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INTRODUCCION

| retraso mental (CIE-10: F70-79) es una de

las patologias cuya denominacién maéas ha

variado a lo largo del tiempo, mientras que

su concepto es mas constante. Tal vez el
motivo principal de esta variable nomenclatura,
aparte de la influencia de la evolucion cientifica,
sea que los términos que lo definian han sido pron-
to utilizados de forma peyorativa por lo que signifi-
caban. No en balde el retraso mental (RM) es con-
siderado como “la cenicienta de la psiquiatria, la
hermana pobre, el G4rea de menos encanto para
un psiquiatra”, como expresa Landesman (1) al
referir que los retrasados mentales prefieren ser
considerados “locos” porque, como tales, son tra-
tados mejor por los mismos profesionales.

En efecto, sin remontarnos excesivamente en el
tiempo, podemos recordar los distintos nombres
que se han utilizado para referirse al mismo con-
cepto. Hasta el siglo XVIII predominaba el término
de “idiotismo” para englobar una serie de trastor-
nos deficitarios, siendo Esquirol (1782-1840) el
primero en distinguir al demente como “un rico
arruinado, privado de los bienes que poseia” del
idiota que “siempre ha estado en el infortunio y
la miseria”. Establece dos grados de profundidad
en la idiocia: la imbecilidad vy la idiotez, como
mas profundo (2). Vemos ahora claramente qué

pronto fueron convertidos en insultos estos térmi-
nos.

Més tarde el gran psiquiatra Kraepelin (1856-
1926) introduce el término oligofrenia, basandose
en la etimologia griega de la palabra (oligo = po-
co; frenos = inteligencia) que es la esencia de esta
patologia. Pero pronto este término mas cientifico
también sufrié el deterioro de la valoraciéon peyo-
rativa. Y asi se fueron utilizando distintas denomi-
naciones: “ninos anormales” (3), “debilidad men-
tal”, “deficiencia intelectual”, “subnormalidad”,
etc.

En cuanto a la OMS, en 1953, convoca en cola-
boracién con la ONU, OIT y UNESCO, un comité
mixto de expertos sobre “El nifio mentalmente
subnormal” (4) con el fin de asesorar a los gobier-
nos sobre esta problemaética. Méas tarde, en 1967,
se elabora el 15° Informe del Comité de Expertos
en Salud Mental (5) donde se establece la denomi-
naciéon de RM vy la clasificacién que se mantiene en
la CIE-9 y CIE-10 (6).

Paralelamente, las clasificaciones de la Ameri-
can Psychiatric Association, en sus diferentes ma-
nuales diagnésticos y estadisticos de los trastornos
mentales, también utilizan la misma denominacién
de retraso mental, tanto en la DSM-III (7), como
en la DSM-III-R (8) y la DSM-IV (9), con pequeiias
variaciones en los limites de los grados de retraso,
como luego veremos.
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Es pues esta denominacion de retraso mental la
que vamos a utilizar aunque actualmente se pretende
encubrir este nombre con términos como minusva-
lia, discapacidad psiquica v hasta el de alumnos
con necesidades educativas especiales, en la LOG-
SE. En dltimo término creemos que lo importante
no es tanto la designacién como la forma de estudiar
y tratar a las personas asi afectadas.

CONCEPTO DE RETRASO MENTAL

El concepto de RM es también variable segiin los
autores y el criterio con que se enfoque su estudio:
biolégico, psicologico, pedagdgico y social. Una de-
finicion clésica y bien expresiva del concepto de oli-
gofrenia es la expuesta por Alberca como “un defec-
to de la inteligencia, incurable, congénito o adquirido
en los primeros tiempos de la vida, condicionado por
la herencia y debido a una falta de desarrollo del ce-
rebro”. Este concepto nos habla de su principal ma-
nifestacion —déficit intelectual—, de su irreversibilidad,
del 6rgano afectado —el cerebro—, y del tipo de facto-
res causantes: herencia, causas genéticas y causas
adquiridas precozmente.

Una idea més amplia del RM esta ya patente en
1942 en la descripciéon de Moragas (10) de la oligo-
frenia como “un trastorno en el desenvolvimiento
normal del nifio que se produce generalmente a base
de una lesién organica y que se traduce principalmen-
te por un déficit intelectual v una perturbacién de to-
da la vida psiquica, dificultando el rendimiento de un
trabajo util y una adecuacion familiar v social”.

En este mismo sentido se expresa la OMS (5) y to-
dos los organismos internacionales y autores que se
ocupan del tema, como se constata en la reciente
aportaciéon de Rodriguez-Sacristan (11).

Por su parte la CIE-10 lo considera como “un de-
sarrollo mental incompleto o detenido que produce
el deterioro de las funciones concretas de cada épo-
ca del desarrollo, tales como las cognoscitivas, len-
guaje, motrices y socializacion”.

Nosotros, por nuestra larga experiencia en este
tema y coincidiendo con Serrate (12) también tene-
mos una vision pluridimensional del RM, tanto res-
pecto a sus manifestaciones somaéticas, intelectuales,
psiquicas y sociales, como a sus factores etiolb6gicos
y las posibilidades terapéuticas que deben establecer-
se desde los mas diversos enfoques: médico, psicol6-
gico, pedagogico, educativo, familiar y social. Estos
multiples aspectos los hemos ido estudiando en tra-
bajos anteriores y trataremos de exponerlos también
en esta aportacion.

CONCEPTO DE INTELIGENCIA

Hemos visto, a través de las definiciones expues-
tas, que la esencia del RM es el déficit de inteligencia
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y aunque parece obvio que todos sabemos a qué nos
referimos al hablar de ella, no est4 de més profundi-
zar en su significado. La inteligencia no es sélo un
conjunto de dotes ni una posibilidad sino la realiza-
cién de esa posibilidad. Es un hacer y como todo ha-
cer precisa unas fuerzas que la vivifiquen: la persona-
lidad. Ambas se influyen mutuamente de tal modo
que los trastornos de cada una de ellas repercuten en
la otra. Vemos pues que la inteligencia no es una
funcién psiquica aislada y asi es definida por Stern
como “la capacidad de resolver de modo adecuado,
independiente y productivo los problemas de la vida.
La capacidad de resolver nuevas tareas mediante la
aplicacién, en muchos casos, de medios nuevos”.

También hemos de recordar, como expresa Bar-
cia (13) que existen las pre-condiciones de la inteli-
gencia, en las que asienta. Unas son objetivas, como
las sensaciones, memoria, lenguaje, conocimientos
adquiridos, etc.; otras subjetivas, como afectividad,
interés, instintos, grado de fatigabilidad, etc. Prescin-
diendo de ellas se deduce la esencia de la inteligencia
que es: la capacidad de obtener lo esencial de un
proceso, en lo que hay una mezcla de sintesis y anéa-
lisis; capacidad de resolver situaciones nuevas, ya
que si no son nuevas influye la experiencia o memo-
ria y la exactitud de las soluciones que produce. A
pesar de lo abstracto del concepto de inteligencia,
siempre se ha tenido interés en encontrar un medio
para cuantificarla, siendo los franceses Binet y Si-
mon los que, a partir de 1905, fueron los pioneros
de la “era psicométrica”, como ya es bien sabido, al
crear los primeros tests de inteligencia que permitie-
ron determinar de una manera objetiva el nivel inte-
lectual en términos de edad mental (EM). Pero este
concepto resultaba insuficiente por lo que fue com-
pletado con el de cociente intelectual (CI) de W.
Stern que resulta de la razon entre la edad mental y
la edad cronolégica (EC) del sujeto, sirviendo esto de
base para la primera clasificacion de la inteligencia:
idiocia: CI <25, imbecilidad: CI 25-50, débil mental:
CI 51-70, retrasado: CI 71-90, normal: CI 91-110,
sobredotado: CI >110.

Pero como ya hemos dicho, las designaciones han
ido cambiando y los limites de la normalidad y gra-
dos de deficiencia también, de manera que el referi-
do 152 Informe de la OMS (5), rechaza la clasifica-
cion de RM en el limite con CI: 68-85 de la CIE-8
(14), pues segiin esto el 16% de la poblacion estaria
integrada por retrasados mentales, lo que no corres-
ponde con la realidad, por lo que fija el limite supe-
rior del RM en 2 desviaciones tipicas por debajo de
la media de 100, es decir CI: 70. Con pequefias va-
riaciones en los limites, se han mantenido estos crite-
rios en las diferentes clasificaciones internacionales
americanas y en la CIE-10, quedando de esta forma:

—Retraso mental leve: CI 69-50.

—Retraso mental moderado: CI 49-35.

—Retraso mental grave: CI 34-20.

—Retraso mental profundo CI <20.



EPIDEMIOLOGIA

Todos los autores coinciden en sefialar lo dificil
que es tener datos exactos sobre la prevalencia del
RM en un pais o regiéon determinada pues suele ha-
ber pocos estudios al respecto y dan cifras muy dis-
pares aun referidas al mismo lugar. El primer factor
determinante de esta variabilidad es el limite superior
considerado como techo del RM que ya hemos dicho
ha sido variable en el tiempo, desde CI: 90 a 80 y
70 en la actualidad, asi como los grados del RM que
se contemplen en la investigacion (15). Otro factor
importante es la edad que se considere; segiin sea la
infancia o hasta los 18 afios o se incluyan los adul-
tos, hace variar las estimaciones de frecuencia. Tam-
bién sera distinta segiin el nivel socioeconémico de
la poblacién estudiada v el que sea urbana o rural
(16). Todo ello habra que hacerlo constar asi como
los meétodos estadisticos empleados (17).

Por no recurrir a estudios més antiguos, ya que las
primeras investigaciones con rigor cientifico fueron
las de Binet y Simon en 1907, vamos a tomar como
primera referencia histérica, por estar bien funda-
mentada, la que da la OMS (5), que establece la pre-
valencia del RM entre el 1-3% de la poblacién que es
un intervalo aceptado generalmente y que sirve de
base para diversas estimaciones. También indica que
la frecuencia es mayor en la edad escolar ya que las
exigencias de esta ponen de manifiesto la deficiencia
intelectual vy facilita la localizacion de los casos.

Revisados los estudios de diferentes autores espa-
foles y extranjeros a lo largo de estos afios y en va-
rios trabajos publicados por nosotros mismos sobre
epidemiologia del RM en la regién de Murcia que
también ha sido objeto de una tesis doctoral (18), lle-
gamos a la conclusiéon de que hay bastante unanimi-
dad en considerar como prevalencia del RM el 1%
de la poblaciéon. Esta cifra esta confirmada para Es-
pafia recientemente por investigacion propia de Ro-
driguez-Sacristan (11) y también mundialmente por
la DSM-IV (9).

Respecto al sexo hay uniformidad en el predomi-
nio del masculino (60%) sobre el femenino (40%)
aproximadamente, relaciéon 1,5/1 (19-22). La edad
en que suele diagnosticarse con mas frecuencia es la
escolar, entre 7-12 anos (46%), seguida de la prime-
ra infancia (31%) y en menor proporcién la adoles-
cencia (23%), segin datos obtenidos en investigacio-
nes propias (23-25), descendiendo en la edad adulta
aun 1% (19). En la edad escolar se detectan casos
leves que han podido pasar inadvertidos antes y que
pueden llegar a conseguir en la edad adulta una me-
jor adaptacion social. En la primera infancia se po-
nen de manifiesto los casos de retraso profundo y
grave que cada vez son mas patentes al haber una
mayor atencion temprana en las escuelas infantiles y
mejorar el diagnostico clinico.

La clase socioeconémica a la que pertenece el re-
trasado es también una variable influyente. En Espa-
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fia hay diferente prevalencia segin la calidad de vida
y de asistencia sanitaria de las diferentes regiones
(11). El RM grave y profundo, de origen biolégico,
se distribuye de forma uniforme entre todas las cla-
ses sociales pero en las clases bajas predomina el
RM leve, debido a las condiciones ambientales, he-
rencia poligénica, oligoestimulacion, deficiente nutri-
cion, higiene y cuidado prenatal, etc. En realidad es-
te déficit intelectual leve se distribuye en la poblacion
general siguiendo la ley de Gauss, lo que significa
que su existencia es tan normal estadisticamente co-
mo el resto de la poblacion. El que tengan otra sinto-
matologia afiadida a su defecto intelectual debe ser
interpretado como expresiéon de situaciones conflicti-
vas al no poder alcanzar los rendimientos exigidos
por el ambiente social y cultural (13).

