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ESTUDIOS GENETI COSDE LOSTRASTORNOS
DE LA COMUNICACION

Resumen. Objetivos. Revisar |os estudios poblacionales, citogenéti-
cos y moleculares sobre trastornos especificos del lenguaje (TEL) y
trastornosglobalesdel desarrollo (TGD). Desarrollo. Losestudiosde
concordanciaclinicasobregemel osmonoy dicigéticos, y sobregrupos
familiares afectados en varias generaciones, sefialan la presencia de
una predisposicién poligénica multifactorial, aunque, en algin estu-
dio, se ha sugerido un modo de herencia autosémico dominante. Los
datosexistenteshablan afavor deunarelacién notanto modular, sino
mas bien molar, entre genes y habilidades comunicativas. Mediante
mar cador es altamente polimorficos, losrastreosextensivosdel geno-
ma en gruposfamiliareshan mostrado regiones de susceptibilidad en
7gparalosTELyen2qy7qparalosTGD. Sesuponequeen 7gexisten
variosrasgosdeexpresion cuantitativarelacionadosconlashabilida-
des de comuni cacion. Son heterogéneosy poco consistenteslosresul-
tadosdelosdiversosgruposdetrabajo enreferenciaaotrasregiones
de susceptibilidad genémica; €llo se debe, en parte, alavariabilidad
delosfenotiposincluidosyal pequefiotamariodel osgruposfamiliares.
Conclusiones. Paramejorar losresultados delasinvestigaciones ge-
néticasmol ecul ar esfutur asesnecesario seleccionar gruposfamiliares
homogéneos con arreglo a marcador es conductual es precisos, y tam-
biénaumentar el tamafio delosgruposmediantelainclusiondemiem-
bros no discapacitados, pero que posean rasgos de conductarelacio-
nablesconé fenotipodiana. Enel brazolargodel cromosoma7residen
las anomalias més consistentes, halladas hasta e momento por los
diferentesgruposdeinvestigacién sobregenéticamolecular de TEL y
TGD. [REV NEUROL 2002; 35: 32-6]

Palabrasclave. Autismo. Cromosoma 7. Disfasia. Genéticamolecular.
Ligamiento. Neur ogenética. Trastor no especificodel lenguaje. Tras-
torno global del desarrallo.

ESTUDOS GENETICOS DAS PERTURBAGOES
DA COMUNICAGAO

Resumo. Objectivos. Rever osestudos popul acionais, citogenéticose
moleculares sobre perturbagdes especificas da linguagem (PEL) e
perturbacdes globais do desenvolvimento (PGD). Desenvolvimento.
Osestudosde concordancia clinica sobre gémeosmono edizigéticos,
esobregruposfamiliarescomenvolvimento emvériasgeragoes, assi-
nalam a presenca de uma predisposi¢do poligénica multifactorial,
embora, emalguns estudos, tenha sido sugerido ummodo de heredi-
tariedade autossomico dominante. Os dados existentes falam a favor
deumarelacéo ndo tanto modular, como molar, entre genese capaci-
dadescomuni cativas. Atravésdemar cadoresal tamentepolimorfos, os
rastreiosextensosdogenomaemgruposfamiliaresmostraramregifes
desusceptibilidadeno 7q paraos TEL eno 2q paraos TGD. Supde-se
gueno 7gexistamvariostragosdeexpressioquantitativarel acionados
coma capacidade de comunicagdo. Sio heterogéneosepouco consis-
tentes os resultados dos diver sos grupos de trabalho emreferénciaa
outrasregiGesdesusceptibilidade genémica; isso deve-se, emparte, a
variabilidade dosfenotiposincluidos eao tamanho reduzido dosgru-
posfamiliares. Conclusdes. Para melhorar osresultados dasinvesti-
gagBesgenéticasmol ecul ar esfutur asénecessario seleccionar grupos
familiares homogéneos de acor do commar cador es comportamentais
precisos, eaumentar tambémo tamanho dosgrupos, atravésdainclu-
sd0 de membros ndo incapacitados, mas que possuamtragos de con-
dutarelacionaveiscomo fenétipo alvo. No brago longo do cromosso-
ma7 residemasandmaliasmaisconsistentesachadasatéao momento
pel os diferentes grupos de investigagéo sobre genética molecular de
TEL e TGD. [REV NEUROL 2002; 35: 32-6]

Palavraschave. Autismo. Cromossoma 7¢. Disfasia. Genéticamol ecular.
Ligamento. Neurogenética. Perturbagao especifica dalinguagem.
Perturbacéo global do desenvolvimento.

Trastornos de la comunicacion: diagnostico diferencial

J. Campos-Castello, S. Bricefio-Cuadros

COMMUNICATION DISORDERS DIFFERENTIAL DIAGNOS S

Summary. Objective. To eval uatecomponentsof clinical semiologyinthedifferential diagnosisof communicationdisorders(TC)
and their possiblebiological markers. We consider two groups, accor ding to the communi cation disorder sthemsel vesand their
effects on social interaction. In thefirst case both aspects are affected in parallel and in the second it is predominantly social
interactionwhichisaffected. Development. Inthefirst groupswestudied dyslalias, dyrhrythmias, acquired aphasias, TCrelation
to epilepsy, types of seizures and EEG discharges. The dysphasia of devel opment and epil epsy may be associated by chance, as
aresult of thesamecauseor theepil epsy beresponsiblefor the TC, either becauseof seizuresor continuously (acquired epil eptic-
aphasia, SLK). Based on per sonal data and theliteraturewe studied the semiol ogy, possibl e biological markersand differential
diagnosis. We consider disorders of neurone migration and metabolic alterations of initial neuropsychological semiology and
cerebellar anomaliesinvolved in cognitivefunctions. In the second group we assessed autism, generalized disor der s of devel op-
ment and particular syndromes with semantic-pragmatic TC. Conclusions. The devel opment of language cannot be separated
from other aspects of neurological maturation. One cannot affirmthat thereis a direct relationship between epilepsy and TC,
although this does occur in some cases. We accept the hypothesisthat SLK, POCSL and atypical EPB areclinical forms of the
same syndrome of epilepsy. Recognition of the cognitive-affective cerebellar syndrome by its involvement in social executive
function, language and personality characterizes certain conditions (Williams, Asperger, fragile-X, autism). A progressive
rational battery of complementary studieson clinical dataisessential to determinebiological markersin syndromeswhich still
lack them. [REV NEUROL 2002; 35: 36-44]

Key words. Cognitive-affective cerebellar syndrome. Disorders of neuronal migration and language. EEG paroxysms and
language POCSL spectrum. Epilepsy and language. Metabolic disorderswith neuropsychological expression.
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OBJETIVO

L aevaluacion neurol 6gica de los trastornos de lacomunicacion
(TC) comprende tanto los que se producen en la primera etapa
delavida, ladelamaduracion cerebral, como los que acontecen
en etapas mas avanzadas; | os primeros condicionan unadificul -
tad en laintegracion funcional, mientras que los segundos su-
ponen una alteracion de | os sistemas previamente establecidos.

