CAPÍTULO 17

RETRASO MENTAL

Aunque pueden variar los detalles, las definiciones de retraso mental incluyen cierta idea relativa al nivel de capacidad mental.  La medida de la capacidad mental es el tema de un campo de investigación de más de un siglo de existencia denominado psicometría, término que significa medida mental.  

Retraso mental: término habitualmente utilizado para afecciones del funcionamiento mental inferior al normal.  Es el que se usa actualmente en el manual diagnóstico de la Asociación Americana de Psiquiatría (1994) y en muchos otros contextos. El término sugiere un ritmo de desarrollo mental lento, rezagado, si bien este supuesto acaso sea válido sólo en algunas de las dolencias que analizaremos en este capítulo.  

Deficiencia mental: término utilizado a menudo con anterioridad.  Aunque es muy descriptivo y no hace suposiciones sobre la naturaleza del deterioro, hoy día no es el preferido al parecer porque se considera que es infamante y degradante, y hace presunciones injustificadas sobre logros esenciales.  

Amencia: término que todavía se usa en neurología y psiquiatría, significa «sin capacidad mental», es absoluto y extremo y no tiene en cuenta grados de deterioro (en el habla común no existe la palabra «dismencia»).  

Demencia: término que se refiere a afecciones de competencia mental menguante que tienen lugar tras alcanzarse niveles funcionales superiores.

PSICOMETRÍA

ORIGENES DE LA PSICOMETRÍA

La psicometría comenzó en la segunda mitad del siglo XIX en Inglaterra, tras la publicación de la teoría de la evolución de Darwin, que hacía hincapié en la supervivencia de los más aptos. Darwin afirmaba que la inteligencia heredada diferenciaba a los seres humanos de los demás primates, y entre los primeros predecía el éxito y la supervivencia. 

Su joven primo Francis Galton inició las primeras investigaciones sistemáticas sobre diferencias individuales en la competencia. Al efecto seleccionó sus medidas partiendo de procedimientos utilizados para estudiar diferencias individuales en el laboratorio. Entre ellas se incluían sensibilidad en funciones visuales, auditivas y somatosensoriales, y tiempo de reacción a señales para efectuar movimiento, consistiendo éste generalmente en presionar o soltar algún tipo de palanca o tecla de telégrafo con un dedo.  

En los Estados Unidos y otras partes del mundo se profundizó en ese trabajo, pero al observar que tenía poca relación con el éxito académico se consideró un fracaso. En retrospectiva, el fallo se debía principalmente a errores metodológicos que seguramente eran inevitables en la época.  

Otros eficaces métodos de evaluación derivaron de otra fuente.  En Francia, Alfred Binet consideró que la perspectiva adoptada en Inglaterra era ingeniosa y precisa, pero su enfoque era trivial.  El Ministerio de Educación francés, que había empezado a garantizar educación pública para todos, necesitaba identificar a los niños que no podían sacar provecho de las clases regulares. Binet sostenía que los tests adecuados a tales fines debían tomar muestras de los tipos de habilidades utilizadas por los niños en la escuela.  Por consiguiente, él y sus colegas crearon ítems de test que valoraban destrezas complejas como la comprensión del lenguaje, el razonamiento y la memoria para información tanto verbal como visuoespacial. Por ejemplo, un tipo de ítem, denominado vocabulario de imágenes, pedía el nombre de un objeto o animal presentado en una ilustración.

Binet tenía que hallar una escala de medida que permitiera establecer comparaciones. Para ello eligió un método escalonado propuesto por un hombre llamado Damaye, que dio origen al concepto de edad mental.  Este concepto se basaba en datos obtenidos tras presentar posibles ítems a grupos numerosos de niños de distintas edades y comprobar cuáles eran superados en cada nivel de edad. Un ítem ideal tenía una curva porcentual de superación en la que fracasaban casi la mitad de todos los niños de una cierta edad, y la superaban aproximadamente el 50 % de los que tenían un año más y también casi el 100 % de los que tenían dos años más. 

Mediante el uso de datos de corte transversal y el examen de diversas revisiones durante la primera década del siglo XX, Binet buscó y halló grupos de ítems característicos de cada edad de los años de escuela elemental. Los niños que respondían a las preguntas adecuadas a su propia edad y por debajo obtenían puntuaciones de edad mental correspondientes a su edad mental (o cercanas) y eran considerados normales o de nivel medio. Los que respondían correctamente a preguntas apropiadas para niños mayores tenían edades mentales superiores a su edad cronológica y se consideraba que iban adelantados.  De los que no contestaban a las preguntas propias de su nivel de edad se creía que iban rezagados, y si el retraso era notable, que sufrían algún deterioro.

En 1912, un psicólogo alemán llamado Wilhelm Stern sugirió que si la puntuación de edad mental obtenida en los tests se dividía por la edad cronológica, resultaría una cifra, el cociente de inteligencia (o CI), que permitiría comparar competencias en cada edad. Si se multiplica el cociente por 100, la inteligencia normal o promedio es 100.  La dispersión de puntuaciones en torno a este valor medio (desviación estándar) era aproximadamente 16. Así pues, más del 99 % de la población estaba incluida en una escala que iba de 53 a 147.


Se advirtió que las puntuaciones obtenidas por el método de Binet predecían el éxito académico, por lo que aquél fue adoptado pronto en todo el mundo.  Al ser el primero, el procedimiento tipo Binet se convirtió en un patrón por el que se juzgaban otros métodos. Para ser considerados válidos, los nuevos tests propuestos tenían que estar en buena correlación con los tests tipo Binet.  

Durante la primera parte del siglo XX, proliferó rápidamente la elaboración de tests para su uso en muchos escenarios aparte de las escuelas elementales. Los tests acabaron utilizándose para clasificar más que para establecer bases terapéuticas; se usaron para asignar misiones militares, o seleccionar individuos para ser admitidos en la enseñanza superior o en programas de formación para distintos trabajos. Con el fin de poner en práctica programas de test a gran escala, los procedimientos ideados por Binet, que requerían un examinador para cada individuo y dos horas de tiempo, fueron reemplazados por métodos de lápiz y papel que podían aplicarse a la vez a grupos numerosos de personas. Se desarrolló una tecnología para que una máquina pudiera encargarse de las puntuaciones. Tests como el Test de Aptitud Escolar (TAPE), que comenzó a utilizarse en la década de 1920, llegaron a ser una experiencia con la que grandes segmentos de la población se llegó a familiarizar. No obstante, en todo un examen individual realizado mediante un procedimiento como el de Binet estaba el patrón oro para determinar el retraso mental.

Tomemos nota de diversos aspectos de la historia expuesta hasta ahora: 

1.   El método de Binet no se basaba en ninguna teoría de la función mental sino que era una respuesta razonable a una necesidad social percibida. 

2.  A Binet le interesaba sobre todo identificar el extremo bajo del espectro de competencia.  Sus métodos no estaban pensados para examinar esencialmente la escala completa de competencias.  

3.  Binet no se propuso medir la inteligencia, sea cual fuere su significado. No existía una ciencia de la cognición, y él no sugirió siquiera una vaga teoría relativa a la edad mental.  Su objetivo era únicamente práctico y pragmático: la selección de aquellos que sacarían provecho o no de la enseñanza y la determinación de los medios que podrían ayudar a los que tenían dificultades.  

4.  La raíz de sus procedimientos de medida era la comparación de la función individual con una norma de grupo. Lo que se ideó fue un tipo de tests referidos a un valor estándar.

No obstante, este logro se alcanzó precisamente cuando los individuos se expusieron cada vez a más educación formal y se desarrollaron tecnologías de la comunicación, las cuales proporcionaron acceso a la información fuera de los límites del aula.  Actualmente se sabe que las normas de los tests referidos a valores estándar son una diana móvil.  A lo largo del siglo pasado, a medida que los tests se han estandarizado de nuevo o que estos mismos tests se han usado para evaluar poblaciones grandes, se ha observado que niños corrientes de padres corrientes han de saber más (técnicamente, responder con precisión más preguntas más difíciles) si quieren llegar al mismo punto que sus padres en la escala de medida.  Aproximadamente, la magnitud de este cambio ha sido más o menos de 15 puntos de Cl cada 20 años.

DESARROLLOS TARDÍOS; «G» Y «S» Y ESCALAS DE WECHSLER

Los británicos y los americanos hicieron suyo el enfoque de Binet, desarrollaron métodos estadísticos para estudiar la competencia mental y formularon teorías que trataban de dar cuenta de los datos que iban apareciendo.  

La primera autoridad en la materia en Gran Bretaña era Charles Spearman, según el cual las personas que hacían bien un test cualquiera de competencia mental también solían hacer bien otros. En otras palabras, las ejecuciones en diversas clases de tests que evaluaran habilidades mentales mostraban congruentemente correlaciones positivas (es decir, si un individuo lo hace bien en un test, es probable que en otro haga lo propio). Si no había habilidades comunes subyacentes, no debería haber correlaciones o serían tantas las positivas como las negativas, lo que simplemente no sucede. Estos hechos han sido verificados en innumerables ocasiones, y cualquier teoría de la función intelectual ha de tenerlos en cuenta.

Los datos correlacionales simples han sido sustituidos por complejos procedimientos estadísticos, que Spearman ayudó a desarrollar, denominados análisis factorial. 

Se pretende que este método de análisis revele la estructura subyacente de las correlaciones obtenidas cuando se administran muchas y distintas clases de tests. 

El procedimiento estadístico genera un número relativamente pequeño de factores en los que cada uno de los tests originales tiene una «carga».  

Los factores se definen por el tipo de tests que cargan alto en ellos, y podemos considerar que la carga es una suerte de correlación entre un factor y un test específico. 

Quizá todo esto parezca un razonamiento circular; pero esa circularidad resulta considerablemente atenuada si estudios independientes llegan a la misma solución factorial.

Del análisis computacional surgen factores de modo sucesivo.  El primero tiene la carga global máxima; el segundo, la siguiente carga máxima, y así sucesivamente.  El primer factor a menudo presenta cargas elevadas de varios tests, mientras que los restantes tienen cargas altas de grupos de tests relativamente homogéneos.  

Para Spearman y todos los que han seguido su ejemplo, estos datos forman parte de una base probatoria del concepto teórico de «g», o inteligencia general. Se presume que las cargas altas de tests diversos en el primer factor apuntan a una capacidad general subyacente que integra todas las competencias y determina dónde puede situarse la persona en la escala del talento humano.

Spearman desarrolló el significado de «g» caracterizándolo como «la capacidad de deducir relaciones y correlatos». 

El lenguaje utilizado es confuso y nunca fue operacional, no se especificó con suficiente detalle para saber exactamente cómo emprender su medición.  Ello no sorprende dado el estado de la ciencia cognitiva de la época, pero sin duda Spearman buscaba a tientas una definición de habilidad en la resolución de problemas, en la captación de relaciones ante apariencias superficialmente diversas, y en la comprensión de semejanzas ante diferencias manifiestas.  

Sobre «g» había otras dos suposiciones:  
1. Una era que las medidas de la inteligencia como las de Binet eran las mejores medidas de «g», aun no siendo perfectas.  

2. La otra, que «g» en gran parte, si no del todo, es heredada; según Spearman, «g» no es el único componente de la inteligencia humana. El resto lo constituyen capacidades o talentos especiales denominados «s», que aparecen reflejados en los factores relativamente homogéneos que surgen tras el primer factor, al igual que en las diversas aptitudes que exhiben los seres humanos, como las matemáticas, musicales, deportivas, etc. Dado que Spearman afirmaba la existencia tanto de «g» como de «s», a veces su teoría recibe el nombre de los dos factores.

El trabajo de Spearrnan se llevó a cabo durante el primer tercio del siglo XX.  Posteriormente, una modificación de la naturaleza de «g» fue sugerida por R. B. Cattell (1971) y después desarrollada por Hom (1978), lo que cobró gran importancia en el pensamiento de muchos.  

La idea es que «g» consta de dos subcomponentes: 

· Inteligencia fluida («gf»). Las aptitudes fluidas se refieren a capacidades para adquirir conocimiento  

· Inteligencia cristalizada («gc»). Las aptitudes cristalizadas se refieren a conocimiento ya adquirido. 

«gc» resiste más que «gf» al envejecimiento y las lesiones; es decir, en cuanto adquirimos conocimiento, éste tiende a perdurar, pero nuestra capacidad para aprender cosas nuevas disminuye con las lesiones y la edad.  

Se cree que los tests de conocimiento verbal y resolución de problemas miden la inteligencia cristalizada, mientras los tests de problemas no verbales, visuoespaciales, miden la inteligencia fluida.  

A continuación, Cattell y Hom desarrollaron diferentes subdivisiones de los dos tipos básicos de «g», lo que según algunos observadores (Jensen, 1998) los aleja de la esencia de «g» y los acerca a los adversarios de Spearman.  No obstante, hay bastante acuerdo respecto a que el componente hereditario, crítico, de «g» es el fluido, no el cristalizado.

Un investigador psicométrico americano llamado Thurstone protagonizó la principal oposición a la teoría de los dos factores de Spearman. Había poco o ningún desacuerdo sobre la existencia de «s»; se discutía la de «g». Thurstone creía que «g» era esencialmente un concepto superfluo; que, en cambio, había un conjunto relativamente reducido de capacidades discretas que él denominaba capacidades mentales primarias. 

Para Thrustone y sus seguidores, la medición mental requería determinar dónde se hallaba cada persona con respecto a cada capacidad primaria, mientras Spearman y los suyos trataban sobre todo de evaluar «g» y, después de la aportación de Cattell («gf»), un concepto entendido como la capacidad o el potencial para aprender.  

Debemos tener en cuenta que todos estos destacados personajes eran muy conscientes de que estaban manejando constructos hipotéticos, ideas útiles, y que sus procedimientos de medida eran una aproximación relativa. Dicho de otra forma, los investigadores, con independencia de cuál fuera su teoría de preferencia, sabían muy bien que cualquier medida concreta del intelecto no podía evaluar la capacidad directamente. Sabían, por el contrario, que lo que se medía era el producto de cierta combinación de capacidad, experiencia, motivación, oportunidad y muchas otras variables. 

Si el lector sabe algo de genética, quizá comprenda mejor la cuestión imaginando que los tests de inteligencia, sea cual fuere su margen de error, sólo son capaces de medir el fenotipo (los caracteres observables del proyecto heredado), no el genotipo (el proyecto, el conjunto de la información genética).

Justo antes de la Segunda Guerra Mundial se produjo otro hito importante.  Recordemos los procedimientos de edad escalonada y las curvas porcentuales de superación de Binet. Hacía mucha falta disponer de un patrón oro de evaluación intelectual para adultos, y pese a que se idearon modos de utilizar las escalas de edad, los métodos de Binet simplemente no servían. Se había llegado a afirmar que el desarrollo mental cesaba en algún momento de la fase medía de la adolescencia sólo porque ya no se hallaban ítems que diferenciaran edades.

Se obtuvieron respuestas de muchas fuentes, pero el vencedor de la contienda fue el estudio de David Wechsler, psicólogo americano que creó el primer test ampliamente aceptado de inteligencia adulta que se realizaba de manera individual. Antes, mientras servía en el ejército durante la Primera Guerra Mundial, Wechsler trabajó en Londres con Spearman y adquirió una gran experiencia con los tests concebidos para ayudar a clasificar personal militar. Wechsler comprendió que la aplicación básica de los tests de inteligencia era la comparación de un individuo con un estándar adecuado, sin que hiciera ninguna falta crear escalas de edad.  

La elaboración de tests consistía en hallar buenos tests y proporcionar estándares adecuados, año tras año en la infancia y después a intervalos más largos.  Estándares adecuados significa estimar las cifras del censo de la población en general de la muestra normativa para todas las variables que pudieran ser pertinentes a la inteligencia: edad, años de formación, nivel socioeconómico, etc. 

Aunque en las primeras ediciones del test de Wechsler la estimación de Ios estándares de población en las muestras normativas dejaba mucho que desear, en ediciones posteriores se fue aproximando cada vez más al ideal.

La concepción de Wechsler sobre la inteligencia era más amplia que la teoría de los dos factores de Spearman, pues el primero consideraba que la inteligencia abarcaba algo más que una capacidad cognitiva.  Asimismo, daba por supuesto que afectaba al conjunto de la personalidad y que la determinaban por igual la emoción y la motivación.  

Sin embargo, dentro del dominio cognitivo, estaba en gran parte de acuerdo con Spearman.  Mientras las escalas tipo Binet mezclaban distintos tipos de ítems de tests (p. ej., memoria, discernimiento, razonamiento, matemáticas) y no proporcionaban índices separados para los diferentes tipos, Wechsler eligió diez o doce tipos distintos de tests, presentó muchos ítems de dificultad creciente a cada uno, y para cada uno dispuso normas. 

Además, combinó los resultados de los diversos tests en un índice global de competencia que denominó Cl de Escala Completa, si bien la suya no era una escala de edad ni se calculaban cocientes con la edad en el denominador.  Escogió muchos procedimientos de tests desarrollados por los militares, en gran parte basándose en su criterio sobre los resultados de estudios anteriores.  

No obstante, sí hizo algo curioso siendo un defensor, bien que parcial, de «g».  Eligió sus tests de tal modo que aproximadamente la mitad tenían un componente verbal (p. ej., definiciones de palabras, variedad de información, recuerdo de series de números oídos), y su combinación producía un índice que denominó Cl Verbal.  La otra mitad era sobre todo de naturaleza no verbal (detectar errores en imágenes de objetos, animales o escenas; reconstruir dibujos con fragmentos que contuvieran sus componentes; armar rompecabezas que requirieran montaje), y su combinación originaba un índice que llamó CI de Ejecución.

La distinción entre verbal y de ejecución ha sido objeto de controversia respecto al mejor modo de evaluar la inteligencia. Lo primero eran los tests de habilidades verbales (recordemos que los tests de inteligencia tenían que ver con las habilidades escolares), pero el alistamiento de soldados para la Primera Guerra Mundial reveló que muchos ciudadanos americanos eran analfabetos. Además, durante el primer tercio del siglo, los EE.UU. eran una nación de inmigrantes, muchos de los cuales apenas dominaban el inglés. 

De todos modos, analfabetismo no era igual a incompetencia.  Los tests no verbales o de ejecución proporcionaron los medios para evaluar la competencia de los analfabetos.  La solución que dio Wechsler a la polémica consistió en incluir a ambos, y considerar a cada tipo más o menos por igual.  Su primer test fue para adultos, pero pronto (con el mismo formato básico y las mismas clases de subtests) hubo versiones estandarizadas para niños. Todas han pasado varias revisiones, cada vez con mejores pautas pero con pocos cambios en el formato o el tipo de test.

Resumiendo, los tests de Wechsler se componen de diez (en varias versiones, uno o dos más) subtests (cada uno de los cuales genera un índice de competencia) agrupados en una escala verbal y una escala de ejecución en las que se calculan las puntuaciones de CI. Existe también un Cl de Escala Completa que combina los resultados de las escalas verbal y de ejecución y se considera una excelente medida de «g». Tengamos en cuenta que los Cl verbales y de ejecución de la mayoría de los individuos están unos cerca de otros, por lo que el Cl de Escala Completa es admisible. Sin embargo, hay personas, ni analfabetos ni inmigrantes, que acaso alcancen CI verbales altos y de ejecución bajos, o al revés, de cuyos CI de Escala Completa se dice que reflejan debidamente el nivel general de capacidad pese a que el valor obtenido carece totalmente de sentido.

ENFOQUES DEL RETRASO MENTAL

En el capítulo sobre la lesión cerebral señalamos que hay muchas afecciones (entre ellas anoxia grave; infecciones como la rubéola, la toxoplasmosis y por citomegalovirus, y el síndrome de alcoholismo fetal) que están asociadas a deficiencia mental. 