ETIOLOGIA

Cuando se identifica un RM en un nifio hay siem-
pre una sensaciéon de urgencia para determinar las
posibles causas, esto deriva primariamente de la ne-
cesidad de aconsejar de forma correcta a la familia,
pero también para guiar adecuadamente nuestra in-
tervencion posterior. Lo cierto es que hay una gran
dificultad para saber con certeza la causa del RM ya
que existen como veremos una gran variedad de
etiologias, a veces son sindromes especificos con de-
nominaciones clasicas, que aunque siempre tenemos
que tener presentes, afortunadamente su frecuencia
es baja. Pero lo cierto es que en la mayoria de los ca-
sos la etiologia del RM es multifactorial o idiopéatica
(26). Hemos dividido las causas en funcién del mo-
mento del desarrollo en que aparecen (Tabla I, elabo-
racion original de los autores).

TRASTORNOS HEREDITARIOS

En la mayoria de los estudios sobre RM se ha do-
cumentado un exceso de varones del 25 al 30%
(27), y se ha supuesto que mutaciones de los genes
del cromosoma X justifican una fraccién sustancial
del mismo, se han identificado 125 entidades ligadas
al X en que el RM es una manifestacién constante
(28) En muchos casos el RM es una de las conse-
cuencias fenotipicas de una mutaciéon de un gen liga-
do al X. Ejemplos de estos casos se identifican como
RMLX sindrémico e incluyen enfermedades metabé-
licas (Hunter, adrenoleucodistrofia), dismérficas (Cof-
fin-Lowry), neuromusculares (Pelizacus-Merbacher) y
de comportamiento (déficit de MAO, Rett). En otros
casos, no hay manifestaciones consistentes somati-
cas, neurologicas, ni de comportamiento, que sirvan
para distinguir miembros afectados de hermanos no
afectados. Para identificar estos casos se han utiliza-
do los téerminos RMLX inespecifico o no sindrémico,
como es el sindrome X fragil (29).
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TRASTORNOS HEREDITARIOS

ANOMALIAS POR UN GEN UNICO
Trastornos autosémicos dominantes:
Esclerosis tuberosa, sindrome Apert, sindrome Crouzon, disos-
tosis mandibulofacial, efc.
Trastornos autosémicos recesivos:
Alaxiatelangiectasia, sdr. LaurenceMoon-Bied!, enanismo
de Virchow-Seckel, sdr. de Marinesco-Sjogren
Trastornos recesivos ligados a X:
Sindrome de Lesch-Nyhan, sdr. de Lowe, sdr. de Lorrie,
distrofia muscular de Duchenne
Errores innatos del metabolismo
Sindromes de anficipacién génica por expansion de friplefes
repefidos:
Sindrome frégil XA, distrofia muscular de Steiner, enfermedad
de Huntingfon, ataxia espinocerebelosa tipo |, sdr. frégil XE

ANOMALIAS CROMOSOMICAS
Autosomopatias:
Numéricas: sdr. Down, sdr. Patau, sdr. Edwards
Estructurales: sdr. 5p, sdr. 4p, efc.
Por asociacién a microdeleciones y microduplicaciones:
sdr. Angelman y sdr. PraderWill
Altercién del par sexual: sindrome Klinefelter, sindrome Turner,
sindrome friple X, efc.

ALTERACIONES TEMPRANAS DEL DESARROLLO
EMBRIONARIO

SINDROMES DE INFLUENCIA PRENATAL
Sindrome alcohélicofetal
INFECCIONES MATERNAS
Enfermedades de transmision sexual, citomegalovirus,
herpes, toxoplasmosis, rubéola, SIDA congénito, efc.
EXPOSICION A
Farmacos, txicos y radiaciones

OTROS PROBLEMAS GESTACIONALES
Y PERINATALES

Malnutricion fefal
Alteraciones perinatales

ENFERMEDADES ADQUIRIDAS EN LA INFANCIA

Infecciones
Traumatismos

PROBLEMAS CONDUCTUALES Y AMBIENTALES

Influencia ambiental y familiar
Enfermedades psiquidiricas de los nifios

RETRASO MENTAL IDIOPATICO

Los sindromes especificos ya conocidos como
asociados a RM son aproximadamente 210, dentro
de ellos segiin el mecanismo de produccién unos son
debidos a anomalias por gen tGnico que aunque son
raras, la patologia asociada es generalmente severa y
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clinicamente significativa. Segin el tipo de herencia
se clasifican en: autosémicos dominantes, donde
tenemos la esclerosis tuberosa, el sindrome de
Apert, el de Crouzon vy la disostosis mandibulo-facial.
Como autosémicos recesivos destacan: la ataxia-te-
langiectasia, el sindrome de Laurence-Moon-Biedl, el
enanismo de Virchow-Seckel, el sindrome de Mari-
nesco-Sjégren y la microcefalia verdadera. Dentro de
los trastornos ligados al cromosoma X estan: el sin-
drome de Lesch-Nyhan, la enfermedad de Lowe, la
hidrocefalia ligada a X, la distrofia muscular de Du-
chenne y el sindrome de Aicardi. También son enfer-
medades debidas a la anomalia de un Gnico gen los
errores innatos del metabolismo, donde destacare-
mos dentro del metabolismo proteico la fenilcetonu-
ria y homocistinuria, del metabolismo de los hidratos
de carbono, la galactosemia; entre las alteraciones
lipidicas, la enfermedad de Tay-Sach, la de Nieman-
Pick y la de Gaucher y finalmente las mucopolisaca-
ridosis (30). También pertenecen al grupo de altera-
ciones en un solo gen un grupo de enfermedades
denominadas sindromes de anticipacién génica por
expansion de tripletes repetidos, como son el sin-
drome X fragil, la distrofia miotonica de Steiner, en-
fermedad de Huntington y ataxia espino-cerebelosa
tipo L.

Otro grupo de enfermedades hereditarias son las
alteraciones cromosémicas. De cada 1.000 recién
nacidos vivos, 5,6 tienen una cromosomopatia, sien-
do el 2 por mil una alteracién numérica del par se-
xual, 1,7 en pares autosémicos y 1,9 son reajustes
estructurales mayores. La alteracién en los pares au-
tosémicos conlleva una patologia mas abigarrada y
se acomparfia de mayor o menor grado de RM, co-
mo son el sindrome de Down o trisomia 21, el sin-
drome de Edwards o trisomia 18, el sindrome de Pa-
tau o trisomia 13, el del maullido de gato o delecién
5p y el sindrome 18q. Otros sindromes estan produ-
cidos por microdeleciones de un cromosoma o diso-
mia parental; en el caso del cromosoma 15, cuando
falta el paterno y los dos proceden de la madre, se
produce el sindrome de Prader-Willi, y cuando falta
el materno da lugar al sindrome de Angelman (31).
Las anomalias de los cromosomas sexuales o gono-
somopatias, tienen una mayor repercusion en la vi-
da reproductiva (32), siendo las mas frecuentes el
sindrome de Turner (45 XO), sindrome de Klinefel-
ter (47XXY), sindrome triple X (47XXX) y el sindro-
me XYY (47XYY), etc.

ALTERACIONES TEMPRANAS
DEL DESARROLLO EMBRIONARIO

Tenemos tres grupos: sindromes de influencia
prenatal, donde debemos destacar el sindrome al-
cohélico-fetal, que se caracteriza por una deficiencia
neurolégica y mental, retraso de crecimiento y desa-
rrollo somatico pre y postnatal y dismorfia craneo-fa-



cial, es una de las causas mas importantes de RM en
el mundo occidental, su incidencia es de 1,9/1.000
nacimientos, pudiéndose atribuir a este sindrome el
11% de las causas de RM. Se presenta en consumi-
doras de 80 g de alcohol/dia, con una incidencia del
30-50% de los casos, apareciendo mas frecuente-
mente cuanto mayor sea la edad materna, ademés
niveles bajos de consumo también son nocivos sobre
todo en los estadios iniciales del embarazo (33). El
mecanismo es desconocido, aunque hay numerosos
estudios que sefalan una disminucién en la masa del
cortex cerebral y un retraso en la migracion de las
neuronas al cértex profundo, en estudios animales.
El SNC, parece ser la estructura mas sensible a la ex-
posicion a etanol (34). Dentro de los trastornos psi-
quicos, existen tr. por déficit de atencién, estereoti-
pias, dificultad en las relaciones sociales, ansiedad y
depresion (35), segiin este estudio el tr. hiperquinéti-
co permanece estable, el resto de sintomas empeo-
raban y el CI permanece inalterable. Las caracteristi-
cas morfolégicas mejoran con el tiempo (36.). Segiin
Jacobson (37) el indice de desarrollo mental y psico-
motor disminuye con el incremento de la bebida por
parte de la madre. El desarrollo mental es dosis de-
pendiente y el psicomotor sélo se ve en madres muy
bebedoras.

Otro grupo son las infecciones maternas. El feto
no tiene respuesta inmunologica demostrada en la
gestacion temprana, danando estas infecciones su
cerebro de forma importante ya que es una fase de
rapido crecimiento del SNC (19). Destacan aqui las
enfermedades de trasmision sexual, la rubéola, toxo-
plasmosis y citomegalovirus. En el SIDA congénito,
la mitad sufre encefalopatia progresiva, RM y con-
vulsiones en el primer afio de vida (38).

Finalmente otro grupo seria la exposicién a far-
macos, radiaciones y toxicos. En este apartado des-
tacaria el consumo de opiaceos, al ser la adiccién a
heroina la més frecuente entre la poblacién gestante,
con una incidencia del 4-6%. Los efectos prenatales
son la prematuridad, retraso de crecimiento intraute-
rino v sufrimiento fetal intrattero; en el recién naci-
do origina sindrome de abstinencia, trastornos meta-
bélicos, infecciones y dafios en el SNC. En las
autopsias se ven lesiones cerebrales como infartos,
hemorragias subaracnoideas, debidas a trombocito-
sis etc, si sobreviven a esto se produce retraso en el
desarrollo neurolégico y RM, asi como alteraciones
conductuales al afio de vida. También pueden apare-
cer anomalias congeénitas. La cocaina, anfetaminas y
marihuana originan retraso de crecimiento intrauteri-
no, prematuridad y mayor sufrimiento fetal agudo en
el parto (33).

PROBLEMAS EN GESTACION Y PERINATALES

Son las alteraciones en el desarrollo fetal durante
los dos Ultimos trimestres del embarazo o en el naci-

RETRASO MENTAL

miento. Estos niflos pueden tener estructuras norma-
les pero son frecuentes las anomalias neurologicas
como la pardlisis cerebral o crisis epilépticas, asi co-
mo otras minusvalias. Aqui vamos a destacar dos
grupos, la malnutricion fetal y las dificultades perina-
tales. La malnutricién fetal se puede deber a altera-
ciones placentarias, debidas a problemas en la im-
plantacién, trastornos vasculares o infecciosos o
carencias nutricionales de las embarazada, bien por
bajo aporte calérico o déficits vitaminicos o de acido
folico, que puede perturbar el desarrollo del tubo
neural, originando espina bifida o anencefalia. Ade-
mas el cerebro de los nifios con bajo peso al nacer
tiene una especial vulnerabilidad en la época de cre-
cimiento rapido o sea en las dltimas semanas del em-
barazo y en los primeros meses de vida (2). Existen
otras causas de malnutricion fetal por problemas
maternos como preeclampsia, eclampsia, diabetes
o infecciones urinarias.

En cuanto a las alteraciones perinatales actual-
mente y debido al estrecho control del parto, el peli-
gro de dafo para el recién nacido ha disminuido con-
siderablemente, afectando a prematuros o nifios con
alguna vulnerabilidad especial. Es dificil establecer
con certeza el papel directo de los acontecimientos
perinatales en el desarrollo de un recién nacido, aun-
que sea cléasico el atribuirles la etiologia de la paralisis
cerebral, pero en mas del 50% de los casos se debe a
anomalias congénitas del SNC. Y como sefala Pen-
rose, la lesion del nacimiento representa como maéxi-
mo un 1% de la etiologia del conjunto de los sujetos
con RM (2). En este mismo sentido se hallan las in-
vestigaciones realizadas por Monleén y cols en Va-
lencia (39).