Los TC en € nifio suelen adolecer de una claradefinicion de
los mecanismos que los provocan; los psicdlogos, linglistas y
neurélogosintentan |legar ametas concretas, en especial avalorar
las distintas etiologias que permitieran un abordaje terapéutico
curativo o paliativo. Pese adllo, todaviahoy en diael abordagjees
esencialmente clinico, y el tratamiento —esencia mente logopédi-
co—se debe basar en aspectos empiricos que, pese alas dificulta-
des, hay que reconocer que se muestran muy eficaces. Por otra
parte, €l hallazgo en ambas situaciones de una correlacién clini-
co/lesional no eslaregla, y debe aceptarse lasituacién de disfun-
cion/sin lesion demostrable.

Unadelaslabores esenciaesdel clinico estribaen establecer
| os datos semiol Ggicos sobrelos que se basa el diagndstico delos
TC, sudiagnostico diferencial y sefialar los estudi os complemen-
tarios que racionalmente deben utilizarse en la blsgueda de un
marcador biolégico para el trastorno. La frontera aparente entre
laclasicaalteracion neurol 6gicalesiona y lostrastornos neurop-
sicologicos y linguisticos funcionales se difumina a medida que
se perfeccionan los nuevos sistemas de exploracion del sistema
nervioso (SN), tanto de neuroimagen funcional como las corre-
laciones bioquimicas; pero, sin duda, laaplicacién delas mismas
reposa sobre €l correcto abordaje metodol dgico clinico.

De acuerdo con lanorma de separar, segin el grado de afec-
tacidn delacomunicacion propiamente dichay de su efectoenla
interaccion social, los TC sedividiran en estetrabajo en dosgran-
des grupos, en funcién del grado de afectacion de la comunica-
ciény delainteraccion socia (Tablal).

La utilizacion de técnicas de estudio complementarias en los
TC se expondra en cada uno de los apartados, y nos limitaremos
asu uso en los trastornos especificos, en especial |os graves; por
lo tanto, no me referiré alas aportaciones en los sindromes lin-
guisticos secundarios.

DESARROLLO
Trastornos del desarrollo especifico de la pronunciacion
(articulacion) de origen neurolégico

Dichos trastornos definen aladisartriay aladidalia, en las que
se han eliminado |as causas locales de origen estructural. La ex-
ploracion neurol 6gicaen estos casosdebeincluir lavaloracion de
lamotricidad en reposo, mantenimiento postural delaboca, gno-
sias faciales y linguales, deglucion y control del saliveo de la
respiracion y de lafuncién laringea, asi como de las praxias bu-
colinguofaciales.

L as causas neurol dgi cas se deben alesiones que pueden situar-
seendiversos puntosdel sistemanervioso central (SNC). Algunas
deellasdeben considerarse dentro delostrastornosinstrumental es,
pero, dada su gravedad, provocan habitua mente una dificultad en
lainteraccion social; por elo, las incluimos en este apartado.

Lesiones hemisféricas cerebrales

En las unilaterales es poco frecuente, mientras que es constante
enlashilaterales. Enlapardlisiscerebral, un 50% presentan TC
por esta causa, y en los casos méas graves llegan a la anartria,
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Tabla I. Clasificacion de los trastornos de la comunicacion.

Trastornos de la comunicacion con implicacién paralela de la comunica-
cion e interaccién social (en este grupo el trastorno global suele ser de
gravedad moderada):

Trastornos especificos de la pronunciacion: dislalias y disartrias

Trastornos del ritmo y de la fluencia

Efectos de la epilepsia, de las crisis y de las descargas
electroencefalogréficas en la funcién cognitiva y comunicacion

Afasias adquiridas infantiles

Disfasias del desarrollo

Trastornos de la migracion neuronal

Anomalias metabolicas de expresion inicial cognitiva

Anomalias cerebelosas

Trastornos de la comunicacion con predominio de afectacion en la interac-
cién social

Autismo

Trastornos generalizados del desarrollo

Trastornos emocionales

Retraso mental

como consecuencia de una afectacion suprabulbar; se afecta
asimismo lafuncion deglutoriay el control delasalivacion. La
paresia de la musculatura afectada condiciona, ademés de la
disartria, hiperrinofoniay, menos frecuentemente, hiporrinofo-
niao rinolalia

Lesiones de los ganglios basales

Aqui lacausadeladisartriaeslamatilidad discinéticade lengua,
labiosy paladar, y suele asociarse adisritmia por incoordinacion
fonorrespiratoria, con bloqueos, escape nasal, explosiones, omi-
siones y sustituciones de sonidos.

Lesiones cerebelosas

Producen, por hipotonia e incoordinacidn, una voz monétona
(escansa).

Lesiones de nervios periféricos

Entre ellos, hay que reconocer € sindrome de Worster-Drought [1],
que corresponde aunaparalisis suprabulbar congénita (biopercular),
por pardisis de las estructuras musculares inervadas por |os pares
cranedles X y XI1; segpreciayaen e nacimiento. Su causaresideen
unaalteraciondelaviamotora, quevadesdelapartebgjadelacorteza
cerebral rolandicahastalos nicleos corticobulbares de los referidos
pares. Este sindrome puede ser familiar y no asociaotras anomalias
neurolégicas, mejoraenloscasosleves, cone tiempoy e tratamien-
to logopédico, mientras que en las formas graves —en especid s €
paladar blando separalizatota mente—, dichotratamiento esineficaz.
L os estudios de neuroimagen pueden mostrar ateraciones de origen
prenatal, tanto trastornos de la migracion neurona del tipo de la
polimicrogiria— o que explicarialos casosfamiliares—, como secue-
las encefa oclasticas de accidentes vasculares.

Existe una forma adquirida de pardisis suprabulbar que da
lugar aun sindrome de Foix-Chavany-Marie o biopercular, pero
suele asociarse con alteraciones de vias largas y con otros sinto-

37



J. CAMPOS-CASTELLO, ET AL

mas neuropsi col 6gicos. El inicio es claramente posnatal y suelen
ser secuel as de encefalitis o traumatismos craneoencefélicosgra-
ves. También se han referido sindromes biopercul ares de caracter
transitorio, de etiologia epiléptica, en € curso de las epilepsias
benignas de lainfancia[2].

El sindrome de Moebius, con agenesiabilateral del V11, asocia-
do aotros pares, en especia d VI, condiciona en nifios de facies
amimica unadisartria con lengugje lento, relacionada con hiperri-
nofonia o rinolalia mixta. También se pueden encontrar alteracio-
nesde causaperiféricaenlasmiopatiasdeexpresion neonatal (Stei-
nert, miastenia), en procesos adquiridosinfecciosos (poliomidlitis,
Miller Fisher), malformativos (Arnold-Chiari, siringobulbia), pro-
cesos compresivos (tumores de la base de craneo) y en traumatis-
mos craneales por afectacion de multiples pares.