Existen también muchos tipos diferentes de errores genéticos que a menudo dan origen a niños de aspecto acusadamente anómalo y mentalmente deficientes. En posteriores apartados del capítulo abordaremos estas dolencias. 

Para empezar, el análisis se centrará en un tipo de niño cuyo nacimiento es normal y no va precedido de infección materna, abuso de sustancias ni ningún trauma cerebral conocido, y su aspecto no presenta estigma alguno. Por lo general, los primeros signos que podrían anunciar retrasos serían demoras en la superación de los sucesos tempranos del desarrollo, como sostener la cabeza de manera independiente, sentarse solo o andar. Después del primer año, también se demoran aspectos del desarrollo lingüístico y social. En muchos casos, estos «signos» tal vez no signifiquen nada más que un patrón algo extraño de desarrollo del niño antes de ponerse éste al nivel de los demás. No obstante, si estas demoras no aparecen de manera aislada sino en la mayoría de los dominios del desarrollo, y para cuando está en el jardín de infancia el niño no ha superado su atraso, alguien (padres y otros miembros de la familia, maestros o personal médico) puede .proponer que se le realice una evaluación psicológica formal.  Entonces se le hará un test de inteligencia como el descrito anteriormente. Asimismo, se entrevistará a padres y cuidadores acerca de la adaptación social del niño, haciendo hincapié en habilidades de esfuerzo personal, por ejemplo, vestirse, atarse los zapatos, la higiene personal o habilidades sociales respecto a los demás. Si los resultados de los dos procedimientos son razonablemente congruentes y bajos, tendremos un diagnóstico de retraso mental.

Es probable que al niño recién descrito se le considere afectado de un retraso mental familiar.  Para explicar este diagnóstico y la idea que subyace al mismo, hacen falta ciertos conocimientos sobre teoría genética de la población y conceptos y nociones estadísticas, que examinaremos a continuación.

DETERMINACIÓN POLIGÉNICA DE LA INTELIGENCIA, Y CURVA NORMAL, EN FORMA DE CAMPANA

Recordemos que Binet logró hallar un método para predecir el logro escolar cuando utilizaba cuestiones que explotaban habilidades complejas, mientras investigadores que lo precedían fracasaron al intentar usar evaluaciones de habilidades específicas muy selectivas.  

Entonces, si conjeturamos respecto a la determinación genética de las funciones intelectuales, es muy probable que haya muchísimos genes implicados debido a la complejidad de los procesos que se están midiendo. Esto daría a entender que hay tantos genes involucrados en la determinación de la inteligencia que, si un número de éstos relativamente pequeño fuera deficiente en cierto modo, tal vez no importaría demasiado si el resto fueran normales. (En una parte posterior del capítulo quedará claro que esta afirmación no es válida para ciertos genes.) 

En cualquier caso, la inteligencia tiene un gran número de determinantes, y la composición genética de un individuo forma parte de ellos, por lo que el número de genes ha de ser muy grande.  

En otras palabras, la inteligencia es poligénica (muchos genes).

Cuando ciertos resultados tienen un número elevado de determinantes, los estadísticos coinciden en que la curva normal (denominada también curva en forma de campana) brinda una buena aproximación de cuáles pueden ser dichos resultados.  En la figura 17.1 tenemos una ilustración de la curva normal.  Debería entenderse que el eje de ordenadas es la «frecuencia», que se refiere al número de personas que puntúan en cada nivel de lo que se está midiendo, en este caso CI.  El eje de abscisas presenta todas las puntuaciones posibles en un test de inteligencia.  Las bajas están a la izquierda y aumentan a medida que nos desplazamos a la derecha.  La curva de campana es una distribución concreta de puntuaciones y puede interpretarse en el sentido de que la frecuencia será máxima en mitad de la serie de todos los resultados posibles, mientras que tanto los superiores como los inferiores serán mucho más excepcionales.  El punto máximo de la curva de campana se halla en el valor medio, o promedio, de todas las puntuaciones representadas.  En la parte inferior de la figura 17.1a, debajo del valor máximo de la curva, aparece el número 100, que designa la inteligencia media. Una medida puede tener un intervalo de dispersión o variación amplio o estrecho. Las desviaciones estándar se muestran con dígitos positivos a la derecha, y negativos a la izquierda, junto con las puntuaciones de Cl correspondientes a los tests de Wechsler. También se aprecia el porcentaje de población bajo cada parte de curva.

Es posible comparar las puntuaciones obtenidas en diferentes medidas teniendo
en cuenta el grado de dispersión o la desviación estándar. Si calculamos lo lejos que una puntuación concreta está del promedio, siguiendo la evolución del signo (+ por encima del promedio, - por debajo), y dividimos este número por la desviación estándar, el resultado representará el número de desviaciones estándar que puede estar la puntuación por encima o por debajo del promedio. Ésta, denominada estándar, es lo que son las puntuaciones de CI. 

Dado que la distribución original de puntuaciones de Cl obtenidas por Terman (el estudioso que adoptó y difundió en América los procedimientos de Binet) se aproximaba a una curva normal y en los diversos años presentaba desviaciones estándar en torno a 16 y un promedio alrededor de 100, las puntuaciones promedio en las escalas de Wechsler se fijaron en 100, y sus desviaciones estándar en 15 (un número algo más redondo y fácil de seguir que 16). Obsérvense otros dos rasgos de la figura 17.1b. Seis desviaciones estándar, de 3 hacia arriba y de 3 hacia abajo del promedio, comprenden el 99,72 % de la población total. Por lo general, se acepta que un Cl de 70, que supone desviaciones estándar de 2 por debajo del promedio, es una puntuación tope de la deficiencia mental. 

Cuando se obtienen datos de medida de inteligencia de poblaciones grandes, las distribuciones de frecuencia resultantes (tablas o gráficos del número de personas en cada puntuación distinta) presentan una curva en forma aproximada de campana salvo en un aspecto. El extremo inferior de la curva tiene un número demasiado alto de sujetos, y en vez de ir descendiendo hasta el infinito da origen a una protuberancia impropia en la distribución (fig. 17.1c). 

La explicación de esta desviación de la normalidad en la distribución de la inteligencia medida ha sido que la población intelectualmente deficiente se distribuye en dos grupos:

A) Se supone que uno  está determinado por los mismos factores que influyen en los   que se hallan en el resto de la curva normal pero han acabado en el extremo inferior. B) El otro es un grupo denominado «orgánico», en que cierto factor conocido ha desbaratado el proceso del desarrollo. Este grupo «orgánico» puede subdividirse en otros tres:

1. El primero lo componen individuos que han vivido en entornos llenos de privaciones y han recibido una estimulación insuficiente.

2. El segundo consta de aquellos cuya inteligencia resulta destruida antes por procesos patológicos.  

3. El tercero es el de aquellos cuyos genes y cromosomas, tal como quedan determinados en el momento de la concepción, contenían defectos innatos que provocaron la deficiencia mental.  

Partiendo de un enfoque neuropsicológico, estos grupos son muy diferentes, pero a menudo se los ha mezclado de manera indiscriminado en las investigaciones sobre deficiencia mental en que los individuos se han clasificado sólo sobre la base de la inteligencia.  Actualmente este hábito está cambiando (Hodapp y Zigler, 1997). A continuación examinaremos cada uno de los cuatro grupos por separado.

RETRASO MENTAL FAMILIAR

Se dice que hay retraso mental familiar cuando los resultados de un test de inteligencia del niño son bajos y no se aprecian indicios de sucesos destructores del cerebro (como anoxia o infección) ni de anomalías génico-cromosómicas. 

El último criterio es algo problemático por el hecho de que no hay un modo seguro de saber si el conjunto génico-cromosómico es normal, pues constantemente se están descubriendo anomalías.  

Si el aspecto del niño no es dismórfico (estructuralmente distorsionado), es más probable que esas anomalías no estén presentes, aunque, los rasgos físicos de niños con síndrome de alcoholismo fetal o síndrome de fragilidad del cromosoma X, que actualmente pueden ser identificados con bastante coherencia, antes pasaban inadvertidos, y a menudo se agrupaba a esos niños con los retrasados familiares.  

La clasificación de retraso mental familiar es más segura si los padres del niño puntúan en el extremo inferior de la distribución de inteligencia, tanto si es lo bastante abajo para satisfacer los criterios de retraso como si no.  

Un problema que se plantea es que en este grupo también hay niños que Zigler y Hodapp (1986) denominaron aislados poligénicos, hijos intelectualmente deficientes de padres con inteligencia normal o incluso superior. La idea es que, en ocasiones excepcionales, padres brillantes engendran un hijo cuyo intelecto resulta debilitado por casualidad. En el conjunto de la población este suceso inhabitual resultará compensado por su contrario: cuando padres intelectualmente débiles conciben un niño inteligente.

Este modo de explicación procede del campo de la genética conductual, que analiza las influencias genéticas en la conducta en poblaciones, no en individuos.

Se ha estudiado la influencia genética comparando las semejanzas conductuales de gemelos idénticos, que poseen los mismos genes, con individuos con grados diversos de parentesco. También se ha estudiado la influencia de diferentes clases de entornos; por ejemplo, cuando gemelos idénticos son adoptados por familias diferentes.  En este marco, se han llevado a cabo estudios sobre la relación entre inteligencia parental y de los hijos.  

Y el hallazgo general es que el Cl esperado de los niños está a medio camino entre el de sus padres.  Algo que complica este hallazgo es la regresión a la media, que se refiere a la tendencia de los hijos a tener aptitudes más próximas a la media de la población.  Así pues, los niños cuyos padres tienen un Cl que está en la parte baja tenderán a ser más brillantes que éstos, ocurriendo lo contrario en los hijos de padres con Cl superiores.

Todo esto se basa en el supuesto del apareamiento aleatorio: que cualquier hombre es igual de probable que tenga hijos con una mujer o con otra, aunque en general esta presunción es falsa.  Los seres humanos se aparean de forma ordenada, es decir, es mucho más probable que se apareen personas de circunstancias similares que si estas circunstancias son diferentes.  Así, los individuos de inteligencia baja son más susceptibles de aparearse entre sí que con otros más inteligentes, y el grupo de retraso familiar se compondrá principalmente de los hijos de padres poco inteligentes y unos cuantos aislados poligénicos.

Por lo general, las personas con retraso mental familiar se hallan en la categoría de retraso leve.  Esto es, en tests de Cl normalmente puntúan en el extremo superior de la gama retrasada, entre 50-55 y 70. Constituyen la mayor porción de la población retrasada. 

Las puntuaciones de Cl entre 35-40 y 50-55 reciben el nombre de moderadamente retrasadas; 

y entre 20-25 y 35-40, gravemente retrasadas (Asociación Psiquiátrica Americana, 1994).  

Otro sistema de clasificación alude aproximadamente a las mismas escalas de competencia en términos más descriptivos desde el punto de vista funcional.  Aquí tenemos a: 

· los mentalmente retrasados educables, individuos que pueden aprender a leer y escribir, y tal vez alcanzan un nivel equivalente al 4º o 6º curso de enseñanza primaria si bien para ello precisan mucho más tiempo, y que tras madurar pueden trabajar y lograr una independencia total o casi total; 

· los mentalmente retrasados entrenables, que pueden aprender habilidades de esfuerzo personal como las requeridas para vestirse y ocuparse de su propia higiene así como ciertas formalidades sociales elementales y lingüísticas, y que tras madurar necesitan atención y supervisión; y 

· los no instruibles, que básicamente precisan cuidados toda la vida. 

Esta clasificación se ha aplicado a la población retrasada sin tomar en cuenta la etiología; como hemos señalado, en general el grupo familiar puede hallarse en la parte superior de la escala.  Los que han sufrido afecciones genéticas y destructoras de competencias suelen encontrarse en las partes inferiores, pero naturalmente hay un continuo de discapacidad, y algunos se perfilan en el intervalo leve. 

Retraso mental familiar y retraso mental leve no son términos sinónimos.

En una teoría del retraso mental, que concuerda con la determinación genética aleatoria del retraso, se hace especial hincapié en la demora. La esencia de la demora es que la secuencia de pasos del desarrollo es la misma, pero el ritmo es más lento que el de los niños normales. Además, los retrasados no alcanzarán la complejidad y la sofisticación de los niños normales.  

Opuesta a la teoría del retraso está la teoría del defecto, según la cual cierto fallo o anomalía está dificultando el logro de la competencia normal.  Esta teoría admite la posibilidad de la determinación no genética de casos que parecen ser familiares, si bien la etiología puede también tener un origen genético aleatorio.  

Por cierto, el término retraso se ajusta claramente a una situación de demora en el desarrollo, pero acaso no sea adecuado si hay presente un defecto.

Datos comparativos de las teorías de la demora y el defecto proceden de investigaciones llevadas a cabo con estrategias controladas de edad mental (EM). (Obsérvese que el concepto de EM de Binet ha tenido continuidad en los estudios sobre el retraso mental.) 

Cuando se sigue esta estrategia, se comparan niños retrasados de un determinado nivel de competencia con niños normales de la misma EM (que inevitablemente serán mucho más jóvenes que los retrasados) y con niños normales de la misma edad cronológica (EC) con respecto a cierta función conductual o cognitiva. 

Los niños normales de la misma EC superarán las puntuaciones obtenidas por los retrasados, con lo que se verifica que éstos van por detrás. La lógica de la teoría de la demora es que los niños retrasados deberían rendir al mismo nivel que los niños mucho más jóvenes con la misma EM.  Si es así, la teoría de la demora queda reforzada; si la ejecución es peor, la teoría queda invalidada.

Los datos de la teoría de la demora, revisados por Zigler y Hodapp (1986) y otros, unas veces son confirmativos y otras no. Una de las razones puede ser que los grupos de retrasados que se han estudiado acaso no se compongan sólo de individuos con retraso familiar, pues, como hemos señalado, se están descubriendo continuamente afecciones específicas. 

Sean cuales fueren las bondades detalladas de la hipótesis familiar, la conceptualización de la demora en el desarrollo y la creciente influencia de la modificación de conducta (cap.15), han tenido una gran influencia en el cuidado y la educación de los que padecen retraso mental.  

Hasta mediados del siglo XX por lo general a las personas retrasadas se las trataba, en su mayoría, como un grupo aparte, dejándolas aisladas en lo posible de la corriente principal de la sociedad. Incluso cuando humanistas y líderes educacionales trataron de estimular e instruir a los niños retrasados para que realizaran sus potencialidades al máximo, construyeron escuelas residenciales o centros de formación que estaban alejados de los núcleos de población. El habitual consejo profesional que se daba a los padres era que había que internar a los hijos lo antes posible. A menudo se aconsejaba cortar todas las relaciones con el niño para que éste no experimentara ningún conflicto de lealtad, y así los padres no cargarían con una tarea imposible. Además, los individuos retrasados aparecían con frecuencia en los medios de comunicación y en el debate político arrastrando una imagen violenta, inmoral y peligrosa para la sociedad, así como la impronta de potencial fuente de corrupción. Por contraste, con la perspectiva del desarrollo (Clarke y Clarke, 1985) y la modificación de conducta (Kiernan, 1985), se consideró que el niño retrasado se encontraba en la escala de variabilidad humana y era capaz de aprender.

En la actualidad la mayoría de los individuos afectados de retraso viven con su familia cuando son jóvenes y asisten a escuelas de su comunidad.  En los Estados Unidos y muchos otros países occidentales hay posibilidades de detección e intervención temprana mediante programas terapéuticos que se inician mucho antes de que el niño llegue a la edad escolar. Se han clausurado casi todas las grandes instituciones residenciales del estado. 

A menudo la educación se orienta a preparar al niño a ser independiente cuando sea mayor, haciendo hincapié en el aprendizaje de habilidades prácticas, sociales y laborales.  Clarke y Clarke (1985) señalaron que, incluso antes de que se produjeran estos cambios institucionales, personas con retraso leve a menudo encontraban maneras de llegar a ser independientes, tenían trabajo e incluso formaban familia propia después de terminar los años de escuela.  

Estos datos fueron verificados en un estudio (Ross et al.,1985) que a finales de la década de 1920 hizo un seguimiento de la vida de personas con diagnóstico de retraso mental que fueron inscritas en clases de educación especial en San Francisco.  El resultado satisfactorio en esas personas con retraso leve se relacionó con el nivel de respaldo proporcionado por sus respectivas familias, las oportunidades para estudiar, las posibilidades de encontrar trabajo determinadas por las circunstancias económicas, y si estaban casadas con un cónyuge colaborador.  Buena parte de los cambios en los programas educacionales han sido concebidos para favorecer la independencia lo antes posible y evitar frustraciones y fracasos reiterados.  

A este respecto, hay un mayor énfasis en la evaluación de habilidades adaptativas y en el uso de estos datos en la valoración, el diagnóstico y la planificación educacional, así como en dar a las tradicionales medidas de Cl un papel algo menos esencial. Junto a estas orientaciones se realizan estudios sobre habilidades familiares de afrontamiento y para hallar modos de ayudar a las familias. Los grupos de autoayuda hacen una importante aportación, a menudo la más importante. También se llevan a cabo nuevos esfuerzos para enseñar a los intelectualmente débiles a mejorar sus capacidades mentales de maneras fundamentales.

RETRASO MENTAL DEBIDO A PRIVACIÓN AMBIENTAL

No se dispone de medios para evaluar la capacidad o el potencial intelectual, al margen de cómo califiquemos los resultados.  Valoramos habilidades manifestadas en el momento del examen y deducimos la capacidad.  

Revisaremos datos sobre el impacto de tres conjuntos de variables ambientales (interpretados de manera general) sobre la inteligencia medida.  Aunque gran parte de los datos disponibles se refieren a cambios en personas que se hallan en el intervalo medio de inteligencia normal, se sabe que un efecto negativo del entorno puede desplazar a un niño (ya afectado negativamente por otras razones) desde la escala inferior de inteligencia normal a la retrasada.  Si las circunstancias son especialmente adversas, quizá se produzca un descenso aún mayor y los niños de nivel medio o incluso alto se comporten en un nivel retrasado. 

Las tres series de condiciones ambientales son:

1. la privación psicosocial y sensorial prolongada, 

2. la desventaja social y 

3. la malnutrición crónica y aguda.

PRIVACIÓN PSICOSOCIAL Y SENSORIAL PROLONGADA

En 1954, Thompson y Heron describieron una serie de experimentos en los que se comparaba a perros adultos criados como animales domésticos con perros criados en jaulas de laboratorio (los últimos estaban privados de entorno psicosocial).  En todos los experimentos se obtuvieron resultados parecidos. 

La figura 17.2 ilustra el escenario. Se hace entrar a un perro hambriento atado al que se coloca en posición de salida. Inmediatamente delante y a la derecha hay una barrera de tela metálica demasiado alta para que el animal la pueda saltar aunque no le impide ver ni oler a través de ella.  Un ayudante lleva un trozo de carne y lo pone frente al perro, pero al otro lado de la barrera, y luego abandona el recinto.  Tras cinco ensayos, los perros criados en la jaula han tardado un promedio de 72,1 segundos en llegar a la comida, y los criados en casa 29,4. Los primeros trataban de acceder al alimento directamente a través de la tela metálica y tardaban lo suyo en volver la espalda e intentarlo rodeando la barrera. En cierto modo, su conducta era «estúpida». Si, en una variante del experimento, se los retenía delante del trozo de carne durante más de 25 segundos y luego se los soltaba, los perros criados en jaulas no encontraban modo alguno de rodear la barrera y su conducta se volvía muy estúpida. El experimento ponía de manifiesto que algunos aspectos de la conducta inteligente recibían la influencia de las circunstancias ambientales tempranas del animal. 

