
ciales evocados, Neville, Mills y Bellugi (1994), usan-
do una modatidad visual y acustica, encuencran, en la
modalidad visual, que en las personas con SW se acti-

van los mismos sistemas neurales que en personas con
desarrollo normal con hiperexcitacién, pero se activa
una morfologia diferente en modalidad audiciva, lo
cual podria explicar la hiperacusia caracteristica de
algunas de estas personas (Karmiloff-Smith, Klima,
Bellugi, Grant y Baron-Cohen, 1995).

Dado que el SW aparece asociado a recraso mental, se
ba intentado comparar este sindrome con otros que
también cursan con retraso mental. Uno de los sindro-
mes mds conocidos con que mds frecuentemente se
compara el SW es el sindrome de Down —SD-— (véase,
en el trabajo reciente de Jernigan y Bellugi, 1994, a par-
tir de l2 revisién de un amplio grupo de trabajos, las dis-
tinciones neurcanatémicas entre ambos sindromes). Un
aspecto comin observado en ambos sindromes es la dis-
minucién del volumen cerebral toral y una mieliniza-
cién deficiente (Beliugi y cols., 1990; Wang, Doherty,
Hesselink y Beliugi, 1992).

Wang y Jernigan (1994) sefalan la ucilidad de los
estudios de neuroimagen, en concreto de resonancia
magnética, para establecer un diagnéstico diferencial
entre algunos sindromes {(como Williams, Down, Tou-
rette y Turner) y también para disponer de una infor-
macién de tipo estructural y funcional del cerebro de
las personas con estos sindromes. Asf, Wang, Hesselink,
Jernigan, Doherty y Bellugi (1992) utilizan la wéenica
de resonancia magnética para identificar, medis ¥ esta-
blecer comparaciones con relacién a la amigdala en tres
grupos de sujetos: 11 con SW, 7 con SD {emparejados
er edad mental con los anteriores) y 18 sujetos con
desarrolio normal que actuaron como controles. En
sintesis, los resultados muestran que el tamafio de I
amigdala en personas con SW es igual que en personas
con desarrollo normal (aunque en proporcién con el
cerebelo es mds larga que en sujeros normales) y com-
parativamente, mds larga que en personas con SD
(véase Jernigan y Bellugi, 1994, usando también reso-
nancia magnérica). Parece que estos resultados pueden
ser compatibles con las observaciones neuropsicolégi-
cas sobre las habilidades lingiifsticas relativamente con-
servadas en personas con SW a pesar de las dificultades
cognitivas generales.

En otro trabajo, Jernigan, Bellugi, Sowell, Doherty y
Hesselink (1993) comparan la morfologfa hemisférica
cetebral en tres grupos de personas: 9 con SW, 6 con SD
y 21 con desarrollo normal (de edades entre 10 v 24
afos). Usilizando resonancia magnérica examinaron 3
estructuras subcorticales y 3 corticales comparando sus
tamafios (se suponia que en caso de encontrar diferen-
cias estarfan asociadas a distintos procesos de desarrollo
neuroldgico en los grupos sindrémicos). Encontraron
que las estrucruras corticales froncales v remporales tie-
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nen un buen funcionamiento en personas con SW.
Comparando ambos grupos describieron importantes
diferencias en la morfologfa del cerebro: mientras que el
ramafio del cerebro era completamente normai en los
casos de SW, aparecia muy reducido en los de SD. Algu-
has estructuras frontales y limbicas aparecen relativa-
mente preservadas en Williams {y no en Down) mien-
tras para los Down las estructuras preservadas parecen
ser ganglios basales y estructuras diencefilicas. En este
trabajo también encontraron algunos resultados comu-
nes a ambos sindromes, como la hipoplasia cerebral.
Asi, ¢l relativo buen desarrollo de estas estructuras en el
SW podifa contribuir a expicar la competencia lingiifs-
fica en estas personas, de la misma forma que el escaso
desarrollo de los sistemas cerebelar, [imbico y particular-
mente del drea frontal que se encuentra en personas con
SD podria subyacer a las alteraciones en aspectos lin-
giifsticos y socioafectivos.

Algunas investigaciones se han centrado en el estudio
del cerebelo en personas con SW. Con respecto a esta
estructura, diversos trabajos coinciden en su normaii-
dad, sorprendente si tenemos en cuenta los problemas
de motricidad (fina y gruesa, asi como hipotonfa y tem-
blores) que se presentan en et SW. Sin embargo, en algu-
nos trabajos con resonancia magnética se observa incre-
mento det volumen del cerebelo (Chapman, du Plessis y
Pober, 1996) o se observa mayor longitud en los 1ébulos
del vermis neocerebeloso {Jernigan y Bellugi, 1990).
Para algunos autores, los hallazgos neu robioldgicos con
relacién al neocerebelo resultan particularmente sugesti-
vos {Wang, Hesselink, Jernigan, Doherty y Bellugi,
1992) porque pueden permitir explicar aspectos comu-
nicativos y afectivos caracteristicos de este sindrome y
diferenciales a otros.

Uno de estos aspectos caracreristicos es la espacial
habilidad musical que presentan algunas personas con
SW (Hickok, Bellugi y Jones, 1995; Lenhoff, Wang,
Greenberg y Bellugi, 1997). Sacles (1995) sefala que la
capacidad de ofdo absoluto aparece como una habilidad
aislada de otras concepruales, verbales o musicales de
tipo general en personas con SW, asi como en otos sin-
dromes (la presencia de habilidades musicales especiales
se ha observado rambién en algunas personas con autis-
mo). Esta habilidad, presente en muchos musicos profe-
sionales, aparece relacionada con un alargamiento del
planum temporal izquierdo. La habilidad musical, asf
como las cidsicamence sefialadas habilidades lingiiisticas
son, como veremos a continuacién, una de las caracte-
risticas singulares del SW en lo que a aspectos psicolégi-
cos se reflere.