Finalmente, sefialaré la existencia de una dispraxia articula-
toriadeevolucion (eninglés, devel opmental dyspraxia), delaque
existe una forma leve, de evolucion benigna, y otra grave. No
existe alteracion motorade | os érganos efectores, contrariamente
alos sindromes pseudobulbares, y se afectan aspectos fonéticos
en las formas leves, esencialmente, y en los graves, fonéticos y
fonol6gicos (produccion y programacion).

Trastornos del ritmo y de la fluencia

Su etiopatogenia no se conoce bien, y seinvocan factores cons-
titucionales genéticos, trastornos en la programacion motora del
lenguaje, dificultades en ladiscriminacion auditiva, factores psi-
cosociaes, actitud de los padres e incluso existe una aproxima-
cién psicoanalitica. Se definen en el DSM-IV como una altera-
cion de la fluidez y de la organizacion temporal normales del
habla, que sueleinterferir en el rendimiento académico, asi como
en la comunicacion social.

Lafaltadecontrol sobree ritmoy lafluenciahacequeel nifio
pierda espontaneidad en su interaccion social. Existe una tarta-
mudez denominada‘fisiolégica’ y transitoria, que suel e aparecer
sobre los 2 afios, pero probablemente este criterio obedece a la
experienciade que cuanto méas precoz eslaaparicion del trastor-
no, mejor esel prondstico. El proceso afectaa 3% delapoblacion
infantil; mas a varones que a nifias (4:1).

Hay quetener en cuentaqueen el hablanormal siempreexiste
un cierto grado de disfluencia; se admiten como valores acepta-
bleshastaun 5% de alteracionesen lafluenciaentre palabrasy un
1% dentro de una palabra, sin que ello dificulte la comunicacion.

El diagndstico diferencia hay que realizarlo por las habitua-
les gesticulaciones que acompafian a trastorno, con las formas
paucisintomaticas de pardlisis cerebral discinéticay cond inicio
de un sindrome de Gilles de la Tourette.

Efectos de las epilepsias, de las crisis y de las descargas
electroencefal ogréficas sobre las funciones cognitivas

Esun hecho vidumbrado desdelosaboresdelamodernaepilepsia
y valorado habitual mente como alteracién transitoriacognitiva[3].
En lainfancia se ha sefial ado también, desde hace muchos afios, la
eventual relaciondealteracionesend electroencefa ograma(EEG)
—con ausencia de manifestaciones clinicas— sobre la conducta;
nosotros mismos, en un antiguo trabaj o, sefial &bamos este hecho y
nos llamaba la atencidn la frecuencia (50% de nuestra casuistica)
con que estostrastornos de conducta se acompafiaban de dteracio-
nes del lenguaje [4].

Laasociacion deepilepsiay trastorno del lenguaje escomple-
jaen su abordaje. En primer lugar, hay que distinguir entre los
casos en losque e trastorno del lengugje es un sintomaacompa:
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Tabla Il. Sindrome de Landau-Kleffner. Caracteristicas principales.

Nifios entre 3 y 9 afios (predominio varones)

Maduracion neurolégica previa normal

Comienzo brusco o progresivo

Afasia aguda inicial: agnosia auditiva verbal

Asociacion ulterior de otros trastornos fasicos

Total o relativa integridad del resto de funciones cognitivas

Evolucién variable de la afasia (prolongada y recidivante)

EEG: anomalias paroxisticas en el 100%:

Multifocales bitemporales en vigilia

Generalizacion durante el suefio tipo punta-onda continua durante
el suefio lento

Estudios de neuroimagen:

TAC y RM normales

SPECT hipoperfusién temporal

Efecto variable de los tratamientos:

Variable, con antiepilépticos

Bueno, con esteroides

Controvertido, quirtrgico

flante mas en el cuadro de una epilepsia sintomética (incluso
previo al inicio delamisma), es un efecto directo de la epilepsia
ensi misma, incluso puede ser un efecto adverso delamedicacién
antiepiléptica, 0 s —como sucede con frecuencia— setratade una
mezcla de estas situaciones [5].

Dentro delostrastornos cognitivoslaafectacion del lenguaje,
como un aspecto particular de la cognicion, es un hecho eviden-
ciado en un cierto nimero de caso; se debe diferenciar —como
antes hemos sefialado— s la epilepsia es sintomética y, por 1o
tanto, la alteracion del lenguaje es un sintoma paralelo y no de-
pendiente delamisma, o bien si laepilepsia esidiopéticao crip-
togénica, y condiciona en un nifio previamente sano una altera-
cion en el normal desarrollo del lenguaje.

En € nifio con epilepsiaidiopatica o criptogénicalaevolucion
del lenguaje no suele afectarse, aungque en algunos casoslas crisis
seinicienenlosprimerosafiosdeviday, por lotanto, coincidan con
laépocade organizacion funcional del mismo, independientemen-
te delafrecuenciay de larespuesta terapéutica. Por otra parte, no
se ha demostrado fehaci entemente la existencia de unaasociacion
entredisfasiadel desarrollo con epilepsiay alteraciones €l ectroen-
cefalogréficas, yaque muchostrabajos que apoyan estaafirmacion
poseen sesgos evidentes en su metodol ogia, tanto en la seleccion
de lamuestra como de otras variables.

Por todo ello, nos centraremos en € estudio de la relacion
entre las disfasias del desarrolloy la epilepsia. Hay que tener en
cuenta que esta asociacion puede deberse a[2]:

— Asociacion fortuita, sin ninguna relacion directa.

— Consecuencias, independientes, de una misma causa.

— Epilepsia (o dteraciones electroencefal ogréficas) responsa
bles del trastorno del lengugje: 1. De forma critica (aguda),
transitoria; 2. De forma constante: |a afasia-epil éptica.
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Tabla Ill. Caracteristicas de una serie personal (9 casos).

