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R ESUMEN El Cromosoma X Frágil es un síndrome poco conocido debido a su escasa incidencia en la población.A pesarde ello se perfila
como la primera causa hereditaria de retraso mental y la segunda cromosopatía en frecuencia (detrás del Síndrome de Down) .
Presentamos una descripción de sus principales características así como del proceso diagnóstico y del tratamiento multidisciplinar que se
debe llevar a cabo.A suvez proponemos un modelo de intervención psicoeducativa basado en las necesidades educativas especiales de un
caso concreto,en el que se recogen algunas de las pautas más importantes a seguir en el trabajo con estos sujetos.

P ALABRAS C LAVE Síndrome Cromosoma X Frágil, intervención psicoeducativa.

A BSTRACT The Fragile - X Chromosome is a not much known syndrome due to its short incidence on the population. Despite it, it
constitutes thefirst inherit cause ofdevelopmental delay and thesecond chrornosorne s problem onfrequency (after the Down s Syndrome).
We introduce a description of íts main characteristics,the diagnostic process and the multidisciplinary treatment that must been developed.
We also put forward a model of psychoeducative intervention based on the special educative needs of a definite case, in wich there are
collected some of the most important rules for the work with this subjects.

K EY W ORDS Fragile - X Chromosome syndrome, psycoeducative intervention.

----- 1.- INTRODUCCIÓN

El síndrome del X-frágil (S-XF) es un problema genético
ligado al cromosoma X, situándose como la primera causa he­
reditaria de retraso mental (de moderadoa grave) y la segun­
dacromosopatía en frecuencia (después delsíndrome de Down).
Suafectación presentadiferencias de género, causando retraso
mental en I de cada 1500 varones y en I de cada 2500
mujeres.

La mutación responsable del síndrome está localizada en el
gen FMR-I lugar en que se encuentra una repetición anómala
de lassecuencias de trinucleótidos (CGG) porla que losniveles
proteicos del ADN están disminuidos de forma importante.
Parece existir una correlación entre el número de repeticiones
de la secuencia de trinucleótidos y la gravedad de las
manifestaciones clínicas del S-XF.

2. Descripción de las principales
características del síndrome

El perfil psicológico de los afectados presenta una gran
variabilidad interindividu al, destacando el hecho de que la
afectación es cuantitativa y cualitativamente mayor en hom­
bres que en mujeres (Brun C; Obiols J. y Mila M., 1994).

Los sujetos con síndrome del X-frágil presentan unos ras­
gos físico s muy variables, y éstos suelen manifestarse de
forma más clara durante la adolescencia. En el cuadro 1 se

recogen los rasgos más típicos, siendo los tres primeros, es
decir, orejas grandes y/o prominentes, macroorquidismo y
cara alargada y estrecha con mandíbula prominente, los más
característicos.

En cuanto a las funciones superiores observamos que el
grado de afectación en la inteligencia también presenta di­
ferencias entre hombres y mujeres, presentando el 80% de
los varones un retraso de medio a severo, frente a una afec­
tación leve en el 30% de las mujeres (en varones parece ser
que con la edad se da un declive en el CL) (Brun c.,Obiols
J. y Mila M., 1994). Estos suje tos presentan una especial
dificultad para los conceptos matemáticos, lo que supone
el problema más grave en cuanto a los aprendizajes escola­
res.

El lenguaje en sujetos con S-XF suele tener una apari­
ción tardía, aproximadamente a los 3 años. Se caracteriza
por un lenguaje perseverativo, que en niños consiste en re­
petición de palabras o de frases, ecolalias... mientras que
en niñas consistiría en la dificultad de cambiar de tema ,
repetición de frases hechas...

Presentan una gran facilidad para la sintaxis y para la ad­
quisición de nuevo vocabulario , viéndose ésto favorecido
por una buena memoria auditiva a largo plazo y una gran
capacidad imitativa.

En las habilidades comunicativas los sujetos con S-XF
presentan las mayores dificultades: les cuesta mantener el

I Psicóloga .
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Cuad ro 1

RASGOS FÍSICOS
CROMOSOMA X • FR ÁGIL

Orejas grandes y/o prominentes

Macroorquidismo

Cara alargada y estrecha con mandíbula prominente

Frente grande

Hiperlaxitud articular en los dedos

Doble art iculación del pulgar

Debilidad de la musculatura ocular

Paladar ojival

Pies planos

Hiperelasticidad de la piel

Prolapso de la v álvula mitral

turno de palabra, no manti enen co ntac to oc u lar co n el in­
terlocutor, present an di ficultades para man ten er el tem a de
co nversac ión y la mayor parte de las veces tienen una mo­
dul ación del ritm o y de l volume n inadecuado, lo que di fi­
culta much o la intel igibilidad.

