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LAS FRONTERAS DEL AUTISMO

J.Artigas-Pallar és

THE FRONTIERS OF AUTISM

Summary. The limits of autism are unclear and therefore the concept of a spectrum of autismis currently
accepted. This means that different clinical disorders share certain characteristics which, taken together
make up a definite behavioural and cognitive phenotype defined as: 1. Alteration in social interac-
tion; 2. Disorder of communication, and 3. Limited range of interests. However, other changes not
included within the autistic spectrum may also be expressed in a similar manner. This relatively common
situation may lead to confusion over the diagnosis and orientation of the patient. In this review we analyze
the proximity, sometimes identical to autism and other diagnostic categories which are traditionally
considered to be separate from autism. The following conditions are considered from this angle: mental
retardation, attention deficit with hyperactivity, specific language disorders, Gilles de la Tourette syn-
drome, disorders of non-verbal learning and genetic based behavioural phenotypes similar to autism.
[REV NEUROL CLIN 2001; 2: 211-24] [http://mww.revneurol.com/RNC/b010211.pdf]
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INTRODUCCION

El autismo se define por laconcurrenciade de-
terminados criterios, paralos cuales no existe
unapropuestaunanimementeaceptada. Ladlti-
maversiondel Manual diagndsticoy estadisti-
codetrastornosmentales(DSM-I1V) [1] incluye
€l autismodentrodeunespectroclinicoresumi-
do en latablal. Parareferirse a este grupo de
trastornos, el DSM-IV utilizaladenominacién
detrastornos generalizados del desarrollo.

El trastorno autistico (TA) eslaformacl&
sicade autismo, cercanaaladescritapor Kan-
ner [2]. De acuerdo con el DSM-1V debe cum-
plir los criterios expuestosen latablall [1].

Enunandlisissobreel concepto deespec-
troautista, tal comolodefineel DSM-1V, salta
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alavistaque no fue posible establecer unos
grupos diagnosticos capaces de abarcar la
complejidad y lavariedad de situaciones en
lasquesedan sintomasautistas. Conlainten-
ci6én de dar solucion aeste problema, se esta-
blecid la categoria de trastornos generaliza-
dos del desarrollo no especificados. Sin em-
bargo, estacategoriaespoco (til, puesto que
no sesustentaen criteriospositivos. Ello hace
gue resulte imprecisay con limites dificiles
de establecer. Por otraparte, cuando sedicta-
minaeste diagndstico se proporcionapocao
ningunainformacion.

No obstante, lapracticaclinicaevidencia
la existencia de muchos nifios con trastornos
ubicados dentro del espectro autista, pero que
Unicamente tienen cabida en esta especie de
cajon de sastre que son los trastornos genera-
lizadosdel desarrollo no especificados. Gene-
ralmente, se trata de nifios con trastornos por
déficit de atencion/hiperactividad (TDAH) o
trastornos especificos del lenguaje (TEL), cu-
yos sintomas exceden los limites propios de
dichostrastornos, especialmenteenloreferen-
te alainteraccién social. Sin embargo, no se
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lespodriaaplicar el término deautistas, puesto
gue las connotaciones de dicho diagnostico
comportarian unainformacién distorsionada.

Al margen delaconvenienciao no de uti-
lizar lacategoriadiagnésticadetrastornosge-
neralizadosdel desarrollono especificados, su
existencia, por si misma, estestimonio de que
hay un espacio diagndstico préximo a autis-
mo cuyos | imites no se han establecido.

Estarevision pretende mostrar la existen-
ciade diversos trastornos del desarrollo que,
sin pertenecer aningunade las categorias de-
finidas dentro del espectro autista, en ocasio-
nes, rozan o caen delleno dentro del espectro
autista. Si tenemos en cuenta el componente
autista de estos nifios, podra comprenderse
mejor su relacién con el entorno.

Lascategoriasdiagnosti casquepuedensi-
tuarse en lasfronteras del autismo se exponen
enlatablalll. Lafigural ilustralarelacion
entre estas entidades 'y el autismo.

LIMITESENTREEL AUTISMO
Y EL RETRASO MENTAL

Alrededor del 75% de los enfermos autistas
presentan retraso mental [3]. En un estudio
clasicodeWing[4] sepusoenevidenciaquela
prevalenciadel autismoaumentadeformapro-
porcional a grado de retraso mental. Paraun
cocienteintelectual (Cl) inferiora20latasade
autismo se elevaal 86%, en tanto que paraun
Cl de 50-70 la prevalencia es del 2%. Estas
cifras permiten entender que resulta dificil
establecer limites entre el retraso mental y el
autismo, especial mente en grados graves de
deficienciamental . Debe sefial arse que en es-
tos casos es muy dificil separar ladeficiencia
en larespuesta social del déficit intelectual.
Sin embargo, es posible valorar la capacidad
empéticaque puedeconservar unnifio, apesar
depresentar unretraso profundo. Esfacil ima-
ginar que nifios con deficiencias muy impor-
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Tabla I. Trastornos generalizados del desarrollo (espectro
autista).

Trastorno autistico: comporta un déficitimportante en las tres
areas siguientes:

Interaccién social

Lenguaje, comunicacion y juego

Déficit expresado por repertorio limitado de intereses y
actividades, estereotipias y perseveracion

Trastorno de Asperger: es el trastorno generalizado del desa-
rrollo que se da en nifos sin retraso mental, generalmente
torpes, sin retraso significativo del lenguaje y con sociabilidad
deficiente

Trastorno generalizado del desarrollo no especificado en otro
lugar: se refiere a un nifo con una conducta autistica que no
cumple todos los criterios diagnésticos de los trastornos an-
teriores.