3 DPERFIL PSICOLOGICO

Desde el punto de vista psicolégico uno de los rasgos
mds caracteristicos del SW es el retraso mental (Cl entre
70 y 40 —Arnold, Yule y Martin, 1985). También apa-
recen dificultades en motricidad gruesa y fina, como
encueniran Pagon, Bennertt, LaVeck, Steward y Johnson
(1987) utilizando el test Bruininks-Oserecsky. Estos
resultados estan en la linea de los de Bennett, LaVeck y
Sells (1978), quienes, aplicando las escalas McCarthy,
observaren que los chicos con SW tenfan peores resulea-
dos que los de un grupo control en la subescala de aspec-
[os motores.

Sisremdticamente se encuentra un déficit importante
en cognicién espacial (Bellugi, Bilirle, Neville, Jernigan
y Doherty, 1992; Wang y Bellugi, 1993, enure otros) y
un patrén Conrapucsto entre sus apticudes cognitivas
generales y sus habilidades lingiiscicas especificas, que
no quedan bien reflejadas por evaluaciones globales
como el Cl verbal (Bellugi, Marks, Bihrle y Sabo, 1988;
Beltugi, Saboy Vaid (1988). Las evaluaciones a partic de
pruebas estandartizadas como Ja escala Wechsler no
ofrecen un perfil adecuado de las habilidades de las per-
sonas con SW (Udwin y Yule, 1991) porque en los resul-
tados de las distintas subescalas pueden estarse filrrando
habilidades relacionadas que estin afectadas o preserva-
das. En alteraciones cognitivas no lingiifsticas ni relacio-
nales, como en tareas de conservacién, formacién de
concepros, y solucién de problemas se observa que las
personas con SW no difierer cuantitativamente de per-
sonas con SD (véase, para una revisién reciente, Bellugi,
Wang y Jernigan, 1 9943,

Como deciamos, la mayoria de los trabajos encuen-
tzan una importance disociacién entre las capacidades
lingiiisticas (aparentemente bien conservadas) y habili-
dades visoespaciales, numéricas y de solucién de proble-
mas, lo que parece constituir un pamrdn especifico de
este sindrome {Bellugi, Marks, Bihrie y Sabo, 1988;
Bihrle, Bellugi, Delis, Markis, 1989; Udwin, Yule, Mar-
tin, 1987; véase, para una formulacién reciente, Vicart,
Brizzolara, Carlesimo, Pezzini y Volterra, 1996a). Esta
disociacién se observa también en los resultados de la
escata Wechsler (Udwin, Yule y Martin, 1986, 1987)
aunque, como hemos comentado, los resultados de este
tipo de evaluacién deben ser tomados con cautela.

Con refacién al dmbito de la memoria, una de las pri-
meras formas de evaluarla en las personas con SW fre a
partir de la subescla de digitos (directa e inversa) de la
escala Wechsler. Los resultados muestran una mis ala
memoria a corto plazo en rodos los casos de las personas
con SW frente a otras con SID. Vicari, Carlesimo, Briz-
zolara y Pezzini {1996b) analizan la memoria a corto
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plazo de nifios con SW. Utilizan una tarea de amplitud
de memoria y comparan los resultados de 12 nifios con
SW (de una edad media de casi diez afias) con otros 12
con desarrollo normal (de una edad media de 5 afios y
dos meses). A partir de los resultados de ambos grupos
puede interpretarse que los nifios con SW tienen meca-
nismos de codificacién fonolégica comparables a los de
los otros nifios (buena memoria fonolégica), pero se
pone de manifiesto en los nifios cor SW la dificultad
para acceder al conocimiento semintico. Este siltimo
resultado no es congruente con el de Beliugi y cols.
(1990) quienes, usando una prueba de fluidez seménti-
ca, afirman que la capacidad léxica y semdncica eszaria
preservada en el SW (aunque Volrerra y cols., 1996,
encuentran que se repite el patrén de habilidades lin-
glifsticas relativamente normales siempre que no estén
implicados aspectos semdnticos).

El mismo equipo realiza otro trabajo (Vicari, Brizzo-
lara, Carlesimo, Pezzini y Volterra, 1996a) en el que
estudian las habilidades de memoria verbal y espacial de
16 personas con SW como una via de comprensién de
su perfil neuropsicolégico utilizando tareas de recuerdo
inmediato y diferido con material verbal y espacial y
comparan los resultados con un grupo de control.
Encuentran problemas de memoria visoespacial en SW
tanto a corto como a large plazo y una disociacién en
memoria verbal, normal a corto plazo y deficiente a
largo plazo.

Existe también evidencia de una disociacién entre
estos dos tipos de memoria (verbal y espacial) en el cra-
bajo de Wang y Bellugi (1994), quienes estudian ram-
bién las caracteristicas de la memoria 2 corto plazo en
personas con SW. Partiendo de la idea de una disocia-
cién entre almacenamiento a corto plazo de escimulos
verbales y visoespaciales, los autores compararon a 9 per-
sonas con SW con 9 con SD. Los resulrados, segiin lo
esperado, muestran que las mejores habilidades lingtifs-
ticas de las personas con SW estaban acompafiadas de
una mejor ejecucién en las tareas de memoria a corto
plazo de contenido verbal (evaluadas a parcir de los
resultados en la subescala de memoria de digitos de la
escala Wechsler, versién R). Por el contrario, los nifios
con SD realizaron mejor las tarcas de memoria a corto
plazo con contenido visoespacial. Los autores extrapolan
de estos resultados la interpretacién de que el patrén
disociado que se observa proporcionaria una evidencia
neurogenérica de la distincién en la memoria a corto
plazo para estimulos verbales y visoespaciales. Resulca-
dos parecidos se observan en los trabajos de Grant y cols.

(1977 y 1996).