Entre las características de co nd uc ta que podemos co n­
siderar típica s del síndrome hallamos una excesiva timi ­
dez, la evitac ión del co ntacto oc ular con e l interl ocut or, rea ­
lización de movimientos es te reo tipados co n las ma nos
(como aleteos, ba tir pal mas , mord erse las man os...). Tam ­
bién sue len pre sentar hiperact ividad e impul sividad aso ­
ciadas a un trastorno de atenc ión. Son suje tos muy sens i­
bles a los es tímulos de su entorno por lo que tienen dificultad
en je rarq uiza r su aten ción hacia ellos. Por es ta razón a me­
nudo se prod uce una sobrecarga emoc iona l que se tradu ce
en pérdida de co ntro l, que se puede manifiestar en rabiet as,
co nductas ag resivas, llantos...

En cuanto a los tr as tornos afectivos y emocio na les ob­
servamos que tambi én ex isten di feren cias de gé nero. Los
varo nes sue len describirse co mo ansiosos, m ien tras que las
mujeres sue len present ar trastorn os afec tivos cró nicos. so­
bre todo dep resión mayor, y algunos rasgos esquizotípicos
co mo ais lamiento soc ial, afec to inapropiado y patron es de
co municac ión ex traños.

3. Diagn óstico y tratamiento:
Consideraciones generales

Una primera aprox imación diagn óstica co ns iste en la rea ­
lizac ión de un sc rce ning para determinar la posible cx is-
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tencia del síndrome. Para el lo se utiliza un listado de sínto­
mas presentados por Hagerman ct al.( 1991) (ve r cuadro 2).
El listado co nsta de una descripc ión de 13 síntomas que
deben puntuarse de O(" no present e" ) a 2 (" to ta lme nte pre­
se nte") que nos va a permiti r decidir qué ind ividuos po­
drían padecer el síndrome)' por lo tanto se les debe realizar
un exame n ge né tico. Dicho exame n co nsis te en el aná lisis
molecul ar del ge n FMR-I , lo que permite carac te rizar e l
grado de afectación del indi vidu o: sano, port ador o afec to .

A su vez dehem os recu rrir al uso de diferent es instr ume n­
tos de eva luac ión psicopedag ógica. co n e l obje tivo de co m­
pletar e l dia gn óstic o reali zad o. obtene r info rmac ión má s
clara )' detal lada de las caracterís ticas que presenta e l suje­
to, con el fin de realizar una interv ención lo más aju stada
posibl e y adaptada a las necesidades educativas es pec ia les
de l niño. En e l cuadro 3 recoge mos un listado or ientativo
de los instrum ent os que podríamos utili zar para eva luar las
diferent es áreas. Los criterios a seg uir en la eva luac ión de
los suje tos co n S-XF serán los mismos que se aplican para
la evaluación infa nti l en ge nera l. es deci r, se aj us tará a su
edad, a las co nd uctas a explorar, se recogerá informaci ón
en el ambie nte natural )' de d iferentes fuentes (padres, pro­
fesores .. . ) . . .

El t ratamien to debe ser mult ipro fesional debido a la gran
variabi lidad inte rindividual ex istente en la afectac ión cl íni­
ca . Se usa tratam ient o farmaco lóg ico (so bre todo para el
tratam ient o del défi cit de atenc ión co n hiperacti vidad ), la
terap ia se nso rio integrativa (que ay uda a red uc ir la hiper­
se ns ibilidad a los es tímulos)' a que d ism inuyan las co n­
ductas asoc iadas a ella), la intervención psicoedu cat iva (te-

C uadro 2: Listado de sí ntom as para d iagn óstico

Retraso mental

Hiperactividad

Déticit de atención

Defensa táctil

Aleteos

Morderse las manos o muñecas (no incluida la onicofagia)

Escasocontactoocular

Habla reiterativa

Hipcrcxtcnsibilidad de la articulación mctacarpofakingica

Orejasgrandeso prominentes

Macroorquidismo

Surco simiescoo línea de Sydney

Historia familiarde retraso mental
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Cuadro 3: Instrumentos de evaluación psicopedagógica

- Esca la de inteli gencia de Wec hsler: WPPSI y WSIC-R.