Dentro de las alteraciones perinatales podemos ci-
tar los problemas en la reanimacion, la dificultad res-
piratoria, acidosis, hipoglucemia, isoinmunizacién
Rh o ABO, hiperbilirrubinemia, infecciones como la
meningitis del recién nacido, etc.

ENFERMEDADES ADQUIRIDAS EN LA INFANCIA

Se trata de una alteracién de caracter agudo del
desarrollo normal del nifio, que con el tiempo puede
tener una potencial recuperacién de las funciones
perdidas. Debemos destacar, infecciones, trauma-
tismos y otras. Entre las infecciones tenemos las
meningitis y encefalitis, siendo la mayor parte de los
episodios originados por virus. Los traumatismos
craneales son frecuentes en los nifios ya sea por ac-
cidentes de trafico o caseros. Aunque clasicamente
se afirme que el cerebro del nifio, resiste mejor los
traumatismos que el del adulto, estos pueden tener
consecuencias graves, desde trastornos psicoafecti-
vos,trastornos de conducta, impulsividad, hipercine-
sia, hasta trastornos intelectuales y epilepsia.

Otras etiologias son las intoxicaciones por plomo,
arsénico, tumores intracraneales, lesiones derivadas

617



TRATADO DE PSIQUIATRIA

de paradas cardiorespiratorias, enfermedades endo-
crinas como diabetes, hipotiroidismo, enfermedades
desmielinizantes y degenerativas, epilepsia, etc.

PROBLEMAS CONDUCTUALES Y AMBIENTALES

Este apartado ha sido muy discutido, pero es un
hecho conocido que las clases socio-cultural y econé-
micamente méas pobres, presentan en alguno de sus
miembros RM de caracteristicas leves. La discusion
se plantea entre si esto se debe a la pobreza vy sus
consecuencias medioambientales o si son las perso-
nas con inteligencia limitada por cualquier otra etio-
logia las que fracasan en su adaptacién social y por
ello se encuentran en estratos socioeconémicos mas
desfavorecidos.

Pero existen circunstancias ambientales vy psico-
sociales como el abandono y carencia de estimulos,
la pobreza y desnutricion, falta de atencion médica,
rechazo, madres adolescentes, padres con bajo CI,
toxicomanias, enfermedades psiquiatricas y el insufi-
ciente aprendizaje y escolaridad que pueden tener
secuelas importantes pre y postnatalmente.

A su vez los trastornos psiquidatricos de los ni-
nos, pueden llevar a una alteracion en el desarrollo y
finalmente al RM. Algunas enfermedades psicéticas
y el autismo llevan a déficit intelectual de caracter
permanente, otras ocasionan un deterioro durante el
episodio pero con cierta reversibilidad.

RETRASO MENTAL IDIOPATICO

Parece establecido que este RM se trasmite de for-
ma multifactorial. Segin estudios recientes existen
grandes indices de anomalias cromosémicas indetec-
tables y desconocidas y defectos en genes tnicos asi
como otros agentes causales especificos, pero se ne-
cesitan mas estudios para aclarar el efecto genético y
el medioambiental. Por tanto el RM idiopatico es un
grupo etiolégicamente heterogéneo de los que algu-
nos tienen causas genéticas especificas, otros medio-
ambientales y otros se explican por un modelo multi-
factorial.

CLINICA

Antes de describir las caracteristicas de cada uno
de los grados de RM, queremos indicar que no en to-
dos los sujetos estan afectadas todas las areas del
mismo modo, sino que pueden tener diversos niveles
en cada una de ellas. También que los valores que
damos a los CI propios de cada grado no son fijos ni
exactos sino orientativos y nunca se puede equiparar
la EM atribuida a un RM con la de un nifio normal,
siempre existen diferencias entre ambos como sefia-
la Zazzo (40). El retrasado puede tener ventajas so-
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bre un nino normal de semejante EM, por tener él
mayor EC que le confiere més capacidad fisica, fuer-
za, velocidad y experiencia, pero tendra mas dificul-
tad para adaptarse a situaciones nuevas, por estar
sujeto a una serie de habitos y rutinas y porque el dé-
ficit intelectual se manifiesta, sobre todo, en la difi-
cultad de razonamiento y abstraccion, de anélisis y
sintesis, de establecer comparaciones y diferencias,
de manejar hipétesis, asi como en la atenciéon, com-
prensién v asociaciéon de ideas.

Para la descripciéon que vamos a exponer nos he-
mos basado en nuestra experiencia clinica a lo largo
de muchos afios de trabajo en contacto directo con
estos nifos, tanto en Centros de Educacion Especial
como en consulta ambulatoria y hemos revisado nu-
merosas historias clinicas para que los datos consig-
nados fueran lo mas objetivos y reales posibles (41).

RETRASO MENTAL LEVE

Supone el 85% de todos los retrasados, segun la
DSM-1V, refiriendose a Cl comprendido entre 50 y
69, considerandose educables. En la mayoria de los
casos no existe una etiologia organica, debiéndose a
factores constitucionales y socioculturales, por lo que
pueden pasar inadvertidos en los primeros arios de la
vida ya que su aspecto fisico suele ser normal aunque
puede haber algln tipo de retraso psicomotor, hacién-
dose patente la deficiencia intelectual al inicio de la es-
colaridad por la mayor exigencia que esta supone.

Tienen capacidad para adquirir los habitos de ali-
mentacién, aseo, vestido y control esfinteriano, pero
estos aprendizajes pueden retrasarse en la infancia
por la actitud sobreprotectora familiar.

Pueden comunicarse verbalmente y por escrito
con los demés, aunque suelen tener defectos especi-
ficos de lecto-escritura, cursando la Ensefianza Pri-
maria en integracion con adecuados refuerzos edu-
cativos y algunos pueden llegar a la Secundaria o
Formacion Profesional, en la que pueden desenvol-
verse mejor, pero nunca alcanzaran los niveles nor-
males de aprendizaje. Aunque al principio existan
defectos en el lenguaje, sobre todo dislalias, el voca-
bulario puede llegar a ser adecuado e incluso abun-
dante y ampuloso, cuando pertenecen a un buen
nivel cultural socio-familiar, pero no siempre com-
prenden bien su significado. La memoria puede ser
buena y hasta hipertrofiada para aspectos concretos:
numeros, datos familiares, musica, etc., lo que llega
a confundirse con un buen nivel intelectual.

En el caracter suele destacar la terquedad y obsti-
nacién como un medio defensivo ante su deficiente
razonamiento y su escasa tolerancia a la frustracion.
La afectividad es labil, son impresionables, emotivos
o indiferentes (42). La voluntad es débil, incapaz de
frenar los impulsos e instintos, con manifestaciones
agresivas, pudiendo ser manejados por personas sin
escripulos que les inducen a cometer actos incorrec-



tos y hasta delictivos. Como se sienten rechazados,
con frecuencia prefieren relacionarse con los de me-
nor edad a los que pueden dominar mejor o alternar
con adultos que les hacen mas caso aunque a veces,
lamentablemente, son objeto de burla y diversién
por parte de ellos.

Los de mejor nivel intelectual, al ser mas cons-
cientes de sus limitaciones se sienten acomplejados y
se muestran serios, reservados, tristes e incluso re-
sentidos.

De adultos pueden manejarse en la vida con bas-
tante independencia aun sin llegar al nivel medio de la
poblaciéon. Su adaptacion dependerd también de las
exigencias de su ambiente; asi en el medio rural pue-
den pasar inadvertidos. En el aspecto laboral llegan a
realizar con buen rendimiento trabajos manuales se-
micualificados en un medio adecuado con cierta pro-
teccion.

RETRASO MENTAL MODERADO

Representan un 10% de los retrasados, con un CI:
35-49. La etiologia suele ser orgéanica por lo que
presentan déficits somaticos y neurologicos, aunque
algunos tienen buen aspecto fisico, pero siempre el
retraso del desarrollo es manifiesto en los primeros
afios de la vida. Suelen ser anomalias genéticas y
cromosémicas, encefalopatias, epilepsia y trastornos
globales del desarrollo (autismo y psicosis infantil).

Pueden adquirir habitos elementales que les per-
miten cierta autonomia en su cuidado personal. Lle-
gan a comunicarse con los demaés verbalmente pero
no por escrito. El lenguaje estd4 siempre afectado,
siendo asintactico, con pobre vocabulario y deficien-
te pronunciacion, con frecuentes dislalias y disfe-
mias; en los casos mejores tienen buena capacidad
de expresion.

La capacidad intelectual es intuitiva y practica
para lo sensorial y concreto, pero carece de légica y
posibilidad de abstraccién. Adquieren mecanismos
simples de lectura, escritura y célculo, sin perfecta
comprension de su significado, asi como conoci-
mientos elementales de orientacién temporo-espa-
cial y discriminacién sensorial. La atencién es ines-
table con fatiga rapida ante una tarea, necesitando
estimulacion para mantener su interés. La memoria
también puede estar desarrollada para datos con-
cretos, que ellos cultivan para deslumbrar a los de-
mas.

Son parcialmente educables con programas edu-
cativos especiales, pero siempre el aprendizaje sera
lento y limitado. Con terapias educativas (logopedia
y psicomotricidad) pueden desarrollar estas funcio-
nes deficitarias.

En el carécter predominan los nifios inquietos, ca-
prichosos, tercos, con frecuentes rabietas. Son ale-
gres y habladores, reiterativos, les gusta intervenir en
las conversaciones de los adultos y reclaman su aten-
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cion. Son observadores de detalles v modificaciones
ambientales. La afectividad es 1abil, con distimias, ma-
nifestaciones pueriles y exageradas de sus sentimien-
tos, muy carifiosos y pegajosos o huidizos y timidos.
Al no ser conscientes de su deficiencia se muestran
satisfechos de si mismos, pero también tienen crisis
de colera y agresividad.

De adultos pueden alcanzar una cierta autonomia
personal y de relacién social, sin llegar a la plena in-
dependencia pues necesitan siempre proteccién y tu-
tela, también en el aspecto laboral, donde pueden
realizar actividades sencillas de terapia ocupacional y
talleres protegidos.

RETRASO MENTAL GRAVE

Suponen el 3-4%, con un CI 20-34. La etiologia
es en su mayoria orgéanica, semejante a la indicada
en el RM moderado, pero con mayor afectacion tan-
to somaética como neuroldgica y sensorial, siendo pa-
tente el retraso desde los primeros tiempos de la vi-
da, incluso desde el nacimiento, por lo que el
diagnostico es mas precoz.

Adquieren mecanismos motores elementales y el
aprendizaje de habitos de cuidado personal es lento
y limitado, necesitando siempre ayuda y supervision.
Los de mejor nivel pueden comunicarse verbalmente
con los demas, con frases simples, con defectuosa
pronunciacién, respondiendo a preguntas sencillas,
otros pueden hacerlo con gestos significativos. Pue-
den adquirir algunos conocimientos simples y con-
cretos de sus datos personales y familiares, esquema
corporal, objetos de uso habitual y nociones tempo-
ro-espaciales que no suelen ser persistentes ya que
por su deficiente memoria lo olvidan con facilidad.

En el caracter y conducta destacan las crisis de
cblera y agresividad. por su falta de razonamiento,
llegando a las autolesiones. Son frecuentes los tras-
tornos de habitos motores: chupeteo, balanceo, bru-
xismo, asi como sintomas psicéticos: estereotipas,
manierismos, ecolalia, etc.

Son adiestrables en centros de educacién especial,
llegando a un nivel de aprendizaje pre-escolar. En la
edad adulta pueden adaptarse a la vida familiar y co-
munitaria, siempre con tutela y laboralmente realizan
tareas muy sencillas de terapia ocupacional.

RETRASO MENTAL PROFUNDO

Tienen Cl inferior a 20, representando el 1-2% de
los retrasados. La etiologia es siempre orgéanica, pro-
duciendo graves alteraciones somaticas, sensoriales
y neurologicas con importante afectacion motoérica.
También hay cuadros correspondientes a trastorno
autista atipico. Son sujetos que no aprenden nada y
no pueden manejarse en la vida. Pero dentro de este
bajo nivel aiin podemos distinguir algunos grados:

619



TRATADO DE PSIQUIATRIA

a) Vegetativo: solo existen automatismos y refle-
jos primitivos, correspondiendo a la fase senso-mo-
tora de vida puramente vegetativa. Tienen graves
problemas y enfermedades sométicas y su desarrollo
fisico suele ser deficiente respecto a su EC.

b) Adiestrables: pueden adquirir algunas funcio-
nes elementales motoricas y visuo-espaciales, llegan-
do a andar con gran torpeza vy dificultad. Adquieren
algiin habito de alimentacion rudimentario. No desa-
rrollan el lenguaje, se expresan con gritos, sonidos y
algiin gesto y comprenden alguna orden muy simple.
Tienen memoria elemental de personas y lugares fa-
miliares.

