Estrategias cognitivas compensatorias en el
Sindrome de Klinefelter

Jolanda Fernandez Ruiz!

Alcmeon, Revista Argentina de Clinica
Neuropsiquidtrica, vol. 17, N° 4, septiembre
de 2012, pags. 308a 357.

Objetivo

El objeto del presente trabajo es plantear
la necesidad de establecer un protocolo de in-
tervencion neuropsicoldgica para hombres
diagnosticados con la condiciéon XXY (Sindro-
me de Klinefelter). Dicha condicién tiene una
prevalencia de entre 1/500 y 1/1000. Dado
que inicialmente, no parece existir un fenoti-
po facilmente identificable durante la infan-
cia, la mayor parte de los sujetos son diagnos-
ticados durante el periodo puberal o simple-
mente no son diagnosticados hasta la adultez
generalmente tras consulta por infertilidad.
Sea cual sea el momento diagndstico, la ma-
yor parte de los sujetos XXY son tratados
mediante compuestos de testosterona que
mejoran su masculinidad, con lo que suelen
ganar en autoestima y autoconfianza, sin em-
bargo, gran parte de las dificultades cogniti-
vas asociadas y emocionales y afectivas de-
rivadas permanecen intratadas con lo que se
presenta un cuadro cognitivo y funcional si-
milar en todos ellos que seria altamente mejo-
rable tras la implementacién de estrategias

neuropsicoldgicas y de aprendizaje adecua-
das. Presentamos asi, una breve revision de
los dltimos estudios realizados hasta la fecha,
asf como dos casos de diagnéstico tardio, para
terminar con la sugerencia de las nuevas vias
de investigacion psicoldgica en las que seria
recomendable incidir en un futuro.

Introduccion

Aproximadamente 1/750 hombres nacen
con un cromosoma X extra en su genotipo
(Geschwind, Boone, Miller, & Swerdloff,
2000). Este cariotipo 47,XXY, conocido como
Sindrome de Klinefelter (SK) fue descrito por
primera vez por el reumatélogo y endocrino
americano Dr. Harry Klinefelter, bajo la su-
pervisién del Dr. Fuller Albright en el Mas-
sachusetts General Hospital.

El propio Dr. Klinefelter describe que "The-
se patients tend to be tall, with normal secon-
dary sex characteristics; most have normal
sexual function. ...these patients often have
an entirely normal appearance save for their
small testes, and I am sure many escape de-
tection because the testes are often not exa-
mined in a general physical examination. (Se-
veral have) gynecomastia..." (They show) the
atrophy and hyalinization of the seminiferous
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tubules with preservation of the Leydig or in-
terstitial cells."(1) o lo que mds tarde, Ges-
chwind et al., 2000 describirian como un fe-
notipo que se expresa caracteristicamente en
forma de elevada estatura, infertilidad, hipo-
gonadismo y ginecomastia. De este modo, el
adulto XXY presenta un cuadro fisico carac-
terizado por una ligera torpeza psicomotriz en
el desarrollo del movimiento fino, tal y como
se observa en el Parkinson, desproporcion de
las extremidades con respecto al tronco, re-
traso o desinterés sexual, desarrollo de glan-
dulas mamarias, y una reduccion del tamafio
de los 6rganos sexuales masculinos (Manning
& Hoyme, 2002).

Si bien, hasta este punto, parece mante-
nerse un cierto grado de consenso en cuanto
a la expresion clinica de determinados carac-
teres fenotipicos asociados, la controversia
emerge con respecto al grado de afectacion.
Lo cierto es que no todos ellos se manifiestan
en los sujetos XXY, ni tampoco en la misma
proporcién. Muchos hombres XXY pueden
mostrarse asintomadticos por lo que nunca son
diagnosticados, otros pueden presentar una
mayor afectacidn en cuanto a la comorbilidad
con otro tipo de enfermedades asociadas, al-
gunos pueden presentar un fenotipo caracte-
ristico pero no afectacidon cognitiva lo que
puede dificultar la estandarizacién de la des-
cripcién como de las posibles vias de inter-
vencion. Atln asi, cognitivamente, existe un
fenotipo neurolégico asociado a la presencia
del cromosoma extra que se traduce en po-
breza en habilidades verbales, ampliamente
detectadas en tareas que demandan la impli-
cacion de la memoria verbal, comprension del
lenguaje, similares a las descritas en nifios con
dislexia no aneuploides (Bender, Puck, Sal-
benblatt, & Robinson, 1986; Geschwind et al.,
2000) al igual que problemas en otras dreas
como la aritmética lo que para autores como
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Bender significa la codependencia del lengua-
jes alahora de dar instrucciones (Geschwind
et al., 2000)

Pese a que la frecuencia del sindrome pue-
de localizarse en la franja que va desde el
1:500-1:1000 dentro del global de la poblacion,
se ha descrito una mayor prevalencia del SK
en algunos subgrupos, como en consultas por
esterilidad, en varones con retraso mental
cuya frecuencia parece ser del 8:100 asi como
en pacientes psiquidtricos (Mayayo et al.,
2000) Van Rijn et al., 2006, demuestran en su
estudio un alto nivel en el spectrum de la es-
quizofrenia para estos sujetos, asi como difi-
cultades adaptativas y de interaccion social.

Sin embargo es primordial destacar el he-
cho de que pese a esa elevada frecuencia, se
trata una condicién raramente diagnosticada
en la infancia debido a la ausencia de signos,
o sintomatologia especifica (Mayayo et al.,
2000; Grahan, J., Hall J. en Samango-Sprouse
et al., 2003; Manning and Hoyme, 2002) por
lo que cabe preguntarse sobre la incidencia
directa del cromosoma extra X en el desarro-
llo de patologias psiquidtricas, o si deben ser
interpretadas a la luz de una falta de detec-
cién precoz, lo que supone la acumulacién de
diagndsticos y tratamientos erréneos, con el
consecuente desarrollo de una emotividad
negativa que podria verse implicada en episo-
dios ansioso depresivos, intentos autoliticos o
trastornos de conducta entre otros.

Otra de las dreas en las que la presencia
de un cromosoma X extra puede ejercer in-
fluencia es la correspondiente a la sexualidad.
Parece ser que una de las caracteristicas co-
munes entre los sujetos XXY es la presencia
de cuerpos de Barr (Barr y Bertrand, 1923)
en el ndcleo de las células somdticas. Esta
presencia propia en mujeres XX y que res-
ponde a la inactivacién al azar de uno de los
dos cromosomas X con la finalidad de com-
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pensar la dosis génica de ambos sexos, puede
apreciarse en aquellos organismos que exce-
dan en 1 el nimero de cromosomas X, inacti-
vandose todos los demds (Lyon, 1966). Tal
seria el caso para sujetos 47, XXY, 48 XXXY,
etcétera. Por el contrario, mujeres diagnosti-
cadas como 45X, mostrarian una ausencia
caracteristica de masa de Barr en sus células
somadticas.

Pese a la existencia de masa de Barr, ci-
tada anteriormente, la constatacién de un cro-
mosoma Y resulta crucial para determinar
como masculino el sexo genético de un sujeto
independientemente del nimero cromosomas
X que coexistan, por tanto, el individuo
47,XXY podria definirse sexualmente como
hombre, tanto en su manifestacion fenotipica
como genética, no relatdndose una mayor in-
cidencia de homosexualidad en este colectivo
que en el de sujetos XY.

Es importante recordar que la aneuploidia
cromosdémica con respecto al cromosoma X
extra genera un desequilibrio hormonal que
se acusa especialmente durante la pubertad
cuando el adolescente presenta bajos niveles
de hormonas masculinas, especialmente tes-
tosterona, que puede llevar asociado un bajo
interés por la actividad sexual, o una gineco-
mastia mds marcada. La mayor parte de los
sujetos SK diagnosticados siguen un trata-
miento hormonal, que si bien mejora la mor-
fologia de la persona, su auto percepcién y la
manifestacion externa de su sexualidad, exis-
ten dudas en cuanto a sus resultados a nivel
emocional, conductual y cognitivo (Simpson
et al., 2003).

Una interpretacion errénea de los facto-
res anteriormente mencionados ha posibilita-
do que en algunos circulos se incluya la con-
diciéon XXY dentro de lo que algunos autores
han definido como intersexo. Sin embargo, es
recomendable la cautela a la hora de aplicar
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determinada terminologia que puede inducir a
la confusion, estigmatizacidn y marginacion de
la persona, dado que la expresion de la identi-
dad sexual o de género debe recaer exclusi-
vamente en una decision intima y personal, y
no ser dependiente de atribuciones y conside-
raciones ajenas.

A nivel funcional, algunos estudios sugie-
ren que los adultos con condicién XXY mues-
tran un patrén ligeramente inferior, del orden
aproximado de entre 15 a 20 puntos (Man-
ning & Hoyme, 2002) a sus homélogos en edad
y sexo dado que puntdan mds bajo en tareas
lingiiisticas, tanto en expresion oral como en
los procesos de lecto-escritura (Itti et al.,
2006). También se describen alteraciones en
lo referente a las funciones ejecutivas, con-
cretamente se ha observado una disfuncién
selectiva para el subcomponente inhibitorio
(Kompus et al., 2011). A la vez que se sugiere
una lateralizacion anémala del cerebro(Bais,
Hoekert, Links, Knegtering, & Aleman, 2010;
Ganou, Grouios, Koidou, & Alevriadou, 2010).

Sin embargo, tal y como muestra Boada
en su revision del tema en los dltimos afios,
existe una gran discrepancia entre las con-
clusiones a las que llega la literatura cldsica y
las dltimas investigaciones (Boada, Janusz, &
Tartaglia, 2009). La controversia se centra,
no en la descripcion de la sintomatologia o de
la patologia asociada, sobre la que parece
haber un alto grado de consenso (Itti et al.,
2006; Kebers, Janvier, Colin, Legros, & Ans-
seau, 2002; Kvale & Fishman, 1965), sino en
el grado de afectacién de los procesos cogni-
tivos de los sujetos SK en relacién a los gru-
pos no aneuploideos con los que se compa-
ran.

Los distintos resultados apuntan a la no
significancia de las diferencias observadas
para las tareas verbales y no verbales entre
grupos control y grupos SK, asi como en el
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1Q global, a los estudios como los de Toronto
(Boada et al., 2009) donde dichas discrepan-
cias se mostraron estables en el tiempo en un
estudio longitudinal. Tampoco existe un con-
senso sobre el origen de la variabilidad apre-
ciada entre estudios (Boada et al., 2009) apun-
tdndose la posibilidad de que las muestras no
respondan a los mismos criterios, o no con-
templen la influencia de factores ambienta-
les, o la no distincién entre sujetos diagnosti-
cados prenatalmente, o durante la infancia y
sujetos con un diagnostico tardio.

Samago-Sprouse, en un estudio longitudi-
nal realizado con 60 nifios desde los 2 hasta
los 7 anos detectados prenatalmente, conclu-
yeron resultados muy positivos al no encon-
trar diferencias cognitivas significativas entre
el grupo SK'y el grupo control, sugiriendo que
la integracion social no es tanto dependiente
de las funciones generales cognitivas, como
del uso de las mismas para saber adaptarse a
la vida social y cotidiana. Por supuesto, cabe
preguntarse si estos optimistas resultados se
mantienen estables en el tiempo, o si decaen
con la edad tal y como apuntan otros estudios
(Geschwind et al., 2000).

Etiologia

El SK es descrito por Jacobs en 1959 como
un trastorno polisémico (Jacobs and Strong,
1959). La mayoria de los seres humanos na-
cen con 46 cromosomas, 23 pares heredados
de cada progenitor, sin embargo, un error du-
rante el proceso de disyuncién puede produ-
cir como resultado sujetos aneuploides con un
cromosoma X supernumerario. La mds co-
mun de estas cromosomopatias es la que co-
rresponde al cariotipo 47, XXY, aunque se han
descrito 48,XXXY, 49 XXXXY, exacerbin-
dose los efectos con cada cromosoma X afia-
dido.
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Hasta el momento no se dispone de infor-
macién suficiente para elaborar una teoria
sobre el origen o las causas que pueden moti-
var un error en la disyuncidn, en algunas oca-
siones se ha sugerido la influencia de la edad
materna en el momento de la concepcion,
(Manning and Hoyne 2002), ya que errores
en la meiosis I parecen mds asociados a la
vejez celular (Flank Ejchet et al., 2004). Sin
embargo, en el caso de la condicién XXY, el
origen de la no disyuncién no es exclusiva-
mente de origen materno, por el contrario, los
datos sugieren que en el 50% de los casos, es
producto de la no disyuncién durante la meio-
sis I paterna, en el 48% de los casos es un
error durante la meiosis I de origen materno,
el 29% durante la meiosis II materno, un 7%
es de origen mitético desconocido y un 16%
debido a errores mitdticos postcigdticos (Sa-
mango-Sprouse et al., 2003) el hecho de que
la no disyuncién se produzca tanto por via
materna como por via paterna puede poner
en entredicho esta hipétesis de la influencia
de la edad materna, restringiéndola exclusi-
vamente a determinados casos.

Por otra parte, otra linea de investigacion
apunta a una posible recombinacion genética
alterada junto al proceso de no disyuncién,
seglin sugiere Samango-Sprouse, et al 2003,
a partir de los estudios realizados por Thomas
et al., en los que observé un error en la re-
combinacién en la regién pseudoautosémica
entre los cromosomas XY como causa prin-
cipal en los casos Xm Xp Y, acercdndose a
una proporcién de 2/3 de los casos de origen
paterno. Sostiene asi mismo que en el 25%
de los casos maternos se produce una recom-
binacién entre los cromosomas XX aportan-
do que en una pequefia proporcion de los ca-
sos estudiados, esta recombinacién se produ-
jo muy cerca del centrémero, un lugar neutro
para la recombinacién. Este hecho no se ob-
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serva en ninguna otra trisomia en humanos y
puede ser restrictiva al cromosoma X.

De todo lo anterior se deduce que, si bien
los motivos especificos que llevan tanto a una
recombinacién anémala como a la no disyun-
cién, permanecen todavia oscuros, si resulta
pertinente el anélisis de los diferentes meca-
nismos genéticos que pueden acreditarse
como responsables de la variabilidad fenotipi-
ca observada y de la posterior evolucion sin-
tomatoldgica del sindrome.

Variabilidad fenotipica

Pese a la descripcion generalizada de un
fenotipo comun asociado a la condicién XXY,
no es menos cierto que los sujetos que pre-
sentan en su genotipo un cromosoma X extra
muestran una alta variabilidad en las caracte-
risticas fenotipicas.

No parece existir un claro consenso res-
pecto a la posible etiologia de dicha variabili-
dad, aunque si hay abiertas distintas lineas de
estudio que involucran diferentes mecanismos
genéticos:

1. Mosaicismo celular

2. Polimorfismo genético especifico del
cromosoma X

3. Origen parental del cromosoma X he-
redado

4. Efecto de la dosis génica en aquellos
genes no inactivados en el cromosoma X (Ges-
chwind et al., 2000)

5. Isocromosoma Xq (Mayayo et al.,
2000)

Mosaicismo celular. Con respecto a esta
linea de investigacion la hipétesis sugiere que
la variabilidad fenotipica que muestran los
sujetos 47, XXY es dependiente del efecto de
la presencia de 2 lineas celulares distintas
dentro del mismo individuo.

‘ 05_Fernandez Ruiz.pmd 312

Aunque se describen cariotipos 47, XXY/
48,XXXY, el mds comun es el correspondien-
te a la forma 46,XY/ 47,XXY. Aquellos suje-
tos que presentan esta variedad, parecen
mostrar un mejor funcionamiento endocrino,
asf como un mejor ratio de fertilidad (Stewart
et al., 2000).

Sin embargo, aunque cabria esperar que
la presencia de una linea celular 46, XY signi-
ficase también algin tipo de mejora en el
ambito cognitivo, éstos no resultan significati-
vos con respecto a sujetos 47,XXY para to-
das sus células (Netlei, 1986; Stewart et al.,
1990).

Pese a ello, los resultados de los estudios
realizados hasta el momento no pueden to-
marse como concluyentes, dada la baja am-
plitud de los mismos (Boada et al., 2009).

Polimorfismo de genes especificos del
cromosoma X. Un estudio llevado a cabo por
Zitzmann et al., en 2004, a partir de la obser-
vacion de 77 sujetos de entre 18 y 65 afios
diagnosticados recientemente con la condicion
XXY, mostrd cierta correlacion positiva entre
la largura de la cadena CAG para el gen del
receptor del andrégeno (RA) y la presencia
mds significativa de caracteristicas fenotipi-
cas asociadas al Sindrome de Klinefelter.

Es decir, seglin Zitzmann et al., aquellos
sujetos que presentaban en el gen para el RA
una mayor cadena de CAG, fenotipicamente
correlacionaban con una mayor estatura, asi
como con una mayor prevalencia de gineco-
mastia, a la vez que en los aspectos sociales
se desprendia una menor incidencia en el des-
empefio de profesiones liberales, asi como de
relaciones personales de larga duracién. Por
el contrario, aquellos sujetos identificados con
cadenas CAG mads cortas fueron asociados a
fenotipos menos significativos.

Sin embargo, estudios posteriores no re-
velaron significancia alguna para los aspec-
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tos cognitivos entre sujetos con cadena CAG
de distinta largura, excepto para los aspectos
relacionados con la cognicidn espacial en la
que los sujetos con cadena larga obtuvieron
una mejor puntuacion (Ross et al., 2008).

Origen parental del cromosoma X.
Otra linea de investigacion parece indicar una
relacion significativa entre el origen del cro-
mosoma X heredado y la variabilidad fenoti-
pica de los sujetos. Estudios realizados en dis-
tintas anomalias cromosOmicas relativas al
cromosoma X, como es el caso de Sindrome
de Turner (45, XO), se aprecia una clara di-
ferencia en la expresion en funcidn del origen
del cromosoma X, ya sea este heredado via
paterna o materna (Skuse et al., 1997).

En el caso de los hombres XXY la propor-
cién mostrada en la herencia paterna del cro-
mosoma X es del 50 al 60% y entre el 40 y el
50% de origen materno (Samango-Sprouse,
2001). En el primer caso, el error suele de-
berse a una no disyuncion, tal y como comen-
tdbamos anteriormente, durante la meiosis I,
sin embargo, en el segundo caso, la no disyun-
cién puede producirse durante la meiosis I en
el 48% de los casos y en la meiosis II en el
29% de las veces (Samango-Sprouse et al.,
2003).

Diferentes estudios realizados sobre dicha
influencia en aspectos cognitivos (Jacobs et
al., 1988; Ratcliff et al., 1991; Ross et al., 2008)
habilidades motoras (Ross et al., 2008) u otros
desordenes de cardcter psiquidtricos (Boks et
al., 2007) muestran no diferencias significati-
vas en funcion de la linea de herencia del cro-
mosoma X aunque Stemkews et al., 2006 pre-
sentaron un estudio con 61 sujetos diagnosti-
cados SK de entre 2 y 65 afios en los que el
origen paterno del cromosoma mostraba una
mayor afectacion tanto en habilidades moto-
ras como en dificultades en la esfera del len-
guaje.
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Hiper expresion de algunos genes que
escapan a la inactivacion del cromosoma
X. Dado que la severidad en la expresion de
las caracteristicas tanto fisiol6gicas como cog-
nitivas aumentan con el nimero de cromoso-
mas X adicionales (Rappord, 1993; Linden et
al., 1995; Geschwind et al., 2000), podria des-
prenderse la importancia de la hipétesis que
apunta a una hiper expresién de algunos ge-
nes no inactivados.

El 20% de los genes del cromosoma X si-
tuados en las regiones pseudo autosémicas
escapan de la inactivacién (Willard, 1996).
Muchos de los genes localizados en dicha zona
permanecen activos con sus homélogos en el
segundo cromosoma sexual lo que permite la
equitativa expresion de secuencias entre am-
bos cromosomas (Boada et al., 2004; Bishop
y Scerfi, 2011) pues bien, en los casos 47, XXY
estos genes vendrian expresados en los 3 cro-
mosomas. Un reciente estudio elaborado con
las mds innovadoras técnicas de investigacion
genética ha permitido identificar 129 genes
expresados de los cuales 14 se encuentran en
el cromosoma X y 12 guardaban relacién sig-
nificativa con las habilidades verbales (Vawter
et al., 2007). Esta identificacion puede abrir
nuevas posibilidades a la investigacion gene-
ral sobre la implicacion genética del cromo-
soma X en algunos procesos cognitivos.