DESARROLLO INTELECTUAL
- Test Stanford- Binct. Revi sión de Tcrm an y Merril l,
- Es cala de Mad urez Mental de Co lumbia.
- Escalas McCart hy: de apt itude s y psicomotricidad.

- Escala de Brunet-L ézin e

DESARROLLO PSICOMOTRIZ - McCa rthy: esca la pcrccptivo-manipu lativ a y de psicomotricidad .
- Escalas Buyley de de sarro llo infant il.

- Escalas Wechsler: subcsca las de aptitudes verba les .

LENGUAJE
- Test de Habi lidades ling üist icas de IIlinois.
- Test de voca bu lario en imágenes de Pcabody.
- Registro fono lógico indu cido . de Monbfort y Juárez.

HABILII>ADES VISO-MOTORAS - Test del desarrollo de la Percepc ión visua l. de Fro stig .
- Test gcst áltico viso- motor. de Laureta Bender,

- Factor de atención del W ISC-R.

ATENC IÓN
- S ubtcst de Integración Visua l del IT I'A.
- Test de Can ce lac ión rápi da de fi gu ras.
- Test de ca ras.

- Esca la de Entrevista Diagn óstica par a niños. D ISC- 3.

CONDUCTA
- Escala de problema s de co nducta para padres. Navarro. Peir ó, Ll ácer y S ilva.

- Inventario de problema s en la escuela . Miranda. Martorell. Ll áccr, Peiró y Si lva.

- Listado de mani festacion es para e l TDAH del DSM-IY.

niend o en cuenta que aprenden más fác ilme nte a través de
procesos g loba les) , tratam ient o logopédi co (para mejorar
sus habilidades co municativas y sus pro blemas de ar ticula­
ció n de fon em as) y la psico terapia (pa ra ayudar con los
probl em as emociona les asoc iados al síndro me ).

Co nsideramos result a de gran imp ortancia e l diagnós tico
y la as istenc ia precoz así co mo e l co nsejo ge nético a los
familiares de los afec tados (Brun i Gasea, Obiols i L1and rich
y Mila y Rccascns, 1994).

4. Presentación del caso
C. M. inició su escolaridad a la edad de 4 años en un CP y

en 2~ de Preescolar fue trasladado a otro CP situado den ­
tro de la m isma localid ad. Durante e l año esco lar 1999­
2000 ha cursado es tudios de 2~ de Educac ión Primar ia, lí­
nea en valencia no, rep itiendo curso deb ido a sus necesidad es
educa tivas especiales.

En e l mom ent o de su escolarizac ión C.M . presentaba di ­
fic ultades de adaptación , alterac iones conductuales con co n­
ductas agresivas (les iones y mordi scos hacia sí mismo y
hacia sus co mpañeros...), d ificultades para mantener la aten ­
ció n así co mo para el seg uimiento de pau tas y cierto retra­
so en el lenguaje.

A los 5 años y medio de edad fue remitido po r la psicólo­
ga de l ce ntro esco lar al Se rvicio de Neuro pediatría del

Hospit al Ge nera l Universitario de Valenc ia, por present ar
un retr aso en los apre nd izajes esco lares y alteraciones de l
co mpor tamie nto co n hiperactividad . En un primer infor­
me, e fectuado a la edad de 6,7 años, constaba co mo posee­
dor de "un retraso madurativo asoc iado a trastornos del com ­
po rtam iento", recome ndá ndose que siguiera tratamient o
psicoped agógico, no siendo necesario el farmacológ ico .

Un informe posterior, a la edad de 8,4 años, dia gn ostica la
ex istenc ia del Sí ndro me del Cro mosoma X Frág il, reco­
mendánd ose tratami ent o psicoped agógico y logopédi co.

Deb ido a que los progresos obtenidos co n e l niño era n
muy lent os, hecho en el que intervienen de forma negativa
las alte racio nes atencio nales y co nductua les detectad as, se
decide remiti r al Se rvicio de Neuropediatría un inform e psi­
codiagnós tico para es tud iar la adec uac ión de que C.M. re­
ciba tratamient o farmacológ ico como coady udante de la in­
tervención psicoeducativa. Así desde Diciembre de 1999
se le administra Rub ifen , un met ilfen idato usado para me­
jorar el d éficit de atenció n co n hipera ctividad (T DAH) aso ­
ciado a l síndrome. Tras un ajuste del tratami en to inicial , la
dosis se reduj o a 112 - 112 por prescripción facultativa, dado
que se observaron e fec tos sec undar ios co mo apa tía y dis­
minución del apetito.