3.1 Aspectos visoespaciales

Un amplio conjunto de trabajos subrayan la existen-
cia de importantes problemas de cognicién espacial de
las personas con SW (Bellugi y cols., 1988, 1990; Ben-
nett y cols., 1978; Bihrle, Bellugi, Delis y Marks, 1989;
McDonald y Roy, 1988; Pagon y cols., 1987, entre
otros). En todas las evaluaciones realizadas los sujetos
mostraban serias dificultades en la incegracién de ele-
menros en la estructura, pudiendo identificar ficilmen-
te las partes (como se ilustra graficamente en el trabajo
de Bellugi, Bihrle, Jernigan, Trauner, Deherty, 1990},
aspecto que no desarroilan bien los chicos con SD. En
sus dibujos falta una organizacién gestalrica y I relacién
entre fas partes que, si aparecen, carecen de una correc-
ta relacién, @ pesar de las detalladas descripciones y las
mediaciones lingiifsticas que realizan los sujetos (véase
Bellugi y cols., 1990) para explicar los elementos de sus
dibujos. Estos resultados se repiten en casi todas las tare-
as: integracién de formas geomérricas, copia de formas
geométricas, rotaciones espaciales, discriminacién de
formas en funcién figura fondo, percepcidn de figuras
complejas familiares, cransformaciones espaciales, cdlcu-
fo espacial y en el subtest de cubos de la escala Wechsler
(Bellugi, Sabo y Vaid, 1988).

Consideramos que es importante puntualizar que los
fallos en algunas rareas deben ser analizados cualizariva-
mente. Asi, el fallo en la rarea del subtest de cubos de
Wechsler (fallo que también se observa en nifios con
SD) presenta un parrén particular: los chicos con SW
no reproducen la configuracién global miencras que el
falio de los chicos con Down consiste en I falta de repe-
ticién de la estructura interna de cada elemento.

Bihrle, Bellugi, Delis y Marks (1989) disefiaren una
prueba que permite evaluar la jerarquia del procesa-
miento (global o local) en una rarea de copia de un estf-
mulo visual (como una figura geométrica cuyos trazos
estaban formados por cruces) o en una tarea de detec-
cién (lecra maydiscula formada por otras en mingscula).
Encuentran que la copia de las personas con Down
intenra replicar la forma global de la figura (omiciendo
la configuracién componente) miencras que los chicos
con SW repiten el componente (por ejemplo, una serie
de cruces) pero no dispuestas seglin la configuracién
global. Lo mismo ocurre con la dececcién de las lerras
(global mayiscula para los Down, componente en
mintscula para Williams), lo que, en otros términos
(Frith, 1991), se denoming persistencia de coherencia
local y no central.

Si realizamos un andlisis derallado de las alteraciones
en el funcionamiento perceprivo de los chicos con SW
observamos una estrategia distinta segiin la tarea, que
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puede resultar enmascarado por una interpretacion
general de un resultado erréneo. En un reciente estudia,
Wang, Doherty, Rourke y Bellugi (1995) analizan las
habilidades visoespaciales en chicos con SW y las com-
paran con las de chicos con SD (10 sujetos entre 11y 18
afios en el primer grupo y 9 entre 11 y 20 en el segun-
do). El objetivo del trabajo es analizar la especificidad de
dominio de las diferencias neurolégicas. Utilizaren las
prucbas Developmental Test of Visto-Motor Integra-
tion (VMD), Motor-Free Visual Pcrceptual Test
(MVPT) y también utilizaron tareas de clerre visual y de
identificacién de objetos. Los resultados muestran que
las personas con SD obtenian mejores puntuaciones que
los de SW en tareas que evaluaban habilidades de cons-
truccién visual, sin embargo, las personas con SW no
manifestaban problemas con las tareas de identificacién
de caras. Ambos grupos tenfan un rendimienzo seme-
jante, y bajo, en rareas de inregracidn visomotora, Los
resultados del trabajo de Crisco, Dobbs, Mulhern
(1988) también muestran bajas habilidades de las perso-
nas con SW en los subtest de memaria visual, recepeién
visual y cierre visual del test TTPA.

Algunos autores relacionan los resultados de las per-
sonas con SW con los de personas con lesiones en el
hemisferio derecho (en ¢l sentido de una relativamente
buena conservacién de habilidades lingiiisticas junto a
malas habilidades visoperceptivas), pero habria que
sefialar aspecros que distinguen favorablemente a las
personas con SW de los lesionados derechos: el manejo
de estrategias semdnricas, ¢l uso de prosodia afectiva y la
coherencia en la organizacién narrativa (Bellugi, Wang
y Jernigan, 1994).

No sélo el patrén de habilidades lingiifsticas preser-
vadas en personas con SW recuerda las manifestaciones
en adultos con lesiones en el hemisferio derecho, sino
también la tendencia a un modo de procesamiento con-
siderando elementos parciales en la percepcion visual o
Jas habilidades en percepcidén de caras. Pero las habilida-
des narrativas y la fluencia léxica no serfan esperables en
estos pacientes. La ausencia de lesiones derechas en los
sujetos con SW hace que algunas de las manifestaciones
que configuran el fenotipo psicoldgico sc hagan depen-
der de un defecto genético en el neurodesarrollo (Wang
y Bellugi, 1993).

Aunque en algunos resultados las habilidades viso-
perceptivas son similares en los grupos de SD y SW, si s
encuencran diferencias en las dreas concreras de idencifi-
cacién de caras y de objetos: mientras que los chicos con
SD presentan resultados homogéneos en refacién con
otras sareas perceptivas, los chicos con SW demuestran
una interesante habilidad en el reconacimiento de caras
(Udwin y Yule, 1991). Este dltimo resultado, que se

pone de manifiesto claramente en la prucba de recono-
cimiento facial del test Benzon {en la que se encuentran
resultados equiparables al desarrollo normal), es recu-
rrente en otros muchos trabajos (Bellugi, Bihrle, Nevi-
lle, Jernigan y Doherty, 1992, entre otros). Udwin y
Yule (1991) encuentran que las personas con SW tienen
rambién una memoria de caras igual a la de los sujetos
con desarrollo normal equiparados en edad mental.
Wang y Bellugi (1993) sefialan el interés de analizar las
rareas de evaluacién de percepcidn facial en términos de
globalidad-componentes. Creemos que este aspecto €s
importante de cara a poder hablar de un patrdn especi-
fico de tipo perceptivo o, mds bien, de diferencias per-
ceprivas segin contenido (de tipo social, no social).
Algunos aurores (Bellugi y cols., 1990) interpretan
que esta capacidad ‘conservada’ para el reconocimiento
y la discriminacién de estimulos faciales junto a una
cognicién espacial claramente deficiaria constituye un
elemento nuclear y especifico del SW, como representa-
rfa otro aspecto nuclear sus habilidades lingiifsticas. '