Isocromosoma Xq. Mayayo et al., 2000,
sugieren que la anomalia tipo isocromosoma
de los brazos largos del cromosoma X pre-
sente en un pequefio porcentaje de pacientes
SK podria estar en la base de algunas dife-
rencias clinicas relacionadas con la estatura
y el desarrollo intelectual.

Entre un 0.35- 0.87% de los pacientes SK
presentan un isocromosoma X, en estos ca-
sos se describe una talla normal o ligeramen-
te inferior a la media poblacional y un desa-
rrollo mental normal. Este hallazgo estaria
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sugiriendo una probable relacién entre la es-
tatura y la duplicacién del material cromosé-
mico Xp y concretamente del gen SHOX, y
por ende a un mejor prondstico en términos
de desarrollo intelectual

Factores hormonales

La diferenciacién sexual en humanos es
un proceso que se inicia a las pocas semanas
de gestacion y que es dependiente de dos con-
diciones, por un lado la presencia de un cro-
mosoma Y y por otro, de los niveles de testos-
terona.

Habitualmente, en el individuo 46, XY, a
partir de la 6 semana de gestacion es apre-
ciable el incremento de los niveles de testos-
terona como consecuencia de la sintesis de la
hormona en los testiculos del embrién. Gra-
cias a la estimulacién de dicha hormona, y
entre las semanas 9 y la 18, coincidiendo con
el “periodo critico del desarrollo cerebral”, el
cerebro del feto ird paulatinamente adquirien-
do ciertas caracteristicas que se traducirdn, a
efectos cognitivos, en una mayor habilidad
espacial, en la rotacién de objetos, un mejor
razonamiento matematico o en la interpreta-
cién de mapas.

Pese a que este desarrollo forma parte de
un continuo, serd durante el periodo puberal,
cuando la influencia de los niveles de testos-
terona vuelva a ser critico favoreciendo y re-
gulando el crecimiento corporal y el desarro-
llo de los caracteres masculinos. La hormona
foliculo estimulante (FSH) es la encargada de
estimular el desarrollo del epitelio germinati-
vo, espermatogénesis y aumento del tamafio
de los testes mientras que la hormona Lutei-
nizante (LH) estimula las células de Leydig,
aumentando la produccién de testosterona, que
a su vez induce el crecimiento de los genita-
les externos, el desarrollo del vello pubico,
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facial y axilar, acné, distribucion de la grasa
corporal, desarrollo muscular y laringeo. Por
otro lado los estrégenos serdn responsables
del crecimiento en estatura por un lado, y de
la ginecomastia, fenémeno normal en el 75%
de los adolescentes y que persiste entre 6 y
18 meses.

En el hombre 47,XXY, la presencia de un
cromosoma sexual X adicional implica cier-
tas variaciones durante el proceso que tienen
como resultado un desarrollo fisico y cogniti-
vo atipico. Queda por determinar si el fenoti-
po caracteristicamente asociado a esta con-
dicién guarda una mayor relacién con una dis-
funcién hormonal, relativa a unos niveles de-
ficientes de testosterona, o si por el contrario
es mas dependiente de las circunstancias cro-
mosoOmicas descritas. Distintos estudios pre-
sentados parecen respaldar la segunda hipé-
tesis, por un lado sugiriendo la existencia de
dificultades en el aprendizaje y en el drea del
lenguaje en distintas polisomias no dependien-
tes de factores hormonales como son la con-
dicion XYY o XXX (Geschwind et al., 2000)
o el persistente habito eneucoide pese al nor-
mal funcionamiento prepuberal del eje hipofi-
siotesticular (Mayayo et al. 2000).

El hecho de que no pueda apreciarse un
fenotipo propio ya sea somdtico o sexual des-
de el nacimiento (Grahan,J., Hall J. en Sa-
mango-Sprouse et al., 2003) dificulta su diag-
néstico durante el periodo pediétrico, tal vez
un probable menor tamafio del pene pueda
actuar como indicador, sin embargo, al no al-
canzar la descripcién de micro pene y no pre-
sentar ninguna otra anomalia sexual explicita
(Rogol, A., en Samango-Sprouse et al., 2003)
puede resultar un diagndstico complejo hasta
el inicio del periodo puberal

Segtin una revision sobre el desarrollo hor-
monal y la posible anormal espermatogénesis
en el sindrome de Klinefelter realizada por el
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Dr. Skakkebaek del National University Hos-
pital of Denmark, la histologia testicular es
normal o préxima a la norma durante la pri-
mera infancia, aunque se aprecia una progre-
siva pérdida de células germinales a lo largo
de la infancia.

Parece habitual la manifestacion clinica de
hipogonadismo hipergonadotrépico dados los
elevados niveles de FSH y LH, que suele im-
plicar un retraso en el desarrollo puberal lo
que hace recomendable la administracion de
un tratamiento hormonal compensatorio. Los
efectos de los tratamientos a base de testos-
terona en el desarrollo o mejora de los aspec-
tos cognitivos no estdn determinados y es ne-
cesario realizar mds estudios al respecto, sin
embargo, si resultan efectivos en la normali-
zacion del desarrollo de los factores sexuales,
lo que revierte en una mejora en la auto per-
cepcion del individuo y la consecuente mejo-
ra en los aspectos psicosociales. (Samango-
Sprouse, et al., 2003)

Caracteristicas manifiestas. El nino
XXY.

Con las nuevas técnicas de screening, la
condicién XXY puede ser diagnosticada pre-
natalmente, mediante amniocentesis. Esta in-
formacién permite a los futuros padres deci-
dir sobre la posibilidad de interrumpir la ges-
tacion o seguir adelante y proporcionar al nifio
XXY las intervenciones adecuadas en eda-
des en que pueden resultar muy efectivas.
Fisiol6gicamente, en el momento del nacimien-
to, los nifios XXY tienen una talla, peso y pe-
rimetro cefdlico ligeramente inferior al pro-
medio pero dentro del rango de lo habitual, en
la evaluacién postnatal presentan un mayor
crecimiento en los huesos largos, aunque no
del perimetro cefdlico. Ya en el periodo pre
puberal, la talla y velocidad de crecimiento
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supera la media debido a un incremento en el
desarrollo de la parte inferior, asi como tam-
bién de las extremidades superiores. En lo
relativo al peso, hasta los 6 afios se hallan
dentro de la media, aunque a partir de ese
momento se observa un incremento que los
sitda por encima del percentil 50. (Ratcliff et
al., en Mayayo et al., 2004).

Mayayo et al., 2004 apuntan a que en
muchos casos puede apreciarse en los nifios
una cierta dismorfia facial discreta con epi-
cantus, mentén pequefio, hipertelorismo, ble-
farofimosis, raiz nasal hundida y orificios na-
sales antevertidos. También se asocian cier-
tas alteraciones dentales, especialmente tau-
rodentismo y alteraciones esqueléticas cifos-
coliosis, clinodactilia, acortamiento del 4° me-
tacarpo, cubito valgo, bloqueos vertebrales y
hemivertebras, sinostosis radiocubital, pectus
excavatum y coxa valga.

La Dra. Samango-Sprouse, por su parte,
sugiere que algunas de las caracteristicas aso-
ciadas al sindrome son observables incluso
durante el primer afio de vida del nifio, si ha
sido diagnosticado prenatalmente. Por lo ge-
neral estos nifios suelen presentar un decaido
tono muscular troncal, y pseudotorticolis, con
preferencia postural secundaria a la hipoto-
nia. Presentan una buena respuesta de alerta
y una preferencia por estimulos visuales ya
desde el primer mes de vida, en general mues-
tran un desarrollo visoespacial muy acelera-
do, que puede correlacionar con el agranda-
miento del 16bulo occipital (Giedde, J. et al.,
sin fecha de publicacién) que se observa en
nifios SK en comparacién con los nifios con-
trol, frente a un menor tamaiio tanto del 16bu-
lo frontal como del 16bulo temporal o tal vez,
relacionado con posibles déficits en procesa-
miento auditivo y de lectura que se aprecian
en nifios mayores. Destacan, del mismo modo,
habilidades motoras gruesas atipicas e inicio
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de la locomocién a los 12 meses con inter-
vencion terapéutica o a los 18 sin ella. Tam-
bién suelen presentar un retraso en la adqui-
sicion del habla que pasa de los 12 meses ha-
bituales para el uso de las primeras palabras
a producirse entre los 18 y 24 meses. Este
retraso es persistente a lo largo de la infancia
haciéndose destacable especialmente en la
fluidez verbal, la recuperacion de palabras, el
manejo de estructuras complejas y elabora-
cién de narrativas coherentes. Déficits rela-
cionados con el procesamiento del lenguaje
complejo y abstracto, asi como con el proce-
samiento del lenguaje escrito y de la lectura
han sido descritos en mds de 27 estudios. Se
aprecia igualmente un mayor déficit en la pro-
duccidn de lenguaje que en el lenguaje recep-
tivo. En cuanto a la memoria a corto plazo
parece que las dificultades son mayores si la
recuperacion de palabras forma parte de una
historia corta que si se presentan de forma
inconexa, la memoria para historias corta
mejora cuando es presentada simultineamente
en un soporte visual.

En el drea motora se describe el nifio XXY
como retraido, torpe y pobre en la coordina-
cion. Presenta déficits en el control postural y
también en el equilibrio, aspecto que parece
significativamente relacionado con dificulta-
des de aprendizaje. A nivel conductual, los ni-
flos mas pequefios suelen mostrar una con-
ducta pasiva que resulta paraddjica con los
episodios de arrebato de ira que se observan
posteriormente, sin embargo, si seguimos las
investigaciones de Bender et al., y Boone et
al., en Samango-Sprouse, 2003, sobre las dis-
funciones en el I6bulo frontal que correlacio-
nan con un menor volumen (Patwardhan et
al., sin fecha) son entonces comprensibles los
cambios de humor, la dificultad de atencién, o
de inhibicién, asi como la integracion senso-
rial.
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El adolescente XXY

Tal y como sugerimos al principio, la con-
dicién XXY se manifiesta principalmente con
un fenotipo asociado a hipogonadismo, esper-
matogénesis y deficiencia de andrégenos. El
inicio de la pubertad en la mayorfia de los ni-
fios se produce en la edad cronolégica espe-
rada (Manning et Hoyme, 2002), sin embar-
go, el desarrollo de los caracteres sexuales
secundarios parece presentar un cierto retra-
so con respecto a chicos XY de la misma
edad. Especialmente se hace destacable el
menor tamafio testicular con consistencia fir-
me a la palpacion.

Los niveles de testosterona son normales
durante el primer estadio de la pubertad, de-
cayendo significativamente a partir del esta-
dio IIT donde la insuficiencia testicular impide
el incremento que seria esperable. Hormonal-
mente, existe una mayor conversion periféri-
ca de testosterona en estradiol. Por una par-
te, la menor produccién de testosterona testi-
cular, unido a altos niveles de globulina trans-
portadora de las hormonas sexuales (SHBG)
determinan una disminucidn de la testostero-
na libre.

Por lo general el adolescente XXY pre-
senta proporciones eneucoides de forma pre-
puberal lo que es indicativo de la independen-
cia de este signo de la deficiencia de andr6-
genos (Mayayo et al., 2004). La estatura que
suelen alcanzares superior a la estatura ge-
nética correspondiente, situdndose en un pro-
medio de 1.86 cm. Con respecto a la gineco-
mastia, suele estar presente en la edad pube-
ral en todos los chicos aunque tiende a remitir
entre 6 y 8 meses después. En el caso del
adolescente XXY, la ginecomastia unilateral
o bilateral persistente aparece en el 60% de
los casos. El vello facial, pubico y axilar es
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ralo y el reparto de tejido adiposo se concen-
tra en la zona pélvica.

Conductualmente, el adolescente XXY
suele mostrarse apdtico, con falta de iniciati-
va, inseguro y con baja autoestima asociado a
alteraciones conductuales, hiperactividad,
agresividad, impulsividad y trastornos emocio-
nales.

Las dificultades dentro del area del len-
guaje se muestran persistentes durante la ado-
lescencia. Bender et al. 1989, 1993, presenta
un estudio con jévenes XXY en el que relatan
una peor ejecucion en tareas que impliquen la
memoria auditiva, la recuperacién de palabras
y la fluidez verbal. Un estudio similar realiza-
do en Toronto con nifios y adolescentes XXY
de entre 6 y 20 afos revelan igualmente en
los test de inteligencia, un sistema lingiiistico
deprimido en comparacion al grupo control y
significativamente en la tarea de comprension
de la veracidad de frases en funcién de la in-
formacion sintictica (Netley and Rovet 1982b)
algo que parece presente en nifios XY con
dislexia.

El adulto XXY

La mayor parte de los adultos XXY no
diagnosticados durante la infancia, conocen
su condicién tras consultas por infertilidad,
hasta ese momento es posible que presenten
alguno o varios de los signos manifiestos pro-
pios del hipogonadismo, (ver tablas 1 y 2. Del
anexo) atrofia testicular, disminucién de la li-
bido, impotencia, menor masa muscular, vello
corporal ralo, obesidad localizada, probable
ginecomastia y déficit de testosterona (Ma-
yayo et al., 2004). Por lo general, la adminis-
tracién de un suplemento de testosterona de
forma quincenal, desde el momento del diag-
ndstico, suele mejorar los aspectos relaciona-
dos con su vida sexual y la expresién de su
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sexualidad, sin embargo los efectos de las
hormonas sobre los déficits de aprendizaje y
de conducta no estdn comprobados. Apunta
el Dr. Dobs en Samango- Sprouces 2003, que
la exposicién crénica a la estimulacion de los
estrégenos puede derivar en el desarrollo de
patogénesis autoinmune, lo que explicaria la
alta prevalencia de este tipo de enfermeda-
des en personas XXY, como la diabetes meli-
tus de tipo I. Igualmente se sugiere una pro-
bable relacion con el desarrollo de sindromes
como el de Sjogren, de lupus eritematoso, ti-
roidismo, artritis reumatoide, o neoplasias como
céancer de pecho (Ver tabla 3 del anexo).

La falta de intervencion terapéutica duran-
te la infancia y la adolescencia posibilita que
la problematica psicoemocional ya se encuen-
tre instaurada en el adulto. Resulta destaca-
ble la prevalencia de desordenes psiquidtri-
cos como el trastorno bipolar (Samango-
Sprouse, 2003) o esquizofrenia (Crow 2004;
DelLisi et al., 2005)

Un estudio llevado a cabo por Boone et
al., con un grupo de pacientes SK con un IQ
promedio, revel6 que todos ellos presentaban
una menor sociabilidad en el nimero de ami-
gos, en los intereses por actividades de ocio,
una baja energia, falta de iniciativa y desarro-
llaban profesiones no especializadas compa-
rativamente con el grupo control. De esto se
deduce que las funciones adaptativas no de-
penden del funcionamiento cognitivo general,
sino de la habilidad para usar nuestras capa-
cidades para adaptarse a la dindmica social y
las demandas cognitivas (Boada et al., 2009).

Complicaciones somaticas asociadas

Mayayo et al., 2004 presentan una exhaus-
tiva descripcion de las patologias somaticas
asociadas a la condicién XXY mds comunes
en su revision para la revista Hormonas de

09/08/2012, 22:45



318 ALCMEON, 68, aiio XXI, vol. 17, N° 4, septiembre de 2012

Crecimiento (tabla 3 del anexo). En él pare-
cen sugerir la idea de que gran parte de las
manifestaciones de estas enfermedades son
dependientes de los desequilibrios hormona-
les que presentan estos sujetos, tales como la
osteoporosis, o todas aquellas de cardcter
autoinmune como el sindrome de Sjogren o el
lupus eritematoso. Se ha comprobado que la
administracion de testosterona antes de los 20
afos parece reducir la prevalencia de algu-
nas de estas patologias como la osteoporosis
ya que guarda relacidn con la masa dsea.

Al igual que en el resto de caracteristicas,
la condicién XXY predispone a padecer de-
terminadas patologias frente al grupo XY. Por
ejemplo, la prevalencia del cdncer de mama
en hombre XXY es 20 veces superior al gru-
po XY, o en el caso de tumores en el medias-
tino la incidencia para pacientes con SK llega
al 24% del total de los diagndsticos de esta
patologia, sin embargo, es importante recor-
dar que se trata solo de un riesgo asociado,
nunca de una condicién necesaria, por lo que
es recomendable un seguimiento sobre la sa-
lud en general. Del mismo modo es importan-
te senalar que dada la heterogeneidad del sin-
drome tal y como hemos visto en apartados
anteriores, cada caso se convierte en particu-
lar con su propia idiosincrasia, ddndose casos
de XXY asintomdticos, sujetos mosaico con
capacidad reproductiva, personas sin dificul-
tades de aprendizaje, etc. Por lo que la infor-
macién debe tomarse siempre de forma orien-
tativa hasta recibir un diagnéstico personali-
zado.

Factores cognitivos

Con respecto a los factores cognitivos, las
trisomias cromosOmicas representan una de
las causas mas significativas de discapacidad
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intelectual, y estd presente entre el 4-28% de
los casos (Verri et al., 2010).

Sin embargo, esto difiere para la aneuploi-
dia del cromosoma sexual, ya que no pode-
mos hablar de discapacidad intelectual, sino
de un perfil cognitivo mads o menos caracte-
ristico, que parece correlacionar de forma
negativa con la presencia de un mayor nime-
ro de cromosomas X (O Brien and Yule 1995).

Para Geschwind et al., 2000, el patrén fun-
cional en el SK seria el resultado del exceso
de material genético que proporciona el X
supernumerario y que alteraria el desarrollo
cerebral, lo que posteriormente se traduciria
en un perfil cognitivo que supondria una alte-
racién en la dominancia hemisférica, dificul-
tades en el drea del lenguaje y por tanto en la
prevalencia de la dislexia, asi como alteracio-
nes en la memoria, dificultades generalizadas
de aprendizaje y en las funciones ejecutivas.

Es interesante seflalar que gran parte de
estas diferencias son mds notorias durante la
infancia que durante la edad adulta lo que
puede darnos una idea de la influencia del uso
de estrategias compensatorias o de una posi-
ble influencia de la terapia con testosterona
(Ross et al., 2007).

Inteligencia

Aunque ya hemos comentado la falta de
consenso entre estudios, la mayor parte de
ellos sugieren que el IQ de los individuos diag-
nosticados XXY se encuentran dentro del pro-
medio poblacional, con una sutil desviacién de
la curva de entre 10 y 15 puntos hacia la iz-
quierda frente a sus homdélogos XY (Ratcliffe
et al., 1990) revelada tras la aplicacién de la
escala Weschler, y que parece ser mds de tipo
cualitativo que cuantitativo (Samango-Sprouse
2003). Esta diferencia podria responder a la
influencia de las dificultades en el orden lin-
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giifstico que presentan estos sujetos. Sin em-
bargo es importante sefialar que las puntua-
ciones den IQ varfan enormemente dependien-
do del estudio de poblacién o de 1a modalidad
de recogida de los sujetos. Cuando son selec-
cionados de entre un grupo del ejercito o en el
endocrino, en lugar del departamento de psi-
quiatria, la puntuacién es mds alta (Verri et
al., 2010)

Uno de los estudios mds largos llevados a
cabo es el Denver Study of Sex chromoso-
mal Abnormalities iniciado en 1964. Este es-
tudio revel6 que aunque dentro de la franja de
promedio para la evaluacién de la inteligen-
cia, las funciones intelectuales eran significa-
tivamente distintas, todos los sujetos 47, XXY
tenfan trabajo pero ocupaban cargos de me-
nor responsabilidad o desempefiaban profe-
siones liberales en una menor proporcién com-
parativamente con sus hermanos (Samango-
Sprouse et al., 2003).

Lenguaje

Una de las disfuncionalidades cognitivas
mds comunes en la condiciéon XXY parecen
ser las relacionadas con el lenguaje (Mandoki
etal., 1991; Rovet et al., 1996; Geschwind et
al., 2000) presentes en un 70-80% de los hom-
bres XXY (Verri et al., 2010). Dado que el
medio en que se desarrolla la actividad huma-
na es eminentemente lingiiistica, estas limita-
ciones comunicativas pueden revertir en difi-
cultades adaptativas y de conducta, asi como
en el desarrollo de la personalidad (Bancroft
et al 1982).

Las dificultades en el drea del lenguaje
pueden ser de indole muy diversa. Con res-
pecto a grupos XY, la adquisicion del lenguaje
parece ser retrasada, como inicio de las pri-
meras palabras se establece la edad de 12
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meses, siendo para los sujetos XXY entre 18
y 24 (Samango-Sprouse, 2003).

