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RESUMEN

La investigacion tuvo como objetivo Identificar el perfil linguistico de un caso de sindrome
de Dandy Walker, cuya prevalencia es rara, y los pocos estudios realizados no se han
orientado a describir los aspectos relacionados al lenguaje, en tal sentido se analiz6 los
componentes Iéxico semantico, morfo sintactico, fonético-fonoldgico y pragmatico de un
adolescente de 13 afios que presenta dicho diagnédstico. El tipo de investigacion es el
estudio de caso. En el proceso de recoleccion de datos se usaron los siguientes
instrumentos: el test de Vocabulario en imagenes (PEABODY), test de Aptitudes
Psicolinglisticas de lllinois (ITPA), el Test para evaluar procesos de simplificacion
fonoldgica (TEPROSIF R), la hora de juego linglistica y el andlisis de muestras de
lenguaje. Los resultados sefialan que en el componente léxico semantico presenta un
bajo nivel de desarrollo en los contenidos evaluados, teniendo dentro de ellos un mejor
resultado en su nivel de representacion visual (en comprensién y asociacion) en
comparacion al nivel de representacién auditiva (en comprension y asociacion); en el
componente morfosintactico se encontr6 que presenta agramatismo ya que tiene
deficiencias morfolégicas y gramaticales en la construccion de frases y oraciones;
respecto al componente fonético fonolégico presenta procesos de simplificacién
fonoldgica; en cuanto al componente pragmatico, presenta disprosodia en el discurso
gque emite. Se llegd a las siguientes conclusiones: Presenta dificultades en los
componentes léxico semantico, morfosintactico, fonético fonolégico y pragmaético; los
estudios del sindrome cerebeloso, cognitivo afectivo permiten advertir posibles relaciones

del Sd. de Dandy Walker con las caracteristicas lingliisticas.

Palabras clave: Perfil linglistico, componentes del lenguaje, Sindrome Dandy Walker,

trastorno congénito.



ABSTRACT

The objective of the research was to identify the linguistic profile of a case of Dandy
Walker syndrome, whose prevalence is rare, and the few studies carried out have not
been oriented to describe the aspects related to language, in this sense the semantic
lexical components were analyzed, morpho-syntactic, phonetic-phonological and
pragmatic of a 13-year-old adolescent who presents this diagnosis. The type of research
is the case study. The following instruments were used in the data collection process: the
Picture Vocabulary test (PEABODY), the lllinois Psycholinguistic Aptitudes test (ITPA), the
Test to evaluate phonological simplification processes (TEPROSIF R), game time
Linguistics and the analysis of language samples. The results indicate that in the semantic
lexicon component it presents a low level of development in the evaluated contents,
having within them a better result in its level of visual representation (in comprehension
and association) compared to the level of auditory representation (in comprehension and
association); in the morphosyntactic component it was found that it presents agrammatism
since it has morphological and grammatical deficiencies in the construction of phrases
and sentences; Regarding the phonological phonetic component, it presents processes of
phonological simplification; Regarding the pragmatic component, she presents
dysprosody in the speech she emits. The following conclusions were reached: It presents
difficulties in the lexical semantic, morphosyntactic, phonetic, phonological and pragmatic
components; studies of the cerebellar, cognitive-affective syndrome allow us to warn

possible relationships of Sd. of Dandy Walker with linguistic features.

Keywords: Language, language components, Dandy Walker Syndrome, congenital

disorder.
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INTRODUCCION

El lenguaje es parte importante en la vida del ser humano, somos entes sociales desde
antes del nacimiento, pues, la actuacion de otras personas influye en nuestro desarrollo,
como mencionan Diez, Pacheco, de Caso, Garcia y Garcia sobre el lenguaje que nos
acompafia en casi todas las actividades que realizamos, su adquisicion aparentemente
no implica mayor esfuerzo y que normalmente su inicio se asocia a una sensacion alegre
de seguridad (2009). Al respecto podemos advertir como el lenguaje cumple un papel
importante en cada etapa de nuestra vida y cada una con caracteristicas propias en nifios
en la interaccion familiar y el colegio, de adolescentes con el grupo y con relacion al sexo
opuesto, de adultos en relacion al trabajo y responsabilidades, por decir algunas. En

todos estos contextos sociales el lenguaje nos permite tener un mejor desenvolvimiento.

El lenguaje tiene un sustento estructural que es el cerebro, cuyas conexiones
especializadas permiten la comprension y expresion del lenguaje verbal, tal es asi que, si
el cerebro se desarrolla adecuadamente, el lenguaje lo hace también como otras
funciones cognitivas, si se presenta un dafio en el cerebro se afecta en cierta medida el
lenguaje y la forma como se da este efecto depende mucho del area que ha sido dafiada,
pues un dafio del hemisferio izquierdo por ejemplo produce alteraciones en el lenguaje de
una forma diferente que si es dafado el hemisferio derecho, del mismo modo hay
diferencias si se ve afectado la parte ventral o dorsal del hemisferio izquierdo. Sin
embargo, el cerebro funciona como un sistema y el dafio en algunas de sus partes

repercute en el lenguaje de alguna manera.