3.2 Aspectos lingiiisticos

En contrasie con las habilidades visoespaciales, mar-
cadamente alteradas, uno de los aspectos mds amplia-
mente asumidos en la literatura sobre personas con SW
es que presencan un claro perfil distintivo en el cual las
habilidades lingiisticas aparecen claramente por encima
de otras de tipo visoespacial (desde von Armin y Engel,
1964, se habla de la locuacidad de los chicos con este
sindrome). Sin embargo, para otros autores (Arnold y
cols., 1985; Crisco y Dobbs, 1988; Kataria, Goldscein y
Kushnick, 1984) las habilidades lingiifsticas no son sig-
nificativamente superiores a las no lingiifsticas.

Una de las eriquetas habitualmente atribuidas al len-
guaje de las personas con SW es la de hiperverbalismo.
Udwin y Yule {1990), comparando a chicos con SW con
otros como grupo control encontraron que, si bien
podia decirse de algunas, no todas las personas con SW
presentaban esta caracteristica.

Asi mismo, desde un punto de vista léxico se ha
observado que las habilidades lingiifsticas de los nifios y
adultos con este sindrome presentan ciertas caracteristi-
cas que las distinguen del desarrollo habitual del len-
guaje, como es el uso estereotipado de términos, la fre-
cuencia de uso de términos menos frecuentes normal-
mente y el abuso de frases hechas y clichés sociales,
como lo ilustra el trabajo de Gosch, Standing y Pankau
(1994). Estos autores analizan el lenguaje y el habla de
25 nifios con SW y lo comparan con el de 25 nifios con
desarrollo normal (entre 4 y 10 afios) equiparados en
edad, sexo v habilidades de razonamiento no verbal.
Bvaluaron a los nifios con una escala de desarrollo de
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lenguaje y una rarea de historietas y rambién recogieron
informacién de las madres (medianre un cuestionario}
sobre las caracteristicas de la articulacién del habla de
sus hijos. No encontraron diferencias cuantitacivas nj
cualitativas en el lenguaje de los nifios con SW con rela-
¢ién a sus controles en aspecros nucleares, del lenguaje
(aunque se observé que los nifios con $W tendian
menos que sus controles a delerrear). Las diferencias
estadisticamente significativas que se encontraron fue-
ron siempre a favor de los nifios con SW: realizaban
mejor los ajustes singular/plural en fases iniciales del
desarrolio y su articulacién se juzgaba como mis clara y
exacta. Pero sus madres informaban de la produccién de
frases hechas y uso de estereotipias verbales con mucha
mds frecuencia que las madres de los nifios con desarro-
llo normal del fenguaje.

En un amplio e influyente trabajo, Bellugi, Bihrle,
Jernigan, Trauner y Doherty (1990) escudizn el funcio-
namiento lingiifstico {y cognirivo general} de 6 adoles-
centes con SWy lo comparan con el de otros con SD. En
los resultados se observa que los chicos con SW presen-
tan imporrantes déficits cognitivos junto a un perfil lin-
glifstico con buen desarrollo en aspectos fonolégico, léxi-
co (tanto en recepcién como en produccidn espontdnea)
y morfosintéctico. No se observaron problemas articula-
torios, de léxico ni de aspectos morfosinticricos en la
prueba Peabody (vocabulario receptivo en imdgenes) en
la que obtuvieron punruaciones superiores 2 su edad
mental, de lo que pudiera deducirse una importante
capacidad léxica en estos sujetos. En lenguaje espontineo
se observan buenas capacidades de léxico referencial ¥
aparece un uso correcto {en extensién semdntica, no en
frecuencia) de términos infrecuentes. No se encontraron
diferencias en las tareas de definicién de palabras entre
ambos grupos. Los chicos con SI) presentaron su perfil
habirual de alteraciones en el lenguaje.

En este mismo trabajo, Beilugi y cols. {1990) evalua-
ron la fluidez semdntica en ambos grupos de chicos y
encontraron una mds alta produccién de términos por
unidad de tiempo en el SW, lo que indica ausencia de
dificulcades en el acceso a los miembros de una catego-
ria léxica. Pero, al mismo tiempo, se observan bajas pun-
tuaciones de las personas con SW (Jo mismo que ocurre
en SD) en la prueba de vocabulario de la escala Wechs-
ler. Aunque, a diferencia de otros sujetos, realizaban un
uso apropiade segtin el contexto, lo que permititia infe-
rir una buena comprensién (teniendo en cuenca que los
resultados de comprensidn son mejores de lo esperable
por su edad menrtal).

Sin embargo, en un test de categorizacién (Bellugi,
Birhle, Neville, Jernigan y Doherty, 1992) los sujeros
con SW obtenfan resultados muy bajos. En la misma

linea, cuando McDonald y Roy {1988) evaluaron las
habilidades de lenguaje receptivo de estas personas
encontraron un retrase moderado, También Arnold,
Yule y Martin (1985), evaluando comparativamente las
habilidades de comprensién y expresién del lenguaje de
personas con SW, encontraron que mostraban mds altas
habilidades en expresién y que la comprensién estaba
retrasada cuantitarivamente en varios afos.