Trastorno de Rett: es un trastorno especifico para el sexo
femenino que cursa con microcefalia, regresion, falta de uti-
lizacion de las manos, estereotipias manuales y retraso men-
tal importante

Trastorno desintegrativo infantil: ocurre en nifios previamen-
te normales que sufren una regresion global entre los 2y 10
anos. Se manifiesta como un autismo grave con pérdida de
las habilidades cognitivas

tantespueden mantener un contactovisual co-
municativo, expresar sentimientosy disfrutar
delascaricias. Sin embargo, existeun amplio
porcentaje de nifios con retraso mental en los
cualesel diagnosticoadicional deautismono
deja de ser una decisioén arbitraria, dada la
dificultad paravalorar |os criterios de autis-
MO en estos casos. Parece obvio que, cuando
existe retraso mental, esta afectada unaparte
mas 0 menos extensadel cerebro; por o tan-
to, es comprensible que a mayor retraso, la
probabilidad de que se afecten simultanea-
menteestructuras cerebral esrel acionadascon
el autismo sea mayor.

LIMITESENTREEL AUTISMO
Y LOSTRASTORNOSDE ATENCION

El TDAH, adiferenciadel retraso mental y a
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Tablalll. Criterios diagnésticos DSM-IV para el trastorno autista.

Para que se dé un diagnostico de autismo deben cumplirse
seis 0 mas manifestaciones del siguiente conjunto de trastor-
nos: (1) de larelacion, (2) de la comunicaciény (3) de la flexi-
bilidad. Ademas, deben cumplirse como minimo dos elemen-
tos de (1), uno de (2) y uno de (3)

AUTISMO

Tabla lll. Trastornos del desarrollo que pueden situarse enlas
fronteras del autismo.

Retraso mental

Trastorno por déficit de atencion/hiperactividad

Trastorno cualitativo de la relacion, expresado como mini-
mo en dos de las siguientes manifestaciones:

Sindrome de Tourette

Trastorno importante en muchas conductas de relacion
no verbal como lamiradaalos ojos, laexpresion facial, las
posturas corporales y los gestos para regular la interac-
ciénsocial

Trastornos especificos del lenguaje

Trastorno del aprendizaje no verbal

Fenotipos conductuales de base genética proximos al autismo

Incapacidad para desarrollar relaciones con iguales ade-
cuadas al nivel evolutivo

Ausenciade conductas espontdneas encaminadasacom-
partir placeres, intereses o logros con otras personas (p.
ej., conductas de sefalar o mostrar objetos de interés)

Tabla IV. Sintomas del sindrome de Asperger.

Empatia pobre

Falta de reciprocidad social o emocional

Interaccion social ingenua, poco apropiada o asimétrica

Trastornos cualitativos de la comunicacion, expresados
como minimo en una de las siguientes manifestaciones:

Poca habilidad para hacer amigos

Lenguaje pedante o reiterativo

Retraso o ausencia completa de desarrollo del lenguaje
oral, que no se intenta compensar con medios alterna-
tivos de comunicacién, como los gestos o mimica

Pobre comunicacion no verbal

Interés marcado en temas limitados

En personas con habla adecuada, trastorno importante
en la capacidad de iniciar o mantener conversaciones

Torpeza motora

Empleo estereotipado o repetitivo del lenguaje, o uso
de un lenguaje idiosincréasico

Falta de juego de ficcién esponténeo y variado, o de
juego de imitacién social adecuado al nivel evolutivo

Patrones de conducta, interés o actividad restrictivos, re-
petidos y estereotipados, expresados como minimo en
una de las siguientes manifestaciones:

Preocupacién excesiva por un repertorio de intereses
restringido y estereotipado, anormal por su intensidad o
contenido

Adhesién aparentemente inflexible a rutinas o rituales
especificos y no funcionales

Estereotipias motoras repetitivas (p.ej., sacudidas de
manos, retorcer los dedos, movimientos complejos de
todo el cuerpo, etc.)

Preocupacioén persistente por partes de objetos

Antes de los 3 afos, deben producirse retrasos o alteraciones
en una de estas tres dreas: (1) interaccion social, (2) empleo
comunicativo del lenguaje o (3) juego simbdlico

El trastorno no se explica mejor por un sindrome de Rett o
trastorno desintegrativo de la nifiez

igual que el sindrome de Tourette (ST) y €l
trastornodeaprendizajenoverbal, conectacon
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las formas leves de autismo, por |o tanto, se
aproxima al sindrome de Asperger. En la
tabla IV seresumen los aspectos clinicos mas
relevantesdel sindromedeAsperger, deacuer-
do con larevisién de Wing apartir de los tra-
bajos originales de Asperger [5].

El TDAH es €l término utilizado por €l
DSM-1V para referirse al trastorno que com-
portaun déficit delaatencién en un grado su-
ficiente paragenerar dificultadesen el apren-
dizaje. Puedeir acompanado o no de hiperac-
tividad. Sedefinentrestiposde TDAH: 1.Con
predominio defaltade atencién; 2. Con pre-
dominiodehiperactividad-impulsividad,y 3.
El tipo combinado.

El déficit de atencidn, del control motor y
delapercepcion (DAMP) esel término utiliza-
doenlospaisesnordicos parareferirseal tras-
tornodeatencién, eincluye: 1.Déficitdeaten-
cion, 2. Problemasreferidosal control motor,
y 3. Problemas perceptivos [6]. Es evidente
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gue existe un solapamiento
entreel TDAH y el DAMP, si
bien cada uno pone mayor
énfasis en determinados as-
pectos. Puesto que el DAMP
tieneencuental osproblemas
de control motor, podriacon-
siderarse conceptualmente
mas préximo al sindrome de
Asperger.

Tantoenuncasocomoen Figura1.Ubicaciondelos trastornos del desarrollo que pueden situarse en
las fronteras del autismo. DAMP: déficit de atencioén, del control motory de
el otropueden presentarsede-  |apercepcion; TANV: trastorno del aprendizaje no verbal; RM: retraso mental;

terminadossintomasdescritos FCBG: fenotipos conductuales de base genética préximos al autismo.

también dentro del espectro
autista. Latabla V serefiereadichossintomas.