Por tanto, no debería sorprender que, si se realizan tests de inteligencia a niños criados en condiciones de gran privación, se observe cierto retraso. 

Hunt (1961) revisó gran parte de las primeras pruebas que respaldaban esta conclusión. Los datos sobre seres humanos derivaban de investigaciones con niños criados en orfanatos donde se les proporcionaba nutrición y asistencia médica suficiente pero poca estimulación como la que un bebé o un niño pequeño podría recibir de un padre o un cuidador implicado.  Si se examina a niños mientras aún viven en estas condiciones, hay pocas dudas de que sus puntuaciones son bajas y pueden hallarse claramente en la gama retrasada.  

Skuse (1984) revisó estudios de caso publicados de nueve niños, cuatro de los cuales eran dos pares de gemelos, que habían sido objeto de gran privación y abuso, y que tras haber sido descubiertos, fueron trasladados a condiciones mucho más favorables. Esos niños presentaban un cuadro característico de retraso motor, lenguaje ausente o rudimentario, habilidades perceptuomotoras retrasadas, expresión emocional muy limitada y renuncia social. En conjunto, estos rasgos equivalen a un diagnóstico de retraso profundo y autismo. Con tiempo y cuidado, un cierto número de niños progresaron hasta una aparente normalidad y exhibieron un ritmo muy rápido de mejora en cuanto cambiaron las circunstancias. En los que no sucedió esto, se apreciaban en general indicios de riesgo biológico y/o también privación nutricional grave.  Cuando se produjo mejora, se consideró que el principal agente del cambio era la calidad de la atención que recibieron los niños una vez hubieron abandonado el entorno de privaciones.

Han empezado a surgir pruebas sobre un reciente experimento social con un resultado visiblemente trágico. Como consecuencia de las medidas políticas de aumento de población de Nicolae Ceausescu, entre 1970 y 1990 se alentó a los ciudadanos rumanos a tener familias numerosas, aunque carecieran de recursos para mantener a los hijos, pues en este caso serían acogidos en orfanatos del estado.  Aunque éstos proporcionaban sobre todo asistencia médica y nutrición adecuadas, cada vez dispusieron de menos recursos para brindar atención individual y estimulación suficiente. Los datos iniciales sugieren retraso social y cognitivo grave y alteraciones endocrinas en el sistema de respuesta al estrés. Algunos de estos niños fueron adoptados por familias de otros países, y los informes de los medios de comunicación indican que muchos muestran dificultades en las funciones cognitivas y la socialización y que, según técnicas de escáner, su cerebro presenta anomalías.

Clarke (1985) analizó el impacto de la privación ambiental. Una cuestión que se plantea es si un continuo de privación tiene un continuo de efectos, o si existe un umbral de suficiencia ambiental que, caso de alcanzarse, respalda el desarrollo normal.  

Hizo notar un informe de Jensen (1977), el principal defensor de «g» e investigador sobre la inteligencia que no destacaba por su hincapié en los factores ambientales, que se ocupa de un repetido hallazgo en la documentación científica según el cual los niños procedentes de entornos con privaciones alcanzan su valor máximo pronto, alrededor de los cinco o seis años, y luego su Cl disminuye a razón de 1,4 puntos al año.  

Este dato da a entender que la reducción ha de reflejar factores ambientales, pues las cualidades no cambian y hay pruebas de que los niños de entornos suficientes no experimentan disminución. Además, estos hallazgos sugieren un continuo de efecto. Si es así, algunos niños que puntúan en la escala deficiente podían haberlo hecho mejor en condiciones más favorables. Esto lleva el análisis a los efectos de la privación menos extrema.

RETRASO MENTAL DEBIDO A DESVENTAJA PSICOSOCIAL

Ciertos niños quizá carezcan de las habilidades medidas por tests de inteligencia no porque les falten los recursos para aprender estas habilidades sino porque están aprendiendo destrezas distintas no evaluadas por los tests.  

Esta situación, en su caso, tiene lugar cuando los observadores evalúan los intelectos de individuos en sociedades no familiares, en inmigrantes recientes procedentes de otras culturas, en castas de ciertas sociedades a las que se impide el acceso a la educación y la socialización de la corriente principal, o en grupos que por motivos religiosos o ideológicos se aíslan deliberadamente de las influencias de la corriente principal. 

Para afrontar este tipo de variaciones, se idearon los denominados tests sin cultura.  

En los Estados Unidos tal vez hay dos grupos principales de personas descritas como socialmente desaventajadas. Los de un grupo viven en medio, o cerca, de los más aventajados, pues la mayoría comparten la misma cultura y las mismas aspiraciones, si bien participan en una cultura distinta, la de la pobreza. Se ha escrito mucho sobre familias enmarañadas en un ciclo crónico de pobreza. Los hijos de estas familias se encuentran a menudo en el extremo inferior de un continuo de inteligencia.  

Una idea es que su estado de pobreza está en gran medida determinado por la competencia limitada y que esto se debe sobre todo a su composición genética.  

Otro parecer señala lo que viene a ser una conspiración de privaciones.  Por ejemplo, Kozol (1992) expone datos incontestables sobre cómo el sistema educativo público no distribuye sus recursos por igual entre las escuelas de clase media y las de los barrios pobres, y también conmovedoras descripciones de cómo a menudo innovadoras modificaciones educacionales lideradas por educadores creativos son objeto de sabotaje.  

El segundo grupo de socialmente desaventajados tal vez ya no exista, pero hace medio siglo sí.  Son comunidades pequeñas, rurales y empobrecidas que se han visto físicamente aisladas de la corriente principal y no han compartido demasiado su cultura. Estas sociedades han desaparecido sobre todo porque en la actualidad prácticamente todo el mundo tiene electricidad, y ello supone radio, televisión y otros medios de comunicación que superan las barreras causantes de aislamiento.  Parece que las montañas han sido propicias para la existencia de este tipo de comunidades. Al analizar el trabajo de Gazaway, Edgerton (1979) describe una comunidad concreta de los Apalaches en que la mayoría de los individuos son analfabetos y no saben leer la hora ni hacer cálculos elementales, la nutrición es deficiente, hay enfermedades endémicas, no existe sistema sanitario, la estructura familiar es muy difusa, y el incesto y la endogamia son habituales. De los niños se dice que son asombrosamente limitados en las habilidades de resolución de problemas, sin duda a un nivel verbal pero también en el terreno práctico. En la búsqueda de datos de inteligencia en el contexto de la cultura de ese escenario específico, prácticamente de lo único de lo que se podía informar era de una cierta «astucia» o listeza a la hora de negociar con las autoridades de la beneficencia social.

Si la inteligencia puede verse reducida a causa de desventaja psicosocial, cabe imaginar que podría mejorar mediante programas de intervención concebidos para superar esa desventaja.  Pues resulta que esto no es fácil.  Se han revisado datos en muchos lugares, y se ha obtenido algún éxito.  

De esta experiencia derivan algunas lecciones aprendidas a duras penas:

1. La intervención ha de comenzar enseguida y ser longitudinalmente continua.  Las influencias positivas de dos años de un programa escolar de guardería infantil enriquecida pueden quedar casi en nada si el niño regresa a las condiciones de pobreza.  

2. Los programas que operan sólo en el niño y no logran el apoyo parental es difícil que den buenos resultados.  

3. Para ser satisfactoria, la intervención ha de enseñar a los responsables de la educación de los niños (padres, maestros y cuidadores) cómo comportarse para favorecer el desarrollo cognitivo. 

Jensen (1998) considera que el Abecedarian Early Intervention Project [Proyecto de Intervención Temprana en los que aprenden el Alfabeto](Ramey,1994), que se inició en la infancia y prosiguió hasta la adolescencia, está entre los de más éxito, y le atribuye la mejora de Cl en un tercio de una desviación estándar, o aproximadamente cinco puntos.

MALNUTRICIÓN Y COMPETENCIA MENTAL

La nutrición es un tema muy complejo.  Para los fines que nos ocupan, podemos simplificar los requisitos en un número reducido de categorías: 

· hidratos de carbono, 

· grasas, 

· proteínas y 

· otros (incluye las vitaminas, los minerales y otras sustancias críticas para el bienestar nutricional).  

Tanto los hidratos de carbono como las grasas (Iípidos) son fuentes de energía.  Los lípidos también son especialmente importantes porque constituyen gran parte de la pared celular de las neuronas y de la mielina y son un disolvente de diversas vitaminas. (Recordemos que una dieta rica en lípidos es eficaz para detener ciertas formas de ataques convulsivos incurables en gente joven.) 

Las proteínas y los minerales son el material de construcción de los tejidos corporales.  Tanto los minerales como las vitaminas son catalizadores y componentes funcionales muy importantes de la bioquímica y la fisiología de la vida.

Por regla general, los intervalos breves (días) de malnutrición e inanición, si no son recurrentes, tienen poca importancia para la normalidad biológica.  En el cuerpo hay mecanismos para hacer frente adecuadamente a ese estrés sin mayor perjuicio para ningún sistema orgánico importante.  

La malnutrición crónica ya es otra cuestión.  Cuando es generalizada, prolongada y grave puede causar la muerte.  Sin llegar a tanto, puede producirse malnutrición proteínico-energética. 

Hay dos subtipos principales:  

1. Uno es «kwashiorkor», que aparece generalmente entre el primer año y el tercero y se debe sobre todo a deficiencias en la ingesta de proteínas cuando la de hidratos de carbono es suficiente.  Los niños se vuelven apáticos, soñolientos e insensibles a estimulación, pero también llorones e irritables, y, como consecuencia de edema, muestran una hinchazón característica del vientre.  Asimismo, tienen el cabello ralo y sin pigmentación.  

2. El otro subtipo es marasmo, que se produce normalmente durante el primer año de vida y a veces se denomina «interrupción del crecimiento». Es principalmente un trastorno derivado de la insuficiencia de fuentes de energía, hidratos de carbono y grasas, y se caracteriza por incapacidad para crecer, apatía e irritabilidad.  

La malnutrición también puede ser mucho más selectiva. La no obtención de cantidades suficientes de vitamina C provoca una afección conocida como escorbuto, definido por lasitud, debilidad, irritabilidad, pérdida de peso, dolores musculares y articulares, y tendencia a sufrir hemorragias.  

La incapacidad para conseguir cantidades suficientes de yodo, en especial durante la gestación, afecta a la función tiroidea y puede provocar un tipo de deficiencia mental grave denominada cretinismo.  Niveles inferiores (en 6-8 puntos de CI) de la función intelectual en los nacidos prematuros quizá se deban a insuficiencia de triyodotironina, un componente de la hormona tiroidea, aunque se desconocen las razones de la deficiencia. Crecer pobre en un región de la India gravemente deficiente en yodo -en comparación con crecer pobre en un área ligeramente deficiente- supone un peaje importante en el índice de aprendizaje y en la motivación para el logro. 

Se han revisado a fondo las investigaciones sobre los efectos de la malnutrición en la función cognitiva.  Los estudios van desde los que deducían peor nutrición crónica tras examen de niños procedentes de familias pobres hasta indagaciones sobre las consecuencias de haber sufrido kwashiorkor o marasmo.  

Se detectó a menudo un riesgo grave para la función cognitiva y Cl más reducidos. 

A veces no se observa ninguna desventaja, y un estudio de este tipo citado con frecuencia es la evaluación, años más tarde, de reclutas holandeses nacidos en mitad de una gran escasez en la Holanda de finales de la Segunda Guerra Mundial. Se compararon las puntuaciones de los tests de inteligencia de estos soldados con datos de otros nacidos antes y después del período de carestía, y no se advirtió ninguna diferencia. Herrnstein y Murray (1994) señalan que la escasez de alimentos sólo duró tres meses, lo que acaso no fue suficiente para originar efectos significativos.  

Dos estudios de nutrición bien concebidos:

En el primero de estos estudios, Lucas et al. (1992) examinaron un grupo de 301 niños, de entre 7,5 y 8 años, que al nacer habían pesado menos de 1.850 gramos.  Este estudio evaluaba los efectos que, durante la infancia de niños prematuros, tenía la leche materna en el estado cognitivo posterior en comparación con los de la leche elaborada.  La decisión de dar el pecho era de la madre. 

Dado que en las mujeres de mayor nivel cultural y las procedentes de un entorno socioeconómico superior se tiende a preferir el amamantamiento, cabía la posibilidad de que cualquier ventaja alcanzada por los bebés que mamaban se debiera al nivel socioeconómico, por lo que a los investigadores les resultó bastante arduo determinar si factores distintos del tipo de leche durante la infancia podían explicar los datos. 

Tengamos en cuenta que el estudio se refería a variables de dos dominios distintos: nutrición en la infancia y puntuaciones de Cl durante los primeros años de escuela.  

Los autores hallaron una ventaja de unos diez puntos para los niños que tomaron el pecho, que, cuando se consideraban otros factores, veían reducidos a unos ocho puntos, o aproximadamente la mitad, la desviación estándar. Se advirtió la mejora en la inteligencia tanto verbal como no verbal. 

En un subanálisis se examinaron los resultados en niños cuyas madres querían amamantar a sus hijos pero no podían.  Este grupo constituye un tipo de control para inclinaciones maternales. 

Si sus hijos resultaban ser como los niños que tomaban el pecho, esto evidenciaría que la diferencia no estaba tanto en la nutrición como en la actitud cuidadora; pero si eran como los niños alimentados con leche elaborada, la nutrición quedaría implicada como agente activo. 

El resultado fue que los niños cuyas madres querían pero no podían dar el pecho tenían Cl como los niños de la leche elaborada, por lo que se reforzaba la idea de que la nutrición era el factor que marcaba la diferencia. Los autores advertían de que los efectos positivos de tomar el pecho en el intelecto eran menores en los bebés nacidos a término. 

No obstante, en un estudio posterior se detectó una ventaja de 5-6 puntos de Cl en los nacidos a término que habían tomado el pecho durante más de 12 semanas (Greene et al., 1995). 

El segundo estudio fue un verdadero experimento, pues los investigadores pudieron controlar a quien tenía el agente activo y asignarlo a los sujetos de manera aleatoria.  La premisa era incluso más osada que en el estudio de Lucas et al. descrito anteriormente, pues se indagaba sobre si complementos de vitaminas y minerales administrados durante un período de sólo 13 semanas podían influir en las puntuaciones de Cl de adolescentes californianos, de 8º y 10º curso, de los que no constaba que tuvieran deficiencias nutritivas ni corrieran ningún otro riesgo.  Schoentaler et al. (1991) asignaron al azar a 615 participantes a una de cuatro condiciones: una de control de placebo y tres de suplementos de vitaminas y minerales que diferían en la cantidad de suplemento.  A un grupo se le proporcionó la asignación diaria recomendada determinada por el gobierno, a otro el 50 %, y al tercero el 200 %. Se administraron las píldoras en la escuela con dosis dobles los viernes y los lunes para compensar los fines de semana, y ni el profesor ni los niños sabían a qué grupo pertenecían éstos.  

A los estudiantes que participaban se les realizaron tests de inteligencia tipo Wechsler antes y después de 13 semanas. En el Cl verbal, los cuatro grupos exhibieron precisamente el aumento esperado, que se produciría como consecuencia del efecto práctico derivado de la repetición de tests, en especial con intervalos tan cortos. No obstante, en el Cl de ejecución
el grupo que tomaba los suplementos al 100 % obtuvo 3,7 puntos más que los otros, un hallazgo significativo.  

En un subgrupo de alumnos, se llevaron a cabo análisis sanguíneos para determinar niveles pre y posnutricionales. Se creía que muchos sujetos seguramente no tenían deficiencias, y que esos participantes estaban atenuando el efecto de los que necesitaban la nutrición adicional. Se observó que, entre los malnutridos, los del grupo del suplemento al 100 % veían incrementados sus Cl con respecto a los del grupo control en 8,1 puntos, y los del 200 % en 5,1, y que estas mejoras no eran significativamente distintas. 

Esto representa un aumento del Cl de más o menos 1/3 a 1/2 de la desviación estándar en tres meses. Curiosamente, los tipos de test sensibles a los suplementos nutricionales eran los mismos que, de acuerdo con Flynn (1987), aumentaban cada 20 años según una desviación estándar. Éstos son también los tipos de test que, según Cattell (1 97 l), medían la inteligencia fluida.

Si en 13 semanas podemos mejorar en 3 o 4 puntos los valores medios del Cl en adolescentes no malnutridos mediante píldoras de vitaminas y minerales, o bien el instrumento de medida tiene algún fallo o bien se ha puesto de manifiesto una intervención eficaz. Esto plantea una cuestión importante sobre qué proporción de niños con diagnóstico de retraso mental han carecido de componentes tales como una nutrición totalmente suficiente y qué habría pasado si hubieran contado con esta ventaja.  A decir verdad, sean cuales fueren los defectos de los tests de inteligencia, hay muchos estudios según los cuales no se consigue fácilmente la mejora del CI.  Así pues, en un campo en que las intervenciones son difíciles de realizar, y suelen ser caras, tal vez se puedan hacer algunas cosas baratas y relativamente sencillas de las que se pueda disponer con facilidad.

DEFICIENCIA MENTAL ASOCIADA A DEFECTOS CROMOSÓMICOS Y GENÉTICOS

Durante la segunda mitad del siglo XX, se han descubierto más de 500 afecciones distintas en que se asocian defectos genéticos a deficiencia mental. La composición genética de un individuo, o genotipo, queda determinada en el momento de la concepción (cap.4); la podríamos considerar un plano de construcción. 

En la deficiencia mental familiar, se cree que la transmisión genética es normal aunque el producto o fenotipo no lo sea.  Recordemos que cuando se mide un aspecto cualquiera de la conducta, lo que se está evaluando es el fenotipo.  

En las afecciones que abordaremos a continuación, se han producido errores en el modo en que se ha construido el óvulo, el espermatozoide o ambos, o en el modo en que se han reunido en el momento de la concepción.  

Hay dos tipos de errores: 

En los errores genéticos, uno o sólo unos cuantos de los genes específicos que determinan características individuales,(p.ej.la pigmentación de la piel o un enzima concreto), faltan o son anómalos.  

Se calcula que hay entre 50.000 y 100.000 genes humanos, muchos de los cuales contribuyen a las estructuras del sistema nervioso que posibilitan la conducta.  Los genes están dispuestos en hebras denominadas cromosomas que en los seres humanos normalmente aparecen en 23 pares y cuya formación y organización es también propensa al error.  

Los errores cromosómicos afectarán inevitablemente a un gran número de genes, y por tanto a muchos rasgos. 

TRASTOMOS CROMOSÓMICOS

INFORMACIÓN PREVIA.  En el siglo XIX, gracias a que las mejoras en la tecnología del microscopio permitían mayores aumentos, se observaron hebras de materia en el núcleo de células que, tras aplicar un tinte, se coloreaban de forma viva.  A esta estructura se le dio el nombre de cromosoma, que significa cuerpo coloreado. Se creía que estas hebras de materia desempeñaban un papel importante en la herencia, aunque su verdadera importancia no se evidenció hasta que en 1956 se dispuso de una técnica para examinarlas.  

Poco después, Lejeune descubrió el cromosoma de más en el síndrome de Down, hallazgo que, junto a muchas otras investigaciones, inició la historia de la estructura y la función de los cromosomas.  En la figura 17.3 tenemos una ilustración de cómo se ven los cromosomas humanos al microscopio.  

Esta materia se obtiene de linfocitos, unas células sanguíneas de fácil acceso, pero también pueden servir células de otros tejidos, la piel, la médula ósea o el líquido amniótico. 