En el trabajo de Bellugi y cols. (1990) los auteres
encuentran, no obstante, que las personas con SW pre-
sentan caracteristicas léxicas cualitativamence peculiares:
usan de manera esponzdnen palabras infrecuentes de las
que parecen tener una buena comprensién y producen
palabras que resulran ser los elemencos menos tipicos de
una categoria (‘estanteria’ frente a ‘mesa’ dentro de b
categoria ‘muebles”). Escos aspectos son los que llevan a
los autores a interpretar que la organizacién semdnrica
de las personas con SW estd desviada del desarrollo nor-
mal, en el sentido de que las diferencias cualicacivas con-
forman una estructurd semdnsica distinta (y no mejor)
que si parece especifica de este sindrome.

Con respecto a la sintaxis, los resultados parecen mis
homogéneos. En el trabajo de Bellugi y cols. (1990) los
chicos con SW producian emisiones con una longicud
media de emisién siete puntos por encima de aquellos
con SD. Ademds de esta diferencia cuancitativa, en las
emisiones de los chicos con SW se encuencran estrucey-
ras compleras (con todo tipo de sintagmas) y complejas,
como oraciones de relativo, pasivas, condicionales, tanto
en produccién como en comprensién. Creemos que es
importante destacar la presencia conjunta de dos resul-
tados aparentemente concradictorios: los chicos con S\
se manejan con el cambio de estructuras pasivas a acri-
vas y comprenden y producen enunciados reversibles
(Bellugi y cols., 1990; Wang vy Bellugi, 1993, entre
otros) pero no realizan correcramente rareas quie evaltian
operaciones de conservacidn, reversibilidad y seriacién
(Bellugi, Marks, Bihrle y Sabo, 1988 Bellugi, Sabo y
Vaid, 1988), en las que obtienen resultados parecidos a
las personas con SD pere muy por debajo que el grupo
con la misma edad menral (Wang y Bellugi, 1993). Este
resultado parece apoyar una propuesta de especificidad
lingiifstica. Como hemos ido viendo, algunas de las
caracteristicas lngiifsticas de las personas con SW pue-
den interpretarse como un cierto apoyo empirico a plan-
teamientos del lenguaje como el de Pinker (1994) en |a
medida en que resulwan ser una ‘prueba’ del funciona-
miento relativamente preservado de distincos sistermas
lingiifsticos. Pero, ni los resultados son ran claros, ni se
encuentran en todos los dmbitos, como veremos,

Las habilidades narrativas de las personas con $W
comparadas con las de personas con SD son rambién
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destacables. Los primeros elaboran historias bien estruc-
curadas, reconociendo los aspectos nucleares de la
trama. Presentan una estructura de presentacidn-nudo-
desenlace, incorporan férmulas ricuales (tipo «érase una
vez..»), utilizan recursos expresivos de entonacién y
marcas emocionales (Bellugi, Wang y Jernigan, 1994).

En el amplio trabajo de Beliugi v cols. (1990) apare-
cen dos resultados que también nos parecen destacables:
por una parte, en rareas que implicaban definicién de
términos no se encontraron diferencias entre personas
con SW y otras con SD (fo que nos puede hacer pensar
en un manejo de las palabras en ‘vacio’ de significado
por parte de los chicos con SW); por otra parte, produ-
cian términos correctos espontineamente (lo que no
hacfan los de SD) pero se trataba de términos que eran
relativamente poco frecuentes en la lengua, lo cual nos
ileva a pensar en usos idiosincrisicos del lenguaje, clara-
mente diferentes del desarrollo habirual de aspectos léxi-
cos y pragmdticos.

Con respecto a este 4mbito de uso, seglin la interpre-
tacién de los resultados de algunos trabajos {Greenberg,
1990; Reilly, Klima y Bellugi, 1990; Wang y Bellugi,
1993) parece que los nifios y chicos con SW no presen-
tan problemas en aspectos pragmdticos tales como en el
manejo de la prosodia o en la estructuracién det discur-
s0. Peto orros estudiosos del SW han sefalado, de forma
mds o menos anecdérica, algunos de los problemas de
estas personas respecto a aspectos pragmiticos del len-
guaje (véase Arnold, Yule y Martin, 1985; Crisco,
Dobbs y Mulhern, 1988; Kelley, 1990). Algunos auto-
res sostienen que, con relacion a los aspectos iingi’n’sti-
cos, los problemas de las personas con SW aparecen par-
dicularmente en el dmbito pragmdrico (Rendal y Ling,
1995). Aunque este aspecto no ha sido analizado
exhaustivamente, se describen algunos rasgos frecuentes
en el comporramiento de las personas con SW que dan
pistas sobre su uso del lenguaje: presentan ciertos pro-
blemas ante situaciones nuevas y complejas, tienen difi-
cultades para adaprarse correctamente a personas desco-
nocidas, no parecen tener en cuenta la informacién pre-
via del interlocutor (por ejemplo, repiten una hisroria a
la misma persona casi sin variacién —Bellugi, Wang y
Jernigan, 1994}, lo cual revela una falta de relevancia
comunicariva.

Las personas con SW muestran en su lenguaje aspec-
tos de imaginacién, de lirismo y de poesfa a través de su
lenguaje. La duda que cabe a los receprores de sus men-
sajes es el cardcter genuino de dichas producciones. Los
problemas de indole pragmdrico parecen tomar muy
diversas formas: dificultades en el mantenimiento de
contacto ocular con el interlocutor (aspecto comin a
personas con autismo), errores en el manejo de turnos

conversacionales, produccién de enunciados bien
estructurados pero sin sentido (pérdida del valor refe-
rencial), repeticién de enunciados independientemente
del estado de informacién del receptor (lo que implica
falta de relevancia), reiteracién de preguntas sin aparen-
te espera de respuesta o manejo exagerado de clementos
prosédicos.

A partir de las descripciones sobre el lenguaje en per-
sonas con SW se podria pensar en un pacrén bastante
uniforme de habilidades relativamente ‘preservadas’ con
relacién al perfil cognitivo general. Sin embargo algunos
trabajos como ¢l de Arnold, Yule y Martin (1985),
Kelley (1990} o el de Thal, Bates y Beltugi (1989) ponen
de manifiesto un retraso lingiiistico respecto a su edad.
En otros casos, como en el trabajo de Kacaria, Goldstein
y Kushnick {1984), no se encuentra la discrepancia a
favor de las habilidades lingiifsticas, quizds, como los
mismos autores analizan, debide a limitaciones metodo-
légicas y muestrales (los resultados del trabajo de Mar-
tin, Snodgrass y Cohen -1984- apuntan en el mismo
sentido).