Sexo: seis varones, tres mujeres

Edad de comienzo: 3-6 afios

Antecedentes neurolégicos:

Maduracién normal: 9/9

Retraso simple del habla: 1/9

Convulsiones febriles: 3/9

Forma de inicio:

Agudo o subagudo: 6/9

Progresivo: 3/9

Coexistencia de crisis al inicio: 4/9

Alteraciones de la conducta: 9/9

Evolucién clinica:

Buena: 4/9 (3 de inicio tardio)

Persistencia de la afasia: 5/9

Control de las crisis: 7/9

Normalizacién EEG: 7/9

Laexistenciade unamayor frecuenciade alteracioneselectroence-
falogréficas en nifios con un trastorno disfésico respecto alapobla
cidéngeneral hasido objetodeinterés, si bienlostrabgj osal respecto
adolecian de unaadecuada metodol ogia. En laGltimadécadaalgu-
nos trabajos [6-8] han demostrado que, en efecto, €l porcentaje de
estas anomalias es elevado; en algunos casos afectos de un sindro-
me fonologicosintéctico [9], sin epilepsia ni otros trastornos aso-
ciados, @ 37,5% presentaban anomalias e ectroencefa ogréficas
durante e suefio nocturno —algunas graves, como punta-onda con-
tinua durante € suefio lento (POCSL)—, frente asdlo un 5,12% en
el grupo de control, ninguno de los cuales presentd POCSL. No
obstante, no hay para estos autores una evidencia ciertade que las
anomalias el ectroencefa ogréficas sean un mecanismo causal para
lamayor partedelasdisfasiasdel desarrollo, aunque unaalteracion
especiamente constante pueda, en efecto, determinar unaablacion
funcional en la maduracion ddl lenguaje.

Afasias criticas y epilepsias

Laexistenciade un trastorno af &sico agudo como consecuenciade
una descarga paroxistica neurona es un hecho conocido, en espe-
cid en € adulto, y seincluye dentro de los trastornos transitorios
cognitivos; se ha sefidlado la mayor frecuencia de trastornos cog-
nitivos estables en pacientes con descargas el ectroencefa ogréfi-
cas, incluso en periodos de normalizacion bioeléctrica [10].
Ladisfasiao afasiapermanente de aparicion criticadependede
fendmenos metabdlicos locales o de una gran persistencia de las
descargas, y constituye un estado de mal prondstico; las secuelas
no se suelen limitar a trastorno fésico, sino que influyen también
en aspectosmotoresy en otrosdetipo cognitivo. Enlainfanciaeste
tipo de afasia criticasuel e ser de carécter transitorio, aunque puede
durar dias, y € ritmo derecuperacion esmésrapidoqueenel adulto;
suele ser predominantemente motoray, en general, se admite que
son dificilesdeidentificar las parafasias, |as perseveracionesy las
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estereotipias, asi como que lajergafasia es un hecho excepcional.
Otros autores [11] consideran que la afasia adquirida infantil es
similar aladel adulto, sobretodo enlo queserefierealafrecuencia
y distribucion de signos ‘ positivos’, como las parafasias semanti-
cas. El diagnéstico, en todo caso, es muchasvecesdificil, al existir
otras numerosas causas que pueden aterar laevolucion del lengua-
jeenfases precoces delavida; s en e fendmeno epiléptico no es
muy evidente larelacion entre el evento paroxistico y laaparicion
de la afasia, puede pasar desapercibido.

Afasia epiléptica adquirida

También conocida como afasia adquirida con trastorno convul-
sivo o sindrome de Landau-Kleffner (SLK) [12], es un sindrome
de causa desconocida, prondstico incierto y en € que los trata-
mientos propuestos hasta la actualidad —médicos y quirdrgicos—
no han ofrecido una eficacia significativa

Frente aestos aspectos no esclarecidos, los datos semiol 6gicos
el ectroclinicos parecen definirse cada vez de manera mas precisa
y redtrictiva, para evitar la inclusion de ‘variantes clinicas' que
desvirttan el camino de la identificacion etiopatogénica [13].

Sus caracteristicas principales se sefidlan en latablall: apari-
cién en nifios de entre 3y 9 afios, con predominio de varones con
maduracion neurol 6gicaprevianormal, enlosque deformabrus-
ca o progresiva aparece un trastorno del lengugje, generalmente
en forma de una agnosia auditiva verbal, pero que se acompafia
de otrostrastornos expresivos ulteriormente, todo ello en el mar-
co de unaintegridad de otras funciones cognitivas. El curso de
estaafasiapuedeser fluctuantey seasociaen €l 100% deloscasos
atrastornos paroxisti cos el ectroencefal ograficos, multifocalesen
vigiliay, en especial, sobre regionestemporales, con tendenciaa
lageneralizacion durante el suefio, donde Ilega a adoptar un tra-
zado de POCSL. Lacoexistenciadecrisisepilépticasesvariable,
e incluso éstas pueden ausentarse. No existen otras anomalias
neurol égica asociadas, y diversos estudios complementarios, en
especial de neuroimagen, son normales. Con frecuencia se rela
cionan con trastornos de conducta, raravez de carécter psicotico,
sobretodo del tipo del sindrome de déficit de atencion con hiper-
actividad (TDAH),y quepuedenllegar aser el motivodeconsulta.

Laheterogeneidad del SLK [14] se hace evidente no solo en
lasformas de presentacion, sino también en su evolucién clinica,
gue puede manifestarse con al menostres variantes: un subgrupo
deinicio répido y con un curso fluctuante en |as alteraciones del
lenguaje, que serecupera, asimismo, deformarapida; unasegun-
da forma de empeoramiento progresivo después de una crisis
epilépticao episodios repetidos de afasia, demal prondstico; y un
tercer subgrupo, en el que se instaura de manera progresiva una
agnosia auditiva verbal, escasas crisis epilépticas y grado varia-
ble de recuperacion.

Sobre la base de nuestra propia experiencia sobre e estudio
de nueve casos [4,15,16], analizaré algunos de los aspectos que
acabo de resefiar.

El sindrome aparece (Tablalll) entrelos 3y los 9 afios, aun-
gue se han resefiado edades mas precoces o tardias, con predomi-
nio en varones (2:1 en nuestra serie), en nifios con maduracion
neurolégica previanormal, si bien en un caso se recogia €l dato
de un retraso del lengugje previo, hecho poco referido [17]. La
forma de aparicion del trastorno afasico puede ser brusca o pro-
gresiva(semanaso meses), y evolucionar, generalmenteal inicio,
con un trastorno del lenguaje comprensivo bajo la forma de ag-
nosiaauditivaverbal, alaque ulteriormente se afiade un trastorno
en laexpresion verbal que a menudo se interpreta como ‘ mutis-
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mo’ . Estasituacidn se acompafiade unatotal orelativaintegridad
de otras funciones cognitivas no verbales; el curso de la afasia
puede ser fluctuante, con agravaciones 'y mejorias.

No existen otros signos neurol 6gicos asociados y seincorpo-
ran en €l curso del proceso trastornos de conducta, rara vez de
carécter psicdtico, como antes hemos sefialado; aveces esdificil
distinguir entre las consecuencias del trastorno primario y las
repercusiones psicoafectivas de la pérdida catastrofica de las ca-
pacidades de comunicacion o de otras facultades [2].

Durante el registro devigiliael EEG muestra, en el 100% de
los casos, anomalias paroxisticas de puntas y punta-onda, que
suelen ser multifocales, con predominio en regiones temporales,
pero que no se estabilizan en el curso de la evolucion; mientras,
durante el suefio, se activa el trazado de manera generalizaday
adopta un patron de punta-onda continua durante €l suefio lento,
rasgo que se considera como un marcador de lafase activadela
enfermedad y cuyaduracion puede ser dedias, meseseinclusode
afos, con el mencionado curso fluctuante [18].