Siempre necesitaran asistencia y cuidados de en-
fermeria los vegetativos. Se debe movilizar a todos
en lo que sea posible y a los de mejor nivel el apren-
dizaje de los cuidados personales béasicos. Sélo estos
podran realizar de adultos, alguna tarea manipulativa
sencilla.

Solo describiremos dos sindromes dada su fre-
cuencia e importancia, el sindrome de Down y el sin-
drome X fragil.

SINDROME DE DOWN

Es la primera causa congénita de RM, asi como la
autosomopatia viable mas frecuente del ser humano,
aunque el 50% no llegan a término. Su incidencia es
de 1/700 nacidos vivos. En mujeres mayores de 40
arios el riesgo es de 1/50 (32). En la mayoria de los
casos, 90-95% se presenta de forma esporadica vy es
raro encontrar méas de un individuo en la misma fa-
milia (43).

Los hallazgos fisicos més llamativos en el recién na-
cido son: retraso psicomotor global con apatia e indi-
ferencia, hipotonia muscular general, laxitud articular,
perfil plano, nariz corta, hendiduras palpebrales obli-
cuas, epicanto, boca abierta, lengua gruesa tendente
a la protusion, orejas pequerias, piel seca, manos y
pies toscos y pequenos. Tienen talla baja y miembros
cortos (44). Son frecuentes las malformaciones car-
diacas, el estrabismo, cataratas, malformaciones os-
teoarticulares y gastrointestinales, infecciones resp-
iratorias, hipotiroidismo y sordera entre otras. El
deficit intelectual es constante con una media de 40-
45 de CI, que tiende a disminuir con la edad. Conduc-
tualmente son descritos de forma estereotipada como
amigables, no agresivos, doéciles y pasivos, aunque
también hay casos de conducta agresiva, psicosis y
autismo (45).

La esperanza de vida es corta, en un estudio de Si-
mila (46) respecto a la mortalidad del RM, vieron que
era del 58% frente al 22% entre nifios con inteligen-
cia normal, siendo la mortalidad mayor en el sindro-
me de Down debido a las alteraciones cardiovascula-
res y bajas defensas. Por otra parte en el cromosoma
21 se han localizado los genes de la enfermedad de
Alzheimer, asi los pacientes adultos pueden sufrir con
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cierta frecuencia una forma prematura de esta enfer-
medad aproximadamente antes de los 40 afios (47).
Hay numerosos trabajos que establecen claramente
el sindrome Down como factor de riesgo para pade-
cer Enfermedad de Alzheimer, asi se han visto cam-
bios neuropatoldgicos progresivos similares a los en-
fermos de Alzheimer incluyendo los neurofibrilares y
placas neuriticas observadas en el 100% de los Down
mayores de 30 afios (19). El cromosoma 21 contiene
el gen para la beta-amiloide, proteina cerebral que se
acumula en las placas neuriticas de los pacientes con
sindrome Down o enfermedad Alzheimer. El declive
funcional surge 10-15 afios después de la aparicion
de los hallazgos neuropatolégicos, aunque algunos
no desarrollaran signos clinicos (48).

SINDROME X FRAGIL

Es la primera causa de RM familiar y la segunda
en frecuencia después del sindrome de Down cuya
aparicion suele ser esporéadica (Figura 1). Se conside-
ra que su prevalencia es de 1/1.200 recién nacidos
varones v 1/2.500 mujeres (49) y se hereda como
dominante ligado al X con penetrancia reducida. El
fenotipo fue descrito en 1943 por Martin y Bell (50)
en diversas familias,sospechando posteriormente el
psicélogo Lehrke (51) que debia tener relacion con
la herencia ligada al sexo, pero esto no se confirméo
hasta que Lubs (52) en 1969 describi6 el “marcador
X”, como una constricciéon secundaria en el extremo
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distal del brazo largo del cromosoma X que le daba
un aspecto de fragilidad, de donde vino el nombre
del sindrome y que luego se ha podido situar en la
posicion Xq 27.3. En 1977, Sutherland (53) demos-
tr6 que esta fragilidad solo se revelaba en medio de
cultivo con deprivacion de folato. Hay otros sitios
fragiles en el cromosoma X, FRAXE y FRAXF, no
claramente asociados a RM (54). Posteriormente
con técnicas de biologia molecular se detecté la exis-
tencia de grandes expansiones de un trinucleétido
repetido CGG que estéa dentro de la regién 5’ no tra-
ducida del gen FMR1 (Locus FRAXA) (55,56). Co-
mo resultado de esta expansiéon se reprime la tras-
cripcion del gen FMR1, lo que lleva a la ausencia de
la proteina FMRP en los pacientes, causante del sin-
drome. El nimero normal de repeticiones varia des-
de 6 a 55, mientras que los portadores normales de
la “premutacion” tienen de 56 a 200, estas premu-
taciones pueden expandirse a mutacion completa
con maés de 200 repeticiones en las generaciones si-
guientes (57).

Los rasgos somaéticos propios del sindrome se ha-
cen mas patentes a partir de la pubertad, por lo que
suelen pasar inadvertidos en los primeros afios de la
vida, como hemos tenido ocasién de comprobar en
nuestra experiencia de 14 casos estudiados entre 3 y
19 anos, de los que 4 hemos diagnosticado nosotros
(58).

El fenotipo del adulto se caracteriza por macroso-
mia general. La facies es alargada y estrecha, frente
amplia y abombada, boca grande con labios gruesos,
inferior evertido, paladar ojival, prognatismo, orejas
grandes, anchas en eversion con implantacién baja y
l6bulo engrosado (Figura 2). Las manos son anchas,
gruesas v largas, con surcos simiescos y plantares.
Lo mas caracteristico es la hiperflexibilidad articular
y mayor defensa tactil e hipotonia muscular. El ma-
croorquidismo es el signo més constante y objetivo a
partir de la pubertad, con funcionamiento normal.
Seglin nuestra casuistica los rasgos mas frecuentes
en el nifio son: macrosomia con percentiles superio-
res a 90 y 95 en talla, peso y perimetro cefalico. La
frente ancha y abombada, orejas grandes evertidas,
manos anchas y gruesas, mayor defensa tactil y la hi-
perlaxitud ligamentosa (59) (Figura 3).

Fenotipo del adulto son sindrome X frégil.
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Fenotipo del nifio con sindrome X fragil.

Caracteristicas psiquicas: por nuestra experiencia
pensamos que estas pueden ser mas importantes en
la infancia que las fisicas para sospechar el diagnosti-
co. Encontramos la triada tipica del sindrome: retra-
so mental, hiperquinesia y sintomas autistas o psico-
ticos. El RM es de grado variable, pero mas
frecuente el moderado y severo. No es uniforme co-
mo en el deficiente, sino variable y disarménico; mas
dificultad para aritmética, memoria espacial, proce-
samiento secuencial y discriminaciéon sensorial. Los
niveles verbales son inferiores a los manipulativos.
Pude parecer mas intenso el retraso por la acusada
timidez y terquedad. La hiperquinesia es muy acen-
tuada e incontrolada, disminuyendo en la adoles-
cencia. Los sintomas autistas son variables en cuan-
to a presencia e intensidad (60,61). Menos intensos
que en las psicosis pero con mejor contacto aunque
tal vez mas pobre, la mirada es huidiza, pero a partir
de un cierto contacto, con mas intencionalidad que
en el psicético; el aislamiento no es tan intenso, es-
pecialmente hacia los familiares, con evitacién social
hacia desconocidos. Las esterotipias motoras mas ti-
picas son golpear y morder las manos, gestos y ale-
teo. El lenguaje es retrasado con defectos de pronun-
ciaciéon y vocalizacion, rapido y repetitivo, con voz
baja. En el caracter son alegres, burlones, timidos y
tercos, nerviosos, irritables, miedosos y agresivos.

En las nifias y mujeres la sintomatologia es menos
marcada, pudiendo pasar inadvertida, como habia
ocurrido en dos casos vistos por nosotros. El RM
suele ser ligero o moderado con dificultad para el
aprendizaje matematico. Son timidas y tercas y del
fenotipo destaca la facies alargada, orejas grandes
en eversion e hiperlaxitud ligamentosa.

COMORSBILIDAD

El retrasado mental puede padecer cualquier otro
trastorno mental, incluso con una prevalencia tres o
cuatro veces mayor (10-60%) que la observada en la
poblaciéon general (15-19%), segin opinién de la
mayoria de los autores. También respecto a la infan-
cia sucede lo mismo, dandose cifras de prevalencia
del 24,5 al 54% y hasta el 87% segiin diversas inves-
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tigaciones (62). Las causas de esta mayor prevalen-
cia pueden ser varias: las alteraciones neuropsicolé-
gicas propias del RM vy los diversos factores ambien-
tales que pueden incidir negativamente sobre su
personalidad por la dificultad para adaptarse al me-
dio familiar, escolar y social. El diagnostico del tras-
torno comorbido puede resultar complicado al incidir
sobre las deficiencias o gravedad del RM, especial-
mente si existe un importante déficit del lenguaje que
dificulta su expresion.

El RM de grado profundo y severo, de origen bio-
légico, debido a lesiones organicas del SNC tendra
asociada la sintomatologia derivada de ellas que con-
figuran el sindrome o enfermedad padecida, que se
manifestard por epilepsia, paralisis motora, defectos
sensoriales, etc, que estan incluidos en el diagnostico
etiologico basico, sin ser propiamente comorbilidad.
Lo mismo ocurre con los sindromes genéticos que
tienen su propio perfil psicopatolégico, asi el sindro-
me X frégil, el sindrome de Prader Willi, el de Lesch-
Nyhan, la esclerosis tuberosa. También se ha senala-
do la escasa incidencia de trastornos psiquiatricos en
el sindrome Down, mientras que en gran proporcién
deriva a partir de los 40 afios a demencia de Alzhei-
mer (48,63).

Revisaremos los trastornos mentales méas comun-
mente asociados al RM, comenzando por los que se
presentan en la infancia:

—Trastornos hipercinético (F90). Se presenta
mas en el grado ligero de RM. En nuestra casuistica
clinica, en que el RM es el 11% de los casos de la
consulta, hay un 7% de trastorno hiperquinético en
los RM, complicando mas el cuadro clinico y no res-
pondiendo a la accién terapéutica de los psicoesti-
mulantes.

—Trastorno hipercinético con RM vy movimien-
tos estereotipados (F84.4). Incluido por primera vez
en la CIE 10 entre los trastornos generalizados del
desarrollo, aunque reconociendo su dudosa validez.
Se presenta en nifios con RM de CI inferior a 50,
con marcada hiperactividad, déficit de atencion y
comportamiento estereotipado. Tampoco se benefi-
cian de la acciéon de los psicoestimulantes, vy en la
adolescencia la hiperactividad se trasforma en hipo-
actividad. Teixid6 (64) en una revision de 25 afios de
consulta, encuentra 13 nifios con este diagndstico.
Mendiguchia (65) al revisar la definicién de este tras-
torno recuerda que coincide plenamente con el anti-
guo sindrome de Kramer-Pollnow; descrito en 1932,
nosotros hemos podido diagnosticar algunos casos
de este sindrome.

—Trastornos generalizados del desarrollo (F84).
Creemos mas adecuado decir que estos trastornos,
en la mayoria de los casos, se acomparian de RM,
aunque potencialmente no lo tuvieran en su origen.
Se produce como consecuencia de las alteraciones
de la interaccién social y el repertorio restrictivo y es-
tereotipado de intereses y actividades. Especialmente
en el autismo, sindrome de Rett y trs. desintegrativos
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de la infancia. Pero hay que sefalar que en estos ca-
sos el RM tiene unas caracteristicas especiales, pues
presenta distintos niveles segln las areas cognitivas y
los intereses del nifio. También en nifos retrasados,
sobre todo graves y profundos, puede presentarse
tendencia al aislamiento, estereotipias, autoagresio-
nes, que pueden asemejarse a un tr. autista.