Ademds, que las habilidades lingiiisticas parezcan
relativamente preservadas no es un hecho desde el prin-
cipio del desarrollo. Morris y cols. {(1988) y Trauner,
Bellugi y Chase (1989) encuentran un desfase lingiifsti-
co en etapas preescolares, que parece que se recupera en
la edad infantil y en la adolescencia. En el mismo senti-
do, That, Baces y Bellugi (1989) sugieren que fa renden-
cia a habilidades lingiiisticas superiores se observaria
s6lo en nifios de mds de diez afios.

Parece que el desarrollo evolutivo afecra de forma
peculiar 2 las personas con SW. En una amplia evalua-
cién de tipo longitudinal que incluye aspectos numéri-
cos, sociales, atencionales, motores, sensotiales y neu-
rolégicos Chapman, du Plessis v Pober {1996) encuen-
tran que el perfil neuroldgico de los nifios con SW varia
alo largo del tiempo. Profundizando mds en esta varia-
cién temporal, Jarrold, Baddeley y Hewes (1998) pro-
ponen que las habilidades visoespaciales se ven mis
afectadas en el desarrollo que las lingiifsticas, lo que
ofrecerfa el patrén equivoco de aparente preservacién
de las segundas, pero lo que realmente ocurrirfa seria
que hay una evolucién de diferente ritmo en ambos
aspectos. En un reciente trabajo, estos mismos autores
cuestionan la tradicional discrepancia encre habilidades
verbales y no verbales, sefialando varios aspectos: las
importantes diferencias observadas entre los sujetos
(mientras que en unos si se observa, no asi en otros), la
mejora apreciada en tareas verbales frente a las no ver-
bales con el desarrollo (diferencia que no aparecen en
momentos iniciales), ta observacién de que no todos los
ambitos verbales se desarrollan al mismo ritmo y por
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igual, y la necesidad de una evaluacién de la evolucién
intrasujeto.

Tomados conjuntamente, los trabajos que hemos
presentado revelan una gran variabilidad en el desarrollo
de aspeccos psicolingiiisticos en el SW, variabilidad
extensible a otros aspectos del desarrollo y que es repeti-
damente observada por los profesionales que trabajan
con personas con este sindrome. Dado el reciente inte-
rés por el estudio del SW, las cuestiones de la homoge-
niedad en las habilidades lingiifsticas, fa variabilidad
individual y la discrepancia entre el retraso mental y las
manifestaciones de su lenguaje, entre otras, se pueden ir
perfilando de cara a definir aquellas caracteristicas psi-
coldgicas especificas que definen el SW (Rondal y Ling,
1995), Entre estas caracreristicas es importante conside-
rar aquellas que les van a permitir relacionarse con otros
individuos.

3.3 Aspectos interpersonales: emocién y habilidades
de inferencia mentalista

La personalidad cipica de las personas con SW es
sociable, de buena relacién con personas desconocidas,
de tipo desinhibido, sintiéndose arraidos por los demis.
Plissarrt, Borghgraef y Fryns (1996) evaltan las caracre-
risticas del temperamento de 13 personas con SW en
comparacién con otras 13 personas con el mismo grado
de retraso mental con una etiologia diferente. Para ello
usaron Iz adaptacién alemana del Parent Temperament
Questionnaire, en ¢l que no se encontraron diferencias
significativas entre ambos grupos, pero en el grupo de
Williams aparecieron marices como mayor intensidad ¥
menor persistencia. Los autores interpretan que los
resultados de fas personas con SW pueden estar mds
refacionados con el retraso mental que con correlatos
generales.

Con refacidn a aspectos emocionales, se han descrito
las caracreristicas de las personas con SW, en relacién
(como ya es habitual en la literatura) 2 otros personas
con deficiencia mental, concretamente personas con
SD. Ast, en un trabajo de Reilly, Klima y Bellugi (1990)
se encuentra que los adolescentes con SW conraban his-
torias complejas y remdticamente coherentes con una
adecuada urilizacién de elementos afecrivos y estaban
enriquecidas con elementos referenciales, lo que no ocu-
rria en las narraciones de personas con SD emparejados
cognitivamente a los anteriores. Parece que estas dife-
rencias pondrian de manifiesto caracteristicas sociales
muy diferentes en ambos grupos de personas. En el
mismo sentido, Gosch y Pankau {1994), en un escudio
cuyo objetivo es analizar caracreristicas socioemaciona-
les en nifios con SW, encuencran Gue presencan una pro-
nunciada hipersensibilidad, significativamente distinta

a la de un grupo de control equiparados en edad, sexo ¥
CI no verbal,

También Tosi, Maestro y Marcheschi (1995}, en un
reciente y original trabajo, estudian la escructura afectiva
de personas con diversos sindromes (Down, Sotes, X-
Frigil y Williams) analizando la estrucrura familiar y las
autopercepeiones del nifio. A través de un protocolo eva-
liian cémo 16 nifios con diferentes sindromes se perci-
ben a si mismos, su autoimagen y la integracién que rea-
lizan de su situacién en el contexto sociofamiliar. Esta
informacién se complera a través de la observacién de la
dindmica familiar y de la visién de los padtes con relacién
a su hijo (su personalidad, su carcter, sus déficits y
aspectos positivos), su relacién con €l, las cuestiones edu-
cativas y las implicaciones emocionales del diagnéstico
en la estructura familiar. Se encuentran marcadas difere-
rencias segiin el nivel cognitivo de los hijos (siendo mids
marcada una imagen menos positiva del yo cuanto ms
desarroiladas estdn las capacidades simbélicas), No se
observa una buena comunicacién verbal y no verbal.
Alguros de los intercambios parecen no considerar las
intenciones comunicativas de los hijos. Frecuentemente
se observan emisiones en tono depresivo o neutro.