L as estereotipias motoras, muy frecuentes
en el autismo, no son en modo alguno exclusi-
vasdedichotrastorno; pueden estar incluidas
en un contexto conductual en relacion con la
hiperactividad motorapropiadel TDAH 'y del
DAMP. Estasmanifestacionespueden rel acio-
narse con alteraciones de | as vias mesolimbi-
casquecontienendopamina. L asestereotipias
de los nifios hiperactivos que mas se aproxi-
man alas propias del autismo son: aleteo de
manos, picar con los dedos, balanceo de la
cabezay repeticidén monétonade sonidos.

A veces, adquierenciertarelevanciapatro-
nes de conducta obsesivos relacionados con
escasaflexibilidad mental y malatoleranciaa
|os cambios. En estos pacientes no esraro en-
contrar antecedentesen lafamiliadetrastorno
obsesivo-compulsivoodeST. Enestecaso, no
s6lo son poco nitidos los limites entre TDAH
y TA, sino que también existe solapamiento
conel ST.

La comorbilidad entre TDAH y TEL es
muy comun. Cuando se produce esta situa-
cion, el lenguaje puede adquirir algunas de
lascaracteristicaspropiasdel autismo: ecola-
lias, pobre capacidad expresiva, deficiente
comprension verbal. L os problemas semanti-
cos, unidosaunapobrehabilidad paraenten-
der el contexto social, pueden aproximarse a
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Tabla V. Sintomas autisticos en TDAH/DAMP.

Estereotipias motoras

Preocupacién por ciertos temas, objetos o partes de objetos

Peculiaridades del lenguaje

Anomalias en la pronunciacion

Pobre comunicacién no verbal

Trastorno seméantico-pragmatico

Problemas de interaccion social

Ingenuidad

un trastorno semantico-pragmatico del len-
gugje. Detodosmodos, estetemaseanalizara
con mayor detenimiento en el apartado sobre
lasrelaciones entre autismo y los TEL.

El lenguaje también puede estar afectado
en el ambito prosddico o enlamodulaciondel
volumen expresivo. Otras veces, €l nifio con
TDAH en su formadesatencional, en lugar de
ser extremadamente charlatan, es sumamente
callado y se aproxima a mutismo selectivo,
gue se relaciona también con el sindrome de
Asperger [7]. Igualmente, la comunicacion
derivada de la gesticulacion no verbal puede
ser muy limitada o inapropiada.

Algunosnifioscon TDAH/DAMPsonmuy
poco hébilesparalainteraccionsocial; enoca-
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Figura 2. Continuidad entre diversos niveles de autismo
y TDAH/DAMP

sionesvaligadaaunagraningenuidady otras
Veces es por carenciade empatia. En su estu-
dio, Clark y Feehan [8] encuentran en nifios
diagnosticadosde TDAH/DAMPunaelevada
proporcién de los mismos (entre el 65-80%)
condificultadessignificativasparalainterac-
cién social y lacomunicacion. Los aspectos
donde esto se pone més en evidencia son la
empatiay larelaci6n conloscomparieros; ello
ocurreapartir dedificultadesparalacomuni-
cacion no verbal y el mantenimiento de una
conversacion. Enotroestudio, Bonde[9] com-
paralacomorbilidad del autismo con: el dé-
ficit de atencion, los problemas de control
motor y las dificultades en las funciones vi-
suomotorasy visuoespaciales. Este autor en-
cuentraqueel autistaactivoesel maspropen-
so alacomorbilidad, en tanto que el autista
pasivo o solitario tiende a formas mas puras
deautismo. Estascaracteristicascondicionan
que en casos graves de DAMP resulte impo-
sible establecer un limite con el sindromede
Asperger [10,11].

Gillberg y Gillberg [12] y Wing [13] han
sugerido que posiblementeexistaun continuo
entre el autismo con retraso mental grave, el
autismo cléasico de Kanner y el TDAH/DAPM
(Fig. 2)

El nexo neurocognitivo entre el sindrome
de Asperger y el TDAH/DAMP quizas resida
enel trastornodelafuncién gjecutivadescrito
en ambos trastornos.

Latabla VI resume algunos sintomas ob-
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Tabla VI. Algunos sintomas relacionados con lesiones fron-
tales.

Ausencia de empatia

Conducta estereotipada

Perserveraciones

Rutinas

Intereses restringidos

Reacciones catastroficas ante cambios del entorno

Conductas compulsivas

Pobre afectividad

Reacciones emocionales inapropiadas y repentinas

Falta de originalidad y creatividad

Dificultad en focalizar la atencion

Poca habilidad para organizar actividades futuras

servados en pacientes con lesiones frontal es,
gue se observan de forma muy acusada tanto
en pacientes autistascomoenel TDAH, y que
se hadenominado ‘ metaforafrontal’ [14].

Estossintomas serelacionan conunaalte-
racién delafuncion gjecutiva, lacual agrupa
unaserie defuncionesrelacionadas con laac-
tividad delaséreaspremotorasdel |6bulofron-
tal. Puesto queel | 6bul o frontal tieneconexio-
nescontodo en cortex, lafuncién gjecutivano
puedeconsiderarsecircunscritalinicamenteal
[6bulofrontal, si biensudisfuncidnrepresenta
el paradigmadelalesion frontal. Las funcio-
nes ejecutivas nucleares son: planificacion,
flexibilidad, memoriade trabajo, monitoriza-
ciéneinhibicion.

A partir deun analisismasprofundo, seha
propuesto quelosmecanismoscognitivosque
podrian explicar por si mismos los distintos
déficit relativos alafuncion gjecutivason la
memoriadetrabajoy lainhibicion [15].