Lacoexistenciade crisis esfrecuente, se daen un 67-90% de
los casos segun las distintas series. Por ello, €l hecho de que
algunos pacientes jamas las presenten ha motivado que algunos
autores prefieran denominar al trastorno como afasia adquirida
con trastorno convulsivo, por pensar que estadefinicion se gjusta
mas alafisiopatologiaqueladel término epilepsia[19]. Por otra
parte, no existe correlacidn entreintensidad delas crisis—que, en
general, son poco frecuentes—y lagravedad delaafasia. Algunos
casos muestran caracteristicas electroclinicas semejantes a las
observadas en nifios con epilepsiaparcial benignarolandicay que
también evolucionan hacia la afasia [20,21], lo que finalmente
caracterizariaa SLK como unaforma de epilepsia parcia muy
activa, con generalizacion secundaria durante el suefio.

No existe unaetiopatogeniadilucidadaconrespectoa SLK.
Seplanteael problemadesi laafasiaeslaconsecuenciaclinica
delostrastornos bioel éctricos en un cerebro en fase de madura-
cion, es decir, la afasia seria un equivalente convulsivo por
ablacion funcional a causa de la actividad paroxistica, distinta
deloscasosenlosquelascrisisepilépticasincluyen afasiaentre
sus manifestaciones clinicas —incluidos | os estados epil épticos
parciales—, ya que en estos casos la persistencia del cuadro se
prolongd durante meses o afios. Otros autores [22] sugieren la
hipdtesis de un proceso inflamatorio localizado, pero sdloenun
caso se ha demostrado una imagen neuropatol 6gica que apoye
tal afirmacién [23], y la hipdtesis de un proceso arteritico limi-
tado a cerebro [24] sobre labase de estudios arteriograficos ha
sido asimismo contestada [25]. Se han apuntado otras eventua-
les etiologias, como la infecciosa (Mycoplasma pneumoniae,
virus lentos, toxoplasma, cisticerco), malformaciones vascula-
res, tumores, fenGmenos autoinmunes y también condicionan-
tes genéticos, pero se trata siempre de casos aislados y que no
se han corroborado en estudios ulteriores. Desde €l punto de
vista patogénico se ha planteado la posibilidad de un proceso
subcortical con desaferentizacion cortical, donde las puntas del
EEG poseerian una significacion anadloga a las puntas occipita-
les que se registran en los ciegos [26].

L os estudios complementarios son habitual mente negativos.
En nuestros casos (Tablal V) los estudios de neuroimagen fueron
normales, en lo que serefierea TAC y RM cerebral. Un estudio
de angiorresonancia magnética, realizado en tres casos, mostro
en dos de ellosimagenes sugestivas de estenosis arterial —uno de
laarteriaangular y otro prerrolandica—, y otro un aumento delos
vasos dependientes de la arteria cerebral media derecha, si bien
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TablaV. Sindrome de Landau-Kleffner: hallazgos en estudios complementarios.

TAC o RM cerebral: normal (9/9)

Angio-RM (3/9):

Estenosis arteriales (2)

Aumento de vasos en arteria cerebral media (1)

Angiografia carotidea normal (3/9) realizada en las tres angio-RM

SPECT (4/9): multifocales bitemporales

no se confirmé en la angiografia convencional. Se practicé un
estudio SPECT con Tc-HMPAO en cuatro casos, tresen el curso
de la enfermedad y uno en la fase de normalidad electroclinica
tras aparente curacion, y en las cuatro se apreciaron zonas de
hipoperfusién multifocales de predominio en regiones tempora-
les; uno deloscasos se sigui 6 seriadamente mediante estatécnica,
y en € curso del proceso, aunque se modificé a disminuir la
hi poperfusi 6n —bajo tratamiento de un antagonistade |os canales
del calcio—, no vario el curso ni lagravedad delaafasiani delas
anomalias electroencefalograficas. Se han descrito resultados
similares tanto con SPECT [27] como con PET [28].

El diagnostico diferencia del SLK debe redlizarse con otras
formas de afasia adquiridas, en las que el factor etiopatogénico
suele ser mas evidente (oclusiones vascul ares, encefalitis herpé-
tica), con la hipoacusia, con agunas formas de trastornos gene-
ralizados del desarrollo y con €l sindrome de Rett —en sus fases
precoces—; también, con trastornos de conducta como el TDAH,
raravez con psicosis, con algunas formas graves ‘ congénitas’ de
disfasiadel desarrolloy, por supuesto, con lasformas de POCSL
y epilepsias benignas parcial es atipicas, con las que guardaestre-
chas relaciones electroclinicas, como hemos visto [29].

Laevolucién clinicay el pronéstico no se pueden predecir,
son posibles todos los modos de evol ucion, independientemente
desus caracteristicas clinicas y neurofisiol 6gicas. Segun nuestra
experiencia, sin embargo, parece gque en los casos de comienzo
tardio es posible laremision, tras varios afios y con buen pronés-
tico cognitivo (uno de nuestros casos, tras seis afios de af asia, se
recuper6 y accedio, con el tiempo, aunaingenieriasuperior). La
mejoria puede relacionarse tanto con una evolucién espontanea
hacia ellacomo con la eficacia de un tratamiento, especial mente
se produce de manera precoz a principio del proceso [2]. La
tendenciaalageneralizacién de | os paroxismos el ectroencefal o-
gréficosal hemisferio contralateral son un factor peyorativo para
el porvenir linglistico. Su evolucion clinicay, por lo mismo, la
evaluacion de sus resultados, deben cuidarse.

En e SLK puede aceptarse la hipotesis formulada y aceptada
por muchos autores [2,18,30,31] de que & SLK, laPOCSL y la
epilepsia parcial benigna atipica serian, respectivamente, las for-
mas aguda, moderada y benigna de un sindrome epiléptico, que
cursa con complejos punta-onda continua durante €l suefio lento,
trastornos cognitivosy conductualesy que aparece en unaetapade
maduraciondel cerebroenel quesuvulnerabilidad esméxima[32].

Afasias adquiridas infantiles

Implican una pérdida del lenguaje previamente adquirido, y se
diferencian por ello de las disfasias del desarrollo. En el caso de
la afasia adquirida existe ya una dominancia hemisférica para el
lenguaje. Laedad de aparicion determing, s estemprana, que se
puedan mezclar elementos afésicos con retrasos del desarrollo;
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Tabla V. Sindrome cerebeloso cognitivoafectivo.