Las células elegidas para el estudio están experimentando división, proceso denominado mitosis, escindiéndose en dos, único momento en que los cromosomas se alinean y se pueden distinguir con facilidad. Obsérvese que los cromosomas presentan unas bandas, que pueden apreciarse cuando al material está teñido.  El patrón de las bandas ayuda a identificar cada cromosoma. Están mejorando las técnicas de formación de bandas, lo que permite una especificación más precisa de las regiones cromosómicas.

En la ilustración hay 46 cromosomas, formados por 23 pares.  En 22 de ellos, denominados autosomas, cada integrante de un par tiene tamaño, configuración y patrón de bandas análogos. El otro par, el de los cromosomas sexuales, varía en función del sexo del individuo, teniendo las mujeres dos cromosomas X semejantes y los hombres un cromosoma X de su madre y uno Y mucho más pequeño de su padre. 

Se separa el material cromosómico para que no se superponga y después se fotografía.  Se recorta la foto de cada cromosoma, se empareja a con su homóloga, y se disponen más o menos por orden según el tamaño, (fig.17.4). Esta representación permite la designación del cariotipo, es decir, un compendio del número y la naturaleza de los cromosomas presentes. 

Uno de cada par de cromosomas procede de uno de los padres de la persona estudiada.  Esto resulta de un proceso denominado meiosis, en el que se forman el espermatozoide y el óvulo (denominados ambos gametos). 

En los hombres, la primera fase de este proceso se parece a la de la mitosis en que cada par de cromosomas se duplica y se separa en células idénticas. No obstante, en la segunda fase cada célula hija se divide de modo que sólo la mitad de los cromosomas, uno de cada par, se separan en células individuales, que se convierten en los espermatozoides. Así pues, cada célula primordial programada para producir esperrnatozoides producirá cuatro: dos con el cromosoma X y dos con el cromosoma Y. Debido a ello, el sexo de los hijos dependerá de cuál sea el espermatozoide del padre que fertilice el óvulo. 

La producción de óvulos es similar a la de espermatozoides, si bien en cada una de las dos fases de la división celular sólo sobrevive una célula para seguir adelante y transformarse en un óvulo. El resto del material genético forma células llamadas cuerpos polares, que son desechadas.  La figura 17.5 muestra el proceso de la meiosis para un par de cromosomas. Este proceso es simultáneo en los 23 pares.

Hay dos tipos principales de errores cromosómicos: 

1. Adiciones o sustracciones de cromosomas enteros, o aneuploidia, y 

2. Anomalías en partes de la estructura cromosómica, o aneuploidia parcial.   

Por lo general, ambos tipos de anomalías se inician cuando algo funciona mal en el proceso de la meiosis y la formación de gametos.  

En la aneuploidia puede haber uno o más cromosomas adicionales, o acaso falte un cromosoma del par en el núcleo del óvulo fertilizado.  Esto puede suceder con los pares autosómicos o el par de cromosomas sexuales, y tal vez se deba a la incapacidad del par cromosómico para dividirse en dos células hijas durante la meiosis.  

El otro tipo de error puede producirse por rotura de la hebra cromosómica en la que algo de material se pierde, se vuelve a ubicar en otro cromosoma, o se une de nuevo al cromosoma del que se ha desprendido. 

La mayoría de estas anomalías cromosómicas son letales, así como responsables de un gran número de abortos espontáneos. Con todo, algunos individuos sobreviven y generalmente exhiben anomalías tanto mentales como fisiognómicas.  

En casos excepcionales, por razones que se ignoran en gran medida, los cromosomas no son idénticos en cada célula.  Esta afección recibe el nombre de mosaico, y cuando en la mezcla se incluyen células normales, los síntomas pueden ser menos graves. 

Cuando los citogenetistas (los que estudian los mecanismos celulares de la herencia) hablan entre ellos utilizan códigos descriptivos y nomenclatura sobre la composición cromosómica de un organismo. 

En uno de estos códigos, se da primero el número de cromosomas, después va una coma, y luego una designación de los cromosomas sexuales. Así, un hombre normal es 46,XY; y una mujer normal, 46,XX. En una enfermedad denominada síndrome de Tumer, en la que sólo hay un cromosoma X, es 45,X o 45,XO.  Se hacen notar más complicaciones al añadir una coma seguida de una notación descriptiva.  Por ejemplo, el síndrome de Down es una afección en la que hay un cromosoma 21 de más (trisomía), lo que hace un total de 47. En un hombre esto se designa como 47,XY,+ 21. Un pequeño porcentaje de casos de síndrome de Down son mosaicos y presentan una mezcla de células con composición cromosómica normal y anómala. Una mujer con esta enfermedad sería designada como 47,XX, + 21/46,XX.  Si en un hombre falta un cromosoma del par 2 1. se codificará como 45,XY, - 21. 

Si tienen lugar fragmentaciones y traslocaciones, hay que especificar las localizaciones en el cromosoma.  Para entender cómo se hace esto se necesita un examen más detenido de la estructura del cromosoma y sus bandas.  

En cada cromosoma hay dos rasgos evidentes que brindan referencias para trazar mapas de su estructura:  

1. Cada cromosoma tiene un área reducida denominada centrómero. Se toma el centro del centrómero como punto de partida para definir áreas adyacentes.  

2. El centrómero divide el cromosoma de manera desigual en brazos largos y cortos.  El brazo corto se designa como «p» (del francés petit, pequeño); y el largo, «q» (sólo porque es la letra siguiente del alfabeto).  

En la figura 17.6, se aprecian bandas bastante detalladas de los cromosomas 13-22 y X e Y. Observemos los centrómeros y las áreas p y q de cada cromosoma.  Fijémonos también en que hay números crecientes en cada dirección desde el centrómero.  

El primer dígito puede ir de 1 a 4 dependiendo del tamaño del cromosoma (el 1 es el más largo) y designa regiones de éste a una distancia creciente desde el centrómero en ambas direcciones.  

El segundo, que puede ir de 1 a 8, designa una banda dentro de una región.  

Después viene un punto y luego hasta dos dígitos más que indican subbandas dentro de las bandas. El número más «p» o «q» especifica localización, y diversas abreviaciones indican anomalía. Así, 46, XX, del (18)(q12) explicita una supresión en el brazo largo del cromosoma 18 que empieza en la región primera, banda segunda.  A medida que los métodos de formación de bandas se perfeccionen, será posible una mayor especificación del lugar. 

SÍNDROME DE DOWN.  TRISOMÍA AUTOSÓMICA. «La trisomía es la anomalía cromosómica identificada más comúnmente en los seres humanos, y se produce en al menos el 4 % de todos los embarazos reconocidos clínicamente. En la mayoría de las trisomías tiene lugar aborto espontáneo, y cuando ocurre éste, hay indicios de trisomía cuando menos en el 25 % de las ocasiones. 

La expresión viable más habitual de la trisomía se produce cuando hay un cromosoma 21 de más, lo que constituye la patología cromosómica del 94 % de los individuos con síndrome de Down, enfermedad que Langdon Down fue el primero en describir claramente en 1866. 

Otros individuos con este síndrome presentarán realineamientos o una afección de mosaico que afecte al cromosoma 21. 

Aquí el análisis se ocupará sólo de las afecciones de trisomía respecto al cromosoma 21 en que aproximadamente el 95 % de los afectados reciben el cromosoma de más de la madre y el 5 % del padre. En las madres, el error se produce casi siempre en la primera fase de la meiosis, y su incidencia está relacionada con la edad materna, subiendo desde l/l.000 a los 30 años a 1/80 a los 40, y a 1/1 8 a los 45. 

Los niños con síndrome de Down exhiben un aspecto característico que en general es fácil de reconocer, a veces incluso al nacer.  

Entre los rasgos más observados se cuentan una cabeza corta y relativamente pequeña, estatura baja, caballete nasal plano, pliegues epicánticos (pliegue vertical de piel que se extiende desde cada lado de la nariz hacia cada rabillo del ojo y alrededor del mismo), manchas de Brushfield (manchas en forma de medialuna en la periferia del iris), lengua agrietada, dedos pequeños, palmas de las manos con una única raya transversal, y primer y segundo dedo del pie muy espaciados. Interiormente, hay a menudo anomalías cardiovasculares, malformaciones del intestino delgado, y susceptibilidad a infecciones y leucemia (un cáncer de la sangre). Los individuos con síndrome de Down envejecen pronto, y hacia los 40 años la mayoría presentan los mismos signos neurológicos observados en el cerebro de los que sufren la enfermedad de Alzheimer. Por lo general, la disminución real en la función mental aparece después de los signos neuropatológicos. 

Ha habido y sigue habiendo enormes cambios en el tratamiento y cuidado de las personas con síndrome de Down.  En 1929, la esperanza de vida era sólo de nueve años, cifra que hacia 1947 subió a 12.  Alrededor de 1970, superaba los 50, y en la década de 1990 no era raro que esos individuos vivieran más de setenta o incluso ochenta años.  Estos cambios pueden atribuirse a avances médicos en el tratamiento de infecciones y en la cirugía correctiva, pero también a modificaciones en las actitudes sociales sobre la eligibilidad de todos los individuos para tales asistencias.  

Paralelamente a los cambios en el ámbito médico ha habido también variaciones en la crianza y la educación de los niños. Mientras que antes se internaba a la mayoría de los niños con síndrome de Down, actualmente casi todos están en su casa.  Antes había un supuesto ampliamente compartido de que no valía la pena educar a personas con un período de vida corto o con habilidades de aprendizaje diferentes, mientras que la postura actual es que todos tienen derecho al tratamiento y la estimulación que les ayudarán a maximizar sus potencialidades. Los niños con síndrome de Down que viven en casa ingresan pronto en programas preescolares de estimulación intensiva que se centran en las funciones motoras, el lenguaje y la formación temprana de conceptos. 

Aún no se conocen las consecuencias de todos estos cambios. En los cambios psicológicos, la tendencia, aunque menos espectacular que la de la duración de la vida, también ha sido de mejora.

Se han llevado a cabo pocos estudios sobre desarrollo cerebral prenatal en el síndrome de Down, si bien las pruebas disponibles indican que las diferencias respecto a los niños normales son relativamente sutiles y no manifiestas hasta la segunda mitad del desarrollo fetal. Entre las diferencias se incluye disminución de densidades neurales y sinápticas en las áreas occipitales, frontales y temporales.  Parece que la estructura de las neuronas es normal.  

Disponemos de más datos posnatales; se observan diferencias mayores, entre ellas peso y tamaño cerebral inferiores, giro temporal superior más estrecho, cerebelo más pequeño, tronco del encéfalo más pequeño, menor densidad de neuronas en el hipotálamo y reducción consiguiente en la secreción hormonal, y demoras en la mielinización.  

No todas las personas con síndrome de Down presentan todas las anomalías.  Los porcentajes van desde el 25 % de retrasos en la mielinización al 33 % de inferioridad en el tamaño del giro temporal, o al 80 % de menor peso cerebral.  

Tal como hemos mencionado, a partir de la segunda década de vida el cerebro de los individuos con síndrome de Down muestra a menudo los signos característicos de la enfermedad de Alzheimer, es decir, depósitos de materiales denominados placas y marañas neurofibrilares, que son tal como suenan: grupos de fibras neurales desorganizadas.  Por cierto, aunque alrededor del 3 % de los pacientes de Alzheimer tengan anomalías en el cromosoma 21, no es el caso de la mayoría, y por lo visto la patología de las demencias se produce de muchas maneras.  

En conjunto, el cuadro consiste en máxima integridad cerebral al nacer y a partir de entonces un curso declinante, pero dado que el cerebro es todavía inmaduro, el crecimiento y el desarrollo complican el deterioro. 

En general, se toma este patrón para indicar el agotamiento de un proyecto defectuoso determinado por el cromosoma de más.  

Otra posibilidad es que el proyecto alterado esté produciendo productos tóxicos para la función cerebral normal, y que éstos ejerzan su efecto en el potencial del cerebro. La última idea conduce a la búsqueda de tratamientos de estas toxicidades. 

Es probable que la variabilidad de resultados se deba a los muchos genes del cromosoma 21 y a los distintos papeles que pueden desempeñar en casos individuales. Además, aparte del cromosoma añadido puede que intervengan muchos otros factores. 

De acuerdo con eso, obtenemos más datos de análisis de competencia intelectual durante el desarrollo. Los bebés con síndrome de Down a menudo muestran los mismos índices de aprendizaje que los normales. Muy poco después, aparecen en el desarrollo retrasos graves, tanto cuantitativos como cualitativos. En primer lugar, están presentes con frecuencia diversos problemas auditivos, asociados a menudo a infecciones del oído medio, a las que los niños con síndrome de Down son especialmente sensibles. 

Cuando se estudia a niños que han evitado infecciones y presentan agudezas normales de tonos puros, aún se aprecian dificultades de procesamiento auditivo. En estos niños, las habilidades de procesamiento visuoespacial de la forma y el aspecto son relativamente normales, aunque las que especifican localización están más debilitadas.  

La coherencia de EEG es frecuentemente anómala, sobre todo en el hemisferio izquierdo posterior.  

Los niños con síndrome de Down presentan retraso especialmente en el tono muscular y las funciones motoras finas, y también en los aspectos tanto receptivos como expresivos del lenguaje.  

Por término medio, los individuos con síndrome de Down tienen Cl en la escala de 40 (con un alto grado de variabilidad) y finalmente alcanzan el nivel cognitivo de los niños normales de seis a ocho años, si bien las habilidades lingüísticas a menudo se rezagan respecto a sus niveles de competencia intelectual medida. Análisis más detallados del ritmo y las condiciones del desarrollo lingüístico sugieren un retraso global incluso en las fases más tempranas de la adquisición semántica, aunque la secuencia de aparición de estas habilidades sigue el patrón observado en los niños normales.  Las habilidades semánticas surgen con especial lentitud y en última instancia exhiben un desarrollo muy limitado. 

Los primeros datos indicaban que los niños con síndrome de Down veían disminuida su inteligencia a medida que se hacían mayores, alcanzando su valor máximo quizás a los cinco o seis años. 

Las razones de la disminución no están claras, pero cabe la posibilidad de que limitaciones en las habilidades lingüísticas y de comunicación dificulten o incluso impidan el progreso en muchas otras áreas del desarrollo cognitivo. 

Han surgido otras hipótesis del trabajo de Wishart (1996), quien observó que niños con el síndrome de Down tienden a desarrollar actitudes muy pasivas sobre el aprendizaje, a mostrarse evasivos cuando se enfrentan a desafíos cognitivos, y a ser incongruentes en la aplicación de lo que han aprendido bien. Así, si los analizamos respecto a las mismas cuestiones en dos momentos cercanos en el tiempo, la segunda vez no sólo superarán ítems que fallaron en la primera, sino que también fallarán en ítems que antes superaron. Esto puede sucederle a cualquiera, pero tal vez represente el 30 % o más de las conductas de las personas con síndrome de Down. Lo que en el estudio de Wishart no queda claro es si estos defectos en la persistencia y la estrategia son propensiones de respuesta, opciones que la persona puede utilizar o no según sus deseos, o si estas tendencias se basan en limitaciones impuestas por sus deterioros cognitivos.  

Por contraste, lo que se sabe del síndrome de Down no es sólo sobre deterioros y disminuciones. Por ejemplo, Rondal (1996) expuso un caso de trisomía del cromosoma 21 con un Cl no verbal de 60 y un estado cognitivo global que era moderadamente avanzado en comparación con la mayoría de los casos de síndrome de Down. No obstante, esa persona exhibía una sintaxis casi normal, capacidad en que la mayoría de los afectados por la trisomía presentan retrasos graves.  

Datos recientes indican que en la edad adulta es posible detener las disminuciones intelectuales e incluso invertirlas de algún modo.  

Otro tipo de prueba es la aparición en televisión de individuos con síndrome de Down que han terminado estudios universitarios (!), lo que plantea dudas sobre la precisión de algunos ensayos cromosómicos y la inevitabilidad de la deficiencia mental.  Estos últimos «datos» son poco científicos, pero tiene todo el sentido del mundo la petición de Rondal de que se estudien a fondo estas excepciones. 

Según datos disponibles, en la trisomía del cromosoma 21 un genotipo defectuoso está asociado a un fenotipo muy variable. Hace un siglo esta variabilidad no era manifiesta, pero ha surgido junto a cambios en las actitudes sociales, los conocimientos médicos, el enfoque práctico y educacional y el consiguiente aumento de la longevidad.  

Actualmente es posible relacionar muchas de las características fisiognómicas y metabólicas del síndrome de Down con defectos en lugares específicos que casi siempre se hallan en el brazo largo (q) del cromosoma.  

Además, el trazado de mapas de genes ha brindado nuevas percepciones sobre mecanismos genéticos de trastornos como la demencia senil, la leucemia o las afecciones cardíacas en personas no trisómicas.  

A medida que han ido avanzando los estudios, la trisomía del cromosoma 21 ha llegado a considerarse como una enfermedad en que el cromosoma de más provoca hiperactividad metabólica, la cual, a su vez, tiene efectos patológicos. 

Entre los ejemplos conocidos se incluyen el gen de la proteína precursora de amiloides, cuya hiperproducción está asociada a la formación de placas seniles, y el gen para la producción de un enzima denominado superóxido dismutasa, que puede desempeñar un papel en el envejecimiento prematuro y la disminución de la función en el sistema inmunológico.  

Naturalmente, en el cromosoma 21 hay muchos más genes, y muchísimos más en los otros cromosomas.  El modo en que se expresan conjuntamente para determinar el cuadro sintomático fenotípico de un individuo es objeto de profundas investigaciones en curso.

Entretanto, con un conjunto complicado de determinantes como los de una afección aneuploide y con indicios de que pueden mejorarse los resultados, los padres han de elegir entre afirmaciones en competencia sobre la eficacia de distintas intervenciones. Muchas iniciativas para mejorar el tratamiento procedan a menudo de los padres más que de los profesionales lo que reduce la disposición de los primeros a seguir automáticamente el consejo de su médico. 

En una comunicación personal (mayo 1999), Mary Coleman escribió el juicioso informe que sigue sobre cómo maximizar las potencialidades de los niños con síndrome de Down:

Lo que actualmente sí sabemos sobre producir buenos resultados en un niño con síndrome de Down [es que hay que hacer] tres cosas: 1) hallar un bebé sin problemas tiroideos, cardíacos y otros de carácter grave observados a menudo en el síndrome de Down; 2) tener una mamá muy motivada con tiempo para dedicar cada día a estimular realmente al niño, sobre todo durante los primeros 18 meses de vida, y 3) revisar anualmente al niño mediante el Preventive Medicine Checklist [Lista de chequeo de medicina preventiva], para así detectar a tiempo cualquier problema físico que dificulte la función cerebral (tiroideo, cardíaco, deficiencia de vitamina A, etc.) y tratarlo antes de que pueda afectar al cerebro. 

TRASTORNOS ASOCIADOS A GENES ESPECÍFICOS

SÍNDROME DE FRAGILIDAD DE] CROMOSOMA X. Aquí la X se refiere al cromosoma X. por lo que cabría pensar que la afección es un tipo de trastorno cromosómico.  En realidad se le dio este nombre cuando en el cariotipo se identificó un defecto aparente en dicho cromosoma.  

En 1969, Lubs fue el primero en advertir esto en ciertas personas mentalmente retrasadas como una especie de adelgazamiento en la parte terminal del brazo largo del cromosoma X; de ahí el calificativo de «frágil».  