El cerebelo, segun los estudios interviene en la regulacién de la conducta motora, sin
embargo, hay autores que en base a sus investigaciones concluyen que el cerebelo
participa junto con otras areas del cerebro en el funcionamiento cognitivo superior, en ese
sentido en el lenguaje (Tirapu, 2011), como también menciona Ferri (2015) que segun
los hallazgos, si bien “el cerebelo no participa directamente en la generacion del lenguaje,

cumple un papel modulador a través de multiples componentes y vias del sistema

1



nervioso”. Esto quiere decir que su afectacion puede alterar de alguna manera el proceso
del lenguaje en la persona. Se ha identificado un adolescente, que presenta un sindrome
raro, de nombre Dandy Walker, que tiene la particularidad de afectar el cerebelo y que se
caracteriza por tres criterios, 1) la presencia de un IV ventriculo quistico, 2) hipoplasia o
agenesia del vermis cerebeloso y 3) ensanchamiento de la fosa posterior del craneo.
Santamaria (2014). Esta presentacidén advierte algunas dificultades, como es el afectar la
irrigacion del liquido céfalo raquideo por la formacién quistica del IV ventriculo, lo cual
puede generar hidrocefalia, segun menciona Tobias (2012) esté presente en el 80% de
los casos, también la alteracion del vermis, el cual puede presentar agenesia 0
disgenesia, y en general la modificacién de la posicién normal del cerebelo, contribuye a

alterar su normal funcionamiento.

El presente estudio se justifica porque el Sd. Dandy Walker es de prevalencia rara, en el
cual se encuentra alterada la estructura del cerebelo, considerando que este 6rgano se
conecta con el cerebro que cumple una funciéon importante en el procesamiento del

lenguaje; en ese sentido este sindrome puede estar asociado a dificultades linglisticas.

La investigacion tiene cinco capitulos. En el capitulo se presenta el problema de

investigacion, los objetivos, la justificacion y las limitaciones.

En el capitulo Il presenta el marco teérico conceptual, los antecedentes e internacionales,
ademas se menciona las bases teédricas que respaldan la investigacion, complementando
con una breve definicion de conceptos basicos. Todo ello permite al lector contextualizar

el tema que se esta trabajando.

En el capitulo 1, se da a conocer la informacion metodolégica, indicaAndose que el tipo de
estudio efectuado es de caso Unico, donde la muestra constituye un adolescente con el
diagnostico de sindrome de Dandy Walker, respecto del cual se elabor6 su perfil
lingliistico. Asi mismo se define y operacionaliza la variable de estudio, continuando con

la explicacién de las técnicas e instrumentos de recoleccién de datos.

En el IV capitulo se presentan los resultados de la investigacion, asi como la discusion.

Finalmente se exponen las conclusiones y recomendaciones.

Se espera que, el presente trabajo pueda contribuir a conocer el desarrollo del lenguaje
en este tipo de sindrome, de tal forma que pueda ser util para ayudar a orientar el

tratamiento que se pueda realizar a los nifios afectados desde edades tempranas.



CAPITULO |

PROBLEMA DE INVESTIGACION

1.1. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

1.1.1. Fundamentacion del problema

De acuerdo a Owens (2003) el lenguaje es un codigo compartido socialmente, mediante
el cual los conceptos seran representados a través de la combinacién de simbolos
arbitrarios quienes estaran sujetos a reglas, es asi que los sonidos deben estar
vinculados a un significado, tanto el inglés, espafol y otras lenguas estan regidos por
reglas y tienen sus particularidades, las cuales se diferencian por sus simbolos. Y el
conocimiento del lenguaje “implica el conocimiento de su fonologia, morfologia, sintaxis y

semantica, asi como sus reglas sociales, o pragmatica” (Berko, 2010, p.19).

La expresion del lenguaje se da de diferentes maneras en las personas, esto asociado a
factores diversos, entre ellos estan los de origen genético. Los sindromes de etiologia
genética, en su mayoria se encuentran clasificados y descritos segun la base de datos de
la OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man) y en el Orphanet. Se calcula que existen
10.000 entidades que afectan al 7% de la poblacion mundial segun la Organizacion
Mundial de la Salud (Abarca, 2017).

En ese sentido el Sd de Dandy-Walker es una anomalia congénita que se presenta en la
infancia y cuyas caracteristicas principales son: la presencia de hidrocefalia, alteraciones
en el desarrollo del vermis cerebeloso y dilatacion quistica del cuarto ventriculo, lo que

origina un agrandamiento de la fosa posterior (Rodriguez, 2009).



El cerebelo, ademas de su funcidn motora regula la velocidad, la consistencia y la
adecuacién de los procesos cognitivos, presentando una “dismetria en el pensamiento”
cuando se ve afectado. Entonces su rol en el aspecto cognitivo seria la de prevenir,
detectar y corregir errores de la conducta motora, también de la cognitiva y de la afectiva
(Garcia, 2020).