Desde que C.M . recibe tratamient o farm acológico se ha
observado una mejor ía notabl e de su capaci dad atencional
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así com o un aum ent o en sus posibilidades de as imi lación
de aprendi zajes.

5. Batería de evaluación psicodiagn ástica ­
inicial

La batería dia gn óstica utili zada para eva luar a C. M. es la
siguiente:

- Test ges táItico visomo to r, de L.Send ero

- Esca la de inte ligencia de Wech sler para niños, revisada
(W ISC-R) .

- Esca la de inteli gencia Terman Merri ll.

- Cues tionario Ache nbach para padres.

La explorac ión se e fectuó en distintas ses iones de dura­
ción variab le , a fin de faci litar el ma ntenimiento de la mo­
tivación en e l niñoasí como para conseg uir una mayor aten­
ción durante la reali zación de las prueba s.

En el mom ento de la evaluac ión C. M. ten ía una edad cro­
nológica de 8,6 años.

Test Gestáltico visomotor, de L. Hender

Su capac idad percept iva as í como su coo rdinac ión
visomotora present an rasgos muy acusados de inmadurez,
siendo difíc il efec tuar una valorac ión cuantitativa de su edad
equivalente. ya que su ejecu ción en la co pia de las tarje tas
present a un núm ero de errores superior a los que aparecen
reeogidos en el baremo. Destacar que un análisis cualita ti­
vo muestra errores mu y frec uentes de distors ión e integra­
ción, los cua les hacen poco recon ocih les las figuras.

Escala de inteligencia de Weehsler para niños ­
revisad a (WISC-R).

En la valorac ión de sus capacidades inte lectuales se oh ­
serva un deterioro impor tant e de su rendimien to. con un
descenso de su cociente de inteligencia (C. I.) en compara­
ción con los resultados obtenidos anteriorment e. Su nivel
intele ctual se s itúa en una zona de retraso moderado (ve r
datos de l C]. en cuadro 4).

Se aprecia un retraso generalizado en todos los factores
eva luados , apareciendo co n un menor grado de afec tació n
el manejo y riqu eza de vocabulario. En el cuadro 5 se deta-

C ua d ro 4: Pu ntuacio nes c.1.

Retraso mental 46

Hiperactividad - 44

Déficit de ate nc ión - 40

56 • Número 75 • Abri l 200 I

C uadro 5: Puntuaciones típicas subesealas W ISC-R

Retraso mental

Información I

Semejanzas 2

Aritmética l

Vocabulario 4

Comprensión 2

Dígitos I

Habla reiterativa

Figuras Incompletas l

H istorietas I

Cubos 2

Rompecabezas I

Claves I

Laberintos 1

lIan las puntuaciones típicas obtenidas en cada una de las
subesc alas,

Durant e la aplicac ió n de la pru eb a. C. M. se mostró
uccptab lem ente co laborado r, s iendo necesa rio ce ntrar fre­
cuenteme nte su atenció n, indicánd ole que mantu viera el
contacto ocu lar o que rep itiese ora lment e las instrucciones
dadas para asegurar se de su comprensión . Se ohse rvó tam ­
bién un nivel bajo de co mprensión de las normas de reali ­
zaci ón de las tareas. específica mente en la ordenación
sec uencial de viñetas, repetición de dígi tos en orde n inver­
so y es tablecimiento de diferenc ias en parejas de objetos.

La evaluac ión cualitativa de su expresi ón ora l muestra las
caracter ísticas s iguientes : exc esivas verba lizac ioncs, inte­
rés por e leme ntos irre levant es de la s ituac ión, peti ción fre­
cuente de referencias sobre la calidad de su ejecución de
tarea s, habla repet itiva y tangenc ial. Asimismo, persisten
ciertas alteraciones articulatorias : dislalia de /rr/ y sinfo nes.
omisiones y susti tuciones aisladas de fonemas. Ocasion al­
ment e se dan clo nac iones. aprec iándose un ligero tart amu ­
deo.