Fue difícil reproducir estas observaciones hasta que se determinó que sólo algunos de los medios utilizados en la preparación de las células para designar su cariotipo revelaban la fragilidad de forma coherente. Con su identificación fiable, se hizo evidente que la fragilidad per se no era decisiva, pues los lugares frágiles no son infrecuentes y tampoco forzosamente perjudiciales.  

Lo que hacía falta era un examen más minucioso que el facilitado por los cariotipos (y el desarrollo de la genética molecular y los análisis de ADN proporcionaron las respuestas).  Estas técnicas revelaron que la esencia del defecto era un gen anómalo.  Aquí tenemos un ejemplo en el que uno de quizá 1 00.000 genes provoca un retraso mental grave, pero el nombre que se ha conservado, síndrome de fragilidad del cromosoma X, es un tanto impropio.

El descubrimiento del síndrome de fragilidad del cromosoma X especificó un tipo biológicamente determinado de deficiencia mental sólo superado en frecuencia por el síndrome de Down, y permitió dar cuenta de un hecho conocido desde hacía tiempo pero que permanecía inexplicado: que la incidencia de retraso en los hombres es superior (hombres, 1/4.000; mujeres, 1/10.000).  

La identificación de personas con el síndrome de fragilidad del cromosoma X hizo que muchos individuos ya no fueran clasificados como retrasados familiares, pues los afectados no son acusadamente dismórficos. Era en parte por este motivo, y porque el síndrome es heredado, por lo que se creía que esas personas sufrían retraso mental familiar.

Hay, no obstante, indicaciones físicas (ahora que se sabe qué buscar) que incrementan la probabilidad de identificar el síndrome antes de utilizar métodos de diagnóstico molecular.  Entre ellas se cuentan una considerable circunferencia de la cabeza, orejas prominentes, frente alta, y un rostro relativamente largo y estrecho.  Estos rasgos están presentes tanto en mujeres como en hombres totalmente afectados, pero a menudo se vuelven patentes sólo en la edad adulta y no son perceptibles en la infancia.  

Por otro lado, una característica física frecuente y conocida desde hace tiempo del síndrome de fragilidad del cromosoma X en los hombres son los testículos grandes, lo que técnicamente se conoce como macroorquidismo. También se advierte una mayor incidencia de otras dolencias y afecciones físicas, entre ellas estrabismo (mirada bizca), otitis media (infecciones del oído medio), sinusitis (infecciones de los senos del cráneo), pies planos, articulaciones dobles, condición de patizambo, presión sanguínea alta, autismo, hiperactividad, agresividad y ataques convulsivos.  

Desde luego estos síntomas son comunes en muchos contextos en que no hay retraso mental ni indicios de fragilidad del cromosoma X. 

Para captar la complejidad de este síndrome hay que explicar la naturaleza de la anomalía genética:

Los cromosomas se componen de ADN (ácido desoxirribonueleico), que a su vez consta de nucleótidos, moléculas complejas que consisten en un grupo azúcar/fosfato y un ácido nucleico.  

Los nucleótidos tienen una estructura de doble hélice, una escalera entrelazada, o de caracol, con azúcares y fosfatos formando los lados, y los elementos básicos formando los peldaños.  

Las bases figuran en parejas: adenina (A) y timina (T) o guanina (G) y citosina (C) 

En las parejas varía la posición o el orden. La figura 17.9 muestra un dibujo esquemático que permite visualizar esta compleja estructura.  

Los genes, el plano de construcción para la estructura del organismo, están incrustados en la secuencia y la posición relativa de los pares de bases.  

A medida que avanzamos a lo largo del cromosoma vemos regiones activas e inactivas.  Las activas son los genes, y las inactivas los separaran. 

Un gen concreto es un conjunto de pares de bases secuenciales que contiene el proyecto de un determinado segmento de la estructura esencial del organismo, las moléculas que constituirán un enzima, un aminoácido o una proteína.  

La unidad de codificación es tres pares de bases secuenciales.  El orden de estos «tríos» contiene la información para la construcción y reparación del material de que se compone el cuerpo. 

El genoma es el conjunto total de genes en todos los cromosomas.

El gen del síndrome de fragilidad del cromosoma X ha sido localizado y ha recibido el nombre de gen FMR-1 (fragile mental retardation, retraso mental por fragilidad, lo que se descubrió primero).  

Está ubicado en un lugar, Xq27.3, que se hallaría en el brazo largo del cromosoma X. 

En este lugar, un «trío» concreto CGG (es decir, CG, GC, GC) normalmente se repite en algún otro punto entre 6 y 54 veces, siendo la mayor frecuencia en torno a 30.  

Si se produce una mutación, puede reiterarse más veces, en cuyo caso sobrevienen distintas consecuencias.  

Con repeticiones en la escala 54-200, tiene lugar una alteración intermedia denominada permutación.  

Cuando las repeticiones superan las 200 (y pueden llegar hasta 1.000), se produce una alteración conocida como mutación completa, que está relacionada con retraso mental grave.  

La determinación mediante tests de ADN de que hay una mutación completa de FMR- 1 proporciona el único fundamento definitivo para diagnosticar el síndrome de fragilidad del cromosoma X.

El gen FMR-1 controla la producción de una proteína, pero la hiperactividad asociada al número excesivo de repeticiones (siendo el umbral aproximadamente 200) da origen a un proceso denominado metilación, que detiene o reduce bruscamente la actividad genética y la producción de proteínas.  

La proteína recibió el nombre de FMRP (fragile-X-mental-retradation-protein, proteína del retraso mental por fragilidad del cromosoma X), con lo que se denominaba a una proteína normal debido a la patología que se produce en su ausencia, un ejemplo más dé cómo el estudio de la patología facilita el conocimiento de la función normal.  

Ha sido difícil determinar la función de esta proteína, y en el momento de escribir estas líneas es objeto de intensa investigación.  Algunos enfoques sugieren que puede desempeñar un papel decisivo para permitir la plasticidad sináptica, tanto la formación de sinapsis nuevas como su posterior poda, mecanismo en virtud del cual el cerebro aprende de la experiencia y llega a dominar habilidades.  También se están llevando a cabo estudios con modelos animales para determinar si puede tratarse la afección reponiendo la proteína que falta o corrigiendo el defecto genético.

El modo en que el defecto genético (excesivas repeticiones CGG) se expresa fenotípicamente a sí mismo es complicado.  No sólo hay permutaciones y mutaciones completas con el número variable de repeticiones y diversos grados de metilación, sino que la fuente de la repetición (sea el padre o la madre) y el número de generaciones desde los orígenes de la mutación determinan el grado de expresión del defecto.  

Es habitual el mosaicismo, que también contribuye a la variabilidad.  

A menudo las mujeres eluden los efectos más extremos del síndrome de fragilidad del cromosoma X porque tienen un segundo cromosoma X que no es susceptible de ser defectuoso. No obstante, estos cromosomas compiten entre sí por el control de lo que expresan, y uno (que tal vez sea el defectuoso) puede desactivar parcial o totalmente al otro, contribuyendo así más a la variabilidad fenotípica.  

La relación entre los dos cromosomas X puede medirse como la proporción entre la actividad normal de cromosoma X y la actividad total del mismo, y recibe el nombre de proporción de activación de X. 

En resumen, con el síndrome de fragilidad del cromosoma X a menudo se producen déficit en los hombres, aunque hay algunos con una mutación completa y conducta normal, mientras las mujeres con excesivas repeticiones exhibirán síntomas con poca frecuencia o sólo anomalías leves, si bien de vez en cuando puede haber implicaciones graves.  La localización y la medida de estas complejidades no son fáciles de llevar a cabo y obstaculizan el estudio de la relación entre el genoma y la conducta.

Las características psicosociales y conductuales asociadas a este conjunto complejo de determinantes genéticos están siendo estudiadas a fondo por diversos grupos investigadores.  

Una revisión exhaustiva indica que hasta ahora se sabe lo siguiente:  

· El hombre con síndrome de fragilidad del cromosoma X tiene un Cl en la escala moderada a gravemente retrasada, pero hay una notable variabilidad, y algunos con la mutación completa se han salvado del retraso.  

· Entre los factores que contribuyen a la variabilidad se incluye:

a) la edad (se ha observado deterioro en estudios tanto longitudinales como transversales, así como disminuciones en la proporción de sustancia gris respecto al cerebro global a medida que aumenta la edad); 

b) el mosaicismo (cuanto mayor sea la proporción de células normales, menor será el déficit); y 

c) el grado de metilación y la cantidad de FMRP producida, pues siquiera una cantidad pequeña de proteína está asociada a mejora del funcionamiento. En algunos individuos con la mutación completa, no se produce metilación y los Cl son normales.  No se sabe por qué sucede esto.

Se están empezando a realizar estudios que examinan la naturaleza de los déficit cognitivos observados en hombres con síndrome de fragilidad del cromosoma X y que intentan asimismo averiguar qué características son comunes a todas las formas de deficiencia mental y cuáles son exclusivas del síndrome.  

En la revisión de Bennetto y Pennington (1996) tenemos una amplia gama de características deterioradas que abarcan prácticamente todos los dominios en cierta medida, entre ellos el lenguaje, la memoria auditiva a corto plazo, las habilidades motoras visuales y espaciales, el cálculo aritmético y las funciones ejecutivas.  Entre los hallazgos propios del síndrome de fragilidad del cromosoma X se cuentan deterioros en el ritmo y la prosodia del habla. Estas personas hablan a menudo con rapidez y de forma arrítmica, produciéndose una suerte de «confusión» del flujo sonoro, y tienden también a ser repetitivas o perseverantes.  La prosodia es graciosa, tipo letanía, o discordante. Son importantes las dificultades de control ejecutivo en la programación motora y la secuenciación, y el uso pragmático del lenguaje es limitado.

Cuando el nivel global de competencia es bajo, es difícil detectar déficit específicos.  En las mujeres, dicho nivel es superior y los efectos del gen anómalo más variables, por lo que es posible detectar más consecuencias concretas.  

En estudios recientes se ha empezado a examinar variables como el número de repeticiones, el porcentaje de metilación y el grado de activación de X. 

El Cl de mujeres con un cromosoma X completamente mutado tiende a caer en la escala de promedio bajo (80-90), con un amplio intervalo de variación que, según un estudio, incluye:

el 23 % de mentalmente retrasadas (<70), 

el 33 % en la categoría límite (borderline) (70-84), y 

el 45 % con Cl mayores que 85.  

En este estudio, revisado por Bennetto y Pennington (1996), la mitad de los que se hallaban en la escala normal presentaban discapacidades del aprendizaje.  

En otro trabajo se confirmó que los deterioros observados se debían a la anomalía del cromosoma X y no eran de tipo familiar, pues hermanas (sin mutación) de sujetos afectados mostraban Cl que se hallaban totalmente en la escala normal. 

También se ha visto que las puntuaciones de Cl están relacionadas negativamente con el número de repeticiones y positivamente con la proporción de activación de X. Unas mujeres con la permutación no parecen resultar afectadas cognitivamente y su Cl está en la gama media, mientras otras con la mutación completa no parecen sufrir la disminución longitudinal en el CI observada en los hombres. 

En un principio, análisis más detallados del carácter de los déficit cognitivos en la mutación completa del cromosoma X frágil hacían hincapié en deterioros de memoria a corto plazo y espaciales selectivos, pero con los controles adecuados parece que la mayoría de estos problemas son comunes en diversas formas de retraso. 

Hay pruebas de que las fuentes principales de deterioro son déficit de funciones ejecutivas, que cobran cada vez más importancia para comprender el retraso. 


Por lo pronto no hay tratamientos específicos para el síndrome de fragilidad del cromosoma X. Se han utilizado diversos enfoques no específicos lingüísticos, conductuales, farmacológicos y orientados sintomáticamente que no han invertido el curso del desarrollo del trastorno. Si se verifica la hipótesis de la mediación de FMRP en la formación sináptica, entonces se entenderá esta resistencia a la modificación porque el mecanismo deteriorado puede ser el mecanismo de aprendizaje. Si éste es el caso, los nuevos avances dependerán de una mejor comprensión de la proteína y su dinámica, que es, como se ha indicado, un área de activas investigaciones en curso.


FENILCETONURIA (FCU). FCU es un ejemplo de un grupo de trastornos genéticos en los que un gen o un pequeño grupo de genes que faltan provocan un error del metabolismo que, a su vez, puede destruir funciones cerebrales y originar deficiencia mental. 

En el caso de FCU, falta un grupo de enzimas necesarios para transformar la fenilalanina (aminoácido habitual en muchos alimentos proteínicos) en tirosina, el precursor del neurotransmisor dopamina. 

Faltan los enzimas debido a un rasgo recesivo autosómico en el cromosoma 12. 

«Rasgo recesivo» significa que, para que el defecto se exprese en el fenotipo, el niño debe heredarlo de ambos padres. 

La fenilalanina es un aminoácido esencial necesario para el cerebro, pero el error metabólico provoca un exceso de hasta diez veces o más de fenilalanina y una insuficiencia de tirosina circulante en los fluidos corporales. 

En estas circunstancias, la fenilalanina se secreta en la orina en forma de ácido fenilpirúvico, sustancia con un olor característico. 

Foiling fue el primero, en 1934, en describir el trastorno después de que una madre de dos hijos retrasados advirtiera el peculiar olor y éste le llamara la atención. 

Un exceso de subproductos del metabolismo de la fenilalanina en la orina constituye la base de un test aplicado a recién nacidos para detectar la presencia de FCU.

Los bebés con FCU nacen con un cerebro normal. Si no reciben tratamiento, sufren un deterioro progresivo, mostrando cada vez menor atención y sensibilidad al entorno, ataques convulsivos, estremecimientos, espasticidad y retraso mental. 

En 1954, Bickel, Gerrard y Hickrnans informaron de que la restricción dietética de alimentos que contuvieran fenilalanina impedía el deterioro mental. 

Este hallazgo se confirmó una y otra vez, si bien más adelante se descubrió un pequeño subgrupo (<3%) de niños con FCU que presentaban una forma maligna del trastorno (un enzima concreto de una familia de enzimas) que no respondía a la intervención dietética. 

Actualmente se analiza a los recién nacidos para detectar FCU inmediatamente después de nacer y, si resulta que están afectados, se les dan dietas bajas en fenilalanina. Hasta que suceda esto quizá pasen varias semanas, tiempo durante el cual los niveles de fenilalanina pueden subir mucho.  

Desde entonces se han planteado dos cuestiones polémicas:  

1. Una tiene que ver con la cantidad de fenilalanina que podría consumirse sin perjuicio, pues cierta cantidad es absolutamente necesaria.  

2. La otra cuestión concierne al número de años que transcurren antes de poder abandonar la dieta, pues el cerebro más maduro puede tolerar un exceso de fenilalanina. Los alimentos apropiados no son en general muy sabrosos. Se han hecho recomendaciones de que se haga ya a los cinco años de edad o estando ya en la adolescencia tardía.

Las investigaciones sobre las consecuencias de la dieta sin fenilalanina presentan ciertas incongruencias, pero generalmente se observa que, tal como se ha indicado, se evita retraso mental.  

No obstante, los niños no alcanzan los niveles de Cl de sus hermanos.  En algunos estudios se vio que individuos con FCU tratados tenían Cl límite en la escala (borderline) (70-80), y otros en la parte inferior dentro del rango normal (80-90) cuando miembros no afectados de la familia se hallaban en la franja media o superior.  

Como mínimo, los Cl de los niños afectados tienen 4-6 puntos menos que los de sus hermanos. 

Además, en muchos casos, la conclusión de la dieta antes de los ocho años de edad se asoció a un descenso posterior de 5-9 puntos en el CI.  

Otros factores que contribuyen al resultado son el grado en que los padres y el niño se atienen a la dieta y la edad en que empezó ésta. 

Además de un Cl menor, los individuos con FCU tratados parecen presentar una incidencia elevada de diversos problemas personales-sociales, entre los que se incluye irritabilidad, inquietud, hiperactividad, estallidos de cólera y berrinches, y relaciones sociales y funciones ejecutivas deterioradas.

Con la publicación de una monografía a cargo de Diamond et al. (1997) se dio un importante paso para clarificar la naturaleza del deterioro observado en personas con FCU tratadas dietéticamente.  

Estos investigadores observaron que la dieta no normalizaba los niveles de fenilalanina sino que más bien los desplazaba en una dirección normal.  

Por lo general, se había considerado que la dieta era satisfactoria si los niveles de fenilalanina en plasma sanguíneo se mantenían por debajo de 10- 12 mg/100 ml, que es cinco o seis veces más de lo habitual, pero no se permitía que fueran inferiores a 2 mg/IOO ml.  

Diamond y sus colegas argumentaron que, en personas con FCU tratadas mediante dieta, los niveles de fenilalanina en circulación aumentarían con respecto al nivel de tirosina. Para buena parte del cerebro, estas proporciones alteradas carecían de importancia. Sin embargo, la tirosina es el precursor de la dopamina, y hay lugares del cerebro que requieren mucha dopamina y son exquisitamente sensibles a su disponibilidad.  Cuando la provisión no es suficiente, la función se deteriora. Entre estos lugares se cuentan la corteza prefrontal dorsolateral, algunas de las principales vías que la alimentan, y la retina y las partes de su estructura que controlan la sensibilidad a los contrastes (véase cap. 12).  

Partiendo de este análisis, Diamond y Herzberg (1996) habían hallado una sensibilidad a los contrastes inferior en todas las frecuencias espaciales (con lo que resultaban afectados los sistemas tanto parvocelular como magnocelular) en sujetos con FCU tratados dietéticamente, aunque antes no hubiera habido sospecha de deterioros visuales en esta afección.  

Mediante el mismo razonamiento que en el último estudio mencionado, Diamond y sus colaboradores esperaban encontrar déficit conductuales selectivos en varias funciones ejecutivas procesadas y reguladas por la corteza prefrontal dorsolateral. 

El estudio de Diamond y sus colegas se centró en dos aspectos de la función ejecutiva: 

-  la memoria de trabajo y 

· el control inhibitorio), 

especialmente cuando eran precisos ambos para la resolución de problemas.  

La memoria de trabajo se refiere a tareas en las que la dificultad depende de la retención de información que ya no está presente (recordar, tras un intervalo, dónde hemos observado que un objeto ha sido escondido). En esta clase de tarea, el componente de la memoria de trabajo consiste en recordar tanto la muestra como la norma.  

El control inhibitorio alude a capacidades requeridas en tareas en que la solución correcta no es una respuesta previamente aprendida o arraigada, sino nueva, no puesta en práctica o incongruente. También que está implicada la memoria de trabajo.

Dado que Diamond et al. predijeron un deterioro selectivo en funciones ejecutivas, para comparar también examinaron diversas tareas que presumiblemente no eran funciones ejecutivas. 

Diamond et al. (1997) estudiaron longitudinalmente 37 niños de tres grupos de edad (6-12 meses, 15-30 meses, y 31/2-7 años), los cuales recibieron tratamiento de FCU enseguida y de manera continuada.  

Se los comparó con tres grupos de niños  normales: hermanos de los niños afectados; un grupo control emparejado respecto a muchas características, como género, edad gestacional, peso al nacer, orden de nacimiento, disposiciones puericultoras, religión familiar, educación, y estado ocupacional (ambos analizados longitudinalmente, como los niños con FCU); y un numeroso grupo normal seleccionado de manera aleatoria que abarcaba la escala de edad del estudio, cuyos integrantes fueron examinados una vez. 

Además, otro grupo de comparación se componía de niños con hiperfenilalaninemia leve. Ésta es una versión más benigna de FCU debida a un gen que, más que no funcionar, lo hace en un nivel mínimo. Si estos niños siguen una dieta normal, desarrollan niveles de fenilalanina en plasma análogos a los de los niños con FCU que están a régimen dietético. Difieren de los niños con FCU en que nunca tienen niveles muy altos de fenilalanina, como sí es el caso de la mayoría de niños con FCU durante las primeras semanas de vida antes de haber comenzado su dieta, y en que sus niveles de tirosina no han disminuido de manera significativa.