Muestran asi mismo, dificultades de coor-
dinacién de la musculatura facial, concreta-
mente entre los labios y los movimientos de la
lengua, y una reduccion en el desarrollo foné-
tico. Del mismo modo se aprecian limitacio-
nes en el drea de la expresion y el procesa-
miento oral (Samango-Sprouse, 2010). Que-
da por determinar la relacién entre los défi-
cits descritos y la observada reduccién en el
volumen del 16bulo temporal asi como el agran-
damiento del I6bulo occipital (Giedd, J.)

De lo anteriormente descrito se deduce que
el 50% de los nifios XXY presentan disifulta-
des de lectura y la proporcién alcanza hasta
el 75% en la edad adulta (Bender et al 1993-
1995). Mazzocco and Ross 2007 observaron
dificultades en la escritura, y en la expresion
y razonamiento aritmético, dislexia o disorto-
grafia, lo que supone que entre un 60 y un
80% de los nifios XXY requieren educacioén
especial o asistencia en edad escolar.

Durante la adolescencia las dificultades de
aprendizaje se mantienen estables, sin embar-
g0, en este periodo la diferencia en cuanto a
rendimiento escolar, comparativamente con
sus homologos no aneuploides se hace mu-
cho mayor, especialmente en todas las tareas
que implican el uso del lenguaje directa o indi-
rectamente, tal y como sugieren Rovet et al.,
1996.

También la velocidad de procesamiento
parece afectada en los sujetos XXY, al igual
que la memoria auditiva para material verbal,
y la comprension de la lectura, ya sea en voz
alta o en silencio es comparable a la de los
nifos no aneuploides diagnosticados con dis-
lexia. En cuanto a la memoria auditiva para
palabras presentan una peor ejecucion cuan-
do las palabras a recordar se inscriben dentro
de una historia corta. Su rendimiento parece
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mejorar si esta historia se presenta en un for-
mato visual (Samango-Sprouse et al 2003).

Atencion y funciones ejecutivas

Las funciones ejecutivas tienen un gran
impacto sobre el desarrollo psicosocial de los
seres humanos ya que bajo este término se
agrupa toda una serie de habilidades cogniti-
vas que se orientan al establecimiento de pla-
nes, la conducta, el cambio de actividad, la
flexibilidad o la capacidad de inhibir respues-
tas a estimulos irrelevantes (Lezak, 1982; Flo-
res Lazaro, 2008).

Segtin Gescwind et al., 2000, los nifios SK
muestran dificultades atencionales que por lo
general se han relacionado con las dificulta-
des de aprendizaje.

Clinicamente, sin embargo, el nifio XXY
puede ser descrito como un nifio hiperactivo,
en tanto en cuanto muestran problemas para
la concentracién y de memoria a corto plazo
(Sorensen 1987).

En el estudio realizado en el Harbor UCLA
Medical Center con 35 personas XXY d en-
tre 16 y 61 afios de edad quedd patente que
los adolescentes obtuvieron un rendimiento
menor en tareas que requerian funciones eje-
cutivas frente a los adultos lo que puso de
manifiesto el uso de estrategias cognitivas
compensatorias (Geschwind et al., 2000).
Temple y Sanfilippo, 2003, consideran por su
parte que la funcién ejecutiva estd claramen-
te afectada en la condicién XXY, aunque fun-
ciones como la formaciéon de conceptos, la
organizacion de planes, tareas de resolucién
de problemas, tareas de cambio y velocidad
de procesamiento estin intactas. Segtn estos
autores, las dificultades en la velocidad de
procesamiento que presentan algunas perso-
nas SK dependerian mds de las dificultades
en la funcién inhibitoria de conductas irrele-
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vantes. Es decir, su hipdtesis apunta que la
funcidn inhibitoria no es necesaria para el de-
sarrollo del resto de funciones ejecutivas y que
en el polo opuesto se encontraria el espectro
del autismo donde muchas de estas funciones
ejecutivas se encuentran afectadas pero no
asf la funcidn inhibitoria (Ozonoff y Jensen
1999).

Lateralizacion

La lateralizacion cerebral es otro punto de
controversia en la condiciéon XXY. Actualmen-
te se encuentran bien definidas las asimetrias
hemisféricas relacionadas con ciertas conduc-
tas y funciones cerebrales (Geschwind et
Galaburda, 1985).

El uso de la mano dominante es el 90% de
la poblacién para la mano derecha, frente a
un 8% que lo es para la mano izquierda. Este
hecho podria correlacionar con la idea de la
localizacién del lenguaje en el plano temporal
y la parte posterior del giro temporal (que tie-
ne un tamafio unas 10 veces mayor en el HI
que en el HD) superior en el 99% de la pobla-
cién diestra. En el caso de los sujetos izquier-
do dominantes, el lenguaje vuelve a localizar-
se en el HI para un 50% o de forma bilateral
entre un 40-50% y tan solo en un 5-10% se
presenta en el HD.

Algunas de las condiciones patoldgicas en
las que la asimetria estd involucrada corres-
ponden a la esfera del lenguaje, tal es el caso
para los sujetos diagnosticados con dislexia
que suelen mostrar una falta de asimetria para
el plano temporal muy similar a la de los suje-
tos zurdos (Galaburd,a 1993).

Estudios realizados mediante MRI han
puesto de manifiesto la existencia de una asi-
metria para los 16bulos cerebrales, indicando
asi mismo una reduccién en el volumen gene-
ral de los ventriculos laterales en adultos SK
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(Warwick et al 1999), asi como una reduc-
cién de materia gris en el I6bulo temporal si-
milar a la mostrada por sujetos con dislexia
(Frith, U., Blakemore, S.J., 2007 pp 138-139),
simetria que parece disminuir en sujetos tra-
tados con testosterona (Patwardhan et al
2000-2002) Todo ello podria sugerir que la la-
teralizacion del lenguaje pueda venir genéti-
camente inducido por el cromosoma X (Itti et
al 2006).

Presentacion de dos casos

Tal y como hemos visto hasta ahora, el sin-
drome de Klinefelter puede definirse como la
condicién cromosémica XXY para sujetos
varones. Las manifestaciones fenotipicas de
dicha condicién parecen estar mds o menos
consensuadas, presentindose ciertos rasgos
comunes a la mayoria de sujetos y que los
caracteriza como personas de elevada esta-
tura, con tendencia a la acumulacién de grasa
en la cintura pélvica, extremidades mas lar-
gas en proporcion al segmento superior, peri-
metro craneoencefalico ligeramente inferior
a la proporcién de su cuerpo, menor masa
muscular, y testes pequefios. Hay una fuerte
presencia de bajos niveles en la produccién
de testosterona con sus consecuentes reper-
cusiones fisioldgicas.

La literatura existente hasta el momento
traza un dibujo generalista sobre cuales son
dichas repercusiones, tanto a nivel fisioldgico
como de ejecucion cognitiva. Sin embargo di-
cho intento no ha hecho mds que evidenciar
la complejidad de la condicidn, la gran varia-
bilidad expresada entre los sujetos XXY y el
desconocimiento del origen de esas diferen-
cias.

Con el fin de mostrar lo argumentado an-
teriormente, presentamos dos casos de diag-
noéstico tardio, ambos en tratamiento regular
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con suplementos de testosterona y que ejem-
plifican la dificultad de generalizar asi como
la importancia de establecer un diagndstico
precoz que posibilite la intervencion especifi-
ca a cada caso para favorecer un desarrollo
maximo en todas las dreas de la persona.

El contacto inicial se realiz6 a través de
una pdgina web de personas afectadas con la
condicién XXY, a la que respondieron libre-
mente, en todo momento se han mostrado
colaboradores y abiertos a compartir su ex-
periencia personal, y muy interesados en co-
nocer mds sobre su condicién. Toda la comu-
nicacién con ambas personas se ha llevado a
cabo via e-mail con una llamada telefénica en
el caso 1, se les ha administrado el test VARK
sobre los estilos de aprendizaje y el test Ho-
ney-Alonso para los estilos cognitivos. Asi
como una entrevista estructurada por escrito
para facilitar la recoleccion de algunos datos
relevantes. El resto de informacién ha sido
recogida mediante intercambio libre de mails,
fotografias y redes sociales.

Caso 1

Datos demograficos: A. Varén XXY.
Altura: 1.75cm. Peso: 90 Kg. En la actuali-
dad 45 afios. Diestro. Ojo guia el izquierdo.
Heterosexual. Nacido en 1967 en una pobla-
cién de Espaiia de algo mds de un millén de
habitantes. Diagnosticado bajo la condicién
XXY ala edad de 40 afios tras consulta por
infertilidad hace 4afios. Desde hace 7 afios
vive en una casa de su propiedad, en pareja, a
quien conocid a través de un anuncio en el
periddico. Actualmente en activo.

Antecedentes familiares: No se descri-
ben anomalias cromosdmicas en la familia. El
padre ha fallecido recientemente de un tumor
cerebral. Ambos progenitores eran bebedo-
res y fumadores sociales. Historia familiar sin
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otras patologias destacables. Se refiere un
caso de autismo por via materna en la tercera
generacion. No se relatan conductas delicti-
vas en el ambito familiar.

Historial médico: Presenta anomalia cro-
mosdémica tipo XXY. El alumbramiento del
sujeto por parto natural con un episodio de
parada cardiorespiratoria postnatal, con reani-
macion. Tras evaluacion psicolédgica (valora-
cion de discapacitacion) se define su IQ como
“normal-bajo” (no disponemos de los resulta-
dos del test ni de los instrumentos con que se
realizo la evaluacion). Como otros anteceden-
tes patologicos de interés cabe destacar un
estado depresivo asociado a un trastorno de-
sadaptativo tras la comunicacion del diagnds-
tico XXY.

Diagnostico psiquidtrico fue realizado por
los servicios de psiquiatria de la seguridad
social hace afios y fue tratado con ISRS du-
rante pocos meses con abandono del mismo
por parte del paciente debido a los efectos
secundarios (disminucién de la libido y no en-
contrar mejoria de la sintomatologia), refiere
intervencion psicolégica con abandono volun-
tario por no encontrarle utilidad ni sentido.
Refiere la administracién temporal de un me-
dicamento para la mejora de los neurotrans-
misores, que hacia que se atascara menos al
hablar, pero lo dejé porque le producia som-
nolencia. No concreta el nombre, ni dosis ni
duracion del tratamiento.

No refiere otros antecedentes patolégicos
de interés. Medicacion habitual: Condroitin
sulfato 1 vez al dia, omeprazol, ibuprofeno de
forma ocasional y 1 decanato de testosterona
cada 2.5 meses.

Presencia de incapacidades y minus-
valias: A partir del diagnéstico XXY solicita
una evaluacion oficial por discapacitacion que
termina con la valoracién de una incapacidad
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del 10% no alcanzable el 33% necesario para
ser definido como discapacitado.

Describe esta experiencia como muy trau-
matica. Es evaluado por distintos especialis-
tas y servicios sociales, oyendo comentar a
ciertos profesionales que tanto él como su
padre “son dos cuentistas cuya finalidad es
cobrar la pensién de invalidez que otorga el
Estado”.

La evaluacién del 1Q es realizado por un
servicio de psicologia de caricter privado.

Vida familiar: Dentro de su sistema fa-
miliar, tanto el padre como la madre tienen
estudios, perito mercantil y magisterio inaca-
bado respectivamente. La edad de los padres
en el momento del nacimiento de A. es de 17
y 18 aflos. Tiene 3 hermanas menores con
estudios de nivel secundario, ninguna de ella
presenta alteraciones cromosémicas o pato-
logias destacables. Refiere una buena rela-
cién con ambos progenitores, asi como con
sus hermanas. Es descrito por ellas como “una
persona obsesiva”, lo que a veces ocasiona
alguna dificultad comunicativa. Mantiene una
muy buena relacién con su cuilado que traba-
jacomo educador en un centro para nifios con
Sindrome de Down.

Durante su infancia recuerda sentirse a
menudo en desigualdad de condiciones con
respecto a sus hermanos y primos, concreta-
mente, mds lento en sus reacciones en juegos
de habilidad, en el desarrollo personal y sexual,
menos atrevido. Sugiere recibir criticas indi-
rectas de su padre y de su entorno en general
en lo referente a sus capacidades.

Adaptacion escolar: Terminé el colegio
sin obtener el graduado escolar a los 14 afos
de edad. Consigue la titulacién a la edad de
30 afios, dentro del marco educativo para adul-
tos. Comenta que “‘se lo dieron por aburrimien-
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A lo largo de sus afios escolares ha reci-
bido clases de refuerzo general, asi como para
mejorar en las capacidades lectoescritoras
posiblemente asociadas a un diagndstico de
dislexia sin demasiado éxito, no consiguiendo
mejoras significativas. Refiere grandes difi-
cultades a la hora de escribir y leer, asi como
de aprendizaje en general, distractibilidad, di-
ficultades de atencién y de concentracion asi
como de la memoria a corto plazo, y de las
funciones ejecutivas que afectaron a un buen
desarrollo escolar.

Posteriormente ha realizado cursos de sol-
dadura eléctrica, aislamiento de cdmaras fri-
gorificas y limpieza. Dispone de carnet de
conducir tanto de coche como de camidn.
Utiliza internet a nivel basico y con fines ludi-
cos, ver peliculas, juega la PlayStation 2 y algo
de redes sociales o buscar informacién. Ha-
bla castellano.

Historial laboral: Entre los 16 y los 23
afos trabaja en el bar familiar. Describe la
experiencia del siguiente modo:

“Des pues era un bar, que tenias que sa-
ber si el cliente queria el café con leche,
solo, baso de agua con el café, leer el periddi-
co cupones, como si fueras adivino, era des-
moralizante merecian muchas veces, que Melo
ponga tu padre que tuno sabes, con el tiempo
que yabas aqui y no te enteras’.

Hasta los 30 afios también trabaja en dis-
tintas fabricas durante breves periodos de
tiempo. Actualmente trabaja para una protec-
tora de animales desempefiando funciones de
cuidado y cura de los perros, localizacién y
captura de los ejemplares callejeros, mante-
nimiento de las instalaciones y de las condi-
ciones de los perros, etc. Ha realizado varios
objetos titiles para su trabajo de invencién pro-
pia o siguiendo algunas instrucciones, como
un carro de limpieza, una pistola para dardos
anestésicos, una charca para los animales y

‘ 05_Fernandez Ruiz.pmd 323

mejoras en general. Desempeiia el Ginico pues-
to remunerado de la protectora. Considera que
es un trabajo en el que puede aportar muchas
cosas y no tiene grandes dificultades, y para
las que ya ha desarrollado sus estrategias com-
pensatorias.

De cara al futuro no se plantea un cambio
laboral aunque si desearia tener una situacion
econdémica mds “holgada” y seguir viviendo
con su pareja a quien considera muy impor-
tante por toda la ayuda prestada en los mo-
mentos mds complicados.

Caso clinico 1

El caso de A. parece ajustarse bastante al
modelo general propuesto por algunos espe-
cialistas (Geschwind et al., Samango-Sprouse,
et al., Mayayo et al., entre otros). Fisicamen-
te presenta un fenotipo coincidente con el
descrito por K. Barlow-Stewart para el Aus-
tralian Institute of Health and Welfare. (2004)
es decir, elevada estatura, extremidades des-
proporcionadas con el segmento superior, ve-
llo corporal ralo, tendencia a la obesidad en la
cintura pélvica, bajo tono muscular, ligero in-
cremento de ginecomastia, sexualidad normal
pero infertilidad, testes pequefios, desarrollo
ligeramente tardio comparado con chicos XY
de su edad. Conductualmente menos aserti-
vo, tendente a la pasividad, poco buscador de
estimulos, con un IQ con una desviacién de
entre 10-15 puntos por debajo de promedio,
dificultades motoras, de aprendizaje y lenguaje.

Para la doctora Samango-Sprouse, en la
mayor parte de los diagndsticos realizados con
cardcter prenatal es posible reconocer en los
nifios XXY algunos sintomas durante el pri-
mer afio de vida, tales como presencia de un
tono muscular troncal bajo, o pseudotorticolis,
preferencia por estimulos visuales frente a
estimulos auditivos, retraso en la produccion
de las primeras palabras y en la adquisicién
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del lenguaje en comparacién a sus hermanos
y compaiieros (Samango-Sprouse et al., 2003)
sin embargo, esta sintomatologia puede que-
dar encubierta de no disponer de un diagnds-
tico prenatal, como sugieren la mayoria de
estudios. Para aquellos sujetos XXY que
muestren un patrén de dificultad en el drea
del lenguaje, los problemas suelen manifes-
tarse a partir de los 4-5 afos de edad, acen-
tudndose a partir de los 7 afos coincidiendo
con el inicio escolar del aprendizaje de la lec-
tura (Boada et al., 2009) pero nuevamente la
condicién puede quedar enmascarada tras un
diagnéstico de dislexia o de TDA con o sin
hiperactividad. Para los sujetos que no pre-
sentan esta dificultad la condicién no se hace
manifiesta hasta llegada la pubertad, dado que
la escasez de testosterona, ocasionada por la
baja produccioén testicular afectard de forma
evidente el desarrollo fisico del nifio con la
consecuente repercusion emocional y conduc-
tual.

A., relata como fecha de inicio de ciertas
dificultades no percibidas anteriormente, el
periodo puberal, entre los 13 6 14 afos de
edad. En sus propias palabras:

“cuando era pequefio saltaba ala piscina
daba la buelta de campana casi completa y
de un afio al otro como si hubiera sido un sue-
flo ya no podia ni si quera me atreva, en la
revision de carnet de conducir me digeron que
tenia poca mobilidad en las manos” (copiado
literal de su texto).

Describe también este cambio en el drea
del lenguaje: “Yo empece a tener problemas
con el habla a los 13 014 afios me empece a
quedarme atasccado” y su paso por la escue-
la como “un desastre”, admite haber obtenido
el titulo de graduado escolar a la edad de 30
afos con mucho esfuerzo.

En general refiere dificultades en la coor-
dinacién motora, en el procesamiento de la
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informacion, en los tiempos de reaccion, de
atencion y de concentracion, conductuales y
emocionales, de relacion y de autoestima, de
aprendizaje en general, de memoria a corto
plazo, de lectura y escritura, de produccién
del habla y motivacionales (ver tabla 1 del
anexo 2 para ejemplos concretos, en sus pro-
pias palabras).

La evolucién de A., como de tantos otros
sujetos XXY no diagnosticados o con diag-
ndsticos muy tardios se ve agravada por el
desconocimiento de su condicion. La falta de
tratamiento hormonal durante la pubertad in-
cide directamente en la construccién que el
adolescente hace de s{ mismo como persona
y como sujeto sexual dentro de un circulo. Las
relaciones con el sexo opuesto se hacen més
complejas de lo habitual dado que el joven
XXY se siente en desigualdad frente a sus
compaiieros por el ritmo y evolucién tanto de
su desarrollo sexual, como fisico en general,
menos atrevido, menos activo, torpe en la rea-
lizacién de actividades deportivas, etcétera, lo
que supone la construccion de una identidad
deteriorada por la elaboracién de un bajo auto
concepto fundamentado en diagndsticos erro-
neos, tratamientos e intervenciones inefica-
ces, caracterizaciones peyorativas que deri-
van en estados emocionales negativos, con-
ductas alteradas, adictivas, impulsividad, in-
tentos autoliticos y desesperacion. Asi lo ex-
pone A., en el relato de su vida hasta el mo-
mento del diagndstico.

Por otro lado, la falta de informaciodn, ase-
soramiento y acompaiamiento psicoldgico que
debe ir asociada a todo diagnéstico, puede
producir un efecto adverso ya que en ese caso
el sujeto recibe el perfil de su condicién fuera
del protocolo que rige la comunicacién de re-
sultados diagndsticos, es decir, hacerlo en tér-
minos que el propio paciente pueda compren-
der, orientarlo y resolver dudas que puedan
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surgirle, asesorarlo en cuanto a asociaciones
o lecturas que puedan aclarar su situacion,
exponer las posibles complicaciones médicas
o patologias que puedan ir asociadas, posibles
tratamientos e intervenciones recomendables,
todo ello en un ambiente y tono empatico con
la persona.

A., recibi6 su diagndstico en el servicio de
urologfia, tras consulta por infertilidad. Se le
remitid al servicio de endocrinologia, donde le
fue confirmado, y comunicada la alta preva-
lencia en la poblacién sin facilitar més infor-
macion al respecto. Un afio mds tarde, tras la
comunicacion, es el propio A., quien hojeando
un libro sobre sexualidad recuerda el diagnés-
tico e inicia su propia buisqueda en internet.
La complejidad terminolégica, la variabilidad
de los casos y la escasa rigurosidad de mu-
chas de las paginas existentes en la red con-
llevan, por lo general, la malinterpretacion de
la sintomatologia y la incomprensién del sin-
drome lo que suele derivar en un estado de
confusién y temor que de no ser resuelto pue-
de volverse patoldgico afectando la estabili-
dad emocional de la persona.