A través de los estudios de neuroimagen se ha advertido la activacion del cerebelo en
funciones como la generacion de palabras, comprensién y procesamiento semantico, la
articulacion encubierta, la memoria verbal inmediata, el reconocimiento verbal y no
verbal, la planificaciébn cognitiva, imaginacion motora, rotaciébn mental, adquisicién y

discriminacion sensorial, y atencion (Nieto, 2004).

En ese sentido el cerebro, es un sistema integrado por subsistemas, donde una
alteracion repercute en algun grado en el lenguaje, en ese sentido respecto al cerebelo,
gue es una parte comprometida del sindrome de Dandy Walker, abre la oportunidad para

evaluar como se expresa el lenguaje en un caso con este sindrome.

1.1.2. Formulacién del problema
El trabajo de investigacion plantea la siguiente interrogante:
¢,Cual es el perfil lingliistico de un caso de sindrome de Dandy Walker que acude a un

Centro de Educacion Basica Especial de Lima?

1.2. FORMULACION DE OBJETIVOS
1.2.1. Objetivo general

¢ Identificar el perfil linglistico de un caso de sindrome de Dandy Walker.

1.2.2. Objetivos especificos

¢ |dentificar el perfil linglistico del componente Iéxico semantico de un caso de
sindrome de Dandy Walker.

¢ |dentificar el perfil linguistico del componente morfosintactico de un caso de
sindrome de Dandy Walker.

¢ Identificar el perfil linguistico del componente fonético fonolégico de un caso de
sindrome de Dandy Walker.

¢ Identificar el perfil linguistico del componente pragmético de un caso de sindrome
de Dandy Walker.



1.3. IMPORTANCIA Y JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

Existen pocos estudios del sindrome de Dandy Walker, en forma especial sobre su
relacién con el lenguaje, dado que es de poca frecuencia, pues su incidencia se estima
entre 1 cada 25.000 y 1 cada 30.000, a la vez engloba el 10% de todos los casos de
hidrocefalia (Rodriguez y Cabal, 2010, como se cité en Garcia 2012). Sobre su incidencia
en el Perd no se encontr6 informacion en el Instituto Nacional de Estadistica e Informatica

(INEI) ni en los estudios consultados.

Con los resultados de la presente investigacién se podra tener el perfil linguistico de un
caso de Sd. de Dandy Walker, el mismo que puede presentar caracteristicas especificas
para el sindrome, permitiendo en tal sentido plantear alternativas de atencion preventiva

a nivel profesional y familiar.

1.4. LIMITACIONES DE LA INVESTIGACION

Entre las limitaciones de la investigacion estan las condiciones restringidas para realizar
las evaluaciones por el contexto de pandemia, la limitada presencia de pruebas
estandarizadas en el mercado. Cabe indicar que, al ser un estudio de caso, los resultados

no podran ser generalizados.



CAPITULO Il
MARCO TEORICO CONCEPTUAL

2.1. ANTECEDENTES DEL ESTUDIO

2.1.1. Antecedente nacional

Farfan (2000) realiz6 una investigacion en la que reporta un caso de una mujer de 28
afios de edad que fue atendida en el Instituto materno perinatal de Lima Peru. A las 26
semanas de gestacion le detectan un hidramnios (acumulacion de liquido amnidtico) leve
gue progresa a polihidramnios moderado. Se realizé el diagnéstico ecogréfico prenatal
del sindrome de Dandy Walker, encontrando un quiste de la fosa posterior que comunica
con el cuarto ventriculo asociado a defectos en el vermis cerebeloso. Existe una alta
asociacion entre el sindrome de Dandy Walker con otras anomalias del sistema nervioso
central, incluyen agenesia del cuerpo calloso y malformaciones faciales, labios, paladar,
orejas, manos y corazon. En conclusion, este sindrome se puede detectar a partir de las
24 semanas de gestacion con una ecografia obstétrica, asi mismo es recomendable un

cariotipo fetal para analisis cromosomicos.

2.1.2. Antecedentes internacionales

Garcia (2012) Los objetivos fueron realizar actividades previas al lenguaje oral, estimular
el balbuceo, imitar sonidos que percibe, comprender mensajes sencillos, y aumentar los
tiempos de atencidn sostenida, asi mismo adquirir la coordinacion y el control dinAmico
de su cuerpo, potenciar la motricidad gruesa, proporcionar actividades de juego y
movimiento, favorecer la comunicacion corporal, en un nifio de 5 afios con Sd. de Dandy
Walker e hidrocefalia. UtilizO una metodologia en la que se realizaron sesiones que
estaban relacionados a la estimulacion de los musculos fonoarticulatorios, mediante
terapia miofuncional, estimulacion del balbuceo y aprendizaje de signos que sirvan como
medio alternativo de comunicacion, y las sesiones siguieron las siguientes fases:
calentamiento, desarrollo o actividades programadas y relajacion, partiendo siempre de

las necesidades del nifio. Su conclusién fue que se puede encontrar diferentes casos en



un sindrome, por lo tanto, se debe elaborar un programa de intervencién especifico para

cada nifo.