—Trastornos especificos del desarrollo (F80).
Estos acomparan en la mayoria de los casos al RM,
especialmente los trastornos del lenguaje y psicomo-
tores que suelen ser las primeras manifestaciones del
RM, pero se consideran comoérbidos cuando el tras-
torno especifico es mas intenso que el correspon-
diente al grado de RM. En nuestra casuistica supo-
nen el 13% de los RM.

—Trastornos de tics (F95). Aunque pueden con-
fundirse con las estereotipias, también se dan tics en
el RM, sobre todo de grado ligero, en nuestra consul-
ta suponen el 2%, también se han descrito casos con
sindrome de Gilles de la Tourette.

—Psicosis esquizofrénica (F20-29). A partir de la
adolescencia y en la vida adulta puede desencadenar-
se en el RM una psicosis esquizofrénica, en doble
proporciéon (3-4%), que en la poblacion general. De
tal modo se consideraba desde antiguo que el RM
era predisponente a la aparicion de la misma que se
hablaba de “esquizofrenia injerta” en el RM.(66). Pu-
diendo aparecer todos los tipos de esquizofrenia que
se presentaran mas indiferenciados y enmascarados
por la pobreza mental del retrasado.

—Trastornos afectivos (F30-39). Asi como en los
nifios normales la depresién puede manifestarse en
forma semejante a la del adulto o también enmasca-
rada (67,68), en los retrasados suele presentarse co-
mo humor depresivo, irritabilidad, anorexia e insom-
nio que pueden ser mejor observados por las
personas que los atienden (69). Uno de nosotros (70)
revis6 210 historias de un centro de RM severos y
moderados y 247 de un centro de RM ligero, ambos
con edades de 6 a 18 afios encontrando en el prime-
ro 6 casos (2,8%) y en el segundo 8 casos (3,2%),
que cumplian los criterios de depresién. En las 5 ni-
nas destacaba el caracter pasivo-inhibido, mientras
que los 9 nifios mostraban agresividad e irritabilidad.
Mas recientemente Agtiero y cols (71) estudian a 96
jovenes-adultos RM de un Internado, entre 6 y 40
afios, encontrando un trastorno psiquiatrico comér-
bido en el 67% de los casos y de ellos, el 9,4% son
trastornos del estado de animo, con una sintomato-
logia méas moderada, por la deficiente comunicacion
del RM, sobre todo en las fases maniacas. Respecto
al sindrome de Down, son relativamente frecuentes
los cuadros depresivos con anorexia nerviosa, pero
se considera incompatible con la mania (62).

—Trastornos de ansiedad (F40-49). Todos los
trastornos de ansiedad propios de la infancia, pue-
den acompaniar al RM en todas las épocas de su vi-
da, especialmente en los més leves por tener més
conciencia de su déficit y dificultad de adaptacion a



su entorno (72). Pueden padecer ansiedad de sepa-
racién, trastorno de evitacion, trastorno reactivo de
vinculacién y trastornos por ansiedad excesiva en las
primeras edades. Posteriormente pueden aparecer
diversas fobias, rituales obsesivos y compulsivos, rit-
mias motoras y reacciones histéricas. En nuestra ca-
suistica suponen un 10% en el RM.

—Trastornos disociales (F91). Es frecuente su
presencia en el RM, en nuestra casuistica en el 13%,
va que por el deficiente razonamiento y baja toleran-
cia a la frustracién, les es dificil controlar los impul-
sos dando lugar a conductas desadaptativas. Las au-
toagresiones son mas frecuentes en varones de
grados profundo y severo y las heteroagresiones en
todos los grados de RM, dependiendo en gran mane-
ra de la adaptaciéon y acogida del retrasado en los di-
ferentes ambientes en que se desenvuelve, siendo
una de las causas que determina la institucionaliza-
cién asi como los reingresos (48,63).

DIAGNOSTICO

El diagnostico del RM, segtn su definicién, se ha
de basar fundamentalmente en la exploraciéon y valo-
raciéon del déficit intelectual para determinar que su
nivel es inferior al CI:70. Pero ademas hay que valo-
rar sus diferentes aptitudes especificas, su personali-
dad v la capacidad de adaptacién al medio en que vi-
ven. Por tanto ha de ser pluridimensional y se ha de
realizar en los primeros afios de vida. Podemos esta-
blecerlo asi:

DIAGNOSTICO CLINICO

Antes de realizar la exploracién personal, hay que
elaborar una rigurosa anamnesis que comienza con
los datos de identificacion, para conocer los factores
patégenos que hayan podido existir tanto entre los
antecedentes familiares como personales: prenata-
les, perinatales y postnatales. Asi como la evolucion
psicomotriz, del lenguaje v la patologia personal. La
descripcion clinica que hemos hecho de los diversos
grados de retraso mental nos sirve de guia tanto en
la entrevista con los padres o tutores como en la ex-
ploracién directa del nifio o adulto, para encuadrarlo
en el grado correspondiente.

De todo ello podemos obtener datos que nos
orienten hacia el diagnostico etiopatogénico, de base
organica que sera confirmado con la exploraciéon cli-
nica (somatica, neurologica y psiquiatrica) y comple-
mentarias que se precisen: sensoriales, radiolégicas,
EEG, estudio bioquimico para las alteraciones meta-
bélicas, citogenético (cariotipo) y molecular (para
anomalias génicas).

Recientemente se han incorporado las técnicas de
neuroimagen estructural (TAC y RMN) y funcional
(SPET y PET) aunque estan todavia en un estadio ex-
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perimental. En el sindrome Down los estudios es-
tructurales muestran anomalias cerebrales que coin-
ciden con los hallazgos de las autopsias, con atrofia
o hipoplasia del l6bulo temporal en adultos que se
correlacionan con la severidad del déficit cognitivo,
asi como atrofia cortical y calcificaciéon de los gan-
glios basales posiblemente por aparicion de la enfer-
medad de Alzheimer, también con las técnicas fun-
cionales encontramos cambios que coinciden con los
cambios neuropatoldgicos en individuos mayores de
40 afos con un patrén similar al Alzheimer: disfun-
ciéon temporoparietal bilateral. Respecto al autismo
los estudios son maés controvertidos siendo comun
las anormalidades en la fosa posterior, con atrofia
cerebelosa. En el RM idiopatico los hallazgos no son
especificos, pero destacan la atrofia cortical y dilata-
cion ventricular. Los estudios realizados en otras en-
fermedades como en la paralisis cerebral, sindrome
de Angelman, xerodermia pigmentosa, fenilcetonu-
ria, sindrome Turner, X fragil, Asperger, etc., no son
concluyentes aunque si interesantes por lo novedoso
y las posibilidades diagnosticas en un futuro (73).

DIAGNOSTICO PSICOMETRICO

Para valorar la capacidad intelectual hay que co-
menzar con una entrevista adecuada a la edad y con-
diciones personales del sujeto que nos proporcionara
valiosa informacion que habra que confirmar con di-
versos tests de inteligencia aplicados individualmente
y que estén normalizados vy validados para la pobla-
ciébn a la que pertenece. En todos ellos ademaés de
los resultados cuantitativos, es importante la valora-
cion cualitativa de la actitud y forma de reaccionar el
sujeto al observarlo directamente.

—Cléasicamente se ha utilizado el test Terman-
Merrill (74) que abarca desde los 2 afios hasta los
14 y para la edad adulta hay cuatro niveles, y al ha-
ber dos formas L y M, permiten el retest. De los 2 a
los 4 afios hay doce pruebas por afio, con el valor de
un mes por prueba, para los demés hay seis pruebas.
Se toma como base de EM el afio que resuelve por
completo y se afiaden los meses correspondientes a
las demés pruebas superadas con éxito. Hay bare-
mos que transforman esta EM en CI, segin la edad
cronolégica del sujeto. El inconveniente de este test
es que es basicamente verbal y esta muy influido por
los conocimientos escolares. Comprende pruebas de
vocabulario, memoria verbal o visual, comprensiéon
verbal, razonamiento y célculo aritmético y en los
primeros afios pruebas psicomotoras (dibujos, cons-
truccion con cubos, etc.).

—En la actualidad se utilizan de modo preferente
las diversas escalas de David Weschsler, que tiene
tres formas: de 15 a 44 afos para adultos (WAIS)
(75), de 6 a 16 afios, la infantil (WISC) (76) y de 4 a
6 anos y medio, la preescolar (WPPSI) (77), que es-
tan adaptadas a poblacion espariola.
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La ventaja de estas escalas es que exploran dos
grandes areas: verbal y manipulativa, con valoracio-
nes independientes ademas del CI global. Cada una
de ellas comprende diversos subtests que nos infor-
man de las capacidades del sujeto en informacion
general, vocabulario, comprensién, razonamiento,
célculo, percepcién y coordinaciéon visuo-motora,
atencion, etc. En estas escalas el Cl no se obtiene a
partir de la EM, sino de la conversion de las puntua-
ciones directas en otras “tipicas” del 1 al 20, obteni-
das segun la EC y que se traducen por un baremo en
CI. Permiten también la elaboracién de un perfil con
todos los resultados. Estas escalas tienen el inconve-
niente de no discriminar el grado de RM, consideran-
do Deficiente desde CI=69, siendo los CI minimos
indicados en cada forma los siguientes: Adultos: CI
31, Nifios: CI 40, Preescolar: CI 45.

—También son dtiles los tests instrumentales que
exploran campos mas precisos de las funciones cogni-
tivas: esquema corporal, organizacion espacial y len-
guaje como el test de imitacién de gestos de Bergeés-
Lezine que se utiliza desde 3 a 10 afos, estudiando el
esquema corporal (78). El test de Lauretta Bender
que valora la organizacién grafoperceptiva, aplicable
de 4 a 7 afos. La figura compleja de Rey para la or-
ganizacion espacial, capacidad de atencién y memoria
inmediata. Y el test de Benton que consiste en la re-
produccién de figuras geomeétricas tras 10 segundos
de observacién, explora la organizacion visomotriz y
la memoria diferida, utilizado a partir de los 8 afios.

—Para los primeros afios de la vida del nifio o en
los casos de RM profundo, hay que valorar el nivel
de desarrollo teniendo que recurrir a otros tests,
siendo los mas utilizados los siguientes:

e Test de diagnostico del desarrollo de A. Gesell
vy C. Amatruda (79) que estudia desde las 4 semanas
hasta los 5 afos, en cuatro campos de conducta:
motriz, adaptativa, lenguaje y personal-social, en los
que se obtienen edades y cocientes de desarrollo
(CD), asi como un CD global. Nos permite conocer
el grado de madurez, la aparicién de nuevas funcio-
nes y el progreso de las existentes en cada etapa
evolutiva, siendo también muy til para observar el
control evolutivo posterior.

e Escala de Brunet-Lezine (80), de 1 a 30 meses,
estudia 4 &reas: postural o motriz (P), coordinacién
6culo-motriz (C), lenguaje (L) v social (S). Estéa inte-
grada por diez items para cada nivel, distribuidos en
6 items que se aplican al nifio y 4 preguntas a la ma-
dre sobre conducta del nifio en relaciones sociales y
juegos. Cada item tiene un determinado valor de di-
as segun las edades, obteniéndose un CD para cada
area y uno global.

DIAGNOSTICO SOCIAL

Una de las caracteristicas esenciales del RM es la
deficiente capacidad de adaptacién a las exigencias
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del medio social en el que se encuentra. Una primera
valoraciéon de esta deficiencia se obtiene en la anam-
nesis al interrogar a los padres o personas que los
atienden sobre sus aptitudes en cuanto a su cuidado
personal y habitos en la vida doméstica, capacidad de
comunicaciéon interpersonal, habilidades sociales y
académicas, recursos de autocontrol, seguridad, sa-
lud, ocio y trabajo. Para valorar objetivamente el ni-
vel de adaptacidon v maduracién social, existen esca-
las y cuestionarios, siendo los mas utilizados los
siguientes:

—FEscala de conducta adaptativa de Vineland
(81). Mediante una entrevista semiestructurada a pa-
dres o educadores, proporciona informaciéon desde la
infancia hasta los 18 afios de cinco areas: comunica-
cién, habilidades de la vida cotidiana, socializacion,
habilidades motoras y conductas desadaptativas.