Valoracion del caso unico

Si bien el estudio de un caso Gnico no re-
sulta relevante en cuanto a la informacién
general que pueda aportar, si puede permitir-
nos una aproximacion holistica a la persona
XXY, mds alld de una sintomatologia especi-
fica y tratar de comprender algunos efectos
que sobre la conducta y sobre el desarrollo de
la personalidad, pueden tener factores ambien-
tales moduladores. Cabe por ello preguntarse
si algunas de las consecuencias, observadas,
pueden ser atribuidas al efecto de la influen-
cia cromosémica, u hormonal, o si tal vez de-
terminados condicionantes sociales o facto-
res ambientales compartidos o no comparti-
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dos puedan estar en la base de algunas ex-
presiones del sindrome, o de su ausencia de
ella.

Un ejemplo al respecto de lo anteriormen-
te propuesto son los efectos de los bajos nive-
les de testosterona en el hombre. Segtin di-
versos estudios, un bajo nivel hormonal co-
rrelacionaria con una hipoactividad sexual, li-
bido deprimida, erecciones escasas y de poca
consistencia, bajo tono muscular y vello cor-
poral ralo (Garagorri Otero; Wael Salameh;
Heino Meyer-Bahlburg). Si bien A. presenta
algunas de estas caracteristicas como redu-
cido tono muscular con dificultad de adquirir
musculo incluso mediante ejercicio fisico re-
gular, o escaso vello corporal hasta iniciar tra-
tamiento con hormonas, refiere experimentar
durante su adolescencia y juventud constan-
tes episodios de excitacion sexual con frecuen-
tes practicas masturbadoras que incluso lle-
gaban al sangrado sin reducir la sensacién de
excitacion. Comenta también ser usuario de
servicios de alterne dada su dificultad para
mantener relaciones sexuales con mujeres por
cuestiones morales. Comenta también su pro-
pia timidez e inseguridad para iniciar relacio-
nes con mujeres de su edad y que su actual
pareja la conoci6 a través de un anuncio en el
periddico para entablar amistad.

(Resulta pertinente preguntarse si tal vez,
algunos de los trastornos de conducta exhibi-
dos no sean dependientes de una baja auto-
valoracion consecuente de una comparacién
social negativa? Es decir, si durante el perio-
do puberal el sujeto establece una comparati-
vanegativa de su desarrollo con respecto a lo
que considera subjetivamente normal (valo-
racion socialmente mediada), es probable que
reaccione con timidez e inseguridad frente a
aquellas situaciones en las que pueda sentirse
expuesto publicamente. ;No es posible que
de este modo se genere un circuito de retroa-
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limentacién que impida el desarrollo habitual
de las conductas sociales? ;No se considera
uno de los efectos colaterales del tratamiento
con testosterona la mejora de la autoestima
debida a la mejora en los caracteres masculi-
nos y sexuales?

Igualmente, algunos autores describen el
temperamento del chico XXY como apoca-
do, falto de estimulo, torpe, con accesos de
iray periodos de conductas desordenadas, pu-
diendo confundir al nifio XXY con el trastor-
no de TDAH (Samango-Sprouse et al., 2003).
En este sentido A. hace referencia a las criti-
cas y valoraciones comparativas de su entor-
no familiar como input, sobre su conducta al-
terada, es decir, para reducir la frustracién que
le provoca sentirse inferior imita y exacerba
las conductas rebeldes de sus compaiieros,
abuso de alcohol, conductas temerarias, im-
pulsividad.

Por tanto, es importante tener en cuenta
los efectos de la constante exposicién a co-
mentarios peyorativos o comparativos en el
desarrollo de la emocionalidad de la persona,
es decir, de los factores psicosociales de la
persona.

Del mismo modo, las posibles dificultades
en la memoria a corto plazo (Robinson et al.,
1986; Bender et al., 1993) asociadas a la con-
dicién XXY ejercen en A. una influencia ne-
gativa en el desarrollo de su trabajo cotidiano
entre los 16 y los 23 afios periodo en que tra-
baja en el bar familiar. En sus propias pala-
bras:

“Des pues era un bar, que tenias que sa-
ber si el cliente queria el café con leche,
solo, baso de agua con el café, leer el periddi-
co cupones, como si fueras adivino, era des-
moralizante merecian muchas veces, que Melo
ponga tu padre que tuno sabes, con el tiempo
que yabas aqui y no te enteras’.
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No debemos olvidar que la memoria del
trabajo, es el proceso que permite articular y
manejar distintas informaciones para realizar
una actividad en la que estemos inmersos
(Baddeley and Hitch, 1974) y esta relaciona-
da con ciertas habilidades que parecen impli-
cadas en el desarrollo de algunas funciones
afectadas por la presencia de un cromosoma
X supernumerario, por ejemplo el lenguaje
(bucle fonoldgico), el ejecutivo central y la
agenda visuoespacial.

De la amplitud de esta memoria, depende-
rd la capacidad para llevar a cabo con éxito
cualquier tipo de actividad. En el caso de A.
la disfuncién en la memoria a corto plazo
(MCP) supone la dificultad que refiere para
retener los datos necesarios para ejercer como
camarero. Inicialmente la MCP permitiria a
A. servir el pedido de un nuevo cliente, esos
datos se irfan consolidando mediante la estra-
tegia de la repeticion, en la memoria a largo
plazo (MLP), lo que le permitiria no volver a
preguntar cada dia al mismo cliente. Las cau-
sas de esta disfuncién no parecen muy cla-
ras, aunque se ha sugerido la involucracién
del 16bulo frontal, que en estos sujetos pre-
senta un tamafio ligeramente menor que en
sujetos no aneuploidios (Verri et al., 2010), a
lo que afiadirfamos la hipotética posibilidad de
que un funcionamiento anémalo en el sistema
fonolégico debido a las dificultades de proce-
samiento del lenguaje, requiriese que el eje-
cutivo central no pudiera dirigir los recursos
de procesamiento a una tinica actividad, lo que
entorpeceria la fluidez del proceso.

El desconocimiento de que una probable
causa u origen de dicha dificultad pueda guar-
dar relacién con una condicién innata de la
persona, como podria ser una alteracién cro-
mosdmica y no a una actitud negativa o falta
de motivacion, lleva en muchos casos a la
categorizacion del sujeto con calificativos de
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valoracién despectiva, algo que nuevamente
afecta a la percepcion holistica de la persona
que se siente incapaz y fracasada, asi lo re-
fiere el propio A: “era desmoralizante. No me
e matado por que mean cosido los brazos mean
sacado las pastillas y asi no te puedes morir”.

Uno de los objetivos de la propuesta del
presente trabajo es la necesidad de orientar
tanto la investigacién como las intervencio-
nes terapéuticas desde el marco de la neu-
ropsicologia que sugiere que el fracaso de la
intervencion psicoldgica tradicional en deter-
minados casos viene dado por la focalizacién
en la mejora de la deficiencia, lo que supone
el desgaste emocional de la persona y el bajo
nivel de éxito, obviando que frente a una dis-
funcionalidad una actitud proactiva consiste
en la busqueda de los puntos fuertes del suje-
to para desarrollar un funcionamiento cere-
bral més eficaz y por ende de la persona afec-
tada (Evans, 1982; Luria, 1963).

Desde este enfoque, resulta imprescindi-
ble analizar cada caso para conocer los mé-
todos especificos de procesamiento de la in-
formacion, las funciones mejor desarrolladas,
o las habilidades compensatorias, para asi, ela-
borar unas estrategias que permitan consoli-
dar los puntos fuertes detectados. Con esa
finalidad y a modo de aproximacién inicial se
le administra el test VARK (anexo 2. Caso 1)
para la preferencia de canal para el procesa-
miento de la informacién. Segtin los estudios
consultados, el resultado deberia ser favora-
ble al canal visual.

Sin embargo, la administracién indica una
puntuacidon mayor en el canal kinestésico, lo
que puede sugerir dos hipétesis:

1. La adaptacién de estrategias cogniti-
vas centradas en la prictica “hago para en-
tender”

2. El canal natural de procesamiento de
la informacién en personas XXY.
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Sin embargo apuntamos la necesidad de
realizar mds pruebas en este sentido dado que
ni las condiciones de la administracion de la
misma ni el nimero de sujetos pueden sus-
tentar dicha hipdtesis.

En la misma linea se le administra igual-
mente el test CHAEA (anexo 2. Caso 1) de
Honey-Alonso para evaluar los estilos de
aprendizaje, con un resultado de 15 puntos
para los estilos reflexivo y pragmaético, 14 pun-
tos para el estilo teérico y 10 puntos para el
estilo activo lo que indica que independiente-
mente de los resultados obtenidos en las prue-
bas de inteligencia, A presenta, dentro de su
capacidad, un proceso equilibrado de apren-
dizaje segin el modelo experiencial, es capaz
de seguir teorias, reflexionar sobre ellas y lle-
var a la préctica lo aprendido, sin embargo
puntda ligeramente por debajo en la motiva-
cion de la biisqueda de ese aprendizaje, lo que
podria correlacionar con el perfil cognitivo
propuesto por la mayor parte de los autores
(Boada et al., 2009).

Solamente desde un enfoque reduccionis-
ta podemos afirmar que un determinado sin-
toma es exclusivamente resultado de una con-
dicién, y ello es, probablemente cierto con res-
pecto a determinados factores bioldgicos
como la produccién de testosterona a nivel
testicular, el desarrollo de ginecomastia per-
sistente en algunos casos, algunos rasgos fi-
siologicos o unas determinadas dificultades
cognitivas que pueden o no presentarse, sin
embargo, tal y como sugiere Samango-
Sprouse, el grado de integracion de la perso-
na no depende tanto de sus capacidades, sino
de lo que seamos capaces de hacer con nues-
tras habilidades. Asi, muchas de las mejoras
que se aprecian en estudios longitudinales,
podrian guardar relacion con la puesta en prac-
tica de estrategias compensatorias elabora-
das por los propios sujetos, tal y como comenta
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A. en relacién a ticticas empleadas para su-
perar sus dificultades de memoria en el desa-
rrollo de su trabajo cotidiano.

Caso2

Datos demograficos: J.M. Varén. 1960.
Diestro. Heterosexual. En la actualidad 52
afnos. Estatura: 1.81cm, peso: 92 Kg. Diag-
nosticado como XXY por el servicio de ciru-
gfaen 1994, debido a un problema de varices
en las piernas. No se facilité ninguna infor-
macion al respecto. Reside en una ciudad tu-
ristica de mds de cien mil habitantes del Le-
vante espaifiol. Hasta 2006 comparte domici-
lio con la madre. Tras su fallecimiento se tras-
lada a su propio chalet en una urbanizacién a
unos 15 Km del pueblo. Soltero, sin hijos, tie-
ne pareja de nacionalidad bulgara, desde hace
14 afios, pero no viven juntos.

Antecedentes familiares: Edad de los
padres en el momento de la concepcién 35 y
36 afios, ambos sin estudios superiores.

Alcoholismo paterno con episodios de vio-
lencia de género. Fallecido en 1980. Desco-
nocia el diagnéstico de J.M.

Sobre la madre comenta como dato signi-
ficativo que naci6 en el séptimo mes de ges-
tacion. Fallecida en 2006.

Tiene una hermana 7 afios mayor, sin pro-
blemas graves de salud, salvo osteoporosis
asociada al climaterio. No relata otro tipo de
enfermedades familiares destacables, ni ca-
sos de trastorno mental.

Historial médico: El caso de J.M. se
caracteriza especialmente por presentar un
cuadro de salud general comprometido. Es
visitado regularmente por los servicios de en-
docrinologia, urologia, traumatologia, reuma-
tologia, hematologia y medicina de familia. Una
de sus mayores preocupaciones guarda rela-
cion con el deterioro de su estado general y al
elevado nimero de patologias y enfermeda-
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des manifiestas sin disponer de informacion
suficiente para relacionarlas con la condicién
XXY o no. Asegura cuidarse mucho y mani-
fiesta tendencia a la automedicacion.

Tras el diagndstico en 1994 refiere sumir-
se en un periodo de emotividad deprimida que
dura unos 7 afios, en los que se niega a traba-
jar, salir de casa o estar con mujeres (no se
dispone de datos concretos al respecto, ni
duracién del proceso, ni respecto a intensidad
de la sintomatologia, si se prescribi6 baja la-
boral, si fue diagnosticada por un equipo mé-
dico o si la definicién como “depresion” res-
ponde a un uso generalizado del término que
de forma popular se utiliza para designar cual-
quier estado de 4nimo bajo). Sin tratamiento
psiquidtrico por voluntad propia.

(Para una descripcion de las patologias de
J.M y tratamientos asociados ver anexo Caso
2)

Presencia de Incapacidades y minus-
valias: No descritas.

Vida familiar: Del padre relata su ocupa-
cion en las salinas desde los 7 aios hasta 1952
cuando funda un bar restaurante en la playa.
Es autodidacta, disfruta con la lectura, fuma-
dor y bebedor “como todos en aquel tiempo™.
Posteriormente es descrito como alcohélico
con episodios de violencia de género. Falleci-
do en 1980. Desconocia el diagndstico de J.M.

Sobre la madre comenta como dato signi-
ficativo que naci6 en el séptimo mes de ges-
tacién. De profesion modista, sin estudios.
Fallecida en 2006. Pese a que con respecto a
su diagndstico la madre mantiene una actitud
escéptica, J.M. apunta a una mejor relacién
materno-filial.

No describe una relacién especial con su
hermana mayor.

Adaptacion escolar: Su nivel de estudios
es 7° curso del antiguo EGB. No tiene el gra-
duado escolar. Relata episodios de castigo
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corporal habituales en su infancia. Preferen-
cia por las matemadticas, las ciencias, la histo-
ria y el dibujo. Se describe como pésimo en
gimnasia. Posteriormente al colegio cursé 3
afnos de ayudante técnico delineante, sin con-
cluir. En sus propias palabras: “por problemas,
que no comprendia y luego que no me gusta-
ba”.

No podemos determinar si el fracaso es-
colar responde a un método de estudio inade-
cuado o a una falta de motivacion habitual
entre muchos nifios y jévenes o si guarda al-
guna relacién con alguno de los problemas de
aprendizaje asociados a la condicién XXY. No
se dispone de medidas de inteligencia para
J.M.

Ademads de espaiiol como lengua mater-
na, tiene nociones de inglés, aleman y de bul-
garo (idioma nativo de su pareja). Refiere no
tener problemas de habla ni de lenguaje en
general, tampoco dificultades para la lectura
o la escritura, ni de aprendizaje. Aunque se
describe a si mismo como fantaseador y des-
pistado.

En su escritura se observan faltas de orto-
grafia que pueden correlacionar con su nivel
de estudios, otro tipo de errores ortogréficos
pueden asociarse a dificultades mecanografi-
cas, o de desconocimiento informético

En el area social: J.M relata haber sido
un joven timido con respecto a las mujeres
hasta el momento del diagndstico. Mantuvo
su primera relacion sexual a una edad que él
considera muy tarde (30 afios), algo que man-
tiene en secreto “porque en su entorno no se
entenderia” Nunca ha sentido desinterés
sexual, ni impotencia, aduce su timidez a un
sentimiento de rareza, y por miedo al fracaso
sexual. Expresa un complejo manifiesto rela-
cionado con el tamafio de sus testiculos. Tras
el inicio del tratamiento con testosterona, me-
jora su condicion fisica asi como su auto per-
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cepcidn y se inicia un periodo que €l califica
como “recuperacion del tiempo perdido”.

Historia laboral: Trabaja en su propio
negocio de hosteleria en la playa, fundado por
su padre en 1952. En temporada alta genera
6 puestos de trabajo. Ha salido en los medios
de comunicacién en varias ocasiones con re-
ferencia al trabajo y al mundo del turismo. Se
muestra muy satisfecho con sus logros. Lle-
va la contabilidad del negocio, atiende en la
terraza a los clientes y ayuda en todos los
puestos salvo en la cocina.

Estilo de vida actual: J.M vive actual-
mente en un chalet independiente a 15km del
nucleo urbano, trabaja en su propio negocio y
el tiempo libre lo dedica a sus aficiones, la
cocina, la pesca, plantar en el jardin, salir a la
naturaleza. También manifiesta interés por las
paginas web sobre enfermedades, jugar al
solitario y hacer crucigramas.

Al ser preguntado sobre el futuro expresa
temor hacia su salud “dentro de 10 afios no sé
si estaré vivo”. Con respecto a su relacion
sentimental se muestra muy critico con su
pareja, no la define como la persona ideal, sino
como una persona materialista e interesada,
a quién él estd proporcionando mucho dinero.
No conviven, pero pasan juntos el tiempo li-
bre.

La preocupacién por su salud ocupa gran
parte de su energia y de su tiempo. Manifies-
ta de forma vehemente una gran indignacién
por el trato recibido por el colectivo médico y
la falta de informacidn recibida con respecto
a su condicién XXY, Tal y como comentiba-
mos anteriormente, el diagndstico, realizado
por el servicio de cirugia del hospital en el que
se trataba en 1994 por un problema circulato-
rio, no se acompaiié de ninguna informacién
adicional lo que vino a corroborar su sensa-
cién de rareza, y su auto percepcién como
“un bicho raro”. Por este motivo culpabiliza a
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los médicos de todo lo vivido desde entonces
al no haber sido enviado al servicio de endo-
crinologia para un buen asesoramiento y faci-
litarle un tratamiento psicolégico adecuado
para aceptar y entender su condicién. Por otra
parte Comenta ser una persona creyente y
que su fe le ha ayudado a asimilar su situa-
cion.

Ha contactado con la Federacién de en-
fermedades raras a través del Ayuntamiento
de su ciudad. Pero tampoco comenta que esa
via le haya servido de ayuda.

Caso 2. Valoracién

El perfil de J.M se distancia del modelo
general propuesto por los diferentes especia-
listas, (Boada et al., 2009) en tanto en cuanto
su condicién parece manifestarse en forma
de patologias asociadas, afectando mads al
ambito de la salud, sin embargo, es necesaria
la prudencia a la hora de emitir juicios valora-
tivos ya que la edad del sujeto (52) puede ser
una variable a tener en cuenta en cualquier
resultado que se obtenga, dado el factor ex-
periencia vital y el uso de estrategias com-
pensatorias que de forma natural se aplican a
la resolucién de problemas o de la cotidianei-
dad, como sugiere el estudio realizado en el
Harbor-UCLA Medical Center, con adoles-
centes y adultos de entre 16 y 61 afios de edad
(Samango-Sprouse, et al., 2003).

Por otro lado, J.M. hace 18 afios que co-
noce su condicién y aunque no dispone de in-
formacion profesional explicitada de forma
unificada y coherente para su comprension,
(sumayor fuente de informacién sobre el sin-
drome es internet.) si ha reducido la incerti-
dumbre con respecto a su sensacion de rare-
za inespecifica y a las posibilidades de multi-
ples diagndsticos y atribuciones erréneas, lo
que supone una ventaja.
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En el ambito cognitivo no manifiesta
problemas en la memoria a largo plazo. En
cuanto a la memoria a corto plazo, refiere ol-
vidos y “despistes” ocasionalmente, que pue-
den situarse en el rango de la normalidad, dado
que parecen no interferir en el desarrollo de
su vida cotidiana, lleva los pedidos de los clien-
tes sin anotar, es responsable de la contabili-
dad del negocio y no tiene dificultades en des-
empefiar cualquier funcién dentro del mismo.
En su comunicacién escrita se aprecian algu-
nos errores de fechas o de datos concretos,
asi como problemas de typing (Iso) que pue-
den ser errores de transposicion de movimien-
tos o anticipaciones (Lashey, 1951) que no
pueden ser asociados a la condicién XXY por
falta de contrastacion.

Aligual que en el caso 1 se le administra,
sin complicaciones, el test VARK (Anexo 2.
Caso 2.1) para las preferencias de canal en
el procesamiento de la informacién con un
resultado de 8 puntos para el canal kinestési-
co como preferente. 2 puntos para el canal
lectura/escritura, y 3 puntos para el canal vi-
sual y auditivo. Lo que significa que el proce-
samiento de la informacion se realiza mediante
la experiencia corporal.