Haro (2018), El objetivo de esta investigacion fue disefiar estrategias metodolbgicas
basadas en adaptaciones curriculares para nifios que padecen el trastorno de Dandy
Walker; los instrumentos que utilizaron fueron, guia de observacién, dialogo simultaneo,
se llego a la conclusion de que se debe disefiar diferentes adaptaciones y se establecera
un plan de ejecucién de actividades que permita atender las necesidades de cada nifio.

Pérez y Ramirez (2014) realizaron un estudio, cuyo objetivo fue diagnosticar
pedagdgicamente las necesidades de aprendizaje del nifio Jeremy (3 afios de edad) del
Centro de Desarrollo Infantil Colombia Ubicado en el distrito V durante el primer trimestre
del afio 2014, cuyo diagndstico fue sindrome de Dandy Walker e hidrocefalia, las técnicas
que utilizaron fueron, la entrevista y la observacion. Sobre el lenguaje mencionaron
Jeremy tenia intencidbn comunicativa expresada a través de gestos, expresiones faciales,
sefialamientos etc., con “Nulo desarrollo el lenguaje: no habla, solo emite sonidos y grita”,
entre otras caracteristicas presentaba irritabilidad, pues se tornaba agresivo con algunos
compafieros, apreciaron que evitaba subir y bajar las escaleras, al jugar tenia un poco de
problemas de equilibrio, no se empina o coloca de puntitas. Su médico indicé retraso
psicomotor, hiperactividad, paladar ojival entre otros. Se desarrollaron planes de accién
para areas como el lenguaje e integracion con sus comparieros, concentracion en juegos
de ensarte, asi mismo dan a conocer que el nifio recibié terapias de logopedia,
fisioterapias y equino terapia. La conclusion fue que el nifio logré pronunciar las vocales a
través de juegos y cantos, ejecutd continuos intentos de vocalizacion, mastica mas lento
y tiene mas precisidon en los movimientos, realiz6 5 pasos de forma equilibrada, puede
estar concentrado de 3 a 5 minutos; asi mismo se ha observado que el nifio puede

relacionarse con los demas de su clase.

Lépez (2019), el objetivo de esta investigacion fue disefiar un programa de intervencién
para padres de familia y profesores que trabajan con nifios que tienen el sindrome de
Dandy Walker, cuya condicién esté comprometida en la rigidez de los dedos, buscando
opciones para mejorar la motricidad fina relacionada con la disgrafia motriz a través de
entrenamiento manual y digital. EI programa tenia 3 fases globales: 1.-calentamiento,
basado en hidroterapia (movimientos en el agua) y masajes, 2.- realizacion de ejercicios
con bases fisioterapéuticas y 3.- una fase de relajacion. El autor menciona que el

programa no pudo ser implementado, sin embargo, la bibliografia consultada confirma la



relacion del sindrome con el desarrollo motor, de ahi la importancia de trabajar la

motricidad fina y gruesa en los que padecen este sindrome.

Tusa (2016), su objetivo fue Identificar los puntos criticos sobre el Sindrome de Dandy
Walker mas crisis convulsivas, mas anemia, mediante la recoleccion de datos e historial
clinico para mejorar la calidad de los cuidados de enfermeria y contribuir en la calidad de
vida del paciente. La muestra estuvo conformada por una nifia de 1 mes 25 dias con
diagnostico de Dandy Walker mas crisis convulsivas, se obtuvo datos en la historia
clinica, los patrones funcionales de Marjory Gordon, dentro de las conclusiones se
observd que entre los signos y sintomas que presentd la paciente con Sindrome de
Dandy Walker tenemos: dificultad de succion y degluciéon, vomito post alimentacion,
retardo del desarrollo psicomotor, hipotonia muscular, crisis convulsivas, cianosis,

dificultad respiratoria, apneas, y paro respiratorio.

2.2. BASES TEORICAS
Para un mejor entendimiento del lenguaje, es pertinente en primer lugar diferenciarlo de
otros términos como habla y comunicacion, y luego desarrollar las caracteristicas del

lenguaje.

2.2.1. El habla. - Es un medio verbal de comunicarse que trasmite significado. El habla
€S un proceso que necesita una coordinacién neuromuscular determinada, importante
para la preparacion y realizacién de secuencias motoras precisas. Por otro lado, el habla
permite utilizar de manera particular los codigos y reglas que son propias de su lengua,
asi mismo se requiere de diferentes componentes como la calidad de la voz, la
entonacion o el ritmo, estos componentes ayudan a dar una mayor claridad para
comprender el mensaje. Existen otros medios para poder comunicarse como los gestos,
expresiones faciales y posiciones del cuerpo que se utiliza para enviar mensajes. Los
animales también emiten sonidos, pero los sonidos no son tan complejos como los tienen
los humanos. El tracto vocal humano funciona antes de emitir las primeras palabras. Los
nifilos en los primeros afos experimentan ese mecanismo vocal y producen diferentes
sonidos. Después de algunos meses de manera gradual los sonidos empiezan a
reflejarse a través del lenguaje en los diferentes entornos que rodea al nifio. (Owens,
2003).