Escala de inteligencia de Terma n Merrill

La aplicac ión de esta esc ala tiene por obje to e l obtener

una medida compleme ntaria de la capac idad intelectua l de
C.M. Seg ún los resultados obt enidos su edad menta l es de

4,6 año s, presen tando por tanto un retraso est imad o de 4

año s respecto a su edad cronológ ica. con un CL de 51 .
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Cuestiona rio Achenbach para padres

Según la o bse rvac ión reali zada po r la familia, e l co m porta ­
miento de C M. se sitúa dent ro de los va lores prom edi o co ­
rrespondientes a su grupo de edad cro no lóg ica en la mayor
pa rte de los rasgo s eva luados. Destaca una el evada puntua­
ción en hiperactivid ad (si tuándose en un pe rcentil 85-90) re­
flejando inm adurez co nd uctua l, difi cultades de co nce ntra­
ció n, ate nc ió n redu cida a tiempos cortos , agit ación motor a,
movimi en tos tor pes y descoordinados e impulsividad . Ade­
más se detecta la ex istenc ia de co nductas alteradas tales co mo
morderse e l b razo o los de do s, dem andas co nstantes de aten­
ción por parte de los ad ultos , rabie tas, desobedi en cia, peleas
con su herman o u otros niñ os, ner viosism o y c ierta timidez.

6. Valoración diagnóstica
Ac tua lme nte, CM, prese nta un retraso intelectu al modera­

do asoc iado a un défi cit de ate nc ión co n hiperacti vidad
(T DA H). Según se desprende del aná lis is de su evoluc ión,
hay un descen so e n su C I. de más de 10puntos, destacando
las deficien ci as en el procesami ent o sec uenc ial, razo namie nto
numéri co y a bstrac to . Conviene resaltar qu e en su ca pacidad
de aprendizaje interfieren negativament e las alte raciones aten ­
ciona les y co nd uc tua les detectadas en su co m po rtamie nto ,
ya qu e difi cultan la pos ibilida d de aprovecha m iento óptimo
de las si tuaciones de apre nd izaje .

A pesar de que las ca rac terísticas men cion adas formarían
parte de la a fect ac ión cl ínica del síndro me X-frág il, no pare­
ce existir en la ac tua lida d un c uadro de a lterac iones afectivas
y emoc iona les habitualmen te asociadas a este síndrome.

Se ac uerda que C M. rec iba tratam ient o psicoped ágogico y
logopédi co e n e l ce ntro es co lar, co n as istenc ia por part e del
aula de ed ucac ió n Espec ial y del Serv icio de Aud ición y
Lenguaje, a sí como tratamiento farm acol óg ico como
coady udante de la intervenc ión psicoeduca tiva .

7. Programa de intervención psicoeducativa
Co mo se puede obse rva r, los n iño s co n S-XF presentan

c iertas car ac ter ística s co m unes que inciden de manera mu y
clara en e l proceso de adquisición de los aprend izajes. Por
esa razón se rá necesar io , en la mayor parte de los casos, la
e laborac ión de un diseño curricular ind ividu al y una aten ­
ción es pec ia l de di ferent es profesiona les , co mo logop ed as,
terapeut as...

Hemos di vidido e l programa de inter ven ción en 3 grandes
bloq ues teni en do en cue nta las necesidades co nc retas del su­
je to y que vamos a pasar a detallar de forma independient e :

- Bloque 1: Es trategias de autoco ntro l y habil idades ate n­
ciona les .

- Bloque 2: Áreas curriculares.

- Bloque 3: Lenguaje.

BLOQUE 1: Estrategias de autocontrol J'
habilidades atencionales

Co mo hem os co me ntado co n ante riorida d , uno de los as­
pectos que más inc ide en las difi cultades qu e presenta CM.
es su hipersen sib ilidad a los es tím ulos del e ntorno . A los ni­
ños co n e l Síndro me X-frág il les cues ta discrim ina r la infor­
m aci ón rel e vante . lo que va a ha ce r qu e e s té n
so brees tim ulados y qu e es to se tradu zca en hiperactividad ,
pérdid a de co ntro l co n llant os, rabi etas... Por es ta razón re­
sulta necesari o prop orcion ar c iertas es tra teg ias qu e favorez­
ca n e l autocontro l de l niñ o.