A través también de informaciones paternas y de pro-
fesores, Pagon, Bennett, LaVeck, Sceward y Johnson
{1987} analizan aspectos socioemocionales de personas
con SW. Informan de inmadurez, inatencién, rendencia
a ser parlanchines y a ser argumentacivos. En otros tra-
bajos (Arnold, Yule y Martin, 1985; Udwin y Yule, 1991;
Uwdin y cols., 1986, 1987}, padres y profesores hablan
de nifios hiperactivos, solicarios y diferentes a los demds.
Resultados semejantes encuentran Gosch y Pankau
{1994), quienes estudian aspectos socicemocionales en
19 ninos con SW comparéndolos con un grupo de con-
rrol equiparados en edad, sexo y CI no verbal). Se pidié
a los padres que respondieran a los items de un cuestio-
narie que evaluaba la conducra de sus hijos (Child Beha-
vior Checklist) y se aplicaba la escala de madurez social
de Vineland. Los resultados muestran que las medidas
obtenidas para los chicos con $W difieren significativa-
mente de los del grupo control, por ejemplo, no mani-
fiestan reserva o distanciamiento y pueden seguir a una
persona que es desconocida. Una interpretacién glabal
de los resultados permite afirmar que las personas con
SW evaluadas en este trabajo muestan un pedr ajuste
social que las personas del grupo control.

En Iz misma linea, Udwin (1990) en un amplio rra-
bajo sobre 119 adultos con SW encuentra que sus cui-
dadores observan en ellos dificultades para establecer
nuevas relaciones y mantener amigos, que tienen prefe-
rencia por amigos mayores, que tienen dificultades en
relaciones amorosas (sélo uno de ellos estaba casade),
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siendo lo mds preocupante su seguridad, debido a su
rendencia a tratar familiarmente a los extrafios, sin con-
siderar las posibles intenciones malévolas de desconoci-
dos. Parece como si tuvieran problemas para tener en
cuenta algunos aspectos de fa informacién que manejan
los otros, lo que saben o piensan los demis, para realizar
inferencias sobre los estados mentales de los demds.

Las habilidades de inferencia mentalista constituyen
una capacidad para atribuir estados mentales a uno
mismo y a los demds y para predecir las conducras a pat-
tir de los estados mentales {capacidad conocida cambién
como «teorfa de la mentes —Premack y Woadruff,
1978). Un conjunto de investigadores cercanos a la
investigacién de estas habilidades en personas con autis-
mo ha desarroliado recientemente un trabajo en el que
evaltian comparativamente estas habilidades de inferen-
cia mentalista en personas con SD, con autismo y con
SW. Baron-Cohen, Campbell, Karmiloff-Smith, Grant
y Walker (1995) desarrollaron 4 experimentos en los
que evaluaron la comprensidn que tienen los nifios con
desarrollo normal (de 4 afos) y ortos nifios con retraso
mental, con SD y con SW de la direccién de la mirada
como clave para inferir estados mentales en las personas.
Los resultados confirman que los nifios con desarrollo
normal (de 4 afios) usan la direccién de la mirada como
‘pista’ para la ‘lectura’ de los estados mentales, algo que
también hacen las personas con recraso mental {(inclui-
dos los nifios con SW) pero que no manifiestan los
nifios con autismo, los cuales se fijaban mds en la posi-
cién de los objetos y fallaban en ef uso de la direccion de
la mirada como clave para inferir estados mentales,
mientras los chicos con SW si usaban esta clave de infor-
macién mentalisea (este tipo de evaluaciones no se han
realizado hasta ahora es los casos que presentan simulti-
neamente autismo y SW —para una descripeién de
algunos de ellos, véase Gillbert y Rasmussen, 1994).

En el mismo sentido, Beilugi, Wang y Jernigan
(1994) destacan que algunos chicos con SWoucilizan
referencias a estados afectivas y a otras relaciones men-
tales como apayo de tipo narrativo. El uso de elementos
emacionales en chicos con SW ha sido estudiado tam-
bién por Reilly, Klima y Bellugi {1990}, quienes encuen-
tran un mayor uso de estos recursos {por ejemplo, de la
prosodia afectiva, uso de palabras de emocién) en esta
poblacién que en personas con SD, autismo o de nifios
con desarrollo normal. En otro trabajo, Bellugi, Wang y
Jernigan (1994) sefialan que las personas con SW pare-
cen estar atentos a los estados emocionales de los otros y,
en opinién de estos autores, expresan de manera deralla-
da sus propias emociones en ¢} establecimiento de rela-
clones sociales.

Brothers y Ring (1992) plantearon la hipétesis de la

existencia de un médulo cognitive para la representa-
cién y el procesamiento de estimulos de cipo social, que
trabajarfa con el procesamiento de caras, el lenguajey las
habilidades de inferencia mentalista. Esta propuesta ha
liamado la atencién de algunos autores interesados en el
estudio de SW. Karmiloff-Smith, Klima, Bellugi, Grant
r Baron-Cohen (1995) desarrollan 5 experimentos para
evaluar empiricamente Ia existencia de dicho médulo.
Utilizan unas tareas de procesamiento de caras, de com-
prensién de lenguaje y de comprension mentalista.
Teniendo en cuenta los resultados de diversos trabajos
sobre habilidades lingiiisticas y sobre comprensién de
aspectos emocionales faciales en personas con SW, los
autores plantean que quizds puede darse un parron de
resolucién de tareas que implican componentes pareci-
dos {en el caso del SW) como se da un pawrdn de fallo
(en el caso del autismo) en tareas que tienen implicacio-
nes mentalistas (aspectos semdnticos y pragmdticos del
lenguaje, comprension de indicadores emocionales en
las expresiones faciales ¢ inferencia de estados mentales).