2.2.2. Comunicacion
La comunicacion tiene la capacidad de transmitir informacion. Se puede transmitir

informacion de distinta naturaleza y a través de diferentes sistemas, por ejemplo, el
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lenguaje es una forma de comunicacién (Diéguez-Vide y Pefia-Casanova, 2012 como se
Cito en Pefia, 2014).

Es un proceso por el cual se transfiere informacién, ideas, necesidades entre los
interlocutores. Se necesita de un emisor y receptor, cada uno debe estar atento a las
necesidades que tienen, esto con la finalidad de que la informacién llegue correctamente.
(Owens, 2003).

2.2.3. Lenguaje

Aprender el lenguaje en los seres humanos depende en la sociedad en que se
encuentren, debe haber personas con los que se debe interactuar, del mismo modo debe
haber una motivacion e inteligencia emocional para hacerlo posible. En los ultimos
trabajos de genética se ha hablado de un gen especifico del FOX P2 que esta
relacionado con el lenguaje y que pudo haber sido producto de una mutaciéon que se
produjo en los antepasados. Segun las investigaciones se podria decir que no hay un
Gnico gen relacionado con el lenguaje que pueda explicar su complejidad y solidez
(Paabo, 2003, como se citd6 en Berko, 2010). Los nifios adquieren el lenguaje de las
personas que los rodean, asi mismo de individuos que les hablen. Existen hipétesis de
gue el lenguaje esta determinado biol6gicamente, que su existencia se debe a
estructuras especializadas del cerebro y de los sistemas neurolégicos de los humanos, es
por ello que a los bebés les interesa la cara de los seres humanos y existen pruebas que
el cerebro del bebé esta especializado en identificar las caras humanas y reconocer las

emociones. (Loocke, 1993 como se citd en Berko 2010).

Segun Owens (2003), el lenguaje es un cddigo compartido a nivel social, representa
conceptos a traves de la utilizacion de simbolos arbitrarios que estan dirigidas por reglas.
Segun la Asociacion Americana de Lenguaje Hablado y Oido citado en Owens (2003), el
lenguaje se define de la siguiente manera: El lenguaje esta conformado por un amplio
sistema de simbolos convencionales que son utilizados de distintas formas para el
pensamiento y la comunicacion, del mismo modo evoluciona en contextos tanto como
culturales sociales e histéricos. El lenguaje esta conformado por cinco parametros:
pragmatico, fonolégico, morfologico, sintactico y semantico. En su aprendizaje y uso
intervienen factores cognitivos, psicosociales, biol6gicos y ambientales, asi mismo el uso
del lenguaje eficiente en la comunicacion precisa una comprension detallada de la
interrelacion humana, lo que incorpora factores asociados como la motivacion, aspectos

socioculturales o las claves no verbales.



2.2.3.1. Dimensiones del lenguaje

a. Dimension estructural. El lenguaje esta conformado por cédigos o sistemas de
signos, estos cadigos estan integrados de manera arbitraria, como por ejemplo los
sonidos del habla o los movimientos de la mano en la lengua de los signos de los sordos
y que presentan una organizacion interna que posiblemente existen combinaciones con
reglas o restricciones fijas. En el espafol se tiene reglas formales para combinar
fonemas, formar silabas o construir oraciones. Otra caracteristica del codigo es su
convencionalidad, esta hace referencia a que podrian existir razones sociales para que

influyan en la estructuracién de una lengua. (Acosta y Moreno, 2005).

b. Dimensién funcional. El lenguaje se utiliza con una intencionalidad y tiene

diversas funciones como pedir informacioén, regular la conducta, describir situaciones,
formular preguntas, explicar e imaginar, asi mismo ayuda a conocer y representar la

realidad, a establecer relaciones entre objetos y expresar emociones y sentimientos.
(Acosta y Moreno, 2005).

c. Dimensi6on comportamental. Es el comportamiento del emisor y el receptor
cuando a través de un intercambio conversacional organizan y comprenden mensajes
linguisticos, mediante la utilizacién de codigos compartidos.

Estas tres dimensiones son Interdependientes, es decir que el trabajo en el
aspecto educativo es de manera global a sus aspectos mas formales, a los aspectos

relacionados con lo cognitivo y por Ultimo en lo comunicativo. (Acosta y Moreno, 2005).