En e l caso de CM., a pesar de que su ina tención se ha visto
mejor ada de una forma mu y clara desde qu e se inició e l tra­
tami ento farmacológico, se han utilizad o determinadas téc­
nicas y es trateg ias pa ra co nseguir los objet ivos desead os. Las
técnicas utili zadas las pod em os di ferenciar en dos grupos .

Por un lado utili zamos técnicas de modificación de con­
ducta, qu e se basan en el uso del refuerzo y e l castigo co mo
ins trume ntos para q ue apa rezcan o se incrementen las co n­
du ctas posit ivas y co nseg uir red uc ir o e limi na r las negativas,
ya qu e se as ume qu e "e l co mpo rta miento de los suje tos es tá
mold ead o por co ntinge nc ias am bient ales inad ecu ad as" (M i­
ran da Casas A., Rosell ó Miranda B. y Soriano Ferrer M.,
199R).

S i nuestro de seo consiste en aument ar la aparició n de co n­
du ctas positivas y deseabl es haremos uso de refuerzos so­
ciales (a laba nzas ...) así co mo de recompensas y privilegios.
S i por el co ntrar io nuest ro obje tivo reside en e limina r o re­
du cir co ns ide rableme nte el nú mero de com po rta mientos ne­
ga tivos utili zaremos estra teg ias co mo la extinción (retirada
de atenc ión), reprimendas (feed- back negati vo), coste de
respuesta (retirada de pri vilegios) y e l ai slamiento (time
out) .

Si estas técni cas de refue rzo y de extinción las incluimos
de ntro de un programa de economía de fichas, conseguire­
mos mejores resultados, con una disminución de las co nd uc­
tas no desead as y una mejora e n los resultad os escolares.
Con es ta técn ica se preten de subsanar la poca sens ibilidad
qu e e l niño present a hac ia e l re fuerzo, ya qu e resuel ve e l
pro blema de la demora de las gratificaciones, co n e l obje tivo
ge ne ra l de mejor ar la di sciplina tant o en la fam ilia co mo e n
la esc ue la.

Po r otro lado ca be señalar el uso de técnicas cognitivo­
conductuales, co n el objet ivo prin ci pal de co nseguir un de­
sarro llo del autoco ntro l en e l niño. Parten de la ca pac ida d
qu e tiene e l suje to para evalua r su propio com portam iento y
recon ocer sus resultados o co nsecuenci as . En es te proceso
desem pe ña un papel mu y imp ortante el len gu aje privado .
De ntro de es te bloque destaca ríam os la técnica autoinstruc­
cional. que tien e co mo o bje tivo e l enseñar al niñ o a anali zar
y co mp rende r las situac iones , a ge nerar de forma indep en ­
die nte es trateg ias y mediad ores, y a utili zarl os correctame n-
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En el dia gnóstico inicial CM. presentaba las siguientes
dificultades:

te en el control de su co mportamiento. Es decir, tienen como
obje tivo enseñar al niño a eje rcer control sobre su propia
conducta medi ante e l lenguaje privado.

Finalmente señalar e l uso de la técnica de la tortuga para
potenciar el autocontrol. Con esta anal ogía se pretende que
el niño aprenda a contro lar sus impul sos y emoc iones y a
expresa rlos de form a adec uada, con e l fin de que adquiera
las habilidades básicas para relacionarse adec uadame nte en
la soc iedad.

En es te punto co ns ide ramos necesari o resaltar la enorme
imp ortancia de aj ustarnos lo máxim o posibl e a las necesi­
dad es educativas espec iales del niño , para conseguir así una
adaptación e integración total del suje to dentro del contex­
to educativo.

En nuestro ca so ob servamos que las área s curriculares en
las que CM. presenta ma yores dificultades son las mat e­
máticas y e l aprendizaje de la lectoescritura. Por es ta razón
sigue una Adaptación Curricular Individualizada con apo­
yo del profesorado de Educación Especial. A su vez, y den ­
tro de la cla se de Edu cación Física, se van a trabajar deter­
minadas habilidades y destrezas con el fin de conseguir que
CM. adquiera una visión clara de su esquema corporal,
mejoras en la percepción espac ial y temporal, así como una
correc ta coordinación visomotriz.