Los resultados del estudio eran claros. Recordemos que las dietas que mantenían los niveles de fenilalanina por debajo de 10-12 mg/ml se consideraban adecuadas.  

Diamond et al. hallaron que los niños con FCU tratados dietéticamente y los que sufrían hiperfenilalaninemia se clasificaban en dos grupos: 

· los de niveles por encima de 6 mg/ml y 

· los de niveles inferiores a 6 mg/ml.  

Los niños con FCU y niveles de fenilalanina superiores a 6 mg/ml, pero no los de niveles inferiores, mostraban uniformemente (por edades) deterioros de las funciones de la corteza prefrontal dorsolateral que afectaban a la memoria de trabajo y el control inhibitorio. Los deterioros eran selectivos: otras funciones examinadas no eran deficientes. El nivel del déficit fluctuaba con los niveles en plasma obtenidos en el momento del análisis, no con los obtenidos antes o cualquier promedio en un período largo de tiempo. Esto indica que las estructuras subyacentes de los lóbulos prefrontales no estaban dañadas de manera irreversible, y que aquellos cuyas funciones ejecutivas no se hallaban en un nivel normal aún podían mejorar con cambios dietéticos adicionales. 

No se observaban déficit de la corteza frontal en niños con hiperfenilalaninemia, ni siquiera en aquellos con niveles superiores de fenilalanina circulante, hallazgo también confirmado por Weglage et al.(1997).  Estos individuos presentan niveles normales o casi normales de tirosina, y por tanto de dopamina; así pues, el factor crucial no es el nivel de fenilalanina per se, sino sus efectos en la disponibilidad de dopamina.

El cuadro que surge de los hallazgos de Diamond et al. y otros estudios es que, en los niños con FCU, hay que mantener los niveles de fenilalanina en circulación por debajo de 6 mg/ml antes de los 10 años.  Después de esta edad, es factible la vuelta a una dieta normal. 

En un estudio (Griffiths et al.1998), durante tres meses se añadieron grandes cantidades de fenilalanina a la dieta de individuos de 10-16 años con FCU previamente tratados.  Como cabía suponer, la fenilalanina circulante alcanzó niveles muy elevados, pero no provocó ningún deterioro de las funciones cognitivas. 

Aunque el estado cognitivo esté normalizado, los niveles altos de fenilalanina en circulación pueden ser el origen de otro problema. 

Lenke y Levy (1980) informaron de que mujeres con FCU que eludieron el retraso mediante tratamiento dietético cuando niñas, y a continuación volvieron a seguir una dieta normal de modo que tenían niveles altos de fenilalanina circulante, normalmente daban a luz a niños que padecían microcefalia, peso bajo al nacer, defectos cardíacos y retraso grave. Se advirtieron efectos menos graves en madres hiperfenilalaninémicas que presentaban niveles elevados de fenilalanina durante toda la vida.  

Niveles altos de fenilalanina en circulación son un teratógeno con efectos dependientes de dosis: cuanta más fenilalanina circulante mayor frecuencia de hijos anómalos. El regreso a una dieta baja en fenilalanina, preferiblemente antes de la concepción o poco después, y una dieta por lo demás adecuada, están asociados a un resultado reproductor mucho mejor.  

También es posible que suplementos directos de tirosina sean eficaces.

SÍNDROME DE WILLIAMS.  El síndrome de Williams fue descrito por primera vez en 1961 haciendo hincapié en los síntomas cardíacos que aparecen en aproximadamente el 75 % de los casos. 

Desde entonces se ha averiguado que es un trastorno raro, genético, debido a la supresión del brazo largo del cromosoma 7, que incluye al menos cuatro genes y seguramente más.  

1. Uno, denominado ELN, tiene poca actividad en el cerebro, pero es responsable de los síntomas cardíacos y de algunos de los rasgos faciales del síndrome porque regula la elastina, componente de vasos sanguíneos y otros órganos a los que confiere elasticidad.  

2. Otro, conocido como LIMK1, se expresa claramente en el cerebro y por lo visto es responsable de algunas características cognitivas visuoespaciales observadas en el síndrome.  

Se han identificado otros genes de esta región cuyas funciones aún no están claras, y es posible que aparezcan más. Entre los aspectos visibles habituales del síndrome se cuentan corta estatura, frente ancha, boca muy abierta, labios gruesos, cierre defectuoso de la mandíbula, lóbulos de las orejas prominentes, cuello largo, y lo que se ha venido en llamar aspecto de duendecillo. Los afectados tienen a menudo una voz ronca, y su cabello encanece prematuramente. 

La mezcla de características psicológicas y sociales presentes en el síndrome de Williams tiene un enorme interés porque pone en entredicho algunos enfoques de la función cerebral. 

Hay cuatro aspectos psicológicos importantes del síndrome: 

· retraso mental, 

· habilidad musical y lingüística relativa, 

· cognición espacial manifiestamente deteriorada y 

· sociabilidad elevada. 

Aunque existe una notable variabilidad, por regla general las personas con síndrome de Williams son mentalmente retrasadas. Algunas pueden lograr puntuaciones de Cl en la parte inferior de la escala normal, pero la mayoría se hallan en el intervalo leve a moderado, con puntuaciones medias en tomo a 60. 

Éstas concuerdan con las limitaciones en su capacidad para desempeñarse de modo independiente cuando adultos, tener un empleo, controlar su dinero y cosas por el estilo. En su mayor parte, los individuos con síndrome de Williams requieren supervisión y cuidados y no viven por su cuenta. Además, igual que otras personas con retraso mental, exhiben muchos déficit en el área de la formación de conceptos, la aritmética y la lectura, y a este respecto su ejecución es similar a la de, por ejemplo, las personas con síndrome de Down que están funcionando en el mismo nivel global.

En la mayoría de las personas con deficiencia mental, las limitaciones lingüísticas se hallan en general entre las más manifiestas. Por contraste, los individuos adolescentes y adultos con el síndrome de Williams son locuaces y de palabra fácil.  Narran historias, y lo hacen con imaginación.  

También son aficionados a la música, y a menudo cantan y tocan instrumentos y recuerdan lo que han aprendido. 

Se han evaluado habilidades componentes que contribuyen a la fluidez en el lenguaje. Parece que las fonémicas están totalmente intactas.  

La mayoría de las expresiones son semánticamente complejas, y se ha observado incluso que las personas con síndrome de Williams utilizan un vocabulario abundante y singular.  

No obstante, en un estudio de Mervis y sus colegas con 127 sujetos, sólo el 4% presentaban puntuaciones superiores a la media en un test estándar de conocimiento de palabras, y el 96 % estaban por debajo.  

Por otro lado, en medidas simples de fluidez de palabras (por ejemplo, decir nombres de animales) los que padecían el síndrome de Williams tenían una ejecución semejante a la de los sujetos normales. 

También se ha advertido que las personas con el síndrome usan una compleja gramática que supera en mucho las complejidades sintácticas que exhiben en general los individuos mentalmente retrasados. 

Sin embargo, en un test estándar de gramática receptiva del estudio de Mervis et al., la puntuación promedio estaba sólo en el 4º percentil de la norma. 

Karmiloff-Smith et al. (1998) han observado otras limitaciones en las habilidades sintácticas.  

Aún no se ha realizado un estudio minucioso de la pragmática lingüística, pero parece que un buen porcentaje de las palabras pronunciadas por individuos con el síndrome de Williams, aunque tengan sentido para los demás, transmiten claramente la impresión de que la persona habla por hablar. Es decir, puede que se utilice la conversación para mantener el contacto social más que como medio de comunicación.  

Por último, el ritmo del desarrollo lingüístico es menor que en los sujetos normales, lo que sugiere la posibilidad de que su organización y su estructura funcionen de cierta manera específica.

En contraste con las habilidades lingüísticas, las visuoespaciales están visiblemente deterioradas.  Cuando se les pide que dibujen, que representen, que encuentren el camino y que recuerden cómo lo han hecho, las personas con síndrome de Williams lo pasan fatal.  

En un test estándar de habilidades espaciales que incluían emparejamiento de patrones, el 88 % de los sujetos con el síndrome puntuaban en el primer percentil.  

En tests creados para evaluar la integridad de funciones visuales parietales de la «ruta del norte» (introducción de una tarjeta en ranuras colocadas en diferentes ángulos y sensibilidad al movimiento), los niños y los adolescentes con síndrome de Williams tenían deterioro incluso cuando éste era poco o nada manifiesto en tests de emparejamiento de ángulos estáticos, una función visual de la ruta ventral.

También se ha sugerido que los deterioros espaciales se deben a una incapacidad para atender a los aspectos globales de lo que ven, en vez de lo cual los niños con síndrome de Williams se centran casi siempre en detalles locales y no captan la imagen en su conjunto. Naturalmente, muchas de sus reproducciones presentan características así. 

En la figura 17.11 aparecen ejemplos del tipo de datos generados por niños con el síndrome de Williams a quienes se pide que copien una letra D grande (aspectos globales, la imagen en su conjunto) compuesta de pequeñas «y» (aspectos locales, el detalle).  En la misma tarea, al lado está la respuesta distinta de un individuo con síndrome de Down, que reproduce la configuración global pero omite los detalles. Los individuos no retrasados tienden a reproducir los aspectos tanto locales como globales del estímulo.  

No obstante, Mervis y su grupo utilizaron un test especial para determinar si las personas con síndrome de Williams eran realmente insensibles a estos aspectos globales, y comprobaron que no.  Mervis sostiene que una 
explicación de la conducta de aquéllos puede ser que su debilidad se halla en la segmentación de sus percepciones, que descomponen en partes manejables.  Cuando se les aplicaba un procedimiento del que se facilitaba la segmentación, se apreciaba una mejora considerable.  

La explicación de los déficit espaciales del síndrome de Williams dista de ser definitiva, si bien deberíamos tener en cuenta que las habilidades segmentadoras, por las que se divide una totalidad en partes componentes manejables, se considera que en general son un aspecto del funcionamiento ejecutivo.

El otro rasgo destacado de las personas con síndrome de Williams es su sociabilidad.  Tienen facilidad para acercarse a los desconocidos y entablar relación social. Esto empieza en la infancia y se manifiesta pese a las advertencias preventivas de padres, parientes y maestros sobre los peligros de confiar demasiado en los extraños. 

 A pesar de este estilo social amistoso y simpático, sus verdaderas relaciones sociales cuando adultos son a menudo precarias. Además, se ha descrito que son vulnerables a niveles altos de ansiedad y tendencia a la distracción. Esto no es ninguna sorpresa.  Sus habilidades verbales inducirán a otros a esperar de ellos más de lo que su capacidad les permite, y estas circunstancias causan con frecuencia mucha ansiedad.

Es digno de mención que dos habilidades que normalmente acompañan a las habilidades espaciales, y por tanto cabrá suponer que sean deficientes en el síndrome de Williams, no están deterioradas:

1. Una es el reconocimiento facial y la sensibilidad a las señales emocionales; 

2. La otra, la prosodia y las aptitudes musicales. 

Pese a su incapacidad para representar un dibujo o una configuración en un diagrama o comprender un mapa, las personas con síndrome de Williams interpretan bien rostros y emociones, y recuerdan lo que ven.  Sus modos de expresión son animados y elocuentes y expresan generosamente las emociones en la misma medida que son sensibles a esas manifestaciones en los demás.  En algunos aspectos, parece que el defecto genético simula una lesión del hemisferio derecho en un cerebro normal, pero las excepciones apuntadas indican que está pasando algo distinto.

Ni en autopsias ni en estudios de imágenes se hallan pruebas de patología selectiva del hemisferio izquierdo.  

Utilizando el síndrome de Williams como ejemplo, Karmiloff-Smith (1997) ha señalado que cuando los cerebros son diferentes desde el principio, lo que sucede sólo en algunos trastornos genéticos, puede que funciones conductuales equivalentes tengan distintos mecanismos subyacentes de funcionamiento. Cuando pasa esto, quizá no sea apropiado tratar de comprender la función partiendo del cerebro normal.

Mervis y sus colegas hicieron una interesante observación que se refiere a las disociaciones observadas en el síndrome de Williams. Recordemos que todos los hechos citados sobre ejecución típica en esta afección estaban asociados a niveles altos de variabilidad.  Estos datos indicadores de fuerzas y debilidades contrastantes en el síndrome de Williams fueron intercorrelacionados y después corregidos según la edad de los sujetos (pues la edad por sí sola puede provocar correlaciones engañosamente altas).  

Los resultados indicaban que todas las medidas importantes se correspondían de manera significativa, incluyendo medidas de fuerza verbal y debilidad espacial. Así, aunque los sujetos tenían una puntuación espacial relativamente baja y verbal relativamente alta, su posición en la escala de puntuaciones verbales pronosticaba dónde aparecerían en la de puntuaciones espaciales. Estas correlaciones dan a entender que cierto factor subyacente está afectando a todas las funciones.  

Mervis et al. interpretaron que este factor era «g» (capacidad general), que se cree que es crucialmente deficiente en el retraso mental.  También es digno de mención que hay datos recurrentes de deterioro de la función cognitiva.

Como hemos indicado, se ha comenzado a examinar la estructura del cerebro de personas con el síndrome de Williams. Aparte de la ausencia de displasia del hemisferio derecho, se ha observado lo siguiente:

·  En conjunto, el cerebro es algo microcefálico, pero el volumen de los lóbulos frontales, las porciones límbicas de los lóbulos temporales y el cerebelo se acerca a valores normales. Las áreas vermales del cerebelo, las mismas que son displásicas en el autismo, pueden ser incluso más grandes.  

·  Por otro lado, en las áreas visuales del lóbulo occipital existen agrupamientos anómalos de neuronas. 

Estos hallazgos anatómicos parecen concordar con las fuerzas y debilidades conductuales que se producen en el síndrome, si bien hace falta investigar más sobre el funcionamiento de los lóbulos frontales de tamaño aparentemente normal. 

Estos datos anatómicos nuevamente apuntan a la importancia del cerebelo en funciones distintas de las de integración motora. 

Algunos autores han conjeturado que los requisitos del sistema lingüístico para la selección secuencial rápida de palabras pueden estar mediados por una función del cerebelo no conocida hasta el momento. 

Cuentos populares de muchas culturas nos hablan de «personas pequeñas», duendes, elfos, gnomos y hadas que acaso han sido modelados a partir de individuos de corta estatura con un característico aspecto de duendecillo, que cantan y cuentan historias y son amables y de buen corazón, aunque diferentes de los otros seres humanos. Tal vez la incorporación de estas criaturas especiales al folclore es un medio de representar a las personas que tenían ese aspecto y se comportaban de ese modo y aparecían de vez en cuando en la vida de una comunidad, cuando en realidad padecían lo que hoy se conoce como síndrome de Williams.

RETRASO MENTAL Y PSICOSIS

La relación entre psicosis y retraso mental se abordó al principio de] capítulo 15, sobre las psicosis infantiles, y antes de proseguir sería conveniente revisarlo.  Recordemos que se describió un modelo de estrés-diatesis, y se sugirió que el retraso mental puede ser una diatesis para la conducta psicótica.  

Recordemos también que el término «psicosis» abarca una gama de conductas que a menudo suponen mal control, desorganización, alteración de rutinas e interacciones sociales, e imprevisibilidad.  

Por lo general, las personas retrasadas exhiben una comprensión mediocre, pocas habilidades de comunicación, torpeza motora o algo incluso peor, y capacidades inhibitorias disminuidas. Les resulta difícil explicarse o describir sus experiencias.  Quizá no son capaces de expresarse de forma inteligible sobre síntomas de malestar o dolor, o de especificar el momento de inicio, el lugar o las características de su experiencia, todo lo cual puede ser decisivo para un diagnóstico preciso.  En vez de ello, acaso chillen, se ensimismen, se vuelvan agresivas o se autolesionen, o protagonicen diversas conductas que se considerarán trastornadas. 

Entonces es fácil pensar que las conductas trastornadas son sólo otra manifestación de la deficiencia mental o un trastorno comórbido. Formalmente, esto puede provocar que se añada cierta forma de psicosis al diagnóstico ya existente de retraso mental... y dejar las cosas así. 

Se ha avanzado mucho en el conocimiento de la relación entre funciones cerebrales y conducta; por otro lado, hay una literatura dispersa que señala explicaciones razonables de los muchos síntomas denominados con frecuencia psicóticos. Estos conocimientos pueden dar pie a tratamientos racionales y eficaces.

Lishman (1998), psiquiatra, ha reunido toda esta documentación en un trabajo exhaustivo cuyo subtítulo es The psychological consequences of cerebral disorder [Las consecuencias psicológicas del trastorno cerebral]. El libro se organiza por trastornos y describe en cada contexto posibles síntomas que pueden originar diagnósticos psiquiátricos. A menudo estos síntomas requieren tratamientos bastante distintos de los utilizados habitualmente en psiquiatría.  

Otro importante estudio de este tipo se centra en discapacidades del desarrollo y se organiza según los síntomas (Gedye,1998). Está en formato de útil manual para cuidadores y profesionales y tiene siete capítulos, cada uno de ellos dedicado a una clase de síntomas: agresiones, autolesiones; gritos, trastornos del sueño, trastornos de la ingesta de comida, demencia y caídas. En cada capítulo se describen en detalle tipos específicos de síntomas mediante criterios tanto de inclusión como de exclusión.  Se especifican de manera pormenorizado las condiciones diagnósticos en que es más probable que aparezcan los síntomas. Asimismo, se sugieren métodos de recogida de información pertinente mediante observación y análisis médicos junto con una descripción de posibles implicaciones bioquímicas y anatómicas.

Dicho de otro modo, Gedye y Lishman han proporcionado un catálogo de modos en que se pueden especificar los mecanismos de deterioro que tal vez subyacen a una conducta trastornada concreta, brindando así una base para un enfoque racional del tratamiento.  

Para Gedye, por ejemplo, la agresión no es sólo un síntoma manifestado por una proporción de individuos retrasados mentales sino que puede ser una reacción al dolor asociada a una afección física o enfermedad oculta; una respuesta cuando las conductas compulsivas están alteradas; consecuencia de una dolencia ictal de los lóbulos temporales o frontales; una reacción tóxica a fármacos; una expresión de delirio, alucinaciones o estado alterado de la consciencia; una reacción retrospectiva a una agresión previa recordada; una conducta aprendida de la observación de los otros; o una acción violenta premeditada como respuesta a cierta provocación emocional o interpersonal. Estas conductas similares requieren intervenciones distintas; y las intervenciones adecuadas seguramente excluirían la necesidad de limitaciones, sean físicas o farmacológicas, o diagnósticos comórbidos.

¿CUÁL ES LA ESENCIA DE LA INTELIGENCIA?

En la sección final del capítulo examinamos lo que se da a entender con el término «inteligencia» a la luz de datos neuropsicológicos en general, y de las funciones ejecutivas, del lóbulo frontal, de manera específica.  

El análisis concierne a datos sobre la escala de variación de la inteligencia en distintas poblaciones, a diferencias de inteligencia en poblaciones, y a datos sobre retraso mental familiar (por azar).

PUNTOS FUERTES Y PUNTOS DÉBILES DE «G»

Si preguntamos cuál es la esencia de lo deteriorado en el retraso mental, los expertos que siguen la tradición de Spearman responderán enseguida: «g».  

Jensen, quizá el principal de ellos, dedicó un libro entero (1998) a pormenorizar los datos favorables a la existencia de «g» y a analizar las ramificaciones y consecuencias de tener más o menos «g».  En este libro se reúnen pruebas de que «g» se hereda en gran medida.  