2.2.3.2. Procesos del lenguaje

a. Comprension. Las personas generalmente analizan lo que el nifio dice mas no
lo que es capaz de comprender. La comprension del nifio sin recibir sefiales adicionales
como gestos indicativos, mimicas etc. son muy importantes ya que se cree que se debe
tener en cuenta lo siguiente; la capacidad auditiva, la eliminacion de elementos no
verbales, definicion de las diferentes respuestas, capacidad del nifio para realizar una

tarea (Miller, 1986, citado en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).
b. Produccién. Se trata de conocer el lenguaje que produce el nifio, asi mismo lo

que es capaz de producir si recibe la ayuda adecuada. (Acosta, Espino, Moreno,

Quintana y Ramos, 1996).
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2.2.3.3. Estructura del lenguaje

El lenguaje presenta diferentes subsistemas que estan relacionados con los sonidos, la
gramatica, el significado, el vocabulario y cémo saber decir algo en las diferentes
ocasiones que se presenten para lograr un determinado fin. Por lo tanto, al conocer el
lenguaje se deberia conocer también su semantica, sintaxis, morfologia y fonologia, del

mismo modo que sus reglas sociales o pragmatica (Berko, 2010).

a. Léxico Seméantico. La semantica es un sistema y contiene el lexicon o
diccionario mental. El significado de las palabras es dificil de aprender ya que estan
relacionadas entre si en redes complejas, por ejemplo, un nifio puede usar la misma
palabra que un adulto, pero no significaran igual para él (Clark, 1993 como se cit6 en
Berko, 2010). Un nifio pequefio no sabe qué es una palabra, sin embargo, en los
primeros afios de la escuela puede dar definiciones y es consciente acerca de las
palabras que utiliza. (Berko, 2010).

La semantica es la dimensién que abarca el contenido del lenguaje y representa el
estudio del significado de las palabras y las combinaciones de estas. (Acosta, Espino,
Moreno, Quintana y Ramos, 1996). Diversos estudios explican que el desarrollo
semantico del nifio esta limitado por la existencia de prerrequisitos cognitivos, estos
enunciados dan a conocer que las adquisiciones semanticas del lenguaje dependen del
grado de comprensién de la persona a nivel de experiencias y de la organizacion interna
del mundo que lo rodea, por lo tanto la evaluacion de la semantica esta relacionado con
la comprensiébn de conceptos y relaciones ldgicas que se expresan a través de
determinados tipos de palabras (significados Iéxicos y gramaticales). (Leonard, Nelson,
1974; Piaget, 1926, 1962; Schlesinger, 1971; Bloom, 1973; Clark, 1973; Sinclair, 1978,
como se cité en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

El desarrollo semantico del nifio dependera de la calidad de interaccion de este con el
medio que lo rodea, de la manera como utilizan el lenguaje los demas, asi mismo se
debe tomar en cuenta a la familia, los factores socio-econémicos o educativos. (Rondal,
1983, Bruner, 1983, del Rio, 1985, como se citdé en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y
Ramos, 1996).

Segun Caamafo (2019) el Iéxico en cuanto al sentido gramatical es el estudio del origen
y la forma de las palabras de un idioma. Para la RAE el Iéxico es el “vocabulario, conjunto
de las palabras de un idioma, o de las que pertenecen al uso de una region, a una

actividad determinada, a un campo semantico dado”. Por lo tanto, se podria decir que el
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Iéxico es el conjunto de palabras que tiene una lengua determinada y se utiliza en

diferentes campos semanticos.

Tabla 1. Edad y comprension de palabras segin Rondal (1980)

EDAD N° DE PALABRAS INCREMENTO

10 meses 1 )
12 meses 3 2
15 meses 19 16
19 meses 22 3
21 meses 118 96
2 afos 272 154
2 afios y medio 446 174
3 afios 896 450
3 afos y medio 1.222 326
4 afios 1.54 318
4 anos y medio 1.87 330
5 afios 2.072 202
5 afios y medio 2.289 217
6 afios 2.562 273

Tomado de Acosta “La evaluacién del lenguaje, teoria y practica del proceso de
evaluacion de la conducta infantil”, Espino, Moreno, Quintana y Ramos. 1996, p.81.

Pautas Evolutivas del desarrollo semantico. Algunas caracteristicas cronoldgicas

destacadas por diferentes autores en cuanto al nivel de comprensién sefalan diversas

pautas evolutivas (Monfort y Juarez, 1989, como se citd en Acosta, Espino, Moreno,

Quintana y Ramos, 1996)

Hasta los 12 meses el nifio entiende tres palabras diferentes, incrementa las
palabras lentamente hasta los 20 meses. A los 24 meses entiende unas 250 palabras
diferentes. Un nifio que no tiene alteraciones de lenguaje a los 36 meses adquiere
palabras nuevas que le ayudard a utlizar mas el lenguaje, a los cuatro afios
incorporan nuevas formas de significado a las palabras que ya conocen, a los 5 afios

comprende 2000 a 2200 palabras y a los 6 afios entienden unas 3000 palabras.

Tipo de palabras que utilizan los nifios sin problemas de lenguaje (Dale, 1980, Rondal,

1980,1982 como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996) estos

pueden ser.