También es nece sario tener en cuenta una serie de es trate­
g ias con el fin de man ejar la instrucción y e l comporta­
miento del niño en la escue la para con seguir así un máxi­
mo apro vechamiento de los aprendizajes. Dentro de es tas
recomendaciones destacar la disposición física del aula
(e liminar posibl es distracciones visuales o auditivas, aliado
de compañeros qu e sean modelo s apropiados ... ), la pre­
sentación de las explicaciones (combinar el trabajo senc i­
llo que el niño reali za de forma autónoma con las explica­
ciones dada s prim ero a toda la clase y luego a él en particular,
promover la parti cipación acti va del alumno, mantener e l
contacto ocular durante las explicaciones , proporcionar cla­
ves y señales no verbales para redirigir la atención del es tu­
diante . .. ), e l planteamiento de las actividades (instruc­
ciones cortas con un len guaje se nc illo y c laro .. . ), la
organización (que tenga sobre e l pupitre únicament e lo ne­
cesario para trabajar, qu e mantenga limpia su libr eta, sus
trabajos... ) y e l manejo del comportamiento (pres tar aten­
ción a las conductas adecuadas y no sólo a las inad ecuadas,
presentar una s normas sociales de la cla se muy concretas ,
para ir cons iguiendo qu e las interiorice poco a poco . . .)

- Áreafonoarticutatoria: difi cultades en la reali zación de
praxias y en la arti culación de los fon emas /1'/, /1'1'/, /d/ y
/1/ así como en los sinfones con /1/ y /1'/.

- Ritmo: Se caracteri za por ser desigual, mu y rápido o
muy lent o , apreciándose un ligero tartamudeo.

- Expresi án oral: Uso de un lenguaje perseverativo , con
repeti ci ón de det erminadas palabras y pr eguntas ,
eco lalias, dificultad par a cambiar de tema... Cuenta con
un esc aso repertorio de destrezas verbales así como una
es tructurac ión incorrecta del len guaje.

- Dificultades en habilidades básicas de la ronversacion:
No guarda e l turno de palabra ni mantiene contacto ocu­
lar co n e l interlocutor.

- Le cues ta centrar la atención , por lo qu e necesita cam­
biar continuame nte de tarea.

2. Áreas trabajadas:

A. HABlA :

l. Ejerci cio s respiratorios: para aumentar la capacidad
pulmonar del niño, ense ñarle a coger y expulsar el aire
ade cuadam ent e , así como ayudarle a relajarse .

2. Ejerci cio s fonoarti culatorios:
- Ejercicio s lingu ales, para mejorar la agilidad y preci sión

de los movimientos de la lengua.
- Ejercicios labial es: ayudar a controlar la ten sión y rela­

jación de los labios para conseguir la correcta articula­
ción de los fonemas.

- Control de soplo : como apoyo a los ejercicios respirato­
rio s, ayudan a diri gir e l soplo y a expulsarlo co n dife­
rent es grados de fuerza.

B. I,ENGUA./I:': trabajamos:

l. Discriminación y memoria auditiva.

2. Comprens ión.

3. Expresión: vocabulario, definiciones y descripciones
de obj eto s, es tructuración de frases, ex pres ión oral , flui ­
dez ...

4. Habilidades básicas para la co nversac ión: manten er e l
turno de palabra, contacto ocular co n e l interlocutor. ..

Se reali zaba un seg uimiento de las ses iones mediante una
hoja de registro para poder obt ener información continua
de los pro gre sos y para reali zar las adaptaciones oportunas
del pro grama trabajado.

El mat erial utili zado era e l habitual en las ses iones de
logop edia (palitos , guialenguas , es pejos, vela s, canicas, ins­
trum entos mu sical es, Memory, Loto fonéti co , e l Tren de
Palabras, cuentos ... ), siempre adaptándolo a las necesida­
des concretas de cada momento.

3. Evaluación del progreso obtenido (Junio 2000 ).

C M. ha evolucionado favorablem ent e en muchos aspec­
tos, ob servándose una notable mejoría en la reali zación de
las pra xia s fonoarticulatorias (movilidad y contro l de los
órganos implicados), y una correc ta arti culación de los

-~BLOQUE 2: Lenguaje

l. Evaluación inicial.
(Octubre, 1999)

----------
BLOQUE 2: Áreas curriculares
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fonemas trabajado s. Se han producido avances en la es­
tructuración de las frases así como en la adquisición de
nuevo vocabulario. Con el reforzamiento de las conducta s
objetivo hemos conseguido que mantenga el turno de pala­
bra así como el contacto ocular con el interlocutor. Existe
una evolución en cuanto a la atención dispersa que presen­
taba, lo que ha ayudado a que el trabajo haya sido más cons­
tante y se hayan producido progresos en la asimilación de
los nuevos aprendizajes.