L osefectoscognitivosdeunal esiondel cor-
tex prefrontal han sido categorizadospor Fuster
[16] como: 1.Trastornos delaatenciony per-
cepcion, 2) Trastornos de lamovilidad, entre
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elloslahipocinesiaehipercinesia,y 3. Trastor-
nosdelaintegraciontemporal . Estosdéficit pue-
den ser (tiles para explicar tanto sintomas del
autismo como del TDAH; ademés, €l fallo en
|os mecani smos deinhibicion también sugiere
un modelo cognitivo parael ST.

Si sepiensaenlossintomastantodel TDAH
como del autismo, bastantes de ellos pueden
ser explicados en ambos casospor unadisfun-
cidnejecutiva.

Laspruebas utilizadas parademostrar laal-
teracionenlafuncidnejecutiva, tantoenel TA
como en el TDAH son: €l test de cartasde Wis-
consin (WCST, del inglésWisconsin Card Sor-
ting Test), el test de Stroop, lapruebadelatorre
de Hanoi, €l test de figuras familiares, el Trail
Making Test By pruebasdefluidez linguistica.

Diversosargumentossustentan lahipotesis
dequeel TDAH serelacionaconunaalteracion
delafuncion gjecutiva. Las lesiones frontales
experimental es en animales o en pacientes hu-
manospueden producir hiperactividad, distrac-
tibilidad e impulsividad, solas 0 en combina-
€ién[17]. Enunarevisiénsobretodoslostraba-
jos que han medido la funcion gjecutiva en
pacientescon TDAH, Pennington [18] encuen-
traque 15 de 18 estudiosidentifican alteracio-
nes de funcién gjecutiva en dichos pacientes.
L as pruebas que se mostraron mas sensiblesen
la TDAH fueron la torre de Hanoi, el test de
figuras familiares, el test de Stroop y el Trail
Making Test B. Enlamismarevision, Penning-
tonanalizal osestudiosquehanvaloradolafun-
cidn ejecutivaen pacientesautistasy han com-
parado | os resultados con sujetos normales. En
este caso, |os resultados son todavia mas con-
cluyentes, puesto que 14 de 15 estudios mues-
tranresultadosindicativosdedisfuncionejecu-
tivaenlossujetosautistas; asimismo, laprueba
delatorredeHanoi resultd el test mésdiscrimi-
nativo, seguido del WCST.

SegunBarkley [19], lacapacidad parainhi-
bir conductassesitliaen el centro degravedad
de la alteracion de las funcion egjecutivaen el
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TDAH. De la capacidad para demorar unares-
puesta depende el desarrollo de cuatro funcio-
nesej ecutivasimportantes:
1. Sentimientodel yo(memoriadetrabajono
verbal)
2. Internalizacion del lenguaje (memoriade
trabajo verbal)
3. Autorregulacion del afecto, motivaciony
arousal
4. Accionautodirigida(andlisisy sintesisde
laconducta)
El fallo en estas funciones conduce al TDAH,
pero también, unavez mas, sirve paraexplicar
una parte de laconductadel espectro autista.

LIMITESENTREEL AUTISMO
Y EL SINDROME DE TOURETTE

El ST sedefine por lapresenciade numerosos
ticsmotoresy vocal es con unaevolucion cré-
nica, que el DSM-1V establece en un afio. Los
tics motores pueden ser simplesy complgjos.
Los tics simples involucran Unicamente aun
grupo muscular y tienen un inicio y un final
subitos. Los tics complejos son prolongados,
afectan adiversosmuscul 0sy parecen maspro-
positivos. Si bien en un principio se pensé que
era un trastorno muy raro, actualmente, si se
incluyenlasformasleves, suprevalenciapuede
considerarsemuy altapuessesittaentreel 0,15
y €l 1,1% de lapoblacion escolar [20].

Enel ST existeunafuertecomorbilidad con
el TDAHy conel trastorno obsesivo-compulsi-
vo; inclusocabelaposibilidaddequeestostras-
tornos puedan aparecer antesquelostics. Tam-
biénsonfrecuenteslostrastornosdeaprendizaje
y problemasdeconducta[21]. Lacomorbilidad
con el autismo es menos comun, sin embargo,
existen casos en los que estan presentesdefor-
maevidenteel STy el autismo; o biensituacio-
neslimiteenlasque, al igual quesucedeconel
TDAH, es muy dificil, s no imposible, decan-
tarse por uno u otro diagnostico.
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Lavaloracion deunadisfuncién gjecutiva
inherente al ST se complica por la presencia
conjunta de TDAH, donde hemos visto que
tambiénexisteunaalteraciénenlafunciéneje-
cutiva. Posiblementepuedaaplicarsetambién
el mismo argumento para el trastorno obsesi-
vo-compulsivorelacionadoconel ST. Sinem-
bargo, losestudiosquehanvaloradolafuncién
gjecutivaenel ST, controlandoenlamedidaen
gquehasidoposiblelosproblemascomarbidos,
han mostrado Unicamente unarelacion débil
entrelafuncion gjecutivay ST.

Noobstante, el ST comparteal gunossinto-
mas con el autismo. Son manifestaciones co-
munesaambostrastornoslaecolaliay lapali-
lalia, asi como las conductas obsesivo-com-
pulsivas, las conductas motoras anormales y
lasestereotipias.