De 24 a 42 meses expresan las preposiciones “a", “de” y “para”, utilizan adverbio y
preposiciones de lugar como: “a”,” sobre”, “bajo”; hacia los 48 meses utiliza la
preposicion "con" significando instrumento; aproximadamente a los cuatro afios y

medio comienzan a utilizar adverbios de tiempo: "hoy", "ayer" y "mafiana”; a los cinco
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afios y medio utilizan el adverbio de tiempo: "después” y “mientras”, la preposicion
“ante” o “después”, a esta edad los nifios pueden comprender la comparacion
espacial de arriba-abajo, derecha-izquierda, enfrente, delante-detras. Alrededor de
los seis a 8 afios utilizan los adjetivos, hombres y pronombres (Rondal, 1982 como
se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996), a esta edad se
adquiere los pronombres posesivos(“el nuestro”, “el suyo”, “el de ellos”), conocen y
comprenden los verbos de tiempo “hoy", "ayer", "mafana", "antes" y "después”,
comprenden y producen preposiciones de espacio y tiempo que los utilizan para
poner algun suceso en el espacio, del mismo modo utilizan los participios y los
infinitivos, utilizan los pronombres personales como posesivos, primero se adquieren
los pronombres de primera y segunda persona; el “yo” tiene limites definidos; "td",
"él" o "ella" lo utilizan en la interaccion y de acuerdo a la situacion. Encuentran
sinénimos y anténimos a palabras conocidas, clasifica palabras de acuerdo a alguna
categoria semantica y une términos que se parecen. Hacia los siete y diez afios
expresa repeticiones sin redundar los signos en el lenguaje. A los seis y siete afios,
los nifios aprenden primero todo lo relacionado a objetos que cambian de lugar o se
mueven como: "zapatos”, "animales", "alimentos" y "personas" (Nelson, 1978 como
se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996). Después se adquieren
aguellos objetos que no se pueden manipular o que no presentan cambios, como
arbol, cuna o habitacion (Huttenlocher, 1974 y Anglin, 1974, como se cité en Acosta,

Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Con respecto al significado figurativo, los nifios a los seis afios adquieren la
estructura de chistes y adivinanzas, adn no tienen la capacidad para comprender el
humor (McGee (1972, 1974); Brodzinsky, 1975; Prentice y Fathman, 1975 como se
citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996). Con respecto a las
adivinanzas, los nifios comprenden su forma, pero no como comprenden los adultos
(Lund y Duchan, 1988 como se cité en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos,
1996). Entre los ocho y once afios el pensamiento se vuelve mas concreto, realiza
clasificaciones o categorizaciones de palabras, utiliza conceptos verbales, amplian
los rasgos semanticos de categorias que se refieren a cualidades nuevas, lugares,
de localizacion, funcionalidad, etc. Las habilidades para contar adivinanzas aun no
estan presentes ya que todavia no los pueden explicar y tienen desconocimiento de
lo que es gracioso o no (Fowles y Glanz, 1977, como se cit6 en Acosta, Espino,
Moreno, Quintana y Ramos, 1996). A partir de los once afios tienen un pensamiento
mas logico, formal e imaginativo. Los nifios entre los diez y once afios describen de

manera verbal la relacion que existe en la utilizacién de metéforas en términos como
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adjetivos a objetos y personas. (Asch y Nerlose 1960, Winner, Rosenstiel y Gardner,

1976, como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

b. Morfologia. La morfologia estudia todo lo relacionado con la organizacion
interna de la palabra, ya que las palabras estan formadas por sonidos llamados fonemas.
La unidad de significado de una lengua se denomina morfema, es una pieza que junto a
otros morfemas se constituye, en una palabra, en el que cada uno aporta un significado
particular para que la palabra pueda ser un todo. (Owens, 2003). De acuerdo a Gémez
(2010) Los morfemas se clasifican en:

e Raiz o lexema. Es el extracto morfolégico resultante de la depuracion de morfemas
flexivos y derivativos.

e Base léxica. Palabras a las que se afiaden morfemas flexivos y derivativos a aquellos
gue tienen independencia gramatical.

o Morfemas desinenciales o flexivos. Estas palabras indican las terminaciones
gramaticales de género, persona, niamero, tiempo, aspecto y modo.

¢ Morfemas afijales o derivativos. Son segmentos que se ubican antes o después de

una raiz o morfema léxico y a la vez no tiene autonomia fuera de la palabra-

Las clases de morfologia son los siguientes:

Morfologia flexiva. Estudia los significados gramaticales de género y numero, en los
sustantivos, adjetivos, determinativos, algunos pronombres y los de numero persona,
tiempo, modo y aspecto en los verbos. Las marcas de estos significados se denominan
desinencias y las oposiciones entre ellas, flexion (Gémez, 2010) Ejemplo: Nifias: nifi-

(raiz),-o- (género femenino), -s-(nimero).

Morfologia derivativa y compositiva. La morfologia también estudia otros segmentos, las
gue preceden a la raiz o las que la siguen, éstas van delante de las desinencias si las
hubiera. Estos segmentos son conocidos como afijos. Ademas, también hay palabras que

se componen de dos raices como cazatalentos (Gémez, 2010).