Siguiendo la linea de trabajo del caso 1,
empleamos el test Honey-Alonso. Sin embar-
go, en la administracién del test CHAEA
(Anexo 2. Caso 2.2) para los estilos de apren-
dizaje, es preciso seguir un procedimiento di-
ferente ya que la modalidad online en que se
presenta resulta dificultosa para J.M. Se co-
pian los 80 items del test en un correo, orde-
nadas numéricamente y en lineas independien-
tes se modifica la modalidad de respuesta di-
cotémica y se da la opcién de responder si /
no en lugar de + / - asi como se contempla la
posibilidad de no contestar aquellas pregun-
tas que no se comprenden (ver anexo 2. Caso
2.2).
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Atn asi, J.M, no responde al test segtin
las pautas indicadas, sino mediante la elabo-
racién de un texto Unico, sin pardgrafos, ni
separaciones. Tampoco se atiene a la respues-
ta dicotémica, sino que matiza sus elecciones,
las justifica e incluso ejemplifica. Admitimos,
por tanto, la invalidez en las condiciones de
administracién y consecuentemente de los
resultados, sin embargo, pueden resultarnos
de utilidad en lo referente al andlisis de las
estructuras de pensamiento del sujeto, sus di-
ficultades frente a los diferentes tipos de len-
guaje, la capacidad de abstraccion y de gene-
ralizar. Del mismo modo nos permite cuestio-
narnos este tipo de instrumentos para medir
constructos o dimensiones que son definidas
en términos que pueden no ser comprensibles
por la poblacién medida o interpretados de un
modo tal que su respuesta no esté ajustada a
la dimensién que se mide.

J.M ha respondido a 78 items de los 80 de
que consta el test.

2items sin contestar por no entender el
sentido de la frase.

6 items son claramente interpretados de
forma errénea.

49 items se responden con matizaciones o
ejemplos.

29 items se contestan segin el modelo de
respuesta dicotémica propuesto.

El resultado de la prueba segun las condi-
ciones anteriores es de 15 puntos para el esti-
lo pragmatico, 13 puntos para el estilo tedrico,
11 puntos para el estilo activo y 12 puntos para
el estilo reflexivo. No disponemos de infor-
macion respecto al coeficiente intelectual, pero
dentro de su perfil, J.M. presenta, un proceso
equilibrado de aprendizaje segtin el modelo
experiencial, es capaz de seguir teorias, re-
flexionar sobre ellas y llevar a la préctica lo
aprendido, puntuando ligeramente por debajo
en la motivacion de la bisqueda de ese apren-
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dizaje. Lo que podria correlacionar con el per-
fil cognitivo propuesto por la mayor parte de
los autores (Boada et al., 2009). Las mani-
festaciones de error o dificultad de compren-
sién de los items se distribuyen del siguiente
modo en las 4 dimensiones del test:

Activo:1, Reflexivo:2, Tedrico:2, Pragma-
tico:1 (test completo anexo 2. Caso 2.2 test
CHAEA)

La mayor flexibilidad ofrecida en la pre-
sentacion del test ha invalidado su adminis-
tracion ha posibilitado las matizaciones de al-
gunos aspectos de los items lo que nos ha
permitido una aproximacion mds ajustada al
modelo de razonamiento de J.M, aprecidndo-
se una ligera dificultad en el pensamiento abs-
tracto, asi como en las generalizaciones. Del
mismo modo, podemos cuestionarnos la vali-
dez de este tipo de instrumentos como medi-
das de procesos mentales. ;Cémo podemos
estar seguros de la validez de constructo? ;Es
posible asegurar que la persona que se some-
te al test estd comprendiendo los items con la
misma intencionalidad con que han sido ela-
borados, de su interpretaciéon? J.M. no se li-
mita a responder si/no a cada item, sino que
en muchos de ellos hace uso de la justifica-
cién para desarrollar su respuesta.

Asi observamos que la mayoria de los ite-
ms son contestados por lo general a partir de
situaciones concretas experimentadas en el
ambito laboral. Cuando un item presenta una
disyuntiva entre vida personal o laboral J.M.
opta por manifestarla explicitamente, o inclu-
so sefialar que la pregunta estd mal formula-
da.

Conclusiones alos casos 1y 2
Las conclusiones que extraemos tras la

presentacion de los casos 1y 2 no pueden ser
en ningin modo extrapolables al conjunto de
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la poblaciéon XXY, sin embargo pueden abrir
sugerentes vias de reflexién o a la observa-
cién de factores a tomar en consideracion, o
a descartar a la hora de afrontar futuros estu-
dios o cuestiones.

Los soportes de la evaluacion psicologica

Ala hora de llevar a cabo la presentacién
de estos dos casos, y el trabajo elaborado con
los dos colaboradores, debe obligarnos a la
reflexién sobre la influencia de los soportes
mediadores en la comunicacién, y por ende
en la evaluacién, valoracién y cuestionamien-
to de todo el proceso.

Desde el paradigma socioconstruccionis-
ta, Kenneth Gergen plantea como la realidad
accesible no es mds que la simbdlica cons-
truccidn que las personas llevamos a cabo en
nuestra interaccion cotidiana mediada por el
lenguaje. Asi mismo, en su libro “El yo satu-
rado” plantea la influencia de las nuevas tec-
nologias en la construccion de dicha realidad,
de lo que somos y de las relaciones que esta-
blecemos.

Hasta el momento actual, fin de una post-
modernidad que se agota en si misma, la ver-
sién dltima que se estabiliza de la realidad
humana sigue siendo la mediada por soportes
analdgicos, de la interaccion offline, aunque
paulatinamente la incorporacién de las nue-
vas tecnologias ofrecen la posibilidad de vi-
das online, lo que nos permite asistir a clases
online, compartir tiempo con los amigos en
facebook, disfrutar de actividades de ocio, todo
ello sin salir de casa.

En el campo de la psicologia, cada vez mds
es posible realizar, por ejemplo evaluaciones
de forma online, de llevar a cabo terapias e
intervenciones en esta misma modalidad, pero
sin embargo, la tecnologia sigue consideran-
dose una herramienta mds como puede ser
un test, unas fichas o un cuestionario, que in-
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terpreta o mide una realidad objetiva vdlida y
veraz fuera de la red.

(Qué queremos decir con esto? Para nues-
tro estudio hemos contado con la colabora-
cién de dos personas XXY que se encuentran
en distintos puntos de la geografia espafiola,
por tanto, en ambos casos la comunicacién se
ha realizado via correo electrénico, telefoni-
camente y mediante redes sociales. Es decir,
en ningin momento ha habido un contacto
offline, no han podido ser administrados test
en soporte analégico, las instrucciones no han
podido ser facilitadas ni aclaradas de forma
presencial, y desconocemos totalmente su len-
guaje corporal, ni el uso que hacen del mis-
mo.

La pregunta que se nos plantea es si de-
bemos interpretar los resultados obtenidos y
las conclusiones extraidas como sesgadas o
por el contrario deben ser tomadas como rea-
lidad tinica y redefinir todos nuestros criterios
bajo la luz de las nuevas tecnologias.

Esta idea se vuelve evidente en nuestros
casos ya que los errores gramaticales, de es-
paciado, de interlineado, de estructuracién del
texto, de la ausencia de pardgrafos, anticipa-
ciones, etc. pueden derivarse de un descono-
cimiento del medio (funciones del teclado,
posibilidades del programa) lo que correlacio-
naria con una falta de formacién especifica
en informatica, necesidad de préctica o difi-
cultades motoras, asi como con su nivel cul-
tural, pero no con el IQ, ni con sus procesos
cognitivos.

Sin embargo, para el interlocutor no existe
otra persona distinta a la que se expresa via
mail, no es posible saber si en la escritura
manuscrita presenta la misma distribucion dis-
léxica del espacio o no, por ejemplo, pero en
la actualidad se aprecia un empeoramiento de
la caligrafia en jovenes estudiantes debido al
constante uso del teclado en sustitucion de
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otros objetos més tradicionales. Por ese moti-
VO es importante empezar a cuestionarnos
desde qué realidad vamos a establecer la eva-
luacién psicoldgica y empezar a generar una
serie de criterios que puedan aplicarse con el
mismo rigor cientifico que los modelos tradi-
cionales.

Comparativa experiencial

Tanto el caso 1 como el 2 corresponden a
dos sujetos comprendidos dentro de los 10 afios
que abarca una generacion, por tanto pode-
mos decir que han compartido un mismo ma-
crosistema (las mismas circunstancias socio-
politicas del pais), y un mesosistema similar
(clase media baja en nudcleos poblacionales
pequeiios). Pese a las diferencias educacio-
nales parentales, ambas familias confluyen en
la creacion de sendos negocios de hosteleria
en los que tanto A como J.M. trabajan en al-
glin momento de su vida. Sin embargo, tal y
como hemos sefnalado en cada caso, la viven-
cia difiere en cada caso en funcién de las ha-
bilidades y recursos disponibles de cada uno
de ellos para la ejecucion de las tareas a re-
solver. Una mayor problematica en el drea de
la memoria del trabajo constituye la mayor
dificultad para A lo que le supone una gran
frustracién. En el caso de J.M, la constante
precariedad de su salud es el mayor impedi-
mento a la hora de realizar su trabajo cotidia-
no, siéndole de gran beneficio, tanto emocio-
nal como motivacionalmente disponer de su
propio negocio.

Del mismo modo es posible establecer un
paralelismo experiencial previo al diagndstico
ambos relatan similitudes con respecto a la
vivencia de la propia sexualidad. Durante el
periodo puberal apuntan timidez, inseguridad
frente al sexo opuesto y a sus propias capaci-
dades, miedo al fracaso, pero intenso deseo
sexual y masturbaciones lo que contradice las
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observaciones propuestas por los especialis-
tas (Geschwind et al., 2000; Boada et al.,
2009; Samango-Sprouse et al., 2003; Gara-
gorri Otero) en lo referente a los efectos que
sobre la libido tienen los bajos niveles de tes-
tosterona asociados a la condicién XXY.

Esto nos hace preguntarnos si todos los
hombres no diagnosticados tempranamente
como XXY presentan el sugerido cuadro de
hipo actividad sexual, o si por el contrario se
trata del efecto negativo que la baja autoesti-
ma ejerce sobre la condicién sexual y que pro-
voca en estos adolescentes la inseguridad su-
ficiente para evitar el contacto intimo. Para
ello seria necesario contrastar estas manifes-
taciones con las de otros hombres XXY de
similares caracteristicas. De todas formas, tras
el habitual tratamiento con testosterona, am-
bos muestran una mejora en los caracteres
masculinos, incremento del deseo y una se-
guridad en ellos mismos que les permite man-
tener relaciones sexuales de forma natural.

En la actualidad ambos tienen pareja esta-
ble.

En lo referente a la comunicacién del diag-
néstico XXY, en el caso de J.M se produce a
los 34 afios de edad debido a un problema cir-
culatorio (es comunicado por el servicio de
cirugia de un hospital) y en el caso de A, a la
edad de 40 afios, tras una consulta por inferti-
lidad. Ninguno de los dos recibe informacién
adicional, asesoramiento médico ni apoyo psi-
colégico. Ambos relatan experimentar emo-
ciones similares, sensacion de rareza frente a
los demds, incertidumbre y depresion. Obtie-
nen informacioén a través de internet, e inten-
tan contactar con otros afectados sin dema-
siado éxito. Por tanto, observamos un parale-
lismo conductual en la bisqueda de informa-
cién con las mismas consecuencias.

Aunque la red es una herramienta que
facilita el acceso a gran parte de la informa-
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cidn cientifica, médica o divulgativa disponi-
ble, la facilidad con que es posible abrir una
pagina web o un blog tematico sin rigurosidad
en sus contenidos puede inducir a la errénea
interpretacion de la sintomatologia o del sin-
drome en si mismo, lo que es probable que
favorezca el empeoramiento de la experien-
cia, tal y como relatan ambos sujetos. Para
los dos tras el diagndstico y periodo de bus-
queda de informacién se abre una etapa de
oscurantismo y depresion.

Tanto para A como para J.M. las aporta-
ciones que los profesionales de la psicologia y
de la psiquiatria han llevado a cabo a sus ca-
sos concretamente han sido nulas. Para A, la
inhibicién del deseo sexual secundaria a la
medicacién prescrita para tratar la depresion
posterior a la comunicacién del sindrome, le
llevé al abandono de la misma, por otra parte,
abandona también la terapia psicolégica por
“no encontrarle sentido”. J.M. niega cualquier
posibilidad de medicacién psiquidtrica y pre-
fiere el recurso religioso a la alternativa de la
terapia psicoldgica. En los dos casos aprecia-
mos el fracaso interventivo de ambas cien-
cias a la hora de aliviar el sufrimiento psicol6-
gico de los sujetos. ; Es posible hablar de des-
conocimiento de los posibles requerimientos
asociados al sindrome por parte de los profe-
sionales de la psicologia? No podemos res-
ponder a esta pregunta, aunque si podemos
afirmar que todavia en la actualidad, existe el
prejuicio que relaciona la condicién XXY a
una mayor prevalencia tanto de la esquizo-
frenia como de la violencia y la delincuencia,
dado que muchos estudios, originariamente,
fueron llevados a cabo en penitenciarias de
Estados Unidos, sin embargo ya hemos co-
mentado que la prevalencia en la poblacién
en general es de 1/750, y que los episodios de
violencia esquizofrenia y homosexualidad no
son mayores que en el global de la poblacién.
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De todas formas es relevante sefialar la re-
percusion en la formacion de la personalidad
y desarrollo de trastornos tanto de la conduc-
ta como de la afectividad, de la exposicién
sostenida a factores como la frustracion, la
incertidumbre, el desconocimiento, la autova-
loracién negativa o la critica y aislamiento
social, y que a menudo no son contemplados
cuando hablamos de prevalencias patoldgicas
o anémalas asociadas a condiciones biol6gi-
cas.

Si bien las demandas de los sujetos XXY
fueron por un estado depresivo derivado de
un trastorno desadaptativo, parece ser que el
factor desencadenante, es decir el diagnosti-
co, interfiere en la éxito de la terapia puesto
que durante la misma no se contempla una
orientacioén que ayude al sujeto a asimilar aque-
llo que es, a permitirle hablar de su emociona-
lidad. Tal vez seria recomendable un tipo de
terapia que vaya orientada a la asimilacion de
toda la informacidén que se le proporcione a la
persona, modificar la idea preconcebida de
entender el sindrome de Klinefelter como una
enfermedad, sino como una condicién espe-
cifica.

Para ello seria importante que el profesio-
nal de la psicologia dispusiese de la informa-
cién adecuada podra facilitar la adaptacion y
la comprension de muchos aspectos de si mis-
mos y ayudarlos en la construccién de una
identidad coherente.

Comparativa de la condicion.
Sintomatologia

Tal y como sugiere Geschwind et al. 2000,
parece convenirse la existencia de un fenoti-
po caracteristico que define la morfologia del
hombre XX, algunos de ellos son facilmente
reconocibles: altura superior a la correspon-
diente, mentdn retraido, perimetro craneal li-
geramente inferior con respecto a la propor-
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cién de su cuerpo, ginecomastia, extremida-
des inferiores mds largas en proporcién al
segmento superior, acumulacién del tejido adi-
poso en la zona pélvica. En este sentido, tanto
el caso 1 como el caso 2, responden a dicha
descripcion. Siguiendo en la misma linea, el
consenso desaparece en cuanto a la influen-
cia que un cromosoma supernumerario X pue-
de ejercer sobre el componente cognitivo del
sujeto, asi como en el grado de afectacion.
Pese a esta variabilidad la mayor parte de los
autores refieren una problemadtica en el area
del lenguaje similar a la dislexia que presen-
tan algunos nifios no aneuploides, (Bender,
Puck, Salbenblatt, & Robinson, 1986; Ges-
chwind et al., 2000) que puede ir asociado a
otras dificultades en el aprendizaje mds gene-
ralizado. Con respecto a esta segunda des-
cripcion, el caso 1 responde a la mayor parte
de las caracteristicas estandarizadas y des-
critas por Mayayo et al. 2000, Manning &
Hoyme, 2002, Itti et al., 2006 entre otros, con
un perfil cognitivo con dificultades en el drea
del lenguaje, de aprendizaje, IQ normal bajo y
afectacion de las funciones ejecutivas.

Sin embargo, el caso 2 parece no presen-
tar el mismo grado de afectacién cognitiva
aunque no es posible asegurar la ausencia to-
tal de problemdtica en este drea dado que al-
gunas dificultades pueden quedar enmasca-
radas tras el uso de las tecnologias, métodos
de estudio fallidos, o falta de motivacion, la-
mentablemente no disponemos de de datos
referentes a la evaluacion previa del 1Q, la
memoria, o la atencién, por tanto la compara-
tiva entre ambos sujetos se basa en su grado
de funcionalidad. En el caso 2 el trabajo en
hosteleria no entraia ninguna dificultad, tanto
en el proceso administrativo (responsable de
la contabilidad del negocio) como en la ges-
tién de personal o la atencion al cliente, algo
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que para el caso 1 resultaba altamente frus-
trante.

El caso 2, por otra parte, se caracteriza
por presentar un estado de salud comprome-
tido presentando un gran nimero de patolo-
gias que son comtinmente asociadas a la con-
diciéon XXY (Mayayo et al, 2000) aunque no
exclusivas de ella, y que, tal y como hemos
visto, en el caso 1 no son relevantes (anexo.
Cuadro 3).

Sin embargo, existe un drea en el que po-
demos sugerir la manifestacion de una serie
de funciones afectadas en mayor o menor
grado, pero que aparecen reflejadas durante
la comunicacién con ambos, y en los relatos
personales que aportan, nos referimos con-
cretamente a ciertas funciones ejecutivas. Tal
y como describe claramente Artigas, 2000, y
Flores Léazaro, J.C. 2008, el 16bulo frontal es
el responsable de algunas de las funciones que
definen la actividad o la conducta puramente
humana. Para ambos casos, es posible ras-
trear ciertas deficiencias que podrian ser con-
secuencia de la presencia del X supernume-
rario (Geschwind et al., 2000). Temple y San-
filippo, 2003, para estos dos tltimos autores,
la funcién mas afectada para esta condicién
es la funcién inhibitoria que deriva en una
menor velocidad de procesamiento, quedan-
do otras funciones intactas como la capaci-
dad de desarrollar planes de accién, pensa-
miento y lenguaje, problemas en la retencién
de memoria de trabajo, , resistencia a la dis-
traccion, rigidez mental, desagrado por las si-
tuaciones nuevas, dificultades para apreciar
la globalidad de los diferentes contextos, inte-
reses limitados, tendencia obsesiva y trastor-
no de atencién. Sin embargo, nuestra investi-
gacion sugiere que en ambos casos existe
afectacion, mds significativa en el caso 1 que
en el caso 2, de las funciones anteriores.
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La presentacion de estos dos casos puede
servirnos para ejemplificar la gran variabili-
dad de la condicion, tal y como sugiere Boada
et al, en su magnifica revision de la literatura
existente. Multiples pueden ser las causas de
dicha variabilidad para lo que tampoco existe
un consenso, tal y como apuntdbamos al ini-
cio del trabajo, aunque nos inclinemos hacia
los estudios que sugieren la influencia de los
genes que escapan a la inactivacién del cro-
mosoma X (Willard, 1996). (Boada et al., 2004;
Bishop y Scerfi, 2011). Probablemente esta
inespecificidad de inactiviacion posibilite la
expresion irregular de ciertos genes de forma
no previsible.

Comparativa de los resultados de los test
VARK y CHAEA

Tal y como desarrollamos en el anexo, tras
la administracién de ambos test orientados al
uso de los canales de procesamiento de infor-
macion y a los estilos de aprendizaje mds ha-
bitual en el sujeto, y siempre teniendo en cuen-
talainvalidez de los resultados dadas las irre-
gularidades de la administracién de los mimos,
podemos sugerir un cierto paralelismo inicial
entre el canal de procesamiento preferido en
ambos casos, canal kinestésico, asi como en
los estilos de aprendizaje, un sistema equili-
brado con predominancia del estilo pragmati-
co.

Estas hipotéticas similitudes, podrian plan-
tearnos la posibilidad de que la presencia de
ciertas dificultades cognitivas sean compen-
sadas de forma natural a partir de la explora-
cidn, por lo que el canal habitual seria el ki-
nestésico y no el visual como podrian sugerir
algunos estudios. Del mismo modo, a partir
del uso de dicho canal, debemos deducir que
el estilo de aprendizaje coherente sea el prag-
matico que permite la adquisicién del conoci-
miento mediante la experiencia.
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Si aceptamos como probable la hipdtesis
anterior, y tenemos en cuenta la dificultad que
implica el aprendizaje kinestésico dentro del
sistema educativo tradicional, podemos facil-
mente deducir que gran parte del fracaso es-
colar o de las dificultades de aprendizaje que
presentan los nifios y jovenes XXY guarden
cierta relacion no tan solo con las dificultades
de aprendizaje que se puedan derivar de la
propia condicidn, sino también con las estra-
tegias compensatorias empleadas por cada
sujeto y la falta de especificidad de las mis-
mas dentro del &mbito educativo.