No hay mucha polémica sobre las aportaciones genéticas a «g» en las poblaciones (aunque sí quizá con respecto a la magnitud específica de la influencia), sino sobre si las diferencias genéticas determinan diferencias en Cl en las poblaciones, en especial en grupos raciales diferentes. Un gran número de eruditos comparten la posición de Jensen.

La doctrina erudita en cuyo seno se ha producido la mayor parte de este trabajo es una combinación de psicometría y genética conductual.  

La psicometría, descrita al principio del capítulo corno resultado de los estudios de Spearman y Binet, genera métodos de medida mental.  

La genética de la conducta se vale de gemelos idénticos criados juntos, de igual entorno y composición genética, y estudia sus características en comparación con personas con una gama de relaciones familiares y circunstancias ambientales.

Algunos estudios analizan diferencias de nacionalidad, raza o nivel socioeconómico, o cierta combinación de estas características.  

Las diferencias individuales en la capacidad cognitiva constituyen un tema que ha desempeñado un papel importante en la psicología clínica y educacional, pero que ha sido relativamente desatendido en otras áreas de la investigación psicológica.  Hace poco, sin embargo, se ha puesto de manifiesto un mayor interés en las esferas de la neurociencia cognitiva y la psicología del desarrollo.

PRUEBAS QUE RESPALDAN «G»

PAPEL DE LA VELOCIDAD DE PROCESAMIENTO DE LA INFORMACIÓN.

INVESTIGACIONES CRONOMÉTRICAS

Los expertos en psicometría y algunos investigadores cognitivos se han interesado por la relación entre velocidad de procesamiento de información e inteligencia, y han examinado la cuestión mediante el uso de técnicas que Posner (1978), un psicólogo cognitivo, ha denominado cronometría mental (en alusión al tiempo que se tarda en realizar operaciones mentales). 

Éstos son procedimientos en que el tiempo de reacción se mide en tareas de diversa complejidad informativa. La norma general es que todas las tareas son fáciles (Jensen las llama tareas cognitivas elementales), por lo que el único problema es la velocidad a la que se realizan. 

La tarea más sencilla recibe el nombre de tiempo de reacción simple.  Se pide a una persona que pulse un botón al percibir una señal, sonora o lumínica. El tiempo de reacción es el transcurrido entre el inicio del estímulo y la pulsación del botón, que en general es 200-300 mseg. 

Una medida tal proporciona un índice de la integridad global tanto de los sistemas receptivo y motor como de la coordinación entre ambos, pero plantea demandas cognitivas mínimas.  

La tarea se hace más difícil y recibe el nombre de procedimiento «sí/no» si se presenta una de las dos señales en cada ensayo y se pide al sujeto que responda sólo a una. Ahora las respuestas correctas tardan 300-500 mseg. Si el tiempo de respuesta del procedimiento simple se sustrae del observado en el procedimiento «sí/no», se obtiene una medida de lo que se tarda en tomar una decisión.  

Podemos hacer más compleja la tarea si presentamos un botón de inicio y una disposición de botones iluminables, como mínimo dos y como máximo los que permita el espacio disponible, en cuyo caso se sabe que el tiempo de reacción es mayor en función del número de alternativas.  En la figura 17.12a se ilustra un aparato de ocho opciones, con un botón de inicio en la parte central inferior y otros ocho botones posibles dispuestos cerca, uno o varios de los cuales pueden iluminarse corno dianas.  Podemos usar este aparato para plantear una tarea más difícil, la del «excluido», en la cual se iluminan simultáneamente tres luces, dos cercanas entre sí y otra alejada.  El cometido consiste en apretar el botón de la más lejana.  En la figura 17.12b aparece otro aparato de tiempo de reacción de preferencia que puede utilizarse para evaluar una gama de complejidades informativas, desde la más simple (p. ej., ¿estaba el color rojo?, ¿había dos luces?) hasta la más compleja (p. ej., ¿las dos palabras eran sinónimos?, ¿eran números primos?).

Jensen analizó una serie de estudios de este tipo, algunos de su propio laboratorio.  Sus conclusiones y las de revisiones anteriores, como las de Brody (1992), Cooper y Regan (1982) y Champione, Brown y Ferrara (1982), son bastante consistentes y muy interesantes.  

Las medidas cronométricas (velocidad mental) están en correlación de manera significativa tanto con medidas psicométricas complejas de «g» del tipo Cl (que al parecer refleja la «g» cristalizada) como con una medida relativamente breve de «g» (que por lo visto refleja la «g» fluida), denominadas Matrices Progresivas de Raven.  

Las correlaciones son mayores para las «g» fluidas que para las «g» cristalizadas, y son negativas porque cuanto menor es el tiempo de respuesta, mayor es la medida de «g».  

El nivel de correlación aumenta a medida que sube el nivel de complejidad, o a medida que se combinan resultados de diferentes tipos de tareas cognitivas elementales. 

Aunque los procedimientos cronométricos sí requieren atención minuciosa, no precisan mucha meditación ni capacidad de resolución de problemas, y son muy diferentes de las tareas observadas en los tests de competencia mental.  

Por consiguiente, Jensen sostiene que la velocidad es un componente importante de «g», lo que proporciona una verificación experimental de la idea popular de que los menos competentes son más lentos.

Se ha puesto de manifiesto que está muy relacionada con «g» la velocidad a la que se produce otro tipo de procesamiento, realmente más esencial que el tiempo de reacción: simplemente la duración mínima necesaria para la percepción de un estímulo. Jensen lo llama tiempo de identificación del estímulo.  

Estas duraciones se miden enmascarando procedimientos. Se presenta un estímulo que, a continuación, en cortos intervalos variables, es seguido por otro, la máscara, que, si el intervalo es lo bastante corto, impedirá la percepción del estímulo original.  

En la visión, por ejemplo, el estímulo podría ser un cuadrado hueco al que le faltara un lado, y la máscara un cuadrado completo de posición y tamaño idénticos.  La tarea consiste en identificar si falta el lado norte, sur, este u oeste del cuadrado. 0 bien la percepción es clara y evidente, o bien el sujeto ha de conjeturar, en cuyo caso el acierto se producirá por casualidad en el 25 % de los ensayos. Cualquier aumento significativo por encima del 25 % indica que se está produciendo percepción.  

El intervalo temporal más breve entre el estímulo y la máscara en el que tiene lugar percepción precisa (umbral de enmascaramiento) proporciona una medida que correlaciona claramente con «g». Los individuos pueden tardar todo el tiempo que deseen para tomar una decisión, de modo que no se mide el tiempo de reacción sino sólo la duración del estímulo requerida para permitir una identificación exacta del mismo. 

Jensen también informa de que las correlaciones máximas acompañan a medidas de variabilidad del tiempo de reacción. 

Nuevamente las correlaciones son negativas, menos variables cuanto mayor sea «g». En cada tipo de medida descrito anteriormente, la de la competencia es un índice de velocidad.  

La variación de ensayos individuales es básicamente una medida de congruencia.  Jensen reconoce que las medidas de variabilidad no lo son de competencia porque cree que la velocidad es el índice decisivo de la competencia, y la congruencia es independiente de la velocidad. Es decir, un individuo puede ser rápido o lento, congruente o no. 

Su interpretación de estos resultados sólidos y fiables es menos segura que la mayoría de los datos que presenta.  

Este importante hallazgo sugiere que puede haber en funcionamiento algo más que la velocidad: los recursos atencionales para responder coherentemente a la tarea, un aspecto de las funciones ejecutivas.  

Un resumen de los datos empíricos es que la velocidad de percepción, la velocidad de procesamiento de la información y sobre todo la congruencia de la velocidad de respuesta están relacionadas con “g”. El conjunto de datos implicados es considerable y los resultados tienen una extraordinaria coherencia.

DIFERENCIAS GRUPALES EN «G»

Jensen está muy interesado en las diferencias sobre competencia mental entre grupos étnicos y raciales. Cree que los datos respaldan la conclusión de que estas diferencias existen, y que pueden atribuirse a disparidades genéticas. Admite que este tipo de conclusiones no son aplicables a individuos concretos, pues el intervalo de variación en las poblaciones sobrepasa sus diferencias. También cree que los datos disponibles constituyen una base para la planificación demográfica y las políticas sociales.

La herramienta preferida de Jensen para determinar si existen diferencias de grupo se basa en lo que denomina Hipótesis de Spearman, según la cual las diferencias de «g» entre grupos con «g» distinta son mayores si se miden con tests que la calculen mejor. 

La evaluación de la hipótesis requiere varios pasos. Hay que seleccionar tests, de algunos de los cuales se sepa que son buenas medidas de «g» fluida. Para comparar, se debe administrar la serie de tests a muestras amplias y representativas de cada grupo. Cuando se analicen los resultados de cada grupo por separado, la estructura o las dimensiones de los factores que se están midiendo han ser muy parecidas, con lo que
se verifica que los tests escogidos están midiendo las mismas características psicológicas en cada grupo. Resultará entonces que algunos tests son muy buenos tests de «g» y otros no tanto. El grado en que un test mide «g» recibe el nombre de «carga g».  

Si las diferencias de puntuación de los dos grupos comparados muestran una relación con las «cargas g» observadas en cada uno de los tests, se confirma la Hipótesis de Spearman.

Jensen presentó un estudio tras otro en que se verificaba claramente la Hipótesis de Spearman cuando se comparan muestras de blancos y negros.  Partiendo de estos y otros análisis, llegó a la conclusión de que en una población hay pruebas inequívocas de diferencias de «g» heredadas.  

No fue capaz de verificar la Hipótesis de Spearman al comparar muestras de chino-americanos con americanos blancos. No obstante, observó que los chinos orientales tenían la «g» máxima, seguidos de los caucasianos de ascendencia europea y de los negros descendientes de africanos. 

INVALIDACIÓN DE PRUEBAS RELATIVAS A «G»

Hemos señalado que, según Jensen, medidas establecidas de «g» estaban mucho más correlacionadas con índices de variabilidad que con medidas de velocidad. 

Éste es un dato preocupante, pues se considera que el componente esencial de «g» es la velocidad de procesamiento de la información.  

El hallazgo no es en absoluto un golpe mortal a la teoría de «g», con su formidable conjunto de datos confirmatorios, pero plantea la posibilidad de que falte algo en la explicación de la competencia mental mediante «g». 

«Consistencia» puede significar que existe un cierto tipo de capacidad de función ejecutiva que posibilita el mantenimiento de un nivel relativamente invariable de atención a las aburridas tareas de que se componen los procedimientos cronométricos.  

Esta idea agrega un componente distinto al singular énfasis en «g», adiciones que Jensen (que prefiere parsimonia) considera indeseables. 

Si reflexionamos sobre ello, Spearman y Jensen toman lo que todo el mundo reconoce que es producto de muchos genes y observan que está expresado en una entidad singular (desde este punto de vista, una posibilidad remota).

Otra invalidación (quizá no muy importante) de la teoría de «g» es la no verificación de la Hipótesis de Spearman al comparar muestras de chinos y blancos. Se están obteniendo más datos, y puede que la hipótesis aún esté por confirmar. Jensen refiere y admite datos de que Cl puede aumentar, al menos en cierto grado, debido a factores ambientales como la nutrición y la estimulación intelectual adicional, y verse reducido por toxinas como los metales pesados. Estos datos reducen el alcance de su énfasis en la determinación genética de la competencia, pero no afectan mucho a su principal interpretación de los datos disponibles.

Para algunos de los primeros investigadores sobre «g», la creencia en la determinación genética de las diferencias en la población provocó el miedo a que la reserva genética para la excelencia cognitiva resultara degradada si se producían cruzamientos.  

El razonamiento era que, dado que los que tienen capacidades excelentes se reproducen a un ritmo más lento que los que tienen menos «g», cabría prever que el nivel conjunto de las aptitudes disminuiría.  

Esta predicción ha sido invalidada siempre que ha sido sometida a ensayo, resultado congruente con lo que se sabe sobre la variabilidad y la dispersión del genoma humano.  

Sin embargo, se ha citado esta línea de pensamiento, no los hechos, en favor de diversos movimientos eugenésicos concebidos para preservar la pureza de la raza.  Varios psicométricos importantes, en especial R. B. Cattell (que desarrolló el concepto de inteligencia fluida y cristalizada), se han posicionado públicamente en algún lugar de este continuo de pensamiento con respecto al cruzamiento racial.  

Entre 1920 y 1940, los resultados de los tests de inteligencia se utilizaban para justificar prácticas discriminatorias contra grupos de personas que puntuaban bajo, suponiendo implícitamente en gran parte que había sido medido el genotipo. 

Tras los horrores de la Segunda Guerra Mundial estas voces se apagaron durante varias décadas.  Y recientemente han resucitado sus ecos. Aunque a las personas con una gama de matices de piel oscura se les ha atribuido determinada versión de inferioridad genética, no están solas. 

La convicción de que los tests de inteligencia derivados de Binet proporcionan una medida de la capacidad genotípica genera el temor de que los que puntúan más bajo, si se les permite cruzarse, sólo causen perjuicios. 

Véase, por ejemplo, el análisis de Cyril Burt (1958) sobre los peligros planteados a la reserva genética inglesa por las políticas educativas del gobierno tras la Segunda Guerra Mundial, por las que se admitía cada vez a más personas inglesas (caucasianas) desaventajadas en la enseñanza superior, con lo que se les proporcionaba una mayor oportunidad de emparejarse con las elites.

Un defecto hipotéticamente fatal de la teoría de «g» deriva de los datos mencionados cerca del inicio del capítulo y revisados por Flynn (1987, 1999), lo que ha acabado llamándose efecto Flynn.  

El hallazgo consiste en que el nivel de medidas de la inteligencia fluida ha subido significativamente durante los últimos 80 años en todo el mundo y entre todos los grupos raciales a razón de aproximadamente 15 puntos de Cl cada 20 años.  

Hasta la fecha el fenómeno se ha confirmado y parece consistente, pero nadie tiene una explicación adecuada del mismo.  

No obstante, está claro que el efecto se debe a factores ambientales, porque la reserva genética no pudo haber cambiado tanto en tan poco tiempo, y porque todos los grupos han presentado efectos análogos.  

El efecto Flynn pone en entredicho la aceptación de los tests de CI (pues está claro que los estándares de las medidas están cambiando continuamente) así como las interpretaciones genéticas del origen de «g», ya que quienes tienen probablemente menos «g» han aumentado en 20 años su Cl en una magnitud superior a la de su retraso. 

En el campo científico es una perogrullada decir que la invalidación de una teoría no provoca su supresión hasta que llega otra mejor y la reemplaza. Actualmente tal                         teoría no existe.

Antes de abordar una posible «nueva perspectiva», parece digno de mención un comentario sobre el contexto social e histórico en que surgió la idea de «g». 

Hacemos referencia a la época histórica del Imperio Británico, durante la cual Darwin propuso su teoría de la evolución con su corolario de la supervivencia de los más aptos, y Spearman teorizó sobre «g».  Por supuesto, ambos eran ingleses, y en esos tiempos los ingleses podían justificar fácilmente la idea de que eran una raza superior, pues la pequeña Inglaterra controló los mares y colonizó muchos territorios del mundo entero. Puede que el concepto de «g» tenga también un origen implícito relacionado. En la imperialista sociedad británica había una devaluación o, mejor dicho, menor valoración del especialista cualificado en ciencia, ingeniería o medicina en comparación con el generalista de talento (de donde vienen los precursores de «g», supongo).  En la administración de un imperio tan extenso, era el generalista el que podía atender a diversas funciones, casi cualquiera.

ALTERNATIVAS Y/O ADICIONES A «G»

A continuación perfilaremos una serie de pruebas sobre la importancia de los lóbulos frontales y las funciones ejecutivas en la inteligencia.  Así, es importante comprender cómo y cuándo los factores ambientales influyen en el desarrollo de funciones ejecutivas.

¿CÓMO APRENDEN LAS PERSONAS RETRASADAS?

Si ponemos a un grupo de personas con retraso mental a aprender una tarea, hallazgos repetidamente confirmados nos dicen que aquéllas no exhibirán aprendizaje alguno o éste será más lento que el de un grupo de comparación de personas normales. 

Podemos medir el aprendizaje mediante el ritmo al que una respuesta no presente al principio de la tarea se produce más adelante de forma coherente debido a la experiencia de instrucción.  

En el laboratorio, por ejemplo, podemos disponer las condiciones de tal modo que una persona vea dos discos opacos superficiales cubiertos por tarjetas que se pueden quitar fácilmente, una con un círculo y la otra con un triángulo dibujados en la parte superior. En uno de los discos hay un detalle, un premio o alguna golosina.  

En un experimento de aprendizaje de discriminación, se designará uno de los símbolos donde se halla la recompensa, que es lo que los individuos han de aprender: un símbolo concreto señala el camino hacia el premio. Alcanzar uno de los discos constituye un ensayo. De una prueba a otra los círculos y triángulos se cambian aleatoriamente entre los discos. 

Si se representan gráficamente bloques de diez ensayos, se dice que se ha producido aprendizaje cuando el porcentaje de respuestas correctas aumenta significativamente por encima del azar (que es el 50 %, pues hay dos alternativas). En un caso simple como éste, tienen lugar con frecuencia el 100 % de respuestas correctas.

En la figura 17.13 se aprecia el menor ritmo de aprendizaje logrado por personas con retraso en comparación con personas normales. 

Se representan gráficamente los datos promediando porcentajes de respuestas correctas en cada conjunto de diez ensayos para grupos de individuos, siendo muy evidente el inferior ritmo de aprendizaje del grupo de retrasados. 

No obstante, estos hallazgos son engañosos porque distorsionan lo que sucede realmente en los sujetos individuales. 

Zeaman y House (1963) examinaron datos individuales de sujetos retrasados y advirtieron un patrón que sugería una interpretación distinta del aprendizaje lento. De modo específico, señalaron que los retrasados no presentaban un ritmo de aprendizaje más lento, sino que más bien permanecían en niveles de azar antes de comenzar a aprender durante mucho más tiempo que el grupo de comparación. Cuando empezaban a mostrar aprendizaje, el índice de mejora se acercaba al de los normales. 

Podemos apreciar esto en la figura 17.14, donde se representan los datos como curvas de aprendizaje retrospectivo, es decir, calculando porcentajes de aciertos en todos los ensayos antes de los ensayos en que alcanzaban el 90-100 % de respuestas correctas. (Hay que tener en cuenta que algunos sujetos nunca aprendieron, pero estos datos no aparecen.) 

Zeaman y House sostenían que las curvas de aprendizaje retrospectivo no indicaban un problema de aprendizaje per se, sino una dificultad para determinar qué aprender. Sugerían que los retrasados tardaban largo tiempo en descifrar los aspectos pertinentes de la compleja situación en que se hallaban, pero que en cuanto comprendían lo crucial, el aprendizaje era bastante rápido. 

Descifrar lo que es pertinente aprender es un aspecto de lo que los científicos cognitivos denominan metacognición (Flavell, 1976). La metacognición se refiere a diversas habilidades que posibilitan el aprendizaje satisfactorio y la resolución de problemas, e incluye conocer los propios procesos mentales, tener consciencia del éxito o el fracaso en la resolución de problemas, y saber cuándo realizar el ensayo y la doble verificación y cómo orquestar los recursos propios para escoger la mejor estrategia disponible a fin de afrontar cualquier problema que surja. 

Ello supone la capacidad de seleccionar, desplegar y mantener la atención a señales pertinentes, tener presentes estas señales mientras sigan siendo pertinentes, y cuando dejen de serlo buscar otras. 