Barabasy Matthews [22] describieron en
1983 el caso de un paciente que presentaba
ambos trastornos. Estos autores yaintuyeron
que podian existir mecanismos neuroquimi-
cosrelacionadosentrelosdostrastornos. Ante
la sospechade unarelacion entre el sindrome
de Asperger y los TA se comunicaron nuevos
casoscon dichacombinacién [23,24], einclu-
so selleg6 apensar quelaaparicion deun ST
en el autismo era un dato de buen prondéstico
[25]; impresién que no fue confirmada poste-
riormente. En algunos casos, |a aparicion del
ST relacionadaconel autismocoincidiéconla
retirada de medicacion neurol éptica [26,27].
Actualmente, podemos pensar que en estos
casosyaexistiaun ST latente, controlado por
la medicacion neurol éptica prescrita para €l
autismo, y queal retirarseéstasedescompensd
la sintomatologia del sindrome. Con la des-
cripcion de seriesmasamplias seempezaron a
plantear especulaciones sobre larelacion ge-
nética entre ambos sindromes [28-30]. Mé&s
recientemente se hapropuesto que labase ge-
nética de dicha combinacién podria relacio-
narse con un punto fragil en 16q 22-23 [31].

En estudios en series amplias se ha sugeri-
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do laprevalenciaminimadel 8,1% del ST en
los TA [32,33]. En un trabajo masreciente, se
afirma que, por |o menos, dos terceras partes
de los nifios con ST presentan comorbilidad
con problemasdeempatia/autismo, entreellos
el sindrome de Asperger [34].

LIMITESENTREEL AUTISMO
Y LOSTRASTORNOSESPECIiFICOS
DEL LENGUAJE

El trastorno del lenguajeformapartedeloscri-
terios diagndsticosdel TA. Por €l contrario, en
referenciaa sindrome de Asperger, el DSM-IV
nosélonomencionalanecesidad dequeexista
un problemadel lenguaje, sino que, por el con-
trario, incluye como criterio necesario para el
diagndsticolainexistenciaderetrasosignifica-
tivoen el lenguaje, entendido como lafaltade
uso depalabrassimplesmésalladelos?2 afioso
de frases comunicativas pasados |os 3 afios.

Sinembargo, no debe deducirsedeladefi-
nicion del DSM-1V que no existerelacién en-
tre el lenguajey el sindrome de Asperger; en
realidad, practicamente siempre esta presente
algunaalteraciondel lengugjeendichosindro-
me. Lo queocurreesquelosaspectosformales
del lenguaje no estan alterados, aunque si 1o
estan | osaspectos pragméticos, esdecir, el uso
del lenguajeenrelacion con el contexto.

Lafalta de coherenciadel lenguaje como
vehiculo de expresién ligado a un contexto
social hoes, por supuesto, privativadel sindro-
me de Asperger, puesto que también aparece,
de formamés grave, en el TA.

Llegados a este punto, debemos introdu-
cirnosen larelacion entre el déficit pragma-
tico del lengugjey los TEL. El punto critico
de la cuestion surge a partir del momento en
gueincluimosenel conceptodel lenguajeno
s6loloqueel individuodice—apartir decon-
tenido de suspal abras—, sino quetambiénte-
nemosen cuentalaintencionalidad contenida
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enlaspalabras. Esdecir, el lenguajetienedos
dimensiones: una no social, ligada estricta-
mente al sentido literal de las palabrasy la
sintaxis; y otrasocial derivadadelafuncién
de las palabras en relacion con el contexto
social en el quesegeneranlasmismas. Enlos
estudios clésicos sobre el lenguaje se han
considerado estasdi mensionescomoindepen-
dientesunadeotra. Por lotanto, unindividuo
conunTEL podriapresentar un déficit Unica-
mente en |os aspectos formal es del lenguaje.
Si entramos en el contexto clinico, existiria
una separacion entre |os trastornos del len-
guajey los de la cognicion social, o sea, los
trastornos autisticos. Sin embargo, este plan-
teamiento posiblementeno seaargumentable
deacuerdo conlosestudiosrecientessobrela
interaccion entrelenguajey desarrollo delas
habilidadessociales.
Lateoriascléasicassobrelacomprensiondel
lenguagj e estuvieron muy influenciadas por las
ideas de Grice[35]. Este autor proponiaque se
estableciaunacomplicidad entreel quehablay
el que escucha en el sentido de asumir mutua-
menteunosprincipiosimplicitosenel didl ogo.
Lasintencionesatribuidasal que hablason:

— Tratade ser lo mésinformativo posibley
proporcionar la cantidad de informacion
adecuada, ni excesiva, ni escasa.

— Tratade ser veraz.

— Intentaser relevante.

— Intenta ser brevey claro.

Cuando el que hablarompe con uno de estos
principios, o hace paratratar de crear un efec-
to especial, en lugar de mentir. Si dice: ‘jqué
diatan maravilloso!’, cuando esta loviendo,
hacefrioy no se puede salir alacalle, utiliza
unaironiaintencionada.

Segln este modelo, la interpretacion del
discurso se basaen un analisis combinado del
contenidoliteral delasfrasesy el contexto en
el cual se han pronunciado. Por lo tanto, el
proceso se iniciaria en la descodificacién de
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las palabras; se sigue con la comprensién de
las palabras en el contexto de lafrase, y, por
ultimo, se descifra el contenido intencional.
Sinembargo, esteplanteamiento hasido cues-
tionado por Gibbs[36] a partir de la observa-
cién del tiempo de reaccion, puesto que pue-
deninterpretarsetan rpidamenteal gunasfor-
mas del lenguaje figurado como del lenguaje
literal. Por otro lado, Givon [37] argumenté
gueel lenguajepragmético esanterior al len-
guaje semantico y sintactico correcto, e in-
cluso permaneceintactoduranteel restodela
vida. Lejos de ser primario, el lenguaje for-
mal esunaampliaciéndel lenguajenoverbal
instaurado previamente. Diversosestudioshan
demostrado quelacognicion social estamuy
ligadaal lenguajey quelosnifiosconuntras-
torno del lenguaje estan claramente desfavo-
recidos en lacomunicacion social [38].