Los resultados del trabajo de Karmiloff-Smich y cols.
(1995) muestran que 18 personas con SW {entre 9-23
afios) resolvieron correctamente tarcas que implicaban
las dreas de lenguaje, juicios sobre aspectos emocionales
en expresiones faciales, ‘ceorfa de la mente’ y, la mirad de
ellos, resolvian tareas que implican la comprensién de
sarcasmo y metdfora {miencras que las personas con
autismo mostraban sus habituales dificultades en todas
esras tareas, incluso los de Cl medio-alto). Los autores
concluyen que las personas con SW tendrian varios
“islotes’ de habilidad en el marco de un desarrollo cog-
nitivo severamente alterado que serian: habilidades lin-
giifsticas, procesamiento de caras y habilidades de in fe-
rencia mentalista {en este caso no se incluyen las habili-
dades musicales, de las que hemos hablado en otro
momento).

La tipologia de respuestas en bloque parece apuntar
hacia la existencia de un ‘module’ para este el tipo de
capacidades sefialadas que estarfa alterado en autismo y
no en SW. Se tratarfa de un médulo cognitivo para
aspectos sociales {en el sentido de Brothers y Ring,
1992) que, desde un punto de vista epigenético, sufritia
un proceso de modularizacién progresiva {(Karmiloff-

Smith, 1992).

4 COMENTARIQS FINALES

El debate (por ahora inconcluso) sobre la causa origina-
ria del sindrome orienta, desde una perspectiva psicold-

gica, a recomendar detalladas revisiones pedidrricas y, en
su ¢aso, una intervencién, lo mds remprana posible, que
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potencie el desarrollo cognitivo general, dejando al mar-
gen otros criterios diagndsticos (Greenberg, 1990). Las
variaciones sobre el fenotipo tante intra como interindi-
vidual sugieren, en opinién de auvcores como Dilts,
Morris y Leonard (1990), la interaccién de mulciples
teorfas en fa explicacion del SW, apuntando hacia un
complejo modelo biosocial que pueda ofrecer distintos
grados de explicacién de un unico grupo de conductas
que constituirfan el ndcleo fenotipico.

Aunque hay muchos aspectos discutidos, uno de los
mis claros del sindrome en el perfil psicolégico son las
alteraciones de ripo visoespacial v la caracterizacién par-
ticular que presentan. Pero a partir de los multiples tra-
bajos analizados parece claro que es dificil hablar de un
perfil compacro en lengtaje; no sélo hay disociacion
dentro del dominio lingitistico sino que, ademds, dentro
de cada aspecto hay resultados relativamente dispares.
En cualquier caso, aunque Ia cuestién no estd atin cerra-
da, el pawrén lingiiistico de las personas con SW no pare-
ce esperable dado sus caracteristicas cognitivas generales.
Nos parece particularmente destacable la disociacion
entre aspectos estrechamente relacionados como son las
habilidades pragmiticas del lenguaje (en las que se sefia-
lan diversos problemas), las habilidades de inferencia
mentalista (en las que parece no haber dificultades), ka
comprensién de emociones (mantenida a partir de
expresiones faciales) y las relaciones sociales y familiares
{ampliamente alteradas). La confluencia de estos resul-
tados pone relativamente en rela de juicio el funciona-
miento de un emédulo social» en Jas personas con este
sindrome,

Parece necesario continuar la investigacién psicolégi-
ca sobre varios aspectos psicolinglifsticos para conocer
hasta qué punto se puede mantener la idea de un ‘perfil
preservado’ de habilidades de lenguaje en su conjunto
(véase, en este senrido, KarmilofF-Smith y cols., en pren-
sa}y. También parece pertinente analizar las relaciones
entre algunas habilidades del lenguaje, por ejemplo de
tipo pragmdtico, y las habilidades de inferencia menra-
lista en personas con SV, particularmente con relacidn
a elementos de indole emocional, como la comprensién
de expresiones faciales, que no parecen afecradas {aspec-
tos estos que estamos investigando acrualmente).

La investigacién de estos v otros dmbitos cognitivos
puede ayudar, por una parte, a definir de forma mds con-
cluyente los aspectos especificos y definitorios del SW ¥
por otra, aportar algunas pistas para el disefio de progra-
mas de intervencién que favorezcan el desarrollo de per-
sonas que sufren este sindrome, Las estrategias de incer-
vencién apuntan hacia aspectos especificos en dreas viso-
espaciales (Diles, Morris, Leonard, 1990; Udwin y cols.,
1987), considerando, ademds, que este sindrome puede

encuadrarse, desde algunas perspectivas, como un trastor-
no de aprendizaje no verbal (Anderson ¥ Rourle, 1995).

Una posible estrategia serfa ucilizar la mediacién del
lenguaje en ocras tareas. Ademss, y aunque efectivamen-
te las dreas del lenguaje aparecen menos afectadas, es
pertinente una intervencidén especifica sobre aspecros
pragmdticos que invelucran todos los intercambios
comunicarivos. La utilizacién de recnologfa informdrica
con apoyos sonoros puede ser muy qril, especialmente
como alternativa a soportes sélo visuales (Anderson y
Rourke, 1993). Teniendo en cuenta el curso viral de las
personas afectadas de SW es necesario hacer previsiones
sobre sus ocupaciones laborales y su situacién residen-
cial en la vida adulta. Desde un punto de vista familiar
y social resulta necesario el trabajo con padres para ofre-
cer una vision ajustada del sindrome. Definir 2 los nidos
con SW como «parlanchines educados bienintenciona-
dos con todo el mundos puede generar una imagen
demasiado benévola y engafosa. Parece imporrante
también informar a los padres de los posibles riesgos de
la conducra prosocial indiscriminada en determinadas
edades del desarrollo conflictivas.

Como deciamos al principio de esre epigrafe, deben
ser tenidas en cuenza las variaciones individuales que no
siempre se ajustan a la tipologia definitoria del sindrome
(Lépez-Rangel, Maurice, McGillivray y Friedman,
1992). En cualquier caso, un diagndstico precoz ¥ una
ntervencién lo més pronto posible parecen los mejores
predictores de un mejor desarrollo psicoldgico.
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