8. Conclusiones
Con este trabajo nos planteábamos un doble propósito: por

un lado el de presentar las principales características del Sín­
drome del Cromosoma X Frágil, síndrome sobre el que exis­
te poca información debido a su escasa incidencia en la po­
blacióninfantil.El segundo de los propósitos era elde explicar
el proceso seguido en la intervención de un caso concreto,
desde el momento del diagnóstico hasta la puesta en marcha
del programa de intervención.

El Síndrome del Cromosoma X Frágil es un problema ge­
nético ligado al cromosoma X, que se manifiesta en determi­
nadas características físicas, psicológicas y conductuales, que
van a intluir de forma significativa en el desarrollo evolutivo
de los sujetos así como en la asimilación de nuevos aprendi­
zajes. Dentro de ellas podríamos señalar como típicas la afec­
tación a la inteligencia, una adquisición tardía del lenguaje
acompañada de un déficit en las habilidades comunicativas,
y cierto grado de hiperactividad e impulsividad asociados a
un trastorno atencional. Debido a estas características resul­
tará necesario un diagnóstico precoz que nos permita iniciar
el proceso de intervención con la mayor rapidez posible para
minimizar los efectos negativos del síndrome.

Recientemente, y gracias a los avances genéticos, se nos
ofrece la posibilidad de realizar un diagnóstico diferencial.
Dicho diagnóstico nos permitirá diferenciar entre sujetos sa­
nos, portadores y afectos, información que nos va a resultar
útil a la hora de proporcionar consejo genético a los familia­
res, pero que no nos va a ofrecer ninguna pista sobre las pau­
tas a seguir en el proceso de intervención. Si a ello le unimos
la enorme variabilidad interindividual existente en el perfil
de los afectados, nos encontramos con que resulta necesario
e imprescindible el hacer uso de una completa exploración
diagnóstica. Esta exploración nos permitirá realizar un aná­
lisis exhaustivo de las características, habilidades, destrezas
y nivel de competencia en las áreas curriculares del sujeto,
con el objetivo de planificar una intervención lo más ajusta­
da posible a las necesidades educativas especiales del niño.
Dicha int erv ención deb e es tar basad a en la
multidisciplinaridad del tratamiento así como en la colabo­
ración continua de diferentes profesionales: maestros, psi­
cólogos, logopedas...

En nuestro caso, y centrándonos en las necesidades concre­
tas de C M., el tratamiento combinaba la intervención psi­
coeducativa, con el objetivo de potenciar el autocontrol en

el niño así como de facilitarle la asimilación de nuevos
aprendizajes, la intervención logopédica, para conseguir una
correcta articulación de los fonemas y una mejora en las
habilidades básicas de la comunic ación, y el tratamiento
farmacológico, utilizado como coadyudante para mejorar
el déficit atencional.

En cuanto a la evolución de las características del síndro­
me, destacar que no existen datos que nos puedan propor ­
cionar información al respecto. Podríamos decir que la in­
vestigación sobre el Síndrome se encuentra en una primera
fase, en la que los estudios se centran más en aspectos diag­
nósticos, genéticos, que en el proceso de intervención. Ca­
recemos de estudios amplios, ya que la posibilidad de rea­
lizar un diagnóstico diferencial es relativamente reciente y
es un síndrome con escasa incidencia en la población. Tam­
poco contamos con datos comparativo s debido tanto a la
enorme variabilidad interindividual existente así como al
cambio producido en el sistema educativo. En la actuali ­
dad se aboga por la integración en los centros ordinarios y
se ofrece desde las escuelas una mejor atención a las nece­
sidades educativas de los suje tos por diferentes especialis­
tas. Esto hace que el proceso de intervención se inicie rápi­
damente, en el mismo momento en que se observan posibles
problemas que puedan interferir en el desarrollo del niño
así como en su adaptación a la escuela.

Gracias a esta intervención precoz, unida a la colabora­
ción continua de los diferentes profesionales que trabajan
con el niño, así como con la implicación de la familia a lo
largo de todo el proceso, conseguiremos reducir de forma
significativa las dificultades que presentan estos sujetos. De
esta forma su adaptación al contexto educativo será más
satisfactoria y conseguiremos una optimización del proce­
so de enseñanza - aprendizaje.
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