Dada la escasez de estudios que contem-
plen este enfoque sugerimos, la necesidad de
futuras investigaciones orientadas a eviden-
ciar los canales dominantes en personas XXY
desde edades tempranas, de este modo seria
probable establecer un paralelismo entre pre-
sencia de un cromosoma X supernumerario y
una preferencia de canal, asi como con el uso
compensatorio en casos de diagndstico pos-
terior. Y mediante los resultados obtenidos ela-
borar estrategias adecuadas de aprendizaje y
enseflanza que permitan a cualquier persona
XXY alcanzar el mdximo desarrollo de su
potencial cognitivo.

Vias de investigaciéon sobre
estrategias compensatorias

Dadas las particularidades cognitivas de
los sujetos XXY, un 50% de los nifios y un
75% de los adultos afectados por esta condi-
cioén presentan dificultades de lectura (Ben-
der et al 1993-1995) asi como en la escritura,
en la expresion y razonamiento aritmético, dis-
lexia o disortografia (Mazzocco and Ross
2007). Esto significa que entre un 60 y un 80%
de los nifilos XXY requieren educacién espe-
cial o asistencia en edad escolar.
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Los datos facilitados en el pardgrafo ante-
rior sugieren varias ideas que debemos man-
tener presentes, por un lado, que una gran
mayorfa de los nifios diagnosticados, o no,
como XXY son expuestos diariamente a la
constante frustracion de verse enfrentados a
la adquisicién y desarrollo de una serie de
habilidades para las que no disponen de los
recursos apropiados. Por otro, cuestionarnos
el funcionamiento de los modelos educativos
establecidos hasta este momento.

Desde la més reciente psicologia de la
educacién y concretamente desde la psicolo-
gia de la instruccidn, se apunta hacia un mo-
delo educacional centrado en la heterogenei-
dad y la diversidad (Coll, 2008), sin embargo,
parece no quedar muy bien definido ninguno
de los dos conceptos, ;heterogeneidad enten-
dida como gradacién dentro del continuo de
la Inteligencia general? ;Diversidad cultural
dados los procesos migratorios actuales?

Lo cierto es que existe una heterogenei-
dad y una diversidad intrapersona que no pa-
rece contemplarse de forma exhaustiva en los
planteamientos anteriores, sea por la inviabili-
dad logistica, sea porque su estudio es dema-
siado reciente, pese a que las investigaciones
dentro del terreno de la personalidad y de la
inteligencia parezcan orientadas a una modi-
ficacién de la descripcion de los mismos. En
este sentido estarfamos hablando de la recon-
ceptualizacion de la personalidad partiendo de
una teoria integradora entendida como red de
sistemas que permitiria de forma natural la
incorporacién de elementos originarios de las
teorias cldsicas como es la inteligencia gene-
ral, las aptitudes, la inteligencia fluida, la inte-
ligencia visoespacial y la inteligencia cristali-
zada, y a la vez, la utilizacién de las nuevas
propuestas que sobre la inteligencia presen-
tan la teoria tridrquica de Stenberg, las inteli-
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gencias multiples de Gardner o la inteligencia
emocional de Salovey y Mayer (Font, 2002).

En el caso que nos ocupa, esta diversidad
intrapersona es explicitamente manifiesta
puesto que los sujetos presentan una condi-
cioén funcional determinada y compleja, lo que
no implica una deficiencia generalizada en sus
capacidades cognitivas. En este sentido son
significativos los estudios llevados a cabo en
referencia a las mejoras observadas en los
casos diagnosticados de forma prenatal (Sa-
mango-Sprouse et al, 2003), como en las ob-
servadas en el estudio longitudinal del Harbor
Ucla Medical Center (Geschwind et al). En
el primer caso, Samango-Sprouse propone la
estimulacion precoz tanto de las dreas del len-
guaje, como de la motricidad, lo que revierte
en un mejor aprendizaje futuro. Su programa
através de la Focus Foundation, disefiado para
“atypical learnes” se centra especialmente en
nifios con dislexia, disgrafia y todo tipo de va-
riaciones cromosomicas, detectando las debi-
lidades y actuando desde edades tempranas.

El segundo caso, el estudio longitudinal
demostrd una clara mejoria en la evaluacion
psicométrica correlacionada con la edad lo
que lleva a pensar en una evolucién conse-
cuencia del uso espontaneo de estrategias
compensatorias.

En esta direccidn, la observacion de los 2
casos presentados apunta hacia el empleo
natural de recursos pragmaéticos y kinestési-
cos para compensar las deficiencias en cier-
tas dreas. Asi, A relata pequefios trucos que
le ayudan a evitar errores en su actual trabajo
y que compensan sus déficit en el drea de la
memoria del trabajo.

Sin embargo, cuando se inicia una inter-
vencion en el &mbito psicoldgico con la finali-
dad de restablecer o mejorar la funcionalidad
de un drea cerebral afectada, ya sea por un
traumatismo o por una causa congénita, de-
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bemos partir de la posibilidad de que algunas
estructuras presenten un dafio tal que su re-
habilitacién sea improbable. Pero esto no debe
llevarnos a asumir la discapacidad, sino a re-
plantear la intervencién desde una nueva pers-
pectiva. Segun Luria, el fracaso del modelo
tradicional de rehabilitacion de las funciones
cognitivas radica en que inciden, mayoritaria-
mente en la estimulacién de estructuras, a
menudo no recuperables, desde el enfoque
neuropsicoldgico se parte de la idea de plasti-
cidad cerebral que sugiere la posibilidad de
que otras estructuras mds eficientes asuman
las funciones de aquellas otras deficitarias.

Paraello, es por tanto imprescindible como
metodologia de trabajo, la evaluacién cuanti-
tativa y cualitativa del sujeto, que permitird
obtener un registro ajustado de sus fortaleza
y debilidades.

Para el caso especifico del Sindrome de
Klinefelter, la mayor parte de los hombres
XXY presentan un IQ dentro del promedio de
la norma, lo que significa que sus posibles di-
ferencias cognitivas tiene un cardcter cuali-
tativo, este hecho los convierte en un grupo
idéneo para la implementacién de metodolo-
gias asociadas a los nuevos estudios sobre
inteligencias mdltiples, estilos cognitivos, es-
trategias de aprendizaje apropiadas, asi como
para aquellas dreas que puedan verse afecta-
das por la presencia de un cromosoma X su-
pernumerario.

Tal y como hemos apuntado en la descrip-
cidén de la condicién XXY, algunas dificulta-
des en el aprendizaje, en el lenguaje o en la
memoria a corto plazo y la atencidn, parecen
guardar alguna relacién con el cromosoma X
supernumerario, ya que de manifestarse al-
guna variabilidad cognitiva especifica, suele
hacerlo en estas funciones. Siguiendo a Ma-
chuca, Madrazo, Rodriguez y Dominguez
(2002) para la rehabilitacién neuropsicolégica
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de las funciones cognitivas, los déficits cogni-
tivos que con més frecuencia se observan en
el traumatismo craneoencefélico guardan re-
lacién con la memoria, atencidn, la orienta-
cién, el lenguaje, y las funciones ejecutivas,
destacando entre todos ellos los atencionales,
trastornos visoperceptivos, soluciéon de proble-
mas y toma de decisiones.

Y para las dreas en que este tipo de inter-
vencion parece especialmente efectiva serfan
aquellas que, a menudo también se muestran
afectadas en la condicién XXY: la atencién
(Ben - Yishay and Diller, 1993; Gray, 1994),
la memoria (Glisky, 1997; Kapur, 1995) y las
funciones ejecutivas (Alderman, Fry y Young-
son, 1995; Sohlberg, Mayteer y Stuss, 1993;
Von Cramon, Von Cramon y Mai, 1991; Zec,
Parks, Gambach y Vicari, 1992).

Es posible, por tanto, plantearse una inter-
vencidn temprana en caso de diagnostico pre-
natal, pero también lo es en edades mds avan-
zadas, si seguimos las pautas de la rehabilita-
cién neuropsicoldgica, lo que permitiria a hom-
bres XXY, como el presentado en el caso 1,
mejorar sus habilidades cotidianas que guar-
dan relacién con el déficit de las funciones
ejecutivas. Segtin Muiioz y Tirapu (2004),
partiendo del funcionamiento de los 16bulos
frontales, seria preciso la aplicacion de técni-
cas de modificacién de conducta para incidir
sobre comportamientos relacionados con esta
disfuncionalidad (distraccién, impulsividad,
desinhibicién y perseveracion), asi como el
empleo de técnicas de refuerzo diferencial
(preferiblemente el coste de respuesta).

Un buen programa de rehabilitacion debe-
ria ser ecoldgico, y contener estrategias es-
pecificas de generalizacion. Sohlberg, Mateer
y Staus (1993) plantean un modelo centrado
en:
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1. Laselecciény ejecucion de planes cog-
nitivos (seleccion de conductas dirigidas a un
objetivo).

2. Manejo apropiado del tiempo (estima-
cién del tiempo, crear escalas de tiempo, adap-
tacion al tiempo establecido).

3. La autorregulacién (autoconciencia,
control de impulsos, perseveracion). Pistoia,
Abad, Etchepareborda (2004) proponen para
el tratamiento integral multimodal de las fun-
ciones ejecutivas, ejercicios relacionados
como: discriminacion visual / inhibicién, reac-
cién/inhibicién, discriminacion auditiva de rit-
mos y tonos con apoyo y sin apoyo visual y
ejercicios de flexibilidad cognitiva.

Del mismo modo que las funciones ejecu-
tivas, un segundo drea de afectacion bastante
generalizada entre la poblaciéon XXY es la
relacionada con el lenguaje, y por extension,
del aprendizaje. Gran parte de la problemati-
ca presentada con respecto al lenguaje guar-
da similitudes con la dislexia. Si bien en mu-
chos estudios se habla de una mayor inciden-
cia de dislexia en nifios XXY, es preferible
hablar de dificultades similares, esta especifi-
cacion puede revertir en un mayor éxito en la
implementacion de técnicas adecuadas a cada
trastorno, tal y como sugieren Manga y Ra-
mos (1986) con respecto a la necesidad de
personalizar las caracteristicas de cada diag-
nostico de dislexia con el fin de ajustar las
estrategias aplicables a cada uno. Manga y
Ramos proponen una dislexia auditiva que
requeriria una intervencion basada en un
aprendizaje visual y tacto-kinésico, y una dis-
lexia de tipo visual a la que seria aplicable un
modelo auditivo tacto-kinésico.

Llegados a este punto, y basdndonos en lo
anteriormente descrito, tal vez la via mas ade-
cuada para la estimulacién de la adquisicién
de las habilidades de lecto-escritura, pase por
la discriminacidn de las preferencias de canal
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de procesamiento de la informacién para cada
sujeto. Pese a las discrepancias con respecto
a la etiologia de la dislexia, gran parte de los
autores proponen una lateralizacion de la fun-
cién del lenguaje, no estandarizada, presen-
tando por lo general, un cardcter mds ambi-
guo o difuso, con intervencién desigual de
ambos hemisferios(Galaburda,1993; Bakkei,
1993).

En esta linea de trabajo Sioned Exley
(2003), en su estudio con 7 estudiantes entre
7 y 8 afios diagnosticados con dislexia, de-
muestra que tras la evaluacion de las prefe-
rencias de canal de procesamiento (Styles of
learning quiz, Teachers and parents learning
styles inventory- Given and Reid, 1999; Inte-
ractive observational style identification de
Given and Reid 1999). Los resultados obteni-
dos apuntaron a una prevalencia de los estilos
visuales y kinestésico para la mayoria de los
estudiantes. A partir de estos datos se esta-
blecieron estrategias acordes para cada esti-
lo, de un modo tal que cada nifio pudo imple-
mentar la estructura a cualquier tipo de apren-
dizaje. Al final del curso académico todos ellos
presentaron una significativa mejora en su
rendimiento académico, especialmente en las
areas de lenguaje y matemadticas mostrando
a su vez, una mayor autonomia y responsabi-
lidad frente al aprendizaje, asumiendo cada
propuesta no como era presentada por el pro-
fesor, sino adaptdndola a su preferencia lo que
supuso un aumento de la autoestima (anexo.
Tabla 4). Aunque existen reticencias con res-
pecto a la generalizacion de los resultados de
este estudio (Mortimer, 2005) y concretamente
con la implementacién de estrategias deriva-
das de las teorfas sobre los estilos de aprendi-
zaje y los estilos cognitivos, los resultados pro-
porcionan una via de investigacién mds eco-
l6gica con respecto a la naturaleza del sujeto
y menos confrontativa, ya que cuando un es-
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tudiante es ensefnado a partir de sus estilos de
aprendizaje, no solo mejora en los aspectos
académicos, sino que mejora sus actitudes
para aprender y comportarse (Given, 1996).
Por lo que es preciso cuestionarse si gran parte
de la problemdtica conductual y emocional
asociada al sindrome de Klinefelter, tiene su
origen en un trastorno desadaptativo que se-
ria facilmente reestructurable aplicando las
estrategias adecuadas.

Conclusion

Con respecto a la condiciéon XXY es im-
prescindible, hacer hincapié en la necesidad
de una intervencién neuropsicoldgica simul-
tanea a cualquier intervencidn de caricter
farmacoldgico que pueda llevarse a cabo.

Gran parte del enfoque actual se centra
en la administracién periddica de inyectables
de testosterona e intervenciones puntuales en
caso de presentarse una dificultad en el 4rea
del lenguaje, con lo que habitualmente se tra-
tan como dislexias o como TDAH. Sin em-
bargo, la prevalencia de la condicién entre la
poblacién masculina resulta suficientemente
alta como para promover el establecimiento
de un protocolo de intervencién estandariza-
do que pueda ser aplicado tras el diagndstico,
en nifios con cardcter preventivo y en adultos
desde la rehabilitacion. Dicho protocolo de-
berfa contemplar la evaluacion general de las
habilidades cognitivas de los sujetos partien-
do de toda la informacién biogenética y fun-
cional disponible hasta el momento, es decir,
si se refiere una posible lateralizacién andma-
la de las funciones del lenguaje, tal vez en este
sentido podria ser interesante trabajar desde
perspectivas que favorezcan habilidades mas
hoslisticas frente a las analiticas. Desde la
aceptacion de dificultades en las funcione eje-
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cutivas, implementar terapias similares a las
aplicadas en el tratamiento de sindrome dise-
jecutivo. Igualmente si aceptamos la validez
y equiparacién de las distintas inteligencias
propuestas por Gardner, tal vez resulte alta-
mente eficaz estimular el desarrollo de aque-
llas inteligencias en que destaque cada perso-
na de un modo tal que le permita el maximo
desarrollo personal.

Anexo 1

(1) "estos pacientes tienden a ser altos, con
caracteres sexuales secundarios normales, y
un normal funcionamiento sexual...estos pa-
cientes a menudo tienen una apariencia total-
mente normal, excepto por sus pequefios tes-
ticulos, y estoy seguro que muchos de ellos
escapan a la deteccién porque los testiculos
no son examinados normalmente en una ex-
ploracion fisica general. (La mayoria presen-
ta) ginecomastia (...) asi como atrofia e hiali-
nizacién de los tibulos seminiferos con pre-
servacion de las células de Leydig o intersti-
ciales".
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Tabla 1. Signos mayores e incidencia en la poblacién XXY

Signos mayores Incidencia
Testes pequefios 100%
Gonadotrofinas elevadas en la pubertad 92%
Azoospermia 90%

Vello pubiano disminuido 88%
Retraso mental 51%

Talla alta con eunocoidismo 81%
Ginecomastia postpuberal 41%

Signos mayores e incidencia en la poblacion XXY. Tomado literal de Mayayo, E., Labarta, J.I.,
Tamparillas, M., Puga, B., Ferndndez Longas, A. (2000). Sindrome de Klinefelter: Una patologia frecuente pero
poco diagnosticada en la edad pedidtrica. Revista: Hormona factores de crecimiento, vol. IV, n° 2, abril-noviembre
2000

Tabla 2. Anomalias asociadas

Anomalias asociadas
Cubito valgo, sinostosis radiocubital, coxa valga, pectus excavatum, dismorfia facial discreta,
epicantus, mentén pequefio, perimetro craneoencefdlico por debajo de promedio, raiz nasal
hundida, orificios nasales antevertidos, sacralizacién de la udltima vértebra lumbar, costillas
anormales
Clinodactilia, cuarto metacarpio corto
Hipertelorismo, paladar ojival y alteraciones dentales, paladar hendido, micrognatia, dismorfia,
mentén pequefio, mandibula triangular, epicantus
Criptorquidia, escroto bifido, hipospadias, micropene

Anomalias asociadas. Modificada de Mayayo, E., Labarta, J.I., Tamparillas, M., Puga, B., Ferndndez
Longas, A. (2000). Sindrome de klinefelter: Una patologia frecuente pero poco diagnosticada en la edad pediétrica.
Revista: Hormona factores de crecimiento, vol. IV, n° 2, abril-noviembre 2000. Aportaciones de Samango-Sprouse,
2003 Expanding the phenotype.

Tabla 3.Patologias asociadas

Obesidad, hiperlipemia, insulinoresistencia, osteoporosis, varices, enfermedades trombo embolicas,
dlceras por estasis venoso, temblor esencial, desregulacién hipotalamo-hipofisiaria en el eje
tiroideo

Procesos neopldasicos: tumores embrionarios, mediastinicos de células germinales. Durante la
infancia leucemia aguda linfocitica, leucemia crénica mieloide, linfomas, sindromes
mieloproliferativos. Mayor prevalencias de tumores pulmonares, mediastinicos y sarcomas. M enor
prevalencia: tumores genitales, prostata y de testiculo

Enfermedades autoinmunes, sindrome de Sjogren, lupus eritomatoso, artritis reumatoide, diabetes
melitus, tiroidismo, distrofia muscular, incontinencia pigmenti, anticuerpo antitiroglobulina,
cardiopatias, rotura de aneuris mas, enfermedades aortica valvulares y cerebro vasculares

Patologias asociadas. Modificada de Mayayo, E., Labarta, J.I., Tamparillas, M., Puga, B., Ferndndez Longas,
A. (2000). Sindrome de Klinefelter: Una patologia frecuente pero poco diagnosticada en la edad pediatrica. Revista:
Hormona factores de crecimiento, vol. IV, n® 2, abril-noviembre 2000. Aportaciones de Samango-Sprouse, 2003
Expanding the phenotype
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Anexo 2
Caso 1.A

Area de dificultad Ejemplo, textual

Coordinacion motora correr y dar patadas a un balon

Atencional hace mucho tiempo me paso que iba hablando con un compafiero de

trabajo, y de proto se me fue la cabeza, en pece a silbar acelere el paso
y me lo deje para a tras fueron 2 segundos, me dicuenta volbi para
tras le comente lo que me acababa de o currir y se empezo a reir nos lo
tomamos a cachondeo, pero no se me ha olbidado

Funcion ejecutiva inhibitoria

me despisto con cualquier tonteria

Funcion ejecutiva

me obsesiono por cualquier cosa

Lecto escritura

no se escribir muy bien, tevoi a dar el nu mero de movi por si me
quieres pregunta algo, dice mi cufiado que asi me esplicare mejor, por
que escribiendo pierdo mucho tiempo, ysoy un desastre

e tenido muchos profes particulares y uno de dislesia pero el ultimo
bebia mucho y amipadre no leizo muchagracia ami medaba la
impresion de que se reia de mi siempre leia la misma

hoja.

Habla

Yo empece a tener problemas con el habla a los 13 014 afios me
empece a quedarme atasccado.

Agrafia visuoespacial

bamos a estar tres dias fuera, aminobia le estan acien do un tratamiento,
en Pamplona bamos a Sansebastian dormimo ayi, al otrodia nos lleban
unos migos a Pamplona y bolbemos el sabado

amipadre no leizo muchagracia ami medaba la impresion

Memoria a corto plazo

Des pues era un bar, que tenias que saber si el cliente queria el café con
leche, solo, baso de agua con el café, leer el periddico cupones, como si
fueras adivino, era desmoralizante merecian muchas veces, que Melo
ponga tu padre que tuno sabes, con el tiempo que yabas aqui y no te
enteras

esta mafiona a esta do un sefior en mi trabajo me acomentado sobre un
trabajo que estaba aciedo, para que se lo contara a mi jefa y no se mea
quedado lo que meadicho,lee da do el telefono y le e dicho que se lo
cuente el.cuando me presentan a 304 personas no se me quedan los
nombres

IQ

y me dijo que me biera un equipo de sicologos pra que mebiera y me
catalogara lo que tenia, me biero y medieron un coeficiente normal
bajo. osea estaba bien. esto mea ocurido por que abia escuchado,que
tube una parada respiratoria de paquefio y me abia que dado algun
retraso, y como no melo, como no crei lo que meicieron los de la
segurida social,contrate a una sicologa particular me izo pruebas y me
dijo lo mismo, solo que puso que creia que me deberia de ber una
Neurosicologa, y se lo pasaron por el foro, me pusieron tratamiento
siquiatrico que me que do sexual mente hecho nuna mierda y
sicologico, como no me parcio bien los dege.