Cambios de la personalidad

Conductas desinhibidas

Trastorno de la funcion ejecutiva

Alteraciones visuospaciales

Trastornos del lenguaje

Diversas patologias:

Trastorno por déficit de atencién con hiperactividad

Sindrome de Williams

Sindrome de Asperger

Cromosoma X fragil

Conductas autistas

por ello, podemos admitir que la frontera entre la afasia y la
disfasiadel desarrollo no estriba tanto en un corte definitivo por
lasemiologiaclinica, yaque puede presentar aspectosmejorables
—os dependientes de lamaduracion del lenguaje—, y perdurables
—dependientes de la funcion linguistica—.
Lasdiversasclasificacionesno ayudan amejorar ladefinicion
entreafasiay disfasia; entodo caso, estimamos queladisfasiaes
una alteracion que se produce en ausencia de trastorno organico,
sensorial, psiquiétrico o ambiental.
En laafasiaadquiridainfantil por lesion unihemisféricael ini-
Cio puede ser temprano (18-24 meses), tras una lesion aguda del
hemisferio dominante, y larecuperacion completa. Laslesionesde
predominio frontal producen ateraciones en la codificacion (pro-
duccién), mientras que las temporal es afectan alarecepcion (des-
codificacion) o alacomprension. Estetipo de afasia se puede cla-
sificar, segun la taxonomia clésica de las afasias del adulto, en:
receptiva (Wernicke), expresiva (Broca), de conduccion y andmi-
ca. A estostipos se han afiadido otros: motoratranscortical, senso-
rial transcortical, transcortical mixtay global, y aun subtipos (an6-
mica de desconexion, global fluente, transcorticales |éxicas y no
[éxicas, etc.), pero su aplicacion esdificil; incluso en € adulto, no
se pueden clasificar adecuadamente més de un 60% de |os casos.
Se ha sefidlado que las afasias del nifio son distintas de las del
adulto, ademéas del hecho de su recuperacion més répida, porque
suelen ser motoras; |as parafasias (verbales o fonémicas), las per-
severaciones y las esterectipias, asi como |os subtipos que hemos
sefialado, son masdificilesdeidentificar. Sin embargo, se harevi-
sado este problema[33] y apreciado que los nifios desarrollan una
semiologiasimilar aladelosadultos, en especia aloqueserefiere
alafrecuenciay distribucién de los signos ‘positivos' como las
parafasias; pararesolver esta discrepancia se propone, frente alos
datosconaocidos, lahipétesisdelaespecializacioninterhemisférica.
Parael diagndstico diferencial, en laprécticaclinicaes més Util
identificar d lengugje del pacientey su conducta, que permiten cata:
logar laafasiay, de manera complementaria, unalocalizacion ana-
tomica: corticaes, end territorio delaarteriasilvianay transcortica-
les en &reas algjadas de dicha arteria (cerebrd anterior y posterior).
La etiologia de estos trastornos en la edad infantil suele co-
rresponder a accidentes vasculares (hemiplegjia aguda), acciden-
tales (traumatismos de tréfico, el ectrocuciones), infecciones (en-
cefalitis y meningoencefalitis) y tumores.
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TRASTORNOSDE LA COMUNICACION

Disfasias del desarrollo

Conceptua mente, corresponden a los trastornos del desarrollo
del lengugje ‘especificos’, denominados asi por presentarse de
manera aislada y aparentemente primaria [34].

Su clasificacién semioldgica (sindrémica) la ha establecido
bien Rapin[35], y aellanosreferiremos. Se basaesencialmenteen
el examen del lengugje en susdosvertientes, expresivay receptiva,
considerédndosel osaspectosfonol 6gicos, morfosi ntécti cos, seman-
ticosy pragméticos, con € fin de llevar a cabo un perfil psicolin-
glistico del nifio. Deben excluirsetodas|as causas|ocales, organi-
cas, ambientales y cognitivas (nivel cognitivo no verbal normal).

El prondstico es variable y por lo tanto dificil: desde casos
inicialmente graves que se normalizan, hasta otros en los que €
trastorno perduraen laedad adulta; ello implicaque en laetiopa
togeniadelasdisfasias existe unaanomal iaanatomofuncional de
las estructuras responsables de la adquisicion del lenguaje [34].

La busgueda de marcadores biol 6gicos en las disfasias se ha
centrado en aspectos genéticos—debido alaexistenciade acumu-
laciones familiares y predominio en el sexo masculino—, pero se
acepta que existiria una transmision autosomica dominante, con
mayor penetranciadesde lamadre, masque untrastorno ligado a
sexo [36]. Los estudios de neuroi magen se han centrado en anali-
sismorfométricosen RM [37], en especia enlasimetriay asime-
triadel plano temporal —también referida parala dislexia—, pero
los resultados todavia son escasos y deben considerarse con pru-
dencia; probablemente la etiologia sea multifactorial, en la que,
sin duda, factores de riesgo biol 6gico, como el bajo peso al nacer,
ocupan un puesto reservado.

La utilizacion de técnicas de neuroimagen funciona tiene
hasta ahora una utilidad limitada, en especial la SPECT, ya que
los resultados deben valorarse segin lavalidez de esta pruebaen
otras enfermedades. En cualquier caso, la utilidad de estas prue-
bas debe ponerse de manifiesto en unadoble condicién: situacion
basal y situacion de trabgjo.

No se posee una experiencia amplia sobre |as repercusiones
en lainteraccion social de las disfasias del desarrollo, aunque si
se conoce gque alargo plazo existe unarepercusion en losniveles
educativos, y que un 50% de os pacientestienen en laadol escen-
ciay en la vida adulta dificultades en las relaciones sociales.
Asimismo, en la clasificacién sindromica antes referida [35] se
sefialan | os problemas de conducta que presentan, en especial los
nifios af ectos de unaagnosiaauditivaverbal, un sindrome seman-
ticopragmético o un trastorno en la programacion fonoldgica,
pero también se presentan, aunque en menor grado, en nifios con
un sindrome mixto fonologicosintético.

En algunos sindromes se han descrito precisamente este tipo
de alteraciones del lenguaje, cuyo fenotipo conductual incluye:
sindrome de Landau-Kleffner para la agnosia auditiva verbal,
hidrocefalias, sindrome de Asperger, sindrome de Williams para
lo semanticopragmético, sindrome de Martin-Bell (cromosoma
X frégil) para el déficit de programacién fonolégica, junto a una
seméntica aceptable y una pobre pragmatica.

Trastornos de la migracion neuronal

L os avances de neuroimagen en €l estudio delostrastornos dela
migracion neuronal (TMN) han permitido establecer su factor
etioldgico en variados procesos, desde € retraso escolar, las en-
cefal opatias motoras crénicas o la epilepsia, hasta trastornos del
aprendizaje e incluso casos asintométicos [38].

No obstante, la triada sintomética clasicadelos TMN sere-
fiere a retraso mental, epilepsia y trastorno motor crénico. Se
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incluyen dentro de los TMN procesos de variada etiologia: ano-
mal iascromosdmicas, neurocutaneas, displasias, asociadosaano-
malias congénitas multiples y a metabolopatias 0 procesos neu-
romusculares [39].