—La medida grafica del progreso madurativo
(PAC) (82). Se utiliza en niflos y adultos y suministra
informacién de cuatro areas: autoayuda, comunica-
cién, socializaciébn y ocupacion, cuyos resultados se
representan en un diagrama de circulos concéntri-
cos, que desde el interior al exterior expresan un me-
jor nivel de adaptacion. Tiene también gran valor
evolutivo.

—Escala de desarrollo psicosocial de Zazzo.
Aplicable de 5 a 12 afios, explora los habitos de au-
tonomia, la evolucién de los intereses y las relaciones
interpersonales.

—FEscala diferencial de eficiencia intelectual
(EDEI) de Misés y Perron-Borelli (desde los 8 a 11
anos).

Estas Ultimas dos escalas se expresan en edad
mental y cociente de desarrollo. Estan destinadas pa-
ra el analisis diferencial de los deficientes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Como en los criterios diagnosticos del RM, en la
CIE-10 y en la DSM-IV, no consta ninguno de exclu-
sibn, el diagnostico tiene que establecerse siempre
que se cumplan los criterios diagnésticos indicados.
El diagnostico diferencial debe establecerse con los
siguientes trastornos:

1. Trastornos especificos del desarrollo del ha-
bla y del lenguaje (F80). Trastornos especificos del
desarrollo del aprendizaje escolar (F81) En estos
casos solo existe la alteraciéon de dichos aspectos,
pero no hay afectacién general del desarrollo intelec-
tual y de la capacidad adaptativa. El RM puede tener
alguno de estos trastornos especificos si el déficit que
presenta es desproporcionado al nivel de su retraso.

2. Trastorno generalizado del desarrollo (F§4).
Estos suelen tener RM de diversos grados pero es
maés disarménico que en el retrasado. Y se caracteri-
zan por las alteraciones cualitativas de la interaccién
social, comunicacién, intereses y actividades que no
existen en el retrasado mental.



3. Demencia (FOO-F09). Requiere un nivel previo
normal de desarrollo intelectual que se deteriora por
la edad o por traumatismos craneales o enfermeda-
des cerebrales. No es apropiado diagnosticarla antes
de los 4-6 arios, ya que es dificil valorar entonces el
nivel previo de capacidad intelectual. Sélo se puede
diagnosticar demencia en menores de 18 arios,
cuando el trastorno no puede ser claramente encua-
drado sélo en el RM.

4. Capacidad intelectual limite. Requiere un CI
de 71 a 84 que puede solaparse, en parte, con el
RM leve pero tendra mejores posibilidades de desa-
rrollo y adaptacion.

CURSO Y PRONOSTICO

El enfoque pluridimensional del RM que hemos ex-
puesto se manifiesta también en el prondstico que es
variable y complejo y en la mayor parte de los casos
persistira siempre la afectacién de alguna manera. La
evolucion viene determinada por varios factores:

—Etiologia orgénica y enfermedad subyacente.
En los sindromes malformativos, enfermedades cere-
brales o cromosomopatias, hay unas caracteristicas y
complicaciones sométicas de gran influencia ademas
del grado de RM (46,83).

—El grado de RM o nivel intelectual determina en
gran manera las posibilidades del sujeto, como va
hemos visto al estudiarlos clinicamente. En los casos
de RM leve va a influir mucho el caracter y la perso-
nalidad, si ha sido capaz de ir superando su situa-
ciébn, adaptandose a si mismo sin dar lugar a conduc-
tas disruptivas que agravarian el problema. Hay que
tener en cuenta que siempre la evolucion es lenta y
hay un “techo” respecto al desarrollo intelectual y al
aprendizaje al que se llega, en general, en la adoles-
cencia o primeros afos de la juventud.

—En todos los casos es fundamental la aceptacion
del retrasado por parte de los grupos sociales en los
que se encuentra.

e La familia : se le debe ayudar desde los prime-
ros momentos a aceptar el diagnéstico, tener una vi-
sién real aunque siempre esperanzadora y que su ac-
titud sea positiva y colaboradora en beneficio del
nifio (84), evitando las inadecuadas reacciones de
negacion, rechazo, culpabilidad, vergiienza, angustia
e incluso la sobreprotecciéon compensadora que difi-
culta y limita el desarrollo del nifio, siendo esta acti-
tud mas frecuente en las madres (85). Una reacciéon
maés positiva es la intelectualizacién o sublimacién,
participando y colaborando activamente con el equi-
po terapéutico.

e [a escuela. La evolucion dependerd en gran
medida de que reciba lo antes posible la atencién
pedagégica que precise, segun el grado vy situacién,
tendiendo siempre a la mayor integracion.

¢ La sociedad debe aceptar con normalidad a los
RM vy proporcionarles la atencién necesaria en cuan-
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to a prestaciones econdmicas, actividades ludicas,
sociales y sobre todo al medio laboral donde cada
uno pueda desenvolverse. Hay que tener presente
como expresa Coronado (86) que “cuesta mas no
atender a un deficiente mental que educarlo y tratar-
lo debidamente”.

PREVENCION

Teniendo en cuenta que en la mayoria de los ca-
sos no se conoce la etiologia del RM y que otros se
deben a muy diferentes factores etioldgicos, la profi-
laxis es dificil y necesita un multiple abordaje. La re-
visaremos siguiendo el esquema expuesto sobre di-
chos factores.

—Factores hereditarios: si se conoce la enferme-
dad y el mecanismo de herencia es fundamental el
asesoramiento genético (AG), cuya préactica cientifica
se inici6 en la primera mitad del s. XX, al describirse
los primeros errores metabdlicos y los mecanismos
hereditarios de su trasmision.

El AG es la comunicacién, por parte del profesio-
nal implicado, al individuo o familia afectados, de la
informacion sobre determinada enfermedad genéti-
ca. Sus objetivos son: a) aliviar el sufrimiento que es-
tas enfermedades congénitas e incurables causan. b)
Reducir los sentimientos de ansiedad y culpa que
suelen producir. ¢) Informar sobre el curso previsible
de la enfermedad vy posibilidades de tratamiento pa-
liativo, cuando las haya. d) Ayudar a tomar decisio-
nes racionales sobre su descendencia, mediante el
célculo de posibilidades de recurrencia. e) Informar
sobre los riesgos de padecer o trasmitir la enferme-
dad que afecte a otros miembros de la familia (87).

e Prevencién del sindrome X frdgil. Una vez
diagnosticado hay que elaborar el arbol genealdgico
familiar para detectar los posibles portadores que se
confirmarédn mediante el analisis molecular. Todo
ello permitira establecer unas tablas de riesgo de re-
currencia para realizar el correspondiente AG a los
familiares que lo deseen (88).

En caso de portadoras embarazadas, el diagnosti-
co del feto se ha de realizar en muestras de las vello-
sidades coriales para detectar el estado normal, pre-
mutado o mutado, permitiendo hacer predicciones
sobre el fenotipo clinico en base al patrén de metila-
cion (89).

—Fase prenatal: se trata de evitar los factores
etiolbgicos que hemos visto pueden producir RM:
infecciones, intoxicaciones, radiaciones, enfermeda-
des endocrinas, farmacos, incompatibilidades Rh,
malnutriciébn vy situaciones estresantes. El progreso
sanitario conseguido en la actualidad respecto al
adecuado control del embarazo desde su inicio por
las diversas especialidades médicas: ecografia, inter-
nista, endocrinologia, obstetra, etc, ha reducido la
accién de dichos agentes patégenos (90). Conocida
va la influencia que el acido félico tiene durante el
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embarazo sobre el desarrollo del tubo neural y para
prevenir la espina bifida y la anencefalia, se admi-
nistra de forma rutinaria en las gestantes suplemen-
tos de éacido félico, 0,4 mg/dia, habiendo una re-
duccién de las lesiones en el tubo neural (91). Los
factores psicologicos de la embarazada, aunque me-
nos objetivables, también pueden tener su accién
sobre el feto.

—Fase perinatal: los factores de este periodo
nocivos para el feto son todos aquellos que provo-
can hipoxia cerebral, que es una de las causas del
RM. En el ultimo periodo del embarazo previo al
parto, pueden ser ciertas enfermedades de la madre
como: cardiopatias, hipotensién, anemias, hemo-
rragias, etc., que deben ser controladas médicamen-
te. Otros problemas del embarazo como los placen-
tarios o la toxemia pueden agravarse durante el
parto. Pero el cerebro del feto humano a término
dispone de una reserva funcional suficiente para so-
portar desviaciones de la normalidad en el parto,
poniendo en marcha una serie de signos de alarma
que deben ser captados precozmente por el obstetra
para una adecuada y rapida intervencion. Por ello
los métodos de control desarrollados por la moder-
na perinatologia permiten proporcionar al nifio en
ese trance, el derecho que tiene a gozar de la maxi-
ma seguridad y la posibilidad de alcanzar su dota-
ci6on intelectual completa (39). También debemos
atender a los problemas planteados por los recién
nacidos de alto riesgo debido a prematuridad, post-
madurez o incompatibilidad de Rh, en todos los ca-
sos es fundamental la precoz atencién del neonaté-
logo.

—Fase postnatal: son diversas las circunstan-
cias en las que el neonatélogo tendra que interve-
nir: las malformaciones craneofaciales que requie-
ren intervencién quirtirgica, posibles infecciones
meningoencefdlicas y encefalopatias. Deteccién de
enfermedades metabdlicas y enzimaticas, siendo
imprescindible realizar el screenig bioquimico a los
15 dias del nacimiento, para poderlas corregir con
tratamiento o con una dieta adecuada. Evitar into-
xicaciones y traumatismos. En los casos de sospe-
cha de anomalias cromosémicas, diagnéstico cito-
genético precoz para determinar el cariotipo. Otras
anomalias génicas precisan un andlisis genético
molecular. Pero si no presentan rasgos sométicos
patolégicos, no se sospecharén hasta que sea pa-
tente el retraso del desarrollo psicomotor en los pri-
meros meses y afios de la vida. Asi ocurre en el RM
ligado a X sindrome Klinefelter, sindrome Turner y
sobre todo sindrome X fragil.

—Factores psicolégicos v sociales: aunque son
mas dificiles de concretar y determinar es indudable
que ejercen gran influencia sobre la vida del nifio, no
s6lo desde el momento de su concepcion, en el
embarazo y en los primeros afios de su vida, sino
también a través de la formacion de los padres, en
especial al inicio de la vida familiar (92). Por ello es
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fundamental una adecuada “educacion sanitaria” so-
bre la poblacion general y sobre los futuros padres,
en especial, para que tengan informacién concreta
sobre los factores de riesgo que puedan perjudicar a
su descendencia. En nuestro quehacer clinico com-
probamos como los padres no estan preparados
para desarrollar esta importante misibn que suele
confiarse a las experiencias personales habidas, no
siempre adecuadas y a una actuacién instintiva. Y si
es frecuente que se reciban orientaciones sobre los
cuidados fisicos que requiere el nifio, que se apren-
den en poco tiempo, es menos usual que se les infor-
me sobre las actitudes y comportamientos adecuados
para su desarrollo psicolégico que en muchos casos
originaran alteraciones de la conducta en las diferen-
tes edades. Hay que resaltar la importancia de las
primeras relaciones madre-hijo, el modo de alimen-
tacion, el suefo, los estimulos necesarios para el de-
sarrollo, los cuidados higiénicos, el medio familiar
idoneo, etc.

Por otra parte seria preventivo del RM elevar el
nivel socio-econémico y cultural de la poblacién v la
existencia de recursos sanitarios y sociales que atien-
dan estas necesidades, asi como una legislaciéon ade-
cuada de proteccién al menor.

TRATAMIENTO

El abordaje multiprofesional que Requiere el RM
en todos sus aspectos: concepto, diagnéstico, clinica,
exploracién, etc., también es necesario para estable-
cer las pautas terapéuticas en las que deben intervenir
los diversos profesionales: pediatra, neurdlogo, psi-
quiatra, psicélogo, pedagogo y reeducador.

TRATAMIENTO FARMACOLOGICO

Es una de las &reas méas complejas de la interven-
cién psiquitrica pues en general la eficacia de los
farmacos psicotropicos no estd validada para los
trastornos de los RM vy suele utilizarse en funciéon de
la similitud de resultados con otros pacientes psi-
quiatricos con sintomatologia analoga. Estos farma-
cos suelen administrarse ademas para minimizar el
riesgo de dario fisico, tanto para el paciente como
para los demas, interfiriendo con el desarrollo cogni-
tivo y el resto de la conducta. Segin un trabajo de
Hogg (93) de nifios y adultos RM, el 60% recibian al
menos un farmaco, vya fuera tranquilizante mayor,
sedante o anticonvulsivante, el 19% dos clases, so-
bre todo anticonvulsivantes y sedantes y 1,5% los
tres tipos de farmacos. Para un acercamiento maés
racional a la farmacoterapia, se debe tener en cuen-
ta las variables neuroquimicas y de desarrollo impli-
cadas (94).