Porlotanto, lasalteracionesdel lengugjese
relacionan tanto con TA, como con el sindro-
medeAsperger, aunquedeformadistinta. Ello
nosllevaaencontrar nuevas fronteras del au-
tismo, las que se ubican en los limites de los
trastornos del lenguaje. Todoslosindividuos
con TA tienen problemas de lenguaje, pero
todos los sujetos con TEL también presentan
algo de autismo [39].

LIMITESENTREEL AUTISMO
Y LOSTRASTORNOS
DEL APRENDIZAJENOVERBAL

La mayoria de nifios que padecen trastornos
del aprendizaje muestran dificultades en el
lenguaje, lalectura, laescriturao enlacapaci-
dad de atenci6n. El 80% delosnifioscontras-
tornos del aprendizgje tienen afectadas sus
habilidades verbal es en mayor o menor grado
[40]. Por otra parte, estas dificultades |laman
facilmentelaatencion apartir delos primeros
anos de escuela. No es extrafio que asi sea,
pueslo primero que seleexige a nifio es que
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Tabla VII. Funciones atribuidas al hemisferio izquierdo y al hemisferio derecho.

Conducta

Hemisferio izquierdo

Hemisferio derecho

Estilo cognitivo

Procesamiento secuencial;
observaciény anélisis
de detalles

Procesamiento simultdneo,
holistico o gestaltico

Percepcion/

Procesamiento y produccion

Procesamiento de estimulos

AUTISMO

hable correctamente, que a-
prendaaleery escribir, y que
esté atento en clase. Por lo
tanto, cuandolasdificultades
del aprendizajevienen deter-
minadaspor el falloenhabili-

cognicion de lenguaje no verbales (tono de voz, dades no verbales. el proble~
ruidos ambientales, formas , ! o
complejas, disefios); percep-  ma pasa mas desapercibido.
cién visuoespacial; sintesis
de la mformfcién Globamente, los trastor-
" — _ » nos del aprendizaje pueden
Habilidades Lectura: relacion Razonamiento matematico, o
académicas sonido-simbolo, alineacion de los numeros dividirse en: trastornos del
identificacion en los célculos PR
de palabras, calculo aprendizaj everba! oTEL,tras—
matematico tornos del aprendizajeno ver-
Motor Secuenciacién de movimientos; Mantenimiento del gesto bal y trastornos de lafuncion
ejecucion de movimientos y la postura ejecutiva como e TDAH. He-
y gestos siguiendo una orden . )
mosrevisadosomeramentel os
Emociones Expresién Expresion de las emociones

de las emociones positivas

negativas; percepcion de las TEL y el TDAH’ asi como su

emociones

relacién con el autismo, ahora

Tabla VIII. Caracteristicas del trastorno de aprendizaje no
verbal.

Social

Falta de habilidades para la comprensién de la comunica-
cién no verbal

Dificultades la comprension social y en la interaccién social

Académico

Problemas en matematicas, comprension lectoray caligrafia

Problemas en organizacién, resolucién de problemas
y razonamientos complejos

Favorecido en atencién y memoria verbal y auditiva

Visuoespacial

Dificultad en la evocacién visual

Falta de percepcion espacial y relaciones espaciales

Motor

Falta de coordinacion

Dificultades en habilidades motoras finas

Emocional

Frecuentes rabietas, se agobia con facilidad

Miedo a los lugares desconocidos y cambios de rutina

Propenso a la depresion y la ansiedad a medida que se va
haciendo mayor
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nosreferiremosalostrastorno
deaprendizajenoverbal.

Si consideramosqueun 65%del significa-
do setransmite apartir de claves no verbales,
como €l tono devoz, laexpresion delacaray
el lenguaje corporal, es evidente que cuando
un nifio no puededescifrar estainformaciénse
encuentramuy desfavorecido comoaumnoy
como compafiero. Existenvariosdatosquesu-
gieren que un nifio con trastornos de aprendi-
zaje no verbal va atener dificultades que se
incrementaran amedidaque sevayahaciendo
mayor, y queincluso superarénlasdificultades
de dichos [41,42]. Se estima que este tipo de
trastornos afectan a 1 de cada 10 nifios con
trastornos del aprendizaje[43].

A lostrastornos de aprendizaje no verbal
también se les denomina disfuncion del he-
misferio derecho, puesto quelasdeficiencias
delosnifiosquelospresentan encajan conlas
funciones atribuidas a hemisferio derecho.
LatablaVII muestralasfuncionesrelaciona-
das con laactividad del hemisferio derecho.
L ossintomasobservadosenlostrastornosde
aprendizaje no verbal, referidos en la tabla
V111, encgjan con los sintomas que se espera-
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ria de un fracaso funcional del hemisferio
derecho.

Losnifios con trastorno de aprendizaje no
verbal muestran, al igual quelosautistas, difi-
cultadesparaadaptarseasituacionesnuevaso
complejas. Lanovedad provocaenellosansie-
dad, por lo cual les puede incomodar estar en
casadeunamigo, ir decoloniasosimplemente
pasar lasvacacionesen unlugar desconocido.

Suelen ser muy charlatanes, pero con ma-
|ashabilidadespragméticas, circunstanciaque
lescreadificultadesparaparticipar enel juego
conversacional. El discurso es monétono, sin
inflexionesdelavozy contendenciaa mono-
logo; f&cilmenteaburrenal interlocutor. Lafalta
de comprension social puede convertirles en
sujetos de burla por parte de sus comparieros,
puessemuestraningenuosy desorientadosante
lasbromas. A veces, puedenreirseen situacio-
nesinapropiadasdebidoalafaltadecompren-
siondel contexto, o pronunciar frasesque pue-
den molestar por no detectar la reaccion del
interlocutor.

La dificultad en procesar la informacion
emocional les afecta al entendimiento de si
mismaos; por ello, pueden caer facilmenteenla
depresion, aislamientoy pérdidadelaautoes-
tima. También muestran dificultades para si-
tuar en su punto justo unarecriminacion; ello
provocaquereaccionen deformaextraordina-
riamente inconsolable ante unaligeracritica.
L as sensaciones emocionales pueden llegar a
bloguearles, dada su dificultad para procesar
estainformacion.