El sindrome biopercular congénito de Foix-Chavany-Marie
antescomentado, y en el queexisteun TMN, esel causante deun
grave trastorno oromotor, cuyas formasleves pueden semejar un
sindrome mixto fonol ogicosintéctico [39]. No hay que olvidar la
existenciade TMN de menor gravedad, pero que estaninvolucra-
dosenretrasoslevesdel lenguaje (fetopatiaal cohdlica) o incluso
en ladidexia

Anomalias metabdlicas de expresion inicial cognitiva

Dentro de |as alteraciones metabolicas que clasicamente se han
relacionado conretraso del lenguaje, se hasefial ado esencialmen-
telahistidinemia, unprocesoraro, cuyaincidenciaesde4/100.000
nacidos vivos.

Enlasformasinfantilestardias (1-4 afios) de a gunos procesos
metabdlicos de evolucion lenta, especialmente s no se registran
dismorfias especiaes graves, € cuadro puede presentarse inicial-
mente como un retraso del lenguaje —algunas formas de aminoaci-
dopatias, galactosemia, Niemann-Pick C 'y D, MPS Il1—, pero la
normaeslaaparicion en su curso de otros signos neurol 6gicosy no
neurol dgicos, que findmente precisan € diagnostico.

Anomalias cerebelosas

El cerebel o estaimplicado enlasfunciones cognitivas superiores,
y se conoce hoy en dia el llamado sindrome cerebel oso afectivo-
cognitivo [40,41]. En é se ve afectada, entre otros aspectos (Ta
blaV), lafuncion gecutivasocial, queincluyelafaltadefluencia
verbal y los déficit de lengugje especificos, como disprosodiay
agramatismo. En determinados trastornos como €l autismo, el
TDAH Yy d sindromedeWilliams[42] sehaencontrado patologia
sugestivade afectacion cerebel osa, y en €llos existen alteraciones
especificasdel lenguaje (como & sindrome semanti copragmético
en el de Williams). Final mente, también se reconoce un mutismo
cerebel 0s0, que aparece después de lesiones adquiridas agudas,
y sobre todo después de intervenciones sobre un tumor de fosa
posterior; parece aceptarse que en estos casos|apatogeniacorres-
ponde a una disartria cerebelosa en grado maximo, ya que €l
trastorno estransitorio, y a recuperarse suelequedar unadisartria
cerebelosa clasica [41].

Autismo

En el autismo, o mejor dicho enlas conductasautistas, sdlo un 20%
deloscasos presentan unaetiol ogiareconocible, y precisamentees
€l cerebel o uno delos érganos sefial ados, bien bagjo formadeatrofia
de determinados |6bulos, y que puede visualizarse mediante RM,
bien como disminucion de su volumen por morfometria'y que
corresponderiaaunapérdidaneuronal, esencia mentede célulasde
Purkinje [43]. El lenguaje autista se ha clasificado en dos formas
esenciales: unafluente, con variabilidad en la prosodia, fonologia
y comprension, s bien la pragmética se relaciona mucho con la
ecoldlia; y un sindrome no fluente, en e que los pacientes virtual -
mente se comportan como mudos o bgjo un sindrome de déficit
fonoldgico grave, con una deficiencia grave de la comprension e
importantes déficit no neurolingisticos [35]. No obstante, dentro
de este tipo de patol ogia podemos encontrar todalagamade tras-
tornos del lenguaje que hemos sefia ado.

En el sindrome de Asperger, en €l que se sefiala como carac-
teristico un sindrome semanti copragméti co, nosotros hemos en-
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contrado patologia cerebelosa, tanto bajo forma de hipoplasia
como tumoral [44].

Los estudios realizados con SPECT en el autismo sefialan
disminucién del flujo sanguineo en areas laterotemporales iz-
quierdasy bilateralmente en las dorsomediol ateralfrontales, con
implicacion de aspectos cognitivos [45].

Se hainsistido mucho en laexistenciade anomalias en diver-
Sos neurotransmisores. Recientemente [46], se ha sefialado una
disminucién de la fenilalanina 'y de la lisina, y aumento de la
glicinaen unaserie de 40 nifios de entre 3 y 18 afios diagnostica-
dos de autismo, lo que apoyarialahipétesis de un trastorno dela
neurotransmision inhibitoria.

Trastornos generalizados del desarrollo (TGD)

Denominados como tales desde la aparicién del DSM-111-R, en
1987, hoy en dia se les contempla también como trastornos in-
cluibles dentro del espectro autista. Sus caracteristicas desde el
punto de vista neurobiol gico han sido bien revisados[47], y en
ellos existe—ademés del trastorno en lainteraccion socia queles
caracteriza—trastornos del lenguaje en un 28%, basicamente pro-
blemas de caracter regresivo. Otrosdatosimportantesaretener es
la existencia de alteraciones electroencefalograficas en un 29%,
de los que un 13% eran epilépticos, un 11% presentaron trastor-
nosgenéticosidentificablesy laRM mostré anomaliasen un 19%
delacasuisticaestudiadade 421 nifios. Elloimplicalarealizacion
deun estudio exhaustivo cuando seemiteun diagnésticode TGD.

Trastornos emocionales

En este apartado se clasifican basicamente |os nifios carentes de
estimul os adecuados. El mutismo el ectivo, un trastorno primario
psiquiétrico, debe dejarse aparte, como |os trastornos emociona-
les secundarios que presentan muchos nifios con trastornos del
lenguaje.

En cuanto alaprimerasituacién, ladeprivacion parcial ototal
de estimulos linglisticos, eslaque marcaladiferenciaen el cua-
dro clinico; norma mente setrata de situaciones parciaes, yaque
las totales —caso de |os nifios salvajes— son excepcionalesy, en
general, asocian, ademas, otras alteraciones. Es més interesante
considerar losaspectosparcialesenlosque, al faltar losestimulos
adecuados en lafase de imprinting, se produciria un menoscabo
del lenguaje, que seriaproporcional al tiempoy alaintensidad de
la privacion —periodo de méxima sensibilidad y, por lo tanto, de
maximavulnerabilidad del cerebro—enel periododel brain-growth
spurt, en lenguaje etol bgico.

Retraso mental

Ladeficienciamental se caracteriza por unaincompetencia cog-
nitiva, 1o que supone unaincapacidad paraprocesar gran cantidad
de informacién de manera eficaz y de programar conductas que
favorezcan una adaptacion socia favorable, tanto en el presente
como paratodalavida[35].

El retraso mental supone, por lo tanto, laexistencia constante
de una serie de conductas inadaptadas. En € retraso mental el
desarrollo del lenguaje guarda una estrecha relacién con el nivel
del mismo, con los sintomas acompafiantes y con el factor am-
biental sociocultural en el que aparece. Lamitad delos nifios que
consultan por retraso del lengugje estén afectados por retraso
mental [48].