—Estrategias del tratamiento: a) Deben utilizar-
se los farmacos en el contexto de un programa de



tratamiento, donde sean de 22 eleccién, iniciando
primero las técnicas de educacion, modificacién de
conducta, atencion asistencial adecuada, etc. b) De-
bemos tratar los trastornos psiquiatricos, no los sin-
tomas. ¢) Tener un control adecuado de la dosifica-
cion y vigilar la aparicion de efectos secundarios,
para lo cual se debe conocer bien al paciente, ya que
estos no van a presentar en ocasiones los sintomas
de una forma estandar al no tener a veces lenguaje
verbal o estar alterado. Es importante utilizar la me-
dicacién que conozcamos bien.

Antipsicéticos

Aunque se utilizan ampliamente en los trastornos
del comportamiento en los RM, sélo hay un niimero
limitado de estudios clinicos controlados que sugie-
ren su eficacia sobre determinados sintomas. Son de
primera eleccion en los sintomas psicoticos. Las al-
tas dosis de farmacos de baja potencia como clor-
promacina o tioridacina, deterioran més el desarrollo
cognoscitivo que las dosis bajas de los de alta poten-
cia como el haloperidol.

Malt y cols (95), hablan de una mayor efectividad
del zuclopentixol sobre el haloperidol en el trata-
miento de los trastornos de conducta. Shight y Ovi-
no (96) trataron con zuclopentixol los tr. de conducta
durante 6-12 semanas, comprobando que mejora-
ban de forma estadisticamente significativa frente a
placebo y el resto de items de la escala clinica global
(CGA), presentaban una tendencia a la mejoria, los
efectos secundarios por su parte no causaban pro-
blemas. Otros autores como Tuinier y Verhoeven
(97), senialan que los antipsicéticos atipicos produ-
cen menos sintomatologia extrapiramidal e inducen
menos numero de discinesias tardias, dividiéndolos
en dos grupos: sulpiride y remoxipride, antagonistas
de los receptores D2 y D3 y otro grupo, clozapina y
risperidona, antagonistas de los receptores D2 y
5HT2. Destacando la influencia beneficiosa de rispe-
ridona sobre los trastornos del comportamiento co-
mo agresividad, impulsividad, hostilidad con ansie-
dad, asi como menor nliimero de efectos secundarios
extrapiramidales y sedacién en relacion a los neuro-
lépticos clasicos, con dosis orales entre 4-12 mg du-
rante 3 semanas. Purdon y cols (98), apoya el uso de
risperidona en los tr. profundos del desarrollo, ba-
sandose en las mediciones de elevadas concentracio-
nes de serotonina en sangre de nifios autistas y adul-
tos RM, dada la acciéon antiserotoninérgica de este
farmaco.

A menudo surgen problemas al tener que utilizar
neurolépticos y antiepilépticos, ya que altas dosis de
los primeros pueden provocar crisis y los antiepilép-
ticos pueden agravar problemas conductuales, la ma-
yoria de los estudios indican los beneficios de la car-
bamacepina frente a otros, disminuyendo a su vez la
dosis de neurolépticos necesaria al reducir posible-
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mente los efectos secundarios y mejorar el control de
las crisis.

Debemos en todo caso utilizarlos siempre de for-
ma racional, vigilando los efectos secundarios y para
beneficio del paciente, nunca por exigencias sociales
o familiares, en ocasiones las dosis son mas elevadas
en los RM que viven con la familia (99).

Antidepresivos

Los farmacos serotoninérgicos como los inhibido-
res de la recaptacion de serotonina (fluoxetina y ser-
tralina) asi como la clorimipramina, se ha visto que
son eficaces tras numerosos trabajos, para el trata-
miento de las autoagresiones, mejorando sobre todo
la agitacién, labilidad emocional y agresividad (100)
y disminuyendo las estereotipias y autoagresiones
con clorimipramina (101); asi como para el trata-
miento de la depresiéon mayor (48) y comportamien-
to compulsivo en el marco de un TOC (102), utili-
zando todos ellos dosis similares: fluoxetina: 20-40
mg/dia, hasta 80 mg, sertralina: 50 mg/dia vy clori-
mipramina: 25-125 mg/dia.

Apovando asi la hipotesis de anomalias en el fun-
cionamiento de la serotonina en la patogénesis de
los trastornos del comportamiento en el RM. En otro
estudio (103) se observa una mejoria clinica global al
utilizar fluoxetina en nifios y adultos RM. Los efectos
secundarios mas frecuentes eran: suefio, hiperactivi-
dad, agitacién, disminuciéon del apetito e insomnio,
aunque en general hay una buena tolerancia al trata-
miento.

Sales de litio

Son utilizadas para el control de la agresividad
(104) y otros trastornos de conducta disminuyendo
la frecuencia vy la severidad de las conductas auto y
heteroagresivas (105). Aunque es necesaria una cui-
dadosa monitorizacién de los niveles en sangre, so-
bre todo si se utilizan junto a neurolépticos. El efecto
antiagresivo parece ser bastante especifico y podria
estar en relacidon con su efecto serotoninérgico. Se-
gun Thibaut (105) mejoraron entre el 70 y 75% de
los tratados. Por otra parte cuando los pacientes y
sus familiares tienen un mayor conocimiento sobre
este farmaco, la actitud hacia el tratamiento es més
positiva y con mejores resultados.

Ansioliticos

Deben utilizarse para el control de la ansiedad y
agitacion, siempre durante un periodo no prolonga-
do y con una disminucién progresiva de la dosis para
evitar sindrome de abstinencia. Nunca como un tra-
tamiento croénico.
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Betabloqueantes

Se utilizan para el control de la agresividad (104),
llegando a disminuir las dosis necesarias de neuro-
lépticos o discontinuar el tratamiento en algunos pa-
cientes.

Estimulantes-metilfenidato

Se utiliza con éxito segiin la mayoria de los estu-
dios en nifios RM con déficit de atencion e hiperacti-
vidad (106,107). Utilizando dosis de 0,4 mg/kg/dia,
se mejord la atencion, el nivel de actividad y el hu-
mor (108).

Antiepilépticos

Se prefieren farmacos con menos efectos cogniti-
vos como son la carbamacepina y el valproato para
los tratamientos a largo plazo, sobre el fenobarbital y
la fenitoina. El dafio cerebral en los RM predispone a
aumentar los efectos secundarios de estos farmacos
sobre el SNC. Se pueden utilizar también estos far-
macos para el tratamiento de los trastornos del com-
portamiento, aunque su eficacia estd menos compro-
bada (45) que la de los neurolépticos y el litio.

Antagonistas opidceos

Se utilizan sobre todo en pacientes con automuti-
laciones y autoagresiones. Actian bloqueando los re-
ceptores de los opiaceos endbgenos. La naltrexona
se ha utilizado con éxito en varios estudios (104), dis-
minuyendo los dias en los que el paciente presentaba
golpes en la cabeza y mordiscos (109), la dosis utili-
zada es de 50-75 mg/dia.

TRATAMIENTO SINDROME X FRAGIL

Existen numerosos farmacos que pueden ayudar
al control de la sintomatologia, aunque la base de su
utilizacion no es matematica y hay que “probar” has-
ta encontrar la que mas se adeclie individualmente
segin la sintomatologia que presente, asi como la
dosis 6ptima, e ir revisandola muy de cerca para
adaptarnos a los cambios que vayan surgiendo en la
patologia del nifio y el ambiente en el que se desa-
rrolla. En la mayoria de los casos, como en las modi-
ficaciones de conducta estas intervenciones psicolo-
gicas son mas efectivas con medicacion.

Iremos analizando los diferentes sintomas, sus tra-
tamientos y efectos secundarios.

—Déficit de atencion e hiperactividad: se utili-
zan estimulantes del tipo metilfenidato, dextroan-
fetamina y pemolina. Mejoran la atencién, hipe-
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ractividad, inhibiciébn y coordinacién visuomotora,
mejorando asi el rendimiento escolar, el nifio se sien-
te mas organizado, aumenta el control de la conduc-
ta impulsiva, diminuye su frustracion y los berrin-
ches, mejorando asi la imagen de si mismos. Las
dosis bajas tienen buena accion terapéutica sin efec-
tos secundarios (110). La clonidina, también mejora
la hiperactividad vy los tics existentes y ayuda a estabi-
lizar el humor. Los antidepresivos triciclicos, no son
de primera elecciébn ya que pueden aumentar las
conductas explosivas en algunos casos.

El dcido félico es un tratamiento controvertido,
esta indicado en los niflos muy pequerios en los que
no es conveniente el uso de estimulantes. Mejora la
hiperactividad en algunos preptberes (111).

—Fluctuaciones del humor y explosiones de
agresividad: son comunes en estos pacientes, sobre
todo en adolescentes y joévenes varones. Antes se
usaban los neurolépticos, como tranquilizantes ma-
yores, cuando las modificaciones ambientales no ha-
bian tenido éxito. Pero sabemos sus importantes
efectos secundarios, por lo que debe restringirse su
utilizacién a los casos en los que la agresividad es se-
cundaria a un comportamiento psicotico. Los anti-
convulsivantes, como la carbamacepina y el dcido
valproico, son estabilizadores del humor que pueden
mejorar la conducta y disminuir las explosiones en
sujetos con o sin alteraciones en el EEG. La fluoxe-
tina se ha demostrado eficaz para disminuir la agre-
sividad o conducta explosiva en el 70% de las pa-
cientes fragil X (112). También puede ser til la
sertralina, mejorando la ansiedad.

—Ansiedad vy comportamiento obsesivo-com-
pulsivo: la ansiedad es un problema comin en este
sindrome, aparece diariamente y sobre todo ante si-
tuaciones nuevas. Aunque las benzodiacepinas co-
mo el diacepan pueden se tiles, sus efectos adicti-
vos, sedativos y los problemas para su retirada hacen
que sélo se utilicen intermitentemente y a bajas do-
sis. La fluoxetina v la sertralina también pueden ser
Utiles para la ansiedad y el comportamiento obsesi-
vo-compulsivo.

TRATAMIENTO PEDAGOGICO

La pedagogia actual del RM en Esparia se basa en
la Ley Orgéanica de Ordenacion General del Sistema
Educativo (LOGSE, 1/1990 de 3 de octubre) que es-
tablece que “se dispondra de los recursos necesarios
para que los alumnos con necesidades educativas
especiales (ACNEE) puedan alcanzar los objetivos es-
tablecidos con caracter general para todos los alum-
nos”. La escolarizacion debe realizarse en los centros
y programas ordinarios o en Centros de Educacion
Especial cuando en los primeros no puedan atender-
se debidamente sus necesidades (Real Decreto sobre
Ed. Especial [696,/1995, de 28 de abril]). Debe co-
menzar tan pronto como se detecte la necesidad, al



ser evaluados psicopedagdgicamente por los diversos
servicios educativos de la administracién.

Se considera que los Acnee con deficiencias sen-
soriales, motéricas y psiquicas de nivel leve y mode-
rado, estén integrados en centros ordinarios de edu-
cacion infantil (0-5 afos) v de ensefianza primaria
(6-12 anos), con la correspondiente adaptacion curri-
cular individual (ACI) y siguiendo programas de desa-
rrollo individual (PDI). Estaran atendidos por profeso-
res de pedagogia terapéutica (PT) y de audicién y
lenguaje (AL) y en los institutos de educacién secun-
daria (IES), ademés, por un orientador, pedagogo o
psicoélogo y un tutor que componen el departamento
de orientacién psicopedagégica. En cada etapa pue-
de prolongarse su duracién un afo, igual que los
alumnos ordinarios, pudiendo terminar la ensefianza
obligatoria a los 18 arfios. Los que obtengan el titulo
de graduado en educacion secundaria, podran seguir
los estudios de bachillerato o los médulos profesiona-
les que mejor se estime para sus necesidades, contan-
do también con los apoyos pedagdgicos oportunos e
incluso pasar a la Universidad, referido mas a los mi-
nusvalidos fisicos o sensoriales. Los que no consigan
dicho titulo pueden acceder a programas de garantia
social, para facilitarles el acceso al mundo laboral.