Dificultades espaciales

Medijo unu sicologa, que teni dislsia espacial, porque le comente que
cuando me saque, el carnet de conducir camiones, no comprendia los
tacografos, sos como quesos del caserio, de colorines.

Dificultades de procesamiento y
reaccion

Otra cosa cuando era pequefio no se a que edaz exacta mente, mis
padres mis tios y una hermana mia jugaban a acertar anuncios, y nunca
me daba tiempo a contestar. A mi hermana la yevo 5 afios tenia un asco
al juego ese.
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Dificultades de conducta sobre las bacaciones no me gusta o meda como si fuera miedo sa lir de
exploratoria mi entorno o ciudad.

Autoestima disminuida yo e notado que tienen un nive superior, al mio y no me entero de

muchas cosas,por eso no escrivo mucho,y luego lo bien que escribo
gracias jolanda ami no megusta mucho escribir porque medoi cuemta
de que escribo muy mal y meda verguenza pero como tu sabes mi
problema pues mecuesta menosque me corta mucho

Problemas de conductay
emocionales suicidio

depresiones, problemas com la bevida peleas. varios intentos de

Problemas de relacion

mujeres

Saliescluido total de ejercito por problemas de relcaon y nerbios
me cuesta mucho relacionarme con chicas siempre mee enemorado de

Problemas de concentracion

cuando intento estudiar aunque me guste lo que leo se meba la cabeza y
pieso otras cosas incluso ablando con alguien tanbien semeba

Test VARK

1. Condiciones de la administraciéon del
Test VARK

Las respuestas sefialadas en negrita son
las seleccionadas por A Todos los tests y cues-
tionarios administrados fueron realizados con
la supervisioén de un familiar muy préximo a
A, solicitado por el propio afectado, por la di-
ficultad de expresarse correctamente, 0 com-
prender toda la terminologia. Las respuestas
en todo momento son las que dio la persona y
la ayuda se redujo a explicar la pregunta y
ayudar en la comprension.

2. El cuestionario VARK(cémo aprendo
mejor?

Con este cuestionario se tiene el propdsito
de saber acerca de sus preferencias para tra-
bajar con informacién. Seguramente tiene un
estilo de aprendizaje preferido y una parte
de ese estilo de Aprendizaje es su prefe-
rencia para capturar, procesar y entregar ideas
e informacion.

Elija las respuestas que mejor expliquen
su preferencia y encierre con un circulo la
letra de su eleccion.
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Puede seleccionar mds de una respuesta
a una pregunta si una sola no encaja con su
percepcion. Deje en blanco toda pregunta que
no se apliqué a sus preferencias.

1. Estd ayudando a una persona que desea ir
al aeropuerto, al centro de la ciudad o a la esta-
cion del Ferrocarril. Ud.:

A.TIrfaconella.

B. Le diria cémo llegar.

C. Le daria las indicaciones por escrito (sin un
mapa).

D. Le darfa un mapa.

2. No estd seguro si una palabra se escribe
como “trascendente” o “tracendente”, Ud.:

A. Veria las palabras en su mente y elegiria la
que mejor luce.

B. Pensaria en como suena cada palabra y ele-
girfa una.

C. Las buscaria en un diccionario.

D. Escribiria ambas palabras y elegiria una.

3. Estd planeando unas vacaciones para un
grupo de personas y desearia la retroalimenta-
cion de ellos sobre el plan, Ud.:

A. Describiria algunos de los atractivos del
viaje.

B. Utilizaria un mapa o un sitio web para mos-
trar los lugares.

C. Les darfa una copia del itinerario impreso.
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D. Les llamaria por teléfono, les escribiria o les
enviaria un e-mail.

4. Va a cocinar algiin platillo especial para
su familia. Ud.:

A. Cocinaria algo que conoce sin la necesidad
de instrucciones.

B. Pediria sugerencias a sus amigos.

C. Hojearia un libro de cocina para tomar ideas
de las fotografias.

D. Utilizaria un libro de cocina donde sabe que
hay una buena receta

5. Un grupo de turistas desea aprender sobre
los parques o las reservas de vida salvaje en su
drea.Ud.:

A. Les daria una plética acerca de parques o
reservas de vida salvaje.

B. Les mostraria figuras de internet, fotogra-
fias o libros con imagenes.

C. Losllevaria a un parque o reserva y daria
una caminata con ellos.

D. Les daria libros o folletos sobre parques o
reservas de vida salvaje.

6. Estd a punto de comprar una cdmara digi-
tal o un teléfono movil. ;Ademds del precio, qué
mads influye en su decision?

A. Lo utiliza o lo prueba.

B. La lectura de los detalles acerca de las ca-
racteristicas del aparato.

C. El diseno del aparato es moderno y parece
bueno.

D. Los comentarios del vendedor acerca de las
caracteristicas del aparato.

7. Recuerde la vez cuando aprendié como
hacer algo nuevo. Evite elegir una destreza fisi-
ca, como montar bicicleta. ; Como aprendio me-
jor?:

A. Viendo una demostracién.

B. Escuchando la explicacién de alguien y ha-
ciendo preguntas.

C. Siguiendo pistas visuales en diagramas y
gréficas.

D. Siguiendo instrucciones escritas en un ma-
nual o libro de texto.
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8. Tiene un problema con su rodilla. Preferi-
ria que el doctor:

A. Le diera una direccién web o algo para leer
sobre el asunto.

B. Utilizara el modelo plastico de una rodilla
para mostrarle qué esta mal.

C. Le describiera qué estd mal.

D. Le mostrara con un diagrama qué es lo que
estd mal.

9. Desea aprender un nuevo programa, habi-
lidad o juego de computadora. Ud. debe:

A. Leer las instrucciones escritas que vienen
con el programa.

B. Platicar con personas que conocen el pro-
grama.

C. Utilizar los controles o el teclado.

D. Seguir los diagramas del libro que vienen
con el programa .

10. Le gustan los sitios web que tienen:

A. Cosas que se pueden picar, mover o probar.

B. Un disefio interesante y caracteristicas vi-
suales.

C. Descripciones escritas interesantes, carac-
teristicas y explicaciones.

D. Canales de audio para oir musica, progra-
mas o entrevistas.

11. Ademds del precio, ;qué influiria mds en
su decision de comprar un nuevo libro de no fic-
cion?

A. Laapariencia le resulta atractiva.

B. Una lectura rapida de algunas partes del
libro.

C. Un amigo le habla del libro y se lo recomien-
da.

D. Tiene historias, experiencias y ejemplos de
la vida real.

12. Estd utilizando un libro, cd o sitio web
para aprender como tomar fotografias con su
nueva camara digital. Le gustaria tener:

A.Laoportunidad de hacer preguntas y que le
hablen sobre la cdmara y sus caracteristicas.

B. Instrucciones escritas con claridad, con ca-
racteristicas y puntos sobre qué hacer.
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C.Diagramas que muestren la cAimara y qué
hace cada una de sus partes.

D. Muchos ejemplos de fotografias buenas
malas y como mejorar éstas.

13. Prefiere a un profesor o un expositor q
utiliza:

A. Demostraciones, modelos o sesiones pr:
ticas.

B. Preguntas y respuestas, charlas, grupos
discusién u oradores invitados.

C. Folletos, libros o lecturas.

D. Diagramas, esquemas o gréficas.

14. Ha acabado una competencia o una prt
ba y quisiera una retroalimentacion. Quisie
tener la retroalimentacion:

A. Utilizando ejemplos de lo que ha hecho.

B. Utilizando una descripcién escrita de sus
resultados.

C. Escuchando a alguien haciendo una revi-
sién detallada de su desempefio.

D. Utilizando gréficas que muestren lo que ha
conseguido.

15. Va a elegir sus alimentos en un restauran-
teocafé. Ud.:

A. Elegiria algo que ya ha probado en ese lu-
gar.

B. Escucharia al mesero o pediria recomenda-
ciones a sus amigos.

C. Elegirfa a partir de las descripciones del
mend.

D. Observaria lo que otros estdn comiendo o
las fotografias de cada platillo.

16. Tiene que hacer un discurso importante
para una conferencia o una ocasion especial.
ud.:

A. Elaboraria diagramas o conseguiria grafi-
cos que le ayuden a explicar las ideas.

B. Escribiria algunas palabras clave y practica
su discurso repetidamente.

C. Escribiria su discurso y se lo aprenderia le-
yéndolo varias veces.

D. Conseguiria muchos ejemplos e historias
para hacer la charla real y prdctica.
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3. Resultado test VARK. Caso 1. A

Resultado test VARK.
casol-A

®AUDITIVO  ®VISUAL MKINESTIESICO ™ LECTURA/ESCRITURA)

El gréfico muestra los resultados obteni-
dos en el test VARK para las preferencias de
canal en la presentacién de la informacion.
Tal y como esperabamos el canal lectura/es-
critura obtiene el menor grado de preferencia
siendo el canal kinestésico el preferido. Se-
guln las informaciones extraidas de los diver-
sos estudios, las personas XXY mostrarian una
preferencia por la via visual y por estimulos
visuales (Samango-Sprouse et al 2003) ya du-
rante el primer afio. Muestran asi mismo, difi-
cultades motoras de coordinacién, de movi-
miento, (Geschwind et al., 2000) sin embar-
go, el caso 1 muestra una clara preferencia
por el canal corporal para el procesamiento
de la informacién con un amplio margen de
diferencia. De confirmarse esta hipétesis es-
tarfamos sugiriendo que la persona XXY de-
sarrolla como estrategia de aprendizaje el pro-
ceso practico, dado que las vias que posibili-
tan el aprendizaje tedrico eficaz serfan aque-
llas que en su caso se muestran mas deprimi-
das, el canal auditivo, el lecto/escritor. Con
respecto al canal visual seria necesario reali-
zar més pruebas, para comprobar en qué
momentos y para qué informaciones es utili-
zado. A comenta, por ejemplo, que su memo-
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ria no mejora si los estimulos se presentan en
soporte visual.

Es importante sefialar, por un lado, la difi-
cultad que supone por lo general el aprendi-
zaje kinestésico dentro de la formacién regla-
da, puesto que todo el entorno y los materia-
les estdn orientados bdsicamente a procesa-
mientos visuales/auditivos, asi como de lectu-
ray escritura. Y por otro, la comprension de
que la persona XXY no diagnosticada de for-
ma prenatal, puede mostrar ciertas dificulta-
des motrices, torpeza, falta de habilidades fi-
sicas apropiadas para el deporte, ser mds re-
traido, etcéera. Lo que tampoco favorece el
libre aprendizaje kinestésico. Cabe preguntar-
se si el tratamiento con testosterona, cuya in-
cidencia en la mejora fisioldgica parece evi-
dente, puede tener alguna repercusion en un
mejor prondstico cognitivo para la persona
XXY kinestésica.

Caracteristicas De La Persona Kinestésica

El siguiente listado ha sido extraido de una
pagina web con caricter divulgativo dedica-
da al aprendizaje y desarrollo de la inteligen-
cia kinestésica para personas XX / XY.

Es importante tener presente que la con-
dicién XXY puede imponer a priori y en algu-
nos casos ciertas limitaciones fisicas, tales
como falta de coordinacién, poca habilidad
para los deportes, dificultades en las destre-
zas de movimiento fino, etcétera. Que deben
ser tenidas en cuenta a la hora de confirmar
algunos de los aspectos sugeridos. Los pard-
grafos en negrita indican aquellas afirmacio-
nes que el familiar que ha ayudado a a en el
proceso de los test considera que se aproxi-
man al modo de trabajo de a. En cursiva apa-
recen aquellas con las que estd en desacuer-
do y que coinciden con las dificultades aso-
ciadas al sindrome.
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Http://interkinestesik.blogspot.com/2008/06/inte-
ligencias-kinestesica.html

Un nifio o persona adulta que posee este
modo de conocer el mundo y manejar los co-
nocimientos, se caracteriza por las siguientes
actividades:

* Explora el entorno y los objetos por medio el
tacto y el movimiento.

¢ Desarrolla su coordinacién y sentido el rit-
mo. En su caso no mucho.

* Aprende mejor por medio de la experiencia
directa y la participacion. Recuerda mejor lo que
haya hecho y no lo que haya oido o visto u observa-
do.

¢ Disfruta de las experiencias concretas de
aprendizaje, tales como salidas al campo, cons-
truccion de modelos o participacién en dramati-
zaciones y juegos, montaje de objetos y ejercicio
fisico.

* Demuestra destreza en tareas que requieren
de empleo de motricidad fina o gruesa. Mas bien
gruesa.

* Es sensible y responde a las caracteristicas
de los diferentes entornos y sistemas fisicos.

* Demuestra condiciones para la actuacion, el
atletismo, la danza???, la costura, el modelado o
la digitalizacion.

* Exhibe equilibrio, gracia, destreza y precision
en la actividad fisica.

* Tiene capacidad para ajustar y perfeccionar
surendimiento fisico mediante la inteligencia de la
mente y el cuerpo.

* Comprende y vive de acuerdo con hébitos
fisicos saludables. No en la alimentacion.

* Demuestra interés por carreras como las de
atleta, bailarin????, cirujano o constructor.

* Inventa nuevas maneras de abordar las habi-
lidades fisicas o nuevas como la danza, deporte u
otra actividad fisica.

Se debe tomar en cuenta que todos los ni-
fios tienen necesidad de manifestarse por
medio del movimiento, y aquellos que literal-
mente "aprenden tocando las ideas" tienen en
la educacién tradicional actual pocas oportu-
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nidades de entrenar sus habilidades. Y es que
el aprendizaje multi sensorial no se produc:
en el aula, porque la mayoria de los maestro
no fueron educados en €l y desconocen lo
procesos, carecen de modelos de rol cinesté
sico que puedan emular recursos para capa
citarse.

Sin embargo, es este tipo de aprendizaj
que mads disfruta la mayoria de los nifios y e
que deja en el recuerdo las experiencias ma
poderosas, placenteras y memorables par
todos.

Test CHAEA. Honey-alonso

1. Descripcion del test Honey-Alon-
so: CHAEA. Segtin instrumento presentado
en el manual "Los estilos de aprendizaje. Pro-
cedimientos de diagnéstico y mejora", C. Alo-
nso, d. J. Gallego, p. Honey. Bilbao. Ed. Men-
sajero.

El test consta de 80 preguntas que deben
valorarse con un signo + / - en funcién del
grado de acuerdo que se tenga con el enun-
ciado. Sélo se contabilizan las respuestas mar-
cadas con el sino + en las 20 {tems que co-
rresponden a cada dimensidn del test: Activo
/ reflexivo / teorico / pragmatico. El test no
mide rasgos de personalidad ni inteligencia,
sino perfiles de aprendizaje segtn el marco
tedrico del aprendizaje experiencial inspirado
en kolb

2. Administracion de la prueba.

En este caso a fue nuevamente ayudado
por el mismo familiar. Se facilit6 un link a la
pagina web donde debia realizarse el test de
forma online. La persona puede obtener el
resultado de su valoracion si lo desea.
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3. Resultados de A en la pasacion:

* TERR@RICO 14
= FRAGRIMNER 15

15

Segtin el modelo de Honey-Alonso, el pro-
ceso de aprendizaje experiencial se desarro-
lla en 4 fases coincidentes con 4 estilos de
aprendizaje. Un ideal del cual seria la perso-
na que obtiene unos resultados similares en
los 4 estilos, lo que sugeriria que es capaz de
aprender en cualquiera de los 4. Por otra par-
te indicaria que es capaz de realizar un apren-
dizaje completo sin quedar obstruido el pro-
ceso en ninguna de las fases. Nuestra hipéte-
sis sugiere que los resultados obtenidos por a
en la administracién del test CHAEA sean
consistentes con los resultados del test VARK
dado que una persona cuyo canal de prefe-
rencia es el kinestésico, probablemente resul-
tard eminentemente pragmadtica, por otra parte
esperemos que puntie bajo en la fase activa
dada su condicién XXY segun la cual las per-
sonas afectadas por el Sindrome Klinefelter
muestran un mayor grado de pasividad en la
buisqueda de estimulos.

Los resultados, en el caso de A, confir-
man nuestra hipdtesis y presentan una perso-
na capaz de completar el proceso de aprendi-
zaje experiencial desde su fase inicial hasta la
materializacion del mismo, siendo su dificul-
tad mayor la motivacién para provocar el
aprendizaje. Esta teorfa se confirma a través
de los distintos prototipos de objetos que ha
construido, por ejemplo la pistola de dardos,
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para ello buscé lo que queria construir para  nes pertinentes sobre aspectos concretos de
mejorar en su trabajo, busc6 la informacién  la teoria y realiz6 el proyecto.
tedrica para la construccion, hizo las reflexio-

Caso 2. JU
Patologlas Asociadas Tratamiento
|, N6dulo Testicular, Varicocele Intervencién Quirdrgica
Distrofia Testicular
Policitemia Acido Acetilsalicilico 300mg
Tratamiento Con Sangrias Segun Cifras De
Hemoglobina Y Hematocrito Siendo Controlado
Por El Servicio De Hematoldgica
Ulcus Péptica Lansoprazol
Retencién De Liquidos Amilorida/Hidroclorotiazida
Hemia Discal Metamizol
Hipercolesterolemia Atorvastatina Y Ezetimiba
Polipectomia De Colon

Hipertrofia Biventricular Leve Sin Especificar
Epicondilitis Bilateral De Afios De Evolucion
Fascitis Plantar zquierda

Hiperqueratosis Localizada
Coagulopatia Sin Especificar Antigangrenantes Plaquetarios
Osteoporosis
Discopatia Lumbar Degenerativa L5 L4
SD Depresivo Sin Especificar Sin Tratamiento
Niveles De Testosterona (SK) Teste Prolomgatum 250 Cada 15 Dias
Test VARK Comenta que no entiende bien todas las pre-
guntas.
1. Condiciones de administracion del test
VARK. 2. El cuestionario VARK - ;cémo aprendo
Las respuestas sefialadas en negrita son ~ mejor?
las seleccionadas por J.M.. Todos los test y Con este cuestionario se tiene el propdsito

cuestionarios administrados fueron enviados  de saber acerca de sus preferencias para tra-
por correo electrénico y realizados por él mis-  bajar con informacidn. Seguramente tiene un
mo sin la ayuda de nadie, y sin supervision.  estilo de aprendizaje preferido y una parte de
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ese estilo de Aprendizaje es su preferencia
para capturar, procesar y entregar ideas e in-
formacion.

Elija las respuestas que mejor expliquen
su preferencia y encierre con un circulo la
letra de su eleccion.

Puede seleccionar mds de una respuesta
a una pregunta si una sola no encaja con su
percepcion. Deje en blanco toda pregunta que
no se aplique a sus preferencias.

1. Estd ayudando a una persona que desea ir
al aeropuerto, al centro de la ciudad o a la esta-
cion del Ferrocarril. Ud.:

A.Iria con ella.

B. Le dirfa como llegar.

C. Le daria las indicaciones por escrito (sin un
mapa).

D. Le darfa un mapa.

2. No estd seguro si una palabra se escribe
como “trascendente” o “tracendente”, ud.:

A. Veria las palabras en su mente y elegiria la
que mejor luce.

B. Pensaria en cémo suena cada palabra y ele-
girfa una.

C. Las buscaria en un diccionario.

D. Escribiria ambas palabras y elegiria una

3. Estd planeando unas vacaciones para un
grupo de personas y desearia la retroalimenta-
cion de ellos sobre el plan. Ud.:

A. Describiria algunos de los atractivos del
viaje.

B. Utilizaria un mapa o un sitio web para mos-
trar los lugares.

C. Les daria una copia del itinerario impreso.

D. Les llamaria por teléfono, les escribiria o les
enviarfa un e-mail.

4. Va a cocinar algiin platillo especial para
su familia. Ud.:

A. Cocinaria algo que conoce sin la necesidad
de instrucciones.

B. Pediria sugerencias a sus amigos.

C. Hojearia un libro de cocina para tomar ideas
de las fotografias.
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D. Utilizaria un libro de cocina donde sabe que
hay una buena receta

5. Un grupo de turistas desea aprender sobre
los parques o las reservas de vida salvaje en su
drea. Ud.:

A. Les daria una plética acerca de parques o
reservas de vida salvaje.

B. Les mostraria figuras de internet, fotogra-
fias o libros con imagenes.

C. Los llevaria a un parque o reserva y daria
una caminata con ellos.

D. Les daria libros o folletos sobre parques o
reservas de vida salvaje.

6. Estd a punto de comprar una cdmara digi-
tal o un teléfono movil. ;Ademds del precio, qué
mads influye en su decision?