L ostrastornosdeaprendizajenoverbal pue-
den aparecer en distintas entidadesy, en algu-
nos casos, representan el fenotipo cognitivo
propio de la misma. La tabla IX resume las
alteracionesenlasque sehadescrito estetras-
torno de aprendizaje no verbal.

Lossintomassocialesy emocionalesesta-
blecen una proximidad muy grandeentrelos
trastornos de aprendizaje no verbal y el sin-
drome de Asperger. Puede afirmarse que una
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Tabla IX. Trastornos en los que se ha descrito el trastorno de
aprendizaje no verbal.

Sindrome velo-cardio-facial [45,46]

Neurofibromatosis tipo 1 [47]

Sindrome de Tourette [48]

Sindrome de Turner [49]

Leucodistrofia metacromatica [50]

Sindrome de Asperger [51]

Hidrocefalia [62]

Sindrome de Williams [53]

Secuela de traumatismo craneal [54]

Tabla X. Fenotipos conductuales de base genética, relacio-
nados con el autismo.

Sindrome X frégil

Sindrome Angelman

Sindrome de Williams

Esclerosis tuberosa

partedelosnifioscontrastorno deaprendiza-
jenoverbal cumplenloscriteriosdel DSM-1V
para el sindrome de Asperger. Sin embargo,
no todos | os nifios con trastorno de aprendi-
zaje no verbal muestran un déficit social tan
grave como en €l sindrome de Asperger. In-
cluso cabelaposibilidad deque sean extraor-
dinariamente sociablesy empéaticos, siempre
y cuando el vehicul o de comunicacién seael
lengugje. Visto desdelavertientedel sindro-
me de Asperger, una parte de los nifios con
sindrome de Asperger encajan dentro de las
caracteristicasneuropsicol 6gicasdel trastor-
no de aprendizaje no verbal [44].
Antelaausenciadeestudiosmediantetéc-
ni casdeneuroi mageny genéticamolecular que
permitan discriminar entidades mas especifi-
cas, parece razonable admitir que el trastorno
deaprendizajenoverbal esuntrastorno proxi-
mo, pero no superponible al sindrome de As-
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perger; aungue, sin duda, existen casosen los
gue es admisible establecer tanto el diagnés-
tico de sindrome de Asperger, como el detras-
torno de aprendizaje no verbal.

ALGUNOSFENOTIPOS
CONDUCTUALESDE BASE GENETICA
QUE PUEDEN ESTAR PROXIMOS
AL AUTISMO

LatablaX incluyedeterminadossindromesde
base genéticaque, ademéasdel retraso mental,
pueden aproximarse al autismo o quedar in-
cluidosdellenoenél.

Aunque el sindrome X fragil no suele ex-
presarse como un cuadro autista, un 25% de
|ospacientespresentantodaslacaracteristicas
propias del autismo. Sin embargo, lo mas co-
mUn de autismo en este sindrome es el retraso
mental relacionado con ciertas caracteristicas
conductuales (evitar la mirada, dificultades
pragmaticasenel lenguaj e, defensatéctil, con-
ductasobsesivasy estereotipias) quetambién
se manifiestan en el autismo.

Posiblemente, las conductas proximas a
autismo que presentan |los pacientes con sin-
drome X frégil estén en gran parte motivadas
por losproblemas deintegracion sensorial. Se
ha demostrado una respuesta dermoel éctrica
alterada como respuestaaestimulos visual es,
auditivos, tactiles, olfativosy vestibulares. Los
pacientes con este sindrome desencadenan
respuestasde mayor amplitudy con un menor
grado de habituacién que los individuos de
control [55]. La respuesta dermoeléctrica es
unamedidadelareactividad sensorial, que, a
su vez, repercute de forma importante en la
conductasocial [56]. Por lo tanto, los proble-
mas deintegracion sensorial pueden explicar,
por lomenos, unapartedelasconductasproxi-
mas al autismo delos pacientescon el sindro-
me X frégil. Lasobrestimulacion del entorno,
el hecho de evitar la mirada, la tendencia al
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AUTISMO

aislamiento, las estereotipiasy las conductas
explosivassonformasdecomportamiento que
compartenlosautistasy |ospacientescon este
sindrome.

El fenotipoconductual del sindromedeAn-
gelman se aproximaen varios aspectos al au-
tismo. Lacapacidad deatencion acostumbraa
ser extraordinariamentereducida, lo cual difi-
cultamucho lainteraccién social puesto que
impidecaptar informaci 6n sobreel pensamien-
todelosdemas. A ello seunelagranimpulsi-
vidad, que genera constantemente conductas
disociadasdel contexto. Otrossintomascomo
lasconductasobsesivasy lasestereotipias, muy
propios del autismo, son prevalentes en este
sindrome. En un estudio reciente sobre una
poblaciénde49.000 habitantes, sedetectaron
cuatro casos de sindrome de Angelman que
cumplian criterios de TA [57].

Desdeel puntodevistagenético, | asaproxi-
macionesentre autismoy sindrome de Angel-
man son muy i nteresantes. En unestudio gené-
tico entre 100 autistas, las anomalias del cro-
mosoma 15, que es el implicado en este
sindrome, mostraron ser la causa simple méas
comun. Las anomalias genéticas detectadas
fuerondel ecionesy duplicacionesproximales
del 15g. Entrelosgenescandidatosdeestazona
seincluyeel gendelaubiquitin-proteinoligasa
(UBE3A), responsable del sindrome de An-
gelman [58].