No existe un paralelismo estricto entre e grado de retraso
mental y el del lenguaje concomitante. Los errores que se detec-
tan desde € punto de vista articulatorio en los retrasos leves son
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similares alos de |os nifios sanos, pero a edades més tempranas,
es decir, las anomalias morfosintacticas y fonol égicas son habi-
tualmente cronopaticas, mientras que |los aspectos semantico-
pragméticos son los mayormente afectados en el retraso mental.

CONCLUSIONES

El desarrollo del lengugje no puede aislarse de otros aspectos del
proceso de maduracion neurolégica, y pese a ser esencialmente
un hito cognitivo, no puede disociarse de |os componentes afec-
tivos que interactlian en un ambiente social.

TRASTORNOSDE LA COMUNICACION

El estudio delaclinicaesesencia y constituye un prerrequi-
sito imprescindible para la busgueda de marcadores biol gicos
posibles, pero las baterias de pruebas deben ser racionadlesy la
interpretaci én delosresultados cauta. No se puede establecer hoy
endiaunarelacion directaentrelaepilepsiay lostrastornosdela
comunicacion, aunque hay casos en los que si existe. Aceptamos
lahipétesisdeque SLK, POCSYy epilepsiaparcia benignaatipica
son formas clinicas con distinta gravedad de un mismo espectro
sindrémico epiléptico. Hay que reconocer e sindrome cerebel o-
so cognitivoafectivo, que posee implicaciones en lafuncién ge-
cutiva social y propiamente en el lenguaje.
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J. CAMPOS-CASTELLO, ET AL

TRASTORNOSDE LA COMUNICACI ON:
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Resumen. Objetivo. Valorar elementos semiol6gicos clinicos en el
diagndstico diferencial detrastornosdelacomunicacion (TC) y sus
eventual esmar cador eshiol 6gicos. Consideramosdosgrupos, segin
lapropiaafectaciondelacomunicacionydelainteraccionsocial. En
el primero, seafectan paral elamenteambosaspectos; en el segundo,
seafecta predominantementelainteraccion social. Desarrollo. Enel
primer grupo, estudiamos dislalias, disritmias, afasias adquiridas,
relacion TCy epilepsia, tiposde crisisy descargas EEG; la disfasia
del desarrolloylaepilepsia pueden asociar sefortuitamente, ser con-
secuenciadeunamismacausaolaepilepsiaresponsabledel TC, bien
deforma critica, bien constante (afasia-epil éptica adquirida, SLK).
Sobre datos de literatura y personales sobre SLK, estudiamos su
semiologia, marcadores biol 6gicos posibles y diagndstico diferen-
cial. Consideramostrastornosdemigracion neuronal y alteraciones
metabolicasde semiologiainicial neuropsicol 6gicay anomaliasce-
rebel osasimplicadas en funciones cognitivas. En el segundo grupo,
valoramosel autismo, trastornosgeneralizadosdel desarrolloysin-
dromes peculiares con TC semanticopragmatico. Conclusiones. El
desarrollo del lenguaje no puede aislarse de otros aspectos de la
madur aci6n neur ol 6gica. No sepuedeafirmar relaciondirectaentre
epilepsiay TC, aunque hay casos en los que si existe. Aceptamos la
hipétesisde que SLK, POCSL y EPB atipica son formas clinicas de
un mismo sindrome epiléptico. Reconocer e sindrome cerebel oso
cognitivoafectivo por sus implicaciones en la funcion g ecutiva so-
cial, lenguaje y personalidad, caracteriza determinados procesos
(Williams, Asperger, X-fragil, autismo). Una bateria racional pro-
gresiva de estudios complementarios, sobre prerrequisitosclinicos,
es béasica para hallar marcadores bioldgicos en sindromes hoy en
dia, ‘huérfanos' delos mismos. [REV NEUROL 2002; 35: 36-44]
Palabrasclave. Epilepsiaylenguaje. EspectroPOCSL.. Metabol opa-
tias de expresion neuropsicoldgica. Paroxismos EEG y lenguaje.
Sindrome cer ebel 0so cognitivoafectivo. Trastornosdelamigracion
neuronal y lenguaje.

PERTURBACOES DA COMUNICAGAQ:
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Resumo. Objectivo. Avaliar elementos semiol égicos clinicos no diag-
nostico diferencial dasperturbagesdacomunicagéo (PC), eseuseven-
tuais marcadores biolégicos. Consideramos dois grupos, segundo o
préprioenvolvimentodacomunicagdoedainteracgdosocial. Noprimei-
ro estéio envolvidos paralelamente ambos os aspectos, no segundo a
interacciosocial épredominantementeafectada. Desenvolvimento. No
primeiro grupo estudamos didalias, disritmias, afasasadquiridas, re-
lacdo dasPC eepilepsia, tiposde criseedescargas EEG. A disfasiado
desenvolvimento eepil epsia podemassoci ar-secasual mente, ser conse-
guénciadeumamesma causaouaepilepsiaser responsavel pdaPC, de
forma critica e constante (afasia epil éptica adquirida, SLK). Combase
emdadosdalliteratura epessoaissobre SLK, estuddmosa sua semiolo-
gia, possivei smar cador esbiol 6gicosediagnosticodiferencial . Conside-
rémosas perturbagBesde migracao neuronal ealteragBesmetabdlicas
desemiologia neuropsicol égicainicial eanomalias cerebel osasenvol-
vidas nas fungdes cognitivas. No segundo grupo, avaliamos o autismo,
perturbagdesgeneralizadasdo desenvolvimentoesindromaspeculiares
com TC semanti co-pragméti co. Conclusdes. O desenvolvimentodalin-
guagemnéo podeser isolado deoutrosaspectosda matur agio neurol &
gica. N&o se pode afirmar uma relagdo directa entre epilepsia e PC,
embora existam casosemque defacto ocorra. Aceitamosa hipétesede
que o 9K, POCSL. e EPB atipico sgjam formas clinicas de um mesmo
sindroma epil éptico. Reconhecer asindroma.cerebel osacognitivo-afec-
tiva pelas suas implicagdes na funcdo executiva social, linguagem e
personalidade, caracteriza determinados processos (Williams, Asper-
ger, X-frégil, autismo). Umasérieracional progressivadeestudoscom-
plementares, sobre pré-requisitos clinicos, € hoje em dia fundamental
paraencontrar mar cador esbiol égicosemsindromas, '6rfaos dosmesmos.
[REV NEUROL 2002; 35: 36-44]

Palavras chave. Epilepsia e linguagem. Espectro POCSL.. Metabo-
| opatias de expressao neur opsicol 6gica. Paroxismos EEG elingua-
gem. Perturbacdes da migracéo neuronal e linguagem. Sindroma
cerebel osa cognitivo-afectiva.
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