A. Lo utiliza o lo prueba. lectura de los detalles
acerca de las caracteristicas del aparato.

C. El diseno del aparato es moderno y parece
bueno.

D. Los comentarios del vendedor acerca de
las caracteristicas del aparato.

7. Recuerde la vez cuando aprendioé como ha-
cer algo nuevo. Evite elegir una destreza fisica,
como montar bicicleta. ; Como aprendio mejor?:

A. Viendo una demostracién.

B. Escuchando la explicacién de alguien y ha-
ciendo preguntas.

C. Siguiendo pistas visuales en diagramas y
gréficas.

D. Siguiendo instrucciones escritas en un ma-
nual o libro de texto.

8. Tiene un problema con su rodilla. Preferi-
ria que el doctor:

A. Le diera una direccién web o algo para leer
sobre el asunto.

B. Utilizara el modelo plastico de una rodilla
para mostrarle qué estd mal.

C. Le describiera qué estd mal.

D. Le mostrara con un diagrama qué es lo que
estd mal.

9. Desea aprender un nuevo programa, habi-
lidad o juego de computadora. Ud. debe:
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A. Leer las instrucciones escritas que vienen
con el programa.

B. Platicar con personas que conocen el pro-
grama.

C. Utilizar los controles o el teclado.

D. Seguir los diagramas del libro que vienen
con el programa.

10. Le gustan los sitios web que tienen:

A. Cosas que se pueden picar, mover o probar.

B. Un disefio interesante y caracteristicas vi-
suales.

C. Descripciones escritas interesantes, ca-
racteristicas y explicaciones.

D. Canales de audio para oir musica, progra-
mas o entrevistas.

11. Ademas del precio, ;qué influiria mds en
su decision de comprar un nuevo libro de no fic-
cion?

A. Laapariencia le resulta atractiva.

B. Una lectura ripida de algunas partes del
libro.

C. Un amigo le habla del libro y se lo reco-
mienda.

D. Tiene historias, experiencias y ejemplos de
la vida real.

12. Estd utilizando un libro, cd o sitio web
para aprender como tomar fotografias con su
nueva camara digital. Le gustaria tener:

A. Laoportunidad de hacer preguntas y que le
hablen sobre la cdmara y sus caracteristicas.

B. Instrucciones escritas con claridad, con ca-
racteristicas y puntos sobre qué hacer.

C.Diagramas que muestren la cAimara y qué
hace cada una de sus partes.

D. Muchos ejemplos de fotografias buenas y
malas y como mejorar éstas.

13. Prefiere a un profesor o un expositor que
utiliza:

A. Demostraciones, modelos o sesiones prac-
ticas.

B. Preguntas y respuestas, charlas, grupos de
discusién u oradores invitados.

C. Folletos, libros o lecturas.

D. Diagramas, esquemas o graficas.
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14. Ha acabado una competencia o una prue-
ba y quisiera una retroalimentacion. Quisiera
tener la retroalimentacion:

A. Utilizando ejemplos de lo que ha hecho.

B. Utilizando una descripcién escrita de sus
resultados.

C. Escuchando a alguien haciendo una revi-
sién detallada de su desempefio.

D. Utilizando graficas que muestren lo que ha
conseguido.

15. Va a elegir sus alimentos en un restauran-
teocafé. Ud.:

A. Elegiria algo que ya ha probado en ese lu-
gar.

B. Escucharia al mesero o pediria recomenda-
ciones a sus amigos.

C. Elegiria a partir de las descripciones del
mend.

D. Observaria lo que otros estdn comiendo o
las fotografias de cada platillo.

16. Tiene que hacer un discurso importante
para una conferencia o una ocasion especial.
ud.:

A. Elaborarfa diagramas o conseguirfa grafi-
cos que le ayuden a explicar las ideas.

B. Escribiria algunas palabras clave y practica
su discurso repetidamente.

C. Escribiria su discurso y se lo aprenderia le-
yéndolo varias veces.

D. Conseguiria muchos ejemplos e historias
para hacer la charla real y practica

3. Resultado del Test VARK. Caso 2. J.M.

 AUBIVOS
" WEBIAAL 3

= HINESTRRIGO 8

= LEEFTARALRITURA 2
ESCRIURA 2
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El gréfico muestra los resultados obteni-
dos por J.M. en el test VARK para las prefe-
rencias de canal en la presentacion de la in-
formacion. Al igual que en el caso 1, J.M..
Tal y como esperdbamos la distribucion de sus
puntuaciones son muy similares a las de A,
puntuando alto en la preferencia por el canal
kinestésico (8 puntos) siendo las mds bajas
en el canal lectura/escritura (2), y por un igual
el canal visual y auditivo (3 respectivamen-
te). Estos resultados contrastan con los co-
mentarios de J.M. que comenta realizar cru-
cigramas, que no tiene dificultades de apren-
dizaje, ni de lenguaje y que lee y escribe sin
dificultad, pese a lo cual ninguno de esos ca-
nales son los que se movilizan para procesar
la informacién de forma mas natural.

J.M. comenta en entrevistas posteriores,
que se distrae con facilidad, que es muy fan-
tasioso y que tiene mala memoria. Sin embar-
go, lleva sin dificultad el bar familia.

Cuestionarios / entrevistas

Los cuestionarios o entrevistas estructu-
radas (documento word) se envian por co-
rreo electrénico en un archivo adjunto. Sin
embargo, J.M.. no se ajusta al formato faci-
litado, sino que responde en un email, en un
Unico texto sin espaciado entre pardgrafos o
puntos a parte. En otras ocasiones, se utiliza
el propio mensaje para facilitarle la respuesta
ya que entendemos que responderd seglin su
propia metodologia. El siguiente texto es un
ejemplo de comunicacidn entre nosotros, cada
frase corresponde a cada una de las pregun-
tas, tal y como puede verse al colocarlas jun-
to a las preguntas (en cursiva).

Respuestas de J.M. a mi mail:

1989.no.si me falla el coco de vez en
cuando,con la del pp,si desde el ailo 1975,bien
,me encontraba un poco raro pero bien,antes
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timido,pues mal,pero era mi madre,ojala no
hubiera muerto,no les hago no caso,vebo vino
de rioja con casera,no fumo,y no me gusta el
juego,solo hago la primi,en la 9,ningun
problemano,mucho me habla la jente y no
escucho,y mis amigos se cabrean,soy muy
fantansioso,como mi novia ,si estoy obsesio-
nado, me tiene frito,y puedes preguntar lo que
quieras,al manos tu me escuchas,perdon,al
menos
gracias a ti

From: jolandaruiz@hotmail.com

To: jmfgaliana@hotmail.com

Subject: algunas preguntas

Date: Fri, 24 Feb 2012 15:58:55 +0000

Hola Jose Maria,

Tengo algunas preguntas mds para el tra-
bajo, si no te importa contestarmelas, claro.
Vamos a ver:

1.;Cudndo te diagnosticaron el sindrome
en 1994 o en 19897 (tengo un lio de fechas)
1989

2. ;Tienes problemas para leer o escribir?
No

3. ;Tienes problemas de memoria? Si me
falla el coco de vez en cuando

4. (Con que mano escribes? Con la del
pp

5. (Tienes el carnet de conducir? Si des-
de el aiio 1975

6. (Como habia sido tu vida antes de sa-
ber el diagndstico? Bien me encontraba un
poco raro pero bien. ;Eras un chico atrevi-
do o més bien timido? Antes timido

7. (Cémo te sentias cuando tu madre de-
cia que lo del XXY era mentira? Pues
mal,pero era mi madre,ojala no hubiera
muerto. |Como te sientes cuando la gente
dice que exageras? No les hago no caso
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8. (Has tenido problemas de beber o fu-
mar o el juego? Vebo vino de rioja con
casera,no fumo,y no me gusta el juego,solo
hago la primi,en la 9

9. ; Tienes problemas para tomar decisio-
nes? Ningun problema. Quiero decir, ;te
cuesta decir entre dos cosas? No

10. ;Te distraes facilmente? Mucho me
habla la jente y no escucho y mis amigos
se cabrean soy muy fantansioso,

11. ;Te obsesionas con las cosas? Como
mi novia si estoy obsesionado,me tiene fri-
to

Muchas gracias :) puedes preguntar lo
que quieras,al manos tu me escuchas,
perdon,al menos. Gracias a ti

Test CHAEA. Honey-Alonso

1. Descripcion del test Honey-Alonso:
CHAEA.

Segtn instrumento presentado en el ma-
nual "los estilos de aprendizaje. Procedimien-
tos de diagndstico y mejora". C. Alonso, D. J.
Gallego, P. Honey. Bilbao. Ed. Mensajero.

El test consta de 80 preguntas que deben
valorarse con un signo +/- en funcién del gra-
do de acuerdo que se tenga con el enunciado.
Solo se contabilizan las respuestas marcadas
con el sino + en las 20 {tems que correspon-
den a cada dimension del test: activo/reflexi-
vo/tedrico/pragmatico. El test no mide rasgos
de personalidad ni inteligencia, sino perfiles
de aprendizaje segtn el marco tedrico del
aprendizaje experiencial inspirado en Kolb.

2. Administracion de la prueba.

Existe una modalidad online del test
CHAEA que ha sido utilizada para la admi-
nistracién en ambos casos, dada la localiza-
cién geogréfica de los colaboradores. Sin
embargo, j.m. Parece tener algunas dificulta-
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des, que no acaba de concretar, con esta pre-
sentacion. Se realizan varios intentos para
facilitar la ejecucion, como por ejemplo reali-
zar el test online, ejecutar la opcién valorar y
copiar el resultado y enviarlo. Como esta via
no progresa, finalmente se copian los 80 {te-
ms en un e-mail, todas ellas precedidas de un
ordinal y en lineas consecutivas.

Para evitar confusiones o interpretaciones
erréneas, se modifica la valoracién de los ite-
ms (originariamente +/-) y se ofrece la opor-
tunidad de contestar si/ no en funcién del gra-
do de acuerdo con el item. También se ofrece
la oportunidad de dejar en blanco aquellos
otros que no se comprendan (esta variacion
nos permitird observar qué tipo de items ofre-
cen resistencia a la interpretacién).

Las instrucciones se facilitan al inicio del
mensaje de forma clara y concisa, pero j.m
responde al test seguin su estilo comunicativo
habitual, centrado en la elaboracién de un texto
Unico, sin pardgrafos, ni separaciones, tam-
poco se atiene a la respuesta dicotémica, sino
que matiza sus elecciones, las justifica e in-
cluso ejemplifica. Admitimos, por tanto, la in-
validez en las condiciones de administracion
y consecuentemente de los resultados, sin em-
bargo, pueden resultarnos de utilidad en lo re-
ferente al andlisis de las estructuras de pen-
samiento del sujeto, sus dificultades frente a
los diferentes tipos de lenguaje, y especial-
mente a cuestionarnos este tipo de instrumen-
tos para medir constructos o dimensiones que
son definidas en términos que pueden no ser
comprensibles por la poblacién medida o in-
terpretados de un modo tal que su respuesta
no esté ajustada a la dimensién que se mide.
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3. Resultados de J.M. En la pasacion.

™ AROROOLT |
™ REEHEXAA YD 1

= TERQRIGRI0 13
= ARAGMATANAE

15

J.M ha respondido a 78 items de los 80 de
que consta el test.

Los 2 restantes los deja sin contestar por
no entender el sentido de la frase.

De los 78 items contestados 6 son clara-
mente interpretados de forma errénea.

49 se responden con matizaciones o ejem-
plos.

29 {tems se contestan segiin el modelo
de respuesta dicotomica propuesto.

A continuacioén facilitamos la hoja de res-
puestas de J.M.: "si tubiera que decir lo que
pienso,esos amigos que tengo cuando los
invito,no los tendria,por supuesto que se dife-
renciar lo malo de lo bueno,nunca actuo sin
mirar las consecuencias,resuelvo los proble-
mas al momento,la 5 digo si,pues bastante,,en
la 7 no,por supuesto si no funcionaun
negocio,es mejor desecharlo,y buscarte otra
cosa, en la 9 no ,hay veces en la vida ,que me
evado de los problemas,en la 10,mi trabajo no
es de preparar ahora cuando tienes 40 pae-
llas encargadas el que prepara el aconteci-
miento soy yo ,no mis empleados,en la 11 yo
diria que ni por asomo,soy un desordenado en
las comidas lo mismo como un dia una comi-
da que no como en todo el dia un desastre,y
haciendo ejercicio,no puedo porque no tengo
tiempo y si tubiera tampoco,en la 12,no,en la
trece hoy en dia no hay novedad,como dirian
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en el ejercito,la novedad es hacer buenas pae-
llas uy tratar a tu clientela con mucha
humilda,en la 14 ,si no que da otro remedio,en
la 15,te voy a explicar yo soy pisicis,cuando
estoy en mi negocio,estoy todo el dia hablan-
do con mis clientes,pero cuando cierro el
bar,soy un hermitafio,no salgo de mi casa ten-
goun jardin de 900mtr,una casa de 205 mtrs,y
me gusta solo estar en mi jardin plantando,solo
salgo los sabados a cenar ,que tampoco me
gusta,pero no me queda otro remedio,porque
si no la novia se cabrea,sino la tuviera a ella
estaria meses sin salir a ningun sitio ,me gusta
la soledad,el campo,la pesca, los animales ,el
la 16 hablo mas que escucho,.17 si soy un caos
del desorden,pero solo a veces,tengo una ha-
bitacion solo de herramientas todas coloca-
das, en mi bar muy ordenado,en la 18 si,en la
19 si en la 20 por supuesto si yo tubiera
dinero,pondria otro negocio,de hosteleria pero
en otro sitio.21,siel la 22 si me afecta esa dis-
cursion a mi hablo con el personal, y la
aplaco,en la 23 yo adoro mi trabajo,en la 24
si,pero no tengo suerte,en la 25 sien la 26 siel
la 27 si,en la 28 n0,;, ?porque motivo?pues por-
que si tubiera que analizar mi vida ,lahubiera
cambiado rapido me hubiera hido de espafia,a
un pais lejano,en la 29 muchisimo,en la 30
,pues no estoy en crisis,en la 31 diria que si,32
si,33 en mi negocio si,en mi vida no,34v pri-
mero digo la mia y luego ya veremos,en la 35
no se que decirte,lo espontaneo me gusta en
mi negocio cuando viene un cliente y encar-
gan a ultima hora paella y empieza el follon,36
,las discursiones no me gustan,y no las permi-
to en mi negocio,es un mal ejemplo ,si 2 em-
pleados discuten ,les digo que cuando se ter-
mine el trabajo se habla tranquilamente,pero
delante de la jente ni hablar,en la 37 diria que
no ,me siento agusto.,en la 38 si,en la 39 ,no
me agobio,soy iperactivo,el 40 si,pero no me
hacen ni caso,soy muy pesao.en la 41 es una
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respuesta erronea,me gustaba mas el pasado
,que ahora,en la 42 mucho,en la 43 no,44 como
no la comprendo no te digo nada,45 no ,46
pues si,47,s1,48 pues as acertado,49 si no me
gustan los problemas,ahora si hay un accidente
de trafico y hay que ayudar el primero yo,o
alguien que se esta ahogando,o lo que sea,de
fuerza mayor,50 si,51 en mujeres si ,jaja,52
$1,53 si si no me desespero,54 si,55 si,56 si me
aburren,y me voy,57 si,58 no hace falta de
cabeza ya lo se si funciona,59 si,en la 60 si,eln
la 61 si algo va mal,me muero,tiene que salir
perfecto,y si no casi,62 si,63 sien la 64
siempre,en la 65 no me gusta participar en
todo,lo que pasa que no puedo,en la 66 me da
exactamente igualen la 67 al contrario.68 no
se contestarte a esa pregunta ,69,siempre,en

la70 si,enla 71 no,en la 72 nunca me e heri-
do a nadie ,me siento fatal,aunque en circuns-
tancias en un momento dado dices cosas que
luego te arrepientes,73 si,74 algunas
veces,tengo altibajos de humor cuando estoy
lucido si,en la 75 hay cosas que si por ejemplo
tengo la maqueta del titanic 4 afios sin hacer
400 piezas,76 no absoluto al reves demasiado
sensible lloro por todo.77 si,78 51,79 ,la jente
puede pensar de mi lo que quiera,me da
igual,en mi pueblo te critican por todo,80 y fin
pues si la verdad esque si,saludos y gracias
cuando quieras aqui estoy mandame alguno
mas pero no tan largo".

Para disponer de los items del test
CHAEA: http://www.estilosdeaprendizaje.es/
chaea/chaea.htm

Tabla 3. Comparativa de resultados test VARK entre casos
comparativa de resultados entre
A (serie 1) y J.M (serie 2)

Como puede observarse, tanto A como
J.M. tienen unas puntuaciones muy similares,
no podemos saber si las diferencias observa-
das corresponden a dificultades en la inter-
pretacion de las preguntas o no ya que fueron
administrados via correo electrénico y no pudo
mantenerse una supervision sobre las condi-
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ciones de la ejecucidn, por tanto los resulta-
dos deben ser tomados en consideracién solo
de forma orientativa. En ningtin momento po-
demos garantizar la validez de la prueba.
Del mismo modo, los resultados no pue-
den ser generalizables dado que solo partimos
de la experiencia con dos casos, sin embargo
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pueden ser inspiradores para iniciar una via
de investigacion en esta linea. Segun todos
los estudios consultados el canal de preferen-
cia deberia ser el visual (también bastante
habitual en la mayoria de persona no aneu-
ploidias), sin embargo los resultados apuntan
al canal kinestésico, lo que podria interpretar-
se como el resultado de la adaptacion de es-
trategias orientadas hacia la observacién prac-
tica de las teorfas o realidades: "Hago para
entender".

Muchas son las preguntas que pueden sur-
gir a raiz de estos resultados. Si tenemos en
cuenta el diagnéstico tardio y el inicio del tra-
tamiento con testosterona en la adultez, ; pue-
den interpretarse las puntuaciones como con-
secuencia de una trayectoria vital similar? ; Al
uso de estrategias cognitivas compensatorias?
O ;tal vez, desde un enfoque neuropsicoldgi-
co, a la potenciacién natural del canal kines-
tésico como via no deficitaria?

Comparativa test CHAEA entre A (serie 1) y J. M. (serie 2)

Al igual que en la administracion del test
VARK, los resultados para el test CAEA
muestran una gran similitud de resultados.
Cierto es que no es posible confirmar la vali-
dez de los resultados, por lo que su valor es
puramente anecddtico, a la par que sugerente
ya que independientemente de la validez, co-
rrelaciona a la perfeccion con los resultados
obtenidos para el test VARK. En ambos ca-
sos, el estilo dominante es el pragmético, pro-
pio de una persona que aprende mediante la
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accioén, capaz de poner en prictica aquello
sobre lo que ha teorizado, con un alto nivel de
concrecion.

Estos resultados, de confirmarse, podrian
sugerir la predominancia de un nivel pragma-
tico compensatorio adquirido con los afios tal
y como apunta el estudio elaborado en el har-
bor ucla medical center, ;pero seria el estilo
de aprendizaje natural de producirse un diag-
néstico temprano?
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3. Estrategias compensatorias.

Tabla 4. Extraida de sioned exley 2003. Muestra el indicde de mejora en deletreo y mate-
madticas del grupo de nifios diagnosticados con dislexia, tras la implementacion de estrategias de
aprendizaje acordes con el canal preferido de procesamiento de la informacién. Las técnicas
fueron generalizadas por los nifios, de forma automadtica a otras situaciones de aprendizaje mas

ecoldgicas.
Alumno Canal 1 | Canal 2 Deletreo Matematicas
abril julio septiembre | abril julio
21 31 31 49 60
Sam K \Y% 16 17 18 35 38
James \Y% K 10 13 17 30 28
Edwardben | V K 15 14 15 38 34
Lucy \Y% K 17 23 22 31 38
Alice \Y% A 19 27 18 27 42
Kate K A 18 23 22 26 38
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