El sindrome de Williams presenta un feno-
tipo conductual mésal ejado del autismo, queel
resto delostrastornosgenéticoscitadosen esta
revisioén. El pacienteconestesindrometiendea
ser hipersociable y suele gozar de excelentes
habilidades linguisticas. De entrada, estas ca-
racteristicas situarian al sindrome de Williams
en el extremo opuesto a autismo; sinembargo,
unanalisisméasdetenidollevaaconsiderar que,
apesar desuexcel entecapaci dad paraconectar
con otras personas, existen importantes déficit
subyacentes en la comunicacién. El lengugje,
aunque con buenas cuali dadesformal es, mues-
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tra fuertes deficiencias pragmaticas, lo cual
condiciona una baja capacidad comunicativa.
L areducidacapacidad depercepciénvisual de
|aglobalidad quepadecenlospacientesconeste
sindrome también contribuye adisociarlos del
entorno. Lasclavessocialestransmitidasapar-
tir delenguajenoverbal sedetectancondificul -
tad. Por lotanto, no sorprendequeenel estudio
Ilevado acabo por Udwin[59] dosterceras par-
tesdel ospacientesconsindromedeWilliamsse
consideraran, alaedad adulta, socialmenteais-
lados y con gran dificultad para mantener las
amistades. También sehan descrito casosenlos
gue pacientes con este sindrome podian consi-
derarse autistas por cumplir todos los criterios
diagnésticos[60,61].

La esclerosis tuberosa se relaciona estre-
chamentecon el autismo. Un40%delosnifios
diagnosticados de esta entidad antes de los

5 aflos mostraron autismo o conductas proxi-
masal autismo[62]. El autismoenlaesclerosis
tuberosa puede variar de grave a leve, tipo
Asperger, etc. y general mente se acomparade
gran hiperactividad, otrade |a caracteristicas
conductualespropiasdelaestaentidad.

El mecanismo que subyace en larelacion
entreautismoy esclerosistuberosatodaviano
se ha esclarecido, sin embargo, parece que
estariadirectamentevinculado alaalteracion
genéticade estaenfermedad, antes que consi-
derado como secundario adafio cerebral oca-
sionado por lascrisisepilépticaspropiasdela
enfermedad [63]. La asociacion de autismo y
esclerosistuberosaplantealacuestiondesi la
mutacién genéticade esta entidad ocurre du-
rante estadios criticos para el desarrollo; y
ademésen zonasdel cerebro relacionadascon
el autismo [64].
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LAS FRONTERAS DEL AUTISMO

Resumen. Loslimitesdel autismo son poco precisos
y por ello, actualmente, se acepta e concepto de
espectro autista, € cual indica que distintas entida-
des clinicas comparten unas caracteristicas que, en
conjunto, configuran un fenotipo conductual y cog-
nitivo definido por: 1. Alteracion en la interaccion
social; 2. Trastorno de la comunicacién, y 3. Es-
pectro restringido de intereses. Sn embargo, otras
alteraciones no incluidas dentro del espectro autis-
ta pueden expresarse de forma muy similar a los
trastornos autisticos. Esta situacion, que no es in-
frecuente, puedecrear confusionesen cuantoal diag-
nostico y a la orientacion del paciente. En estarevi-
sion se analiza la proximidad, y a veces identidad,
gue se establece entre € autismo y otras categorias
diagnosticas tradicionalmente consideradas sepa-
radas del autismo. Dentro de esta linea se abordan
las siguientes entidades: retraso mental, trastorno
por déficit de atencidn/hiperactividad, trastornos
especificos del lenguaje, sindrome de Gilles de la
Tourette, trastorno de aprendizaje no verbal y feno-
tipos conductuales de base genética proximos al
autismo. [REV NEUROL CLIN 2001; 2: 211-24]
[http:/mmw.revneurol.com/RNC/b010211. pdf]
Palabras clave. Autismo. Fenotipos conductuales.
SindromedeAsperger. SindromedeGillesdelaTou-
rette. Trastorno del aprendizaje no verbal. Trastor-
no especifico del lenguaje. Trastorno por déficit de
atenci6n/hiperactividad.

224

| RNC_211_2101M20_Artigas.p65 224

autism in tuberous sclerosis. Indian J Pediatr 1998; 65:
615-7.

64. Smalley SL. Autism and tuberous sclerosis. J Autism
Dev Disord 1998; 28: 407-14.

ASFRONTEIRASDO AUTISMO

Resumo. Os limites do autismo sio pouco precisos
€ por isso, no momento, se aceita o conceito de es-
pectro autista, que indica aquelas entidades clini-
cas diferentes que compartilham algumas caracte-
risticas que, em geral, configuram um fenotipo de
conduta e cognitivo definidos por: 1. Alteracdo na
interacdo social;W 2. Distdrbios de comunicagéo,
e 3. Espectro restringido de interesses. Porém,
outras alteragfes ndo incluidas dentro do espectro
autista podem expressar-se de um modo bem pare-
cido aos distirbios autistas. Esta situagéo que ndo
€incomum, pode criar confusdestanto para o diag-
nostico quanto para a orientacdo do paciente. Nesta
revisdo éanalisada a proximidade easvezesaiden-
tidade que se estabelece entre o autismo e outras
categorias diagndsticas tradicionalmente separa-
das do autismo. Dentro desta linha sdo abordadas
as seguintes entidades: retardo mental, déficit de
atencéo e hiperatividade, distirbios especificos da
linguagem, sindrome de Gilles de laGilles de la
Tourette, distirbio do aprendizagem néo verbal e
fenotipos de conduta de base genéticas préximos ao
autismo. [REV NEUROL CLIN 2001; 2: 211-24]
[http://mwww.revneurol.com/RNC/b010211.pdf]
Palavras chave. Autismo. Déficit de atencéo e hipe-
ratividade. Distlrbio de aprendizagem néo verbal.
Disturbi o especificodalinguagem. Fenotiposdecon-
duta. Sindrome de Asperger. Sindrome de Gillesde
la Tourette.
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