Está claro que los términos «metacognición» y «funciones ejecutivas» se superponen considerablemente, si no son sinónimos. El lector recordará que los perros criados en 
jaulas del experimento de Thompson y Heron (1954), descrito en una sección anterior de este capítulo, tardaban bastante en encontrar el modo de llegar a la carne que veían. El experimento sugería que las estrategias metacognitivas resultan influidas tanto por la experiencia como por factores constitucionales.

Ann Brown y otros psicólogos cognitivos examinaron procesos metacognitivos en personas leve a moderadamente retrasadas y observaron que éstas presentaban deterioros graves.  

Más adelante, se hicieron esfuerzos para estudiar cómo enseñar estrategias metacognitivas, en este caso cómo acostumbrarse a memorizar, y se advirtió que la función mejoraba.  

Por desgracia, las estrategias aprendidas por personas retrasadas no se generalizaban ni se trasladaban espontáneamente a contextos diferentes de aquel en el que se había producido la instrucción. 

Después Brown inició un programa de investigación que se centraba en cómo optimizar las circunstancias en las que podían aprenderse, transferir y aplicar estrategias metacognitivas. Brown y Campione (1984) y Brown et al.(1992) informan sobre este estudio y exponen un punto de vista sobre la habilidad cognitiva (o inteligencia), su fomento y su evaluación, que es bastante diferente del enfoque psicométrico que subyace a los tests de inteligencia.

La perspectiva de Brown recibió una gran influencia del trabajo de un psicólogo educativo ruso, Vygotsky; algunos de sus aspectos: Se considera que el niño que está aprendiendo es un agente activo más que un receptor pasivo de conocimiento.  Enseñar no equivale tanto a transmitir conocimientos a los ignorantes como a establecer condiciones bajo las cuales se produce el aprendizaje y a proporcionar orientación sobre estrategias de aprendizaje cuando es preciso. Éste se concibe como una interacción social activa; al principio el instructor no es reacio a ofrecer respuestas de las que los novatos puedan carecer, pero en cada estadio del proceso invierte los papeles e induce a los alumnos a enseñar lo aprendido y a resolver problemas, con lo que fomenta la iniciativa y la búsqueda de soluciones más que la pasiva repetición de respuestas.  Estas habilidades florecen regularmente sólo en el contexto de una relación entusiasta de apoyo.

Brown y sus colegas informan de éxitos en la inversión de las carreras académicas de un gran número de malos alumnos. Es justo decir que su resultado más satisfactorio se ha producido con niños procedentes de entornos socioeconómicos contrarios al aprendizaje, con cierto porcentaje desconocido de individuos que quizá estaban o se encaminaban hacia determinado nivel de retraso psicométrico, más que con individuos con déficit neuropsicológicos o retraso grave.  

Por otro lado, al centrarse en las habilidades metacognitivas y la transferencia, su trabajo ha elegido como blanco aquellos lugares donde falla la inteligencia, y queda por ver si las lecciones aprendidas pueden favorecer desarrollo cognitivo entorpecido por defectos genéticos y/o lesión cerebral, sobre todo si es posible realizar intervenciones en fases tempranas de la vida.

La respuesta provisional a esta pregunta sobre el aprendizaje en personas con retraso es que aquél está lastrado por limitaciones en estrategias metacognitivas y funciones ejecutivas. 

Partiendo de otros documentos, se sabe que puede haber frecuentes indicios de dificultades graves en el procesamiento sensorio-perceptual, las funciones motoras y la memoria, aunque estas limitaciones pueden resultar compensadas por funciones ejecutivas intactas.  

No obstante, si existen déficit profundos en las funciones ejecutivas, lo máximo que puede hacerse es estructurar el entorno al máximo y simplificar las cosas en lo posible.  

La otra consecuencia del trabajo de Brown y otros es que las funciones ejecutivas son sensibles a la influencia ambiental tanto positiva como negativa, esto es, tanto la educación oficial como la extraoficial pueden fomentar o ahogar su desarrollo.

¿QUÉ SE HA APRENDIDO SOBRE EL DESARROLLO DE LAS FUNCIONES EJECUTIVAS?

Los lóbulos frontales, junto con el cerebelo, son la última de las principales estructuras cerebrales a estudiar por lo que se refiere a su papel en la conducta y la cognición.  

La investigación básica está comenzando a resolver diferentes aspectos de la función de los lóbulos frontales y los determinantes de su curso de desarrollo.  

Se sabe que en los lóbulos frontales la mielinización se prolonga hasta la edad adulta, y son uno de los lugares del cerebro donde se producen cambios en ciclos que culminan en escara.  

Estas grandes áreas del cerebro humano tienen el período de desarrollo más prolongado, con lo que acaso sean las más sensibles a la influencia ambiental.

Por lo general se acepta que las funciones ejecutivas mediadas por los lóbulos prefrontales normalmente aparecen de manera clara y mensurable en las fases tempranas y medias de la adolescencia, más o menos al mismo tiempo que se completa la mielinización de los lóbulos frontales. 

En la adolescencia y después, tras haberse desarrollado las funciones ejecutivas, lo que cambia al producirse daño prefrontal es el deterioro de la gama de habilidades descritas anteriormente, cuando hablábamos de las funciones ejecutivas y metacognitivas.

Aún hay que aprender mucho sobre cómo las funciones ejecutivas se manifiestan durante el desarrollo. En el trastorno del déficit de atención y otras afecciones, se llegó a la deducción de que las funciones ejecutivas eran defectuosas en niños a quienes faltaban años para llegar a la adolescencia, por lo que han de estar presentes precursores y manifestaciones tempranas de estas funciones.  

Recordemos que Barkley (1997) propuso una teoría sobre dos clases de atención, una estructurado por el entorno y la otra desde dentro, y que era la segunda la que estaba deteriorada en THDA.  

Estructurar la atención desde dentro es un aspecto de las funciones ejecutivas.  

Un tipo similar de análisis constituía la base del trabajo de Landry. Landry et al. (1997) informaron de resultados para niños vulnerables durante los primeros 40 meses de vida tras parto prematuro y posterior lesión cerebral. Resultados sociales y cognitivos favorables se asociaron a estilos de conducta parental que eran sensibles a las iniciativas del niño durante los episodios de atención conjunta y ayudaban a mantenerlas. 

Recordemos que la iniciación de conductas proporciona al niño experiencia en la estructuración de situaciones desde dentro, pero no así ser sensible a las del cuidador. 

Landry formuló la hipótesis de que la iniciación de habilidades es un precursor de las funciones ejecutivas.  

Gelman et al. (1998) estudió el modo en que ciertas madres interactuaban con niños de menos de tres años, y observó indicios de que la capacidad de éstos para usar categorías, un precursor del pensamiento abstracto y un componente de las funciones ejecutivas, variaba según el modo que el cuidador expusiera la información categórica.

Así pues, las investigaciones y la teoría del desarrollo cognitivo han comenzado a localizar influencias ambientales en el desarrollo de funciones ejecutivas antes de la adolescencia.  

Es muy difícil llevar a cabo estos estudios, pues suponen mantener relaciones con muchas familias durante un largo período de tiempo, tomar medidas de manera reiterada y analizar montones de datos.  Se ha tardado buena parte del siglo XX en inventar las técnicas que acompañan a estos esfuerzos, y los resultados son nuevos, por lo que los psicométricos no han tenido acceso a estos datos.  

Además, la fase del desarrollo que ha sido estudiada, entre seis meses y tres o cuatro años, antes había recibido muy poca atención. Los datos nuevos indican que éste es un período clave, las aportaciones ambientales son importantes, y hacia los tres años las trayectorias del desarrollo están bien fijadas. Esto no significa que el recorrido final que siga la trayectoria sea absolutamente inamovible, pero sí que algo sustancial está en marcha, y que, una vez en marcha, la probabilidad que su curso continúe tal como se ha planeado es mayor que la de que cambie.  

Recordemos también que Hart y Risley (1995) observaron que la trayectoria del desarrollo del vocabulario quedaba establecida a los tres años en función del factor (del desarrollo) del número de palabras habladas por el niño.  Con toda evidencia, antes de los tres años se está modelando algo que mucho tiempo después será completamente manifiesto. 

Desde un punto de vista empírico, no se sabe si, o cómo, los grupos de población que difieren en inteligencia difieren también en el modo en que sus miembros favorecen la iniciativa en los niños de dos o tres años.  

En los Estados Unidos, los negros, que tienen una puntuación grupal de Cl unos 15 puntos inferior a la de los blancos, viven en una cultura en que pervive un legado de esclavitud, segregación y discriminación legal. Los niños negros mayores y los adultos que mostraban mucha iniciativa (comparado con la sumisión pasiva) estaban en peligro de sufrir castigos duros o incluso la muerte, por lo que no sorprendería demasiado que los cuidadores hallaran modos de amortiguar la iniciativa de sus pequeños con el fin de favorecer la supervivencia. No se sabe en qué proporción estos hábitos se han mantenido hasta hoy.  

En un informe titulado Serfdom's legacy [El legado de la servidumbre], Schooler (1976) describe datos según los cuales los grupos étnicos con una historia reciente de servidumbre exhiben inflexibilidad intelectual y carecen de iniciativa propia. 

Una hipótesis refutable es que formas tempranas de desalentar iniciativas puedan aún formar parte de hábitos de educación de niños en la comunidad negra. 

¿ CUÁL PODRÍA SER LA CONTRIBUCIÓN DE LA NEUROPSICOLOGÍA A LA COMPRENSIÓN DE LA INTELIGENCIA MEDIDA, LASFUNCIONES EJECUTIVAS Y EL RETRASO MENTAL?

En el mejor de los casos, los métodos psicométricos evalúan el nivel de función cognitiva de un individuo, pero no especifican qué tipos de disfunción cerebral puede haber que sean el fundamento de un nivel específico de ejecución.  

Se utilizan métodos neuropsicológicos para determinar fuentes específicas de deterioro, pero su aplicación al estudio del retraso mental sólo acaba de empezar. La experiencia en evaluaciones neuropsicológicas de adultos con lesión cerebral adquirida de los lóbulos frontales y posterior deterioro del funcionamiento cognitivo ha revelado una importante limitación de los tests de inteligencia. Los tests estándar de inteligencia no ponen de manifiesto cambios en las funciones ejecutivas.  

Así pues, los neuropsicólogos son conscientes de que los tests de inteligencia no miden el componente función ejecutiva de la inteligencia, por lo cual han empezado a trabajar con una serie de «tests de lóbulo frontal» que, aunque útiles en cierto modo, no están a la altura de la complejidad de estas funciones. 

La búsqueda de mejores procedimientos de evaluación del lóbulo frontal es un tema muy presente en la documentación neuropsicológica. Duncan et al.(1996) han sugerido una interpretación psicométrica de la relación entre funciones ejecutivas y tests estándar de inteligencia; éstos evalúan principalmente la inteligencia cristalizada y no la fluida, que es la que disminuye en la disfunción de los lóbulos frontales.

Han aparecido varios enfoques alternativos para evaluar la inteligencia (p. ej., Kaufman y Kaufman,1983; Gardner,1983;Stemberg,1988; Goleman,1995), los cuales tratan de responder a las diversas críticas a los tests tradicionales. 

Algunos de estos esfuerzos han recibido cierta influencia de la neurociencia cognitiva, pero es demasiado pronto para calibrar su impacto. 

Una batería de tests, las Differential Ability Scales [Escalas de capacidad diferencial] (Elliot,1990), ha omitido el término inteligencia y sólo evalúa habilidades cognitivas en varios dominios, con lo que se aleja del supuesto implícito de que se está evaluando de algún modo el «potencial».

El trabajo de Thatcher sobre coherencia del EEG (descrita en el capítulo 14, en el análisis de la hipótesis de la sustancia blanca en la discapacidad de aprendizaje social), según el cual el desarrollo cerebral es impulsado y organizado por los lóbulos frontales puede proporcionar una pista importante sobre el modo en que el cerebro orquesta el desarrollo intelectual y cognitivo.  

En él se sugiere que las funciones ejecutivas frontales, más que surgir debido a desarrollos producidos en otras partes (por ejemplo, en funciones lingüísticas o visuoespaciales), en realidad organizan e impulsan el desarrollo en módulos cerebrales específicos.

Resultados de investigaciones sobre la genética de la coherencia cerebral (Van Baal, de Geus y Boomsma, 1998) proponen posibles nuevas ideas sobre cómo sucede esto. También proporcionan nueva información sobre la relación entre factores hereditarios y ambientales en el desarrollo intelectual. Se estudiaron diferencias de coherencia en los EEG de gemelos idénticos y falsos de cinco años, y se hicieron estimaciones de influencia ambiental y heredabilidad.  

Los resultados indicaban que la influencia de la herencia era máxima en medidas de coherencia en distancias largas, las realizadas entre las áreas sensoriales de la parte posterior del cerebro y las áreas frontales, mientras que el entorno desempeñaba un papel más importante en las coherencias de todas las áreas adyacentes en distancias cortas, es decir, de módulos específicos.  

Tengamos en cuenta que el mayor papel del entorno y el menor de la herencia se producen en las coherencias para módulos no sólo en las áreas sensoriales de la parte posterior del cerebro sino también en las áreas frontales.  

Estos hallazgos son provisionales porque aún han de ser confirmados por otros estudios; por otra parte, también hay que recoger datos en otros estadios del desarrollo en que los patrones de las relaciones puedan ser distintos. No obstante, si partimos del supuesto de que es posible repetir los resultados y que éstos serán aplicables a niños de cinco años y algo más jóvenes, las consecuencias pueden ser como señalamos a continuación.

El hallazgo de que los módulos locales de los lóbulos frontales (los que median en las funciones ejecutivas) se hallan más bajo la influencia del entorno y la experiencia que de la herencia supone la existencia de un intervalo de oportunidades durante el desarrollo en el cual el entorno desempeña un papel más importante, en cierto sentido, que la herencia.  

La especial importancia de estos datos estriba en que entre los módulos que resultan influidos por el medio se incluyen los que organizarán e impulsarán el curso del desarrollo.  

Ahora bien, obviamente, la influencia de la herencia no es baladí, pues la creación de los módulos locales así como la integración de módulos lejanos se hallan bajo el control hereditario.  

Recordemos que «g», que es muy hereditaria, se mide con fiabilidad máxima cuando se basa en sumaciones de funciones diversas.  Por tanto, puede que «g» sea cierto tipo de índice de la integración de distintas habilidades de procesamiento modular de información. Harán falta detallados estudios longitudinales de la genética de la coherencia para trazar mapas sobre cómo la interacción de estos factores produce resultados cognitivos.  Estos estudios pueden ayudar a clarificar por qué estimaciones de heredabilidad de las funciones cognitivas varían en diferentes fases del desarrollo. 

Al mismo tiempo, en otros dominios hay pruebas de que la trayectoria del desarrollo modular, tal como hemos señalado, está bien arraigada hacia los tres años, y que resulta muy influida por el tipo de estimulación recibida del entorno. Tres años es la edad aproximada en que el niño deja de ser máximamente dependiente y empieza una vida social más independiente. 

Parece razonable que la conducta de los cuidadores que estructuran la experiencia temprana del pequeño contribuyan de manera significativa al tipo de funciones ejecutivas que éste pueda desarrollar. También significa que si estuvieran disponibles los conocimientos pertinentes, éste quizá sería el período en que la intervención sería eficaz.  Actualmente, no obstante, sabemos poco sobre estas cuestiones. El estudio de cómo las experiencias tempranas modelan y estimulan los orígenes de la funciones ejecutivas apenas ha empezado.

Resumiendo, se formula la hipótesis de que la herencia determina en buena parte el

modo en que el cerebro reúne e integra diversos aspectos de la experiencia.  

Lo que impulsa la trayectoria del desarrollo y en última instancia determina resultados

cognitivos son módulos locales de los lóbulos frontales que controlan funciones  ejecutivas y metacognitivas y están muy influidos por la experiencia de un modo que aún no se conoce bien. La «g» refleja integraciones determinadas por la herencia realizadas entre módulos, aunque lo que se está integrando resulta muy influido por la experiencia. Dado que todo está teniendo lugar en fases de la vida en que el niño es todavía muy inmaduro y dependiente, la conducta de los cuidadores que estructuran estas experiencias cobra gran importancia y acaso sea responsable de algunas de las correlaciones del Cl observado entre padres e hijos. 

Entonces, según este punto de vista, ¿qué es la inteligencia? Una respuesta neuropsicológica aludiría a la suma total de las habilidades de procesamiento de información hechas realidad inherentes al genoma humano. Todas las potencialidades son importantes por derecho propio, si bien unas lo son más que otras.  

Consideremos primero los sistemas perceptuales y detectores de rasgos de la parte posterior del cerebro. Un individuo ciego al color es menos competente que otro que sí vea el color, pero la diferencia es bastante insignificante. Una persona totalmente ciega tendría gravemente debilitadas ciertas capacidades muy importantes, aunque esto no excluiría una conducta inteligente. La vida de Helen Keller (Lash, 1980) demuestra que ni siquiera la ceguera y la sordera son forzosamente un obstáculo para la competencia, si bien, con tales limitaciones, se requiere más esfuerzo y una instrucción especialmente cualificada. 

Ahora examinemos la parte frontal del cerebro y veamos primero las habilidades motoras. Aunque a menudo la parálisis cerebral va acompañada de retraso, no es inevitable, y muchos individuos con parálisis ponen de manifiesto un buen nivel de inteligencia a pesar de sufrir disfunciones motoras graves. 

No obstante, si se tienen en cuenta las funciones ejecutivas de la corteza premotora, los defectos se asocian congruentemente con deficiencia mental mientras la idoneidad de al menos algunas funciones ejecutivas puede impedir la deficiencia mental con independencia de cuáles sean los déficit presentes en otros módulos. 

En este sentido, los módulos de las funciones ejecutivas de los lóbulos frontales son muchísimo más importantes que otros módulos cerebrales. 

Se utiliza el calificador «puede impedir» porque tal vez sea muy difícil movilizar otros módulos perceptuales cuando los que permiten la comunicación fácil están deteriorados. Se creía que todos los sordos eran retrasados hasta que personas creadoras hallaron maneras de comunicarse con ellos; seguramente nadie habría pensado que Helen Keller era inteligente si su maestra, Anne Sullivan, no hubiera encontrado la forma de establecer comunicación con ella.  

La deficiencia de las funciones ejecutivas es una parte decisiva en el retraso mental familiar, en los síndromes de Down y de Williams, y en la FCU, y no son deficientes en individuos que no presentan retraso aunque sí acaso discapacidades motoras y/o sensoriales graves.

La inteligencia adulta es una diana móvil.  En la actualidad, un niño corriente de siete u ocho años puede hablarnos sobre el sistema solar y las vueltas de la tierra alrededor del sol, conocimientos que siglos atrás precisaron del genio de Copérnico.  Cada generación sucesiva se basa en el saber de las generaciones anteriores, y la cantidad de este saber y la complejidad de la vida son tales que resulta sumamente improbable para un individuo mantener alto el nivel en todos los frentes.  La ramita se dobla en una cierta dirección debido a determinada combinación de aptitudes, oportunidades y circunstancias, y se establece una trayectoria de desarrollo que irremediablemente beneficia a unas potencialidades a costa de otras.  Los módulos de los lóbulos frontales regulan estos desarrollos. Ellos mismos son propensos a la influencia hereditaria así como al input ambiental. La obtención de datos que arrojen luz sobre estas relaciones, en especial sobre cómo se inician las cosas en los tres primeros años de vida, proporcionará la base de una teoría de la inteligencia adecuada para diseñar las políticas sociales del siglo XXI. 
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