Los Acnee que no puedan integrarse en centros
escolares ordinarios, deben recibir la ensefianza obli-
gatoria en centros de educacién especial. Respecto a
los deficientes psiquicos se incluyen: RM profundos,
RM severos, plurideficientes y tr. graves de personali-
dad (psicosis y autismo). Los grupos que se forman
por aula son diversificados, procurando que haya
compatibilidad y que sean manejables, con 4-6 alum-
nos por aula. La edad abarca desde los 4 afios hasta
los 18-20, impartiéndose ensefianzas equivalentes a
la educacion infantil, primaria, secundaria con preta-
lleres e inicio de formacién profesional pero adapta-
da a sus posibilidades. Son objetivos prioritarios con-
seguir el maximo de desarrollo cognitivo, motricidad,
comunicacién, autonomia personal y bienestar asi
como la integracién social y posible formacion pro-
fesional. Terminada su estancia en el centro pueden
pasar a programas especificos de garantia social.
Los profesionales de los centros especiales son: pro-
fesores de PT, logopedas, fisioterapeutas, profesores
de educacion fisica y diplomados en enfermeria ade-
maés de personal auxiliar.

—Formaciéon profesional: la finalidad primordial
es la integracion del RM en el sistema ordinario de
trabajo o la férmula especial de trabajo protegido.
Los programas de garantia social suponen tres ofer-
tas formativas relacionadas con la formacién profe-
sional.

e Programas generales: regulados por OM 12-1-
93. Acogen alumnos entre 16 y 21 afios con dos
anos de duracion. Se imparten en centros de régi-
men ordinario; su superacién permite el acceso al
mundo laboral o a la FP de grado medio, mediante
examen.
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* Programas especiales: con la misma estructura
pero disefiados especificamente para los Acnee,
ajustandose a sus caracteristicas y expectativas de in-
sercién laboral. Pueden impartirse en los IES de inte-
graciéon y en los centros especificos de educaciéon es-
pecial.

e Programas de transicion a la vida adulta: diri-
gidos a Acnees con déficits graves y permanentes
que no pueden acceder a las modalidades anteriores.
Sustituyen a la actual FP de aprendizaje de tareas.
Seran impartidos en centros especificos de educa-
cion especial. Sus objetivos seran el desarrollo de
conductas y habitos necesarios para llevar una vida
adulta con el méximo grado de autonomia, capaci-
tandolos para el uso de servicios comunitarios y el
ejercicio de actividades laborales en puestos de tra-
bajo muy concretos y delimitados o en centros de
trabajo protegido.

ESTIMULACION PRECOZ

Es un tratamiento educativo que debe iniciarse lo
antes posible, en los primeros dias o meses de la vi-
da, para mejorar o prevenir los déficits del desarrollo
psicomotor de nifios con riesgo de padecerlo, tanto
por causa organica como ambiental (113). Consiste
en crear un ambiente estimulante adaptado a las ca-
pacidades de respuesta de cada nifio para que estas
vayan aumentando progresivamente y su evolucion
sea lo mas parecida al nifilo normal.

El programa consiste en unas normas generales
que se dan a los padres sobre las actitudes hacia el
nifio. Sus objetivos se centran en la estimulacion de
las areas: motora, cognitiva, lenguaje y personal-so-
cial. El diagnéstico y orientacién del nifio estara a
cargo de un equipo multidisciplinario, formado por:
neuropediatra, psicélogo, logopeda, psicomotricista,
fisioterapeuta, estimulador, etc. Y la realizacion por
los correspondientes profesionales en varias revisio-
nes semanales que se completan con los programas
desarrollados por los padres. Esta terapia es eficaz
cuantitativamente porque se ha comprobado la me-
joria de su C.D. en relacién con nifios que no la reci-
ben. Desde el punto de vista cualitativo es beneficio-
so por la colaboracién de los padres y el estimulo
sobre ellos que asi son maés realistas y conscientes de
la deficiencia y valoran mejor el progreso obtenido.

TRATAMIENTOS REHABILITADORES

Como complemento de la E.P. o en los casos en
que esta no se haya realizado, seran necesarias di-
versas terapias rehabilitadoras de las funciones afec-
tadas en el RM.

—Terapia psicomotriz: esta indicada en los fre-
cuentes trastornos de la motricidad que se presentan
en los RM: trastornos del impulso al movimiento,
coordinacién, ritmo, lateralidad, esquema corporal,

629



TRATADO DE PSIQUIATRIA

etc. Se requiere la actuacion de un técnico especiali-
zado en psicomotricidad para la aplicacion de estas
terapias que deben adaptarse al estado particular de
cada RM, dirigido a la educacién del esquema corpo-
ral, conductas motrices bésicas, conductas percepti-
vo-motdricas y educacion psicomotriz diferenciada.

—Fisioterapia: cuando la afectacion motriz es de-
bida a lesiones anatémicas, musculares, neurologi-
cas, etc. necesitaran intervencion de fisioterapia.

—ILogopedia y foniatria: el retraso en el desarro-
llo del lenguaje, siempre patente en el RM, suele ir
acompanado y continuado por diversos trastornos
de la pronunciacién, expresiéon o comprension del
mismo (dislalia, disfemia, disfasia, disartria, etc.) que
requieren la actuaciéon de reeducadores en logopedia
y foniatria.

TERAPIAS RECREATIVAS

Los nifios RM necesitan ser estimulados de forma
especial para poder aprender las actividades recreati-
vas y ludicas que normalmente se realizan de forma
casi espontanea, ya desde los primeros meses de la
vida. En edades escolares tienen gran importancia los
juegos individuales: dibujo, pintura, modelado, cons-
trucciones, domino, barajas; comunitarios en luga-
res cerrados: educativos, juegos de mesa, programas
de video, TV y cine adecuados y orientados; al aire li-
bre: juegos deportivos y excursiones; actividades ar-
tisticas: mimo, musica, danza, teatro, etc (114).

El valor terapéutico de estas actividades ludicas y
de las escolares es patente al comparar las conductas
de los deficientes en estas circunstancias y en el me-
dio familiar, donde son mas problematicos, como se
ha valorado en un grupo de adolescentes de ambos
sexos mediante la aplicacion del test [PCDS de
Achenbach (115).

MUSICOTERAPIA

Mencién especial merece esta terapia realizada
por musicoterapeutas, siendo pionera en Espana la
Dra. Serafina Poch (116). Basandose en la influencia
que la musica tiene sobre el estado animico puede
tener un beneficioso efecto sobre nifios RM, autistas
y con problemas de conducta ya que seleccionada de
forma adecuada puede relajar, desinhibir, estimular,
favorecer el contacto con los demas, facilitar la ex-
presiéon corporal v la psicomotricidad. Incluso, sien-
do la musica un arte sin palabras puede ser el medio
para comunicarse con los débiles mentales (117).

Nosotros la hemos incluido en la formacion de
educadores y aplicado a nifios RM, obteniendo inte-
resantes resultados al participar mediante el ritmo,
canto, audicién, ejecucion de instrumentos simples y
creatividad, siendo el mas importante valor de la mu-
sica para estos nifios la percepcién sensorial estética

(118).
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TRATAMIENTO PSICOTERAPICO

En los primeros afios de la vida del RM el apoyo
psicolégico es méas necesario a los padres y herma-
nos para que acepten el problema de la forma maés
adecuada, evitando las reacciones que antes hemos
expuesto como nocivas para ellos mismos y para el
nifio. Esto se realizar4 mediante psicoterapia de apo-
yo que también es conveniente a través de grupos
con otras familias.

El RM a partir de la edad escolar y sobre todo en
la adolescencia y en la edad adulta, puede necesitar
psicoterapia de apoyo dirigida a un mejor conoci-
miento de sus capacidades y a su adaptacién fami-
liar, escolar y social, teniendo en cuenta las posibili-
dades de cada uno después de un amplio estudio
psicolégico de su inteligencia y personalidad. Las
técnicas de modificacién de conducta estan indicadas
en los casos que presentan acusados trastornos del
comportamiento, sobre todo agresividad, mediante
métodos de reforzamiento, decondicionamiento y de
rehabilitaciéon psicosocial.

INTEGRACION LABORAL

Concluida la Formaciéon Profesional del RM tie-
nen derecho a acceder al mundo laboral para su
completa realizacién personal e integracion social o
en los casos profundos para la asistencia y tutela ne-
cesarias. (Ley de Integracién Social de los minusvali-
dos -LISMI- 13/1982, 7 Abril). Segun los niveles de
afectacién la integracion laboral puede realizarse se-
gun tres modalidades:

—Sistema ordinario de trabajo: pueden acceder
a determinados puestos de trabajo los RM de mas al-
to nivel, con la adecuada formacién profesional,
aunque siempre necesitaran ser atendidos de forma
especial. Para estimular esta integracion se ha regla-
mentado que las empresas con més de 50 trabajado-
res fijos deberan emplear a un nimero de minusvali-
dos no inferior al 2% de la plantilla. Se establecen
diversas ayudas y subvenciones a las empresas para
que faciliten este empleo.

—~Centro especial de empleo: para los que no
pueden optar por el trabajo ordinario. Su objetivo
primordial es realizar un trabajo productivo dirigido a
las necesidades del mercado asegurando el empleo
remunerado y constituyendo un medio de integra-
ci6on de los RM que posteriormente puedan acceder
al régimen laboral normal. Estos centros tendran
compensaciones econémicas por parte de la ad-
ministracién publica para que puedan cumplir su
funcién social. Los trabajadores minusvéalidos estan
incluidos en el régimen correspondiente de la Seguri-
dad Social. Los equipos multiprofesionales de valora-
ci6én deberan someter a revisiones periddicas a estos
deficientes para impulsar su promocion.

—~Centros ocupacionales: pertenecientes a los
servicios sociales, tienen como finalidad proporcio-



nar la terapia ocupacional y el ajuste personal-social
a los minusvélidos mayores de 18 afios que no pue-
dan acceder a una empresa o centro especial de em-
pleo vy que han sido reconocidos como tales por los
equipos correspondientes.

Los profesionales necesarios en estos CO son: di-
rector, administrador, jefe de comercializacion, psico-
logo, trabajador social, maestro de taller, monitor
ocupacional, personal sanitario, personal de apoyo y
mantenimiento. La actuacién debe ser coordinada y
las decisiones asumidas por el equipo multiprofesio-
nal. Las actividades seleccionadas deben estar de
acuerdo con la demanda comercial pero sobre todo
con las capacidades de los minusvalidos, procurando
que la tarea sea adecuada a la persona y motivadora.
(119). También se ha de realizar un programa de
aprendizaje sistematico y gradual de cada tarea, te-
niendo en cuenta que aunque es lento, la retencion
de lo aprendido alcanza niveles normales; su recuer-
do es como el de cualquier otra persona siempre que
la habilidad se haya aprendido con un nivel de cualifi-
cacion similar; también olvidan del mismo modo que
el resto de la poblacion, pudiendo recuperar lo olvida-
do con facilidad (120). Las actividades a realizar pue-
den ser: cerdmica, marqueteria, madera, encuaderna-
cién, mecanica, horticultura, hosteleria, imprenta,
tapiceria, granja, reposteria, jardineria, metal, limpie-
za, envasado, esmaltado, embalado, reciclado de pa-
pel, etc. (Figura 4).

Es importante el control sanitario de las condicio-
nes de salud, camparias de vacunacion, prevenciéon
de accidentes asi como la actuacioén del fisioterapeu-
ta cuando se requiera.

Los objetivos de la LISMI se han cubierto de for-
ma muy desigual, como indica Salvador (121) debido
a la falta de adecuada coordinaciéon entre servicios
sanitarios y sociales y entre sectores publicos y priva-
dos; a las desiguales transferencias realizadas a las
distintas Comunidades Auténomas; a los diferentes
conceptos de minusvalia y a la falta de un censo ge-
neral de RM.

Toda la accién terapéutica sobre el RM esté dirigi-
da a conseguir su méxima integracion en la familia,
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la sociedad y en la actividad laboral pero cuando esto
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dir en hogares protegidos con personal de apoyo.
En todos los casos recibiran la atencion sanitaria y
prestaciones econémicas que sean necesarias.
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