Los prefijos: Se ubican antes del morfema base de la palabra a la que se quiere
modificar, Owens nos menciona

Un ejemplo de morfema prefijo es el que modifica a la palabra mercado en
la palabra supermercado. El prefijo super aporta la idea de muy grande, el
morfema de base es —mercad- y —0 es el morfema gramatical de género.
El nimero es singular ya que el morfema gramatical de nimero no esta
escrito (Owens, 2003, p. 21).
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Los sufijos. Se ubican después del morfema base de la palabra a la que modifican por
ejemplo “En la palabra cochecito, el morfema base es cochec, -it es el morfema infijo que
nos da a conocer que es un diminutivo, que trata de un auto pequefio, -0 indica género

masculino” (Owens, 2003, p. 21).

Los alomorfos. Son prefijos o sufijos que siendo diferentes muestran la misma idea

modificando de la misma manera a las palabras, por ejemplo.

Normal a —normal
Posible im — posible
Tolerante in — tolerante

Estos prefijos -a, -im, -in, son alomorfos, son variaciones de un morfema que expresan el

mismo significado (Owens, 2003).

c. Sintaxis. La sintaxis tiene reglas del cual dependen la forma o estructura de las
oraciones. La organizacibn de palabras, las frases, las clausulas, el orden, la
organizacién de las oraciones, las relaciones entre palabras, tipos de palabras y otros
elementos de la oracion estan especificadas por estas reglas. Las oraciones se organizan
segun su funcién, las declarativas para hacer afirmaciones y las interrogativas para hacer
preguntas. Los elementos principales son el sintagma nominal y verbal, estos estan
compuestos por diferentes tipos de palabras como nombres, adjetivos, verbos. Del mismo
modo determina que combinaciones de palabras son aceptables, y especifica el tipo de
palabras que pueden aparecer en los sintagmas nominales y verbales. Las oraciones
deben estar compuestas por un sintagma nominal y un sintagma verbal y deben tener
nombre y verbo, por ejemplo, en la oracion “Juan come”, esta oracidon contiene un
sintagma nominal y verbal. Por otro lado, en el siguiente enunciado “la primavera, mi
estacién favorita”, no se puede decir que es una oracion ya que no tiene un sintagma
verbal (Owens, 2003).

La sintaxis y la morfologia se han estudiado de manera separada durante mucho tiempo,
en estos ultimos afios aun el estudio de estos componentes es de manera independiente;
sin embargo, la linglistica moderna cada vez mas considera estudiarla de manera
conjunta con el nombre de morfosintaxis activando la descripcion y la estructura interna
de las palabras y de las reglas de combinacién de los sintagmas en oraciones (Dubois,

1979, como se cité en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Pautas evolutivas del desarrollo morfosintactico. Diferentes autores distinguen 4 etapas
(Del Rio y Villaseca, 1988; Cristal, 1981; Rondal, 1982; y Bouton, 1976, como se cit6 en,
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Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996). Prelenguaje, Primer desarrollo

sintactico, Expansion gramatical y Ultimas adquisiciones.

Prelenguaje

De 0 a 6 meses. Emite vocalizaciones no linglisticas biologicas, no hay mucha
influencia de la lengua materna acerca de aspectos productivos.

De 6 a 9 meses. Emiten vocalizaciones con ritmo, tono entonacion etc.

De los 9 a 10 meses, Aparece la preconversacion, el nifio vocaliza mas en los
espacios que el adulto va dejando, acorta sus vocalizaciones para generar que el
adulto responda.

De 11 a 12 meses. Comprende algunas palabras familiares. En cuanto a la
intensidad, sus vocalizaciones son mas exactas y controladas. Los sonidos y silabas

las agrupa y repite a voluntad.

Primer desarrollo sintactico

De 12 a 18 meses. Aparecen las primeras palabras funcionales; se da una sobre
extension semantica ya que usa un término para referirse a otros objetos que son
similares. A nivel de comprensién produce un crecimiento cuantitativo, asi mismo
incrementa la reproduccién de palabras.

De 18 a 24 meses. Aparecen las palabras de dos elementos, entre cada palabra
realizan una pausa. Aparecen oraciones negativas utilizando el "no" aislado,
ubicandolo al principio o final del enunciado (ejemplo.: "omi no" por “dormir no”).
Surgen las primeras interrogativas utilizando el con ¢qué? y ¢ddnde?

De 24 a 30 meses. Se le denomina " habla telegrafica" ya que aparece la union de
dos palabras. Es en esta edad que se presenta las secuencias de tres elementos,

con la siguiente estructura: N-V-N (nombre, verbo, nombre.

Expansion gramatical

De 30 a 36 meses. Aparecen las primeras frases coordinadas. Utiliza articulos
determinados y algunas preposiciones, uso de concordancia de género y numero,
usa de forma basica los verbos auxiliares ser y estar. Aparecen los pronombres de
primera, segunda y tercera persona y los articulos determinados “el” y “la”. También
estan presentes los adverbios de lugar en las oraciones simples que se emiten en
este periodo.

De 36 a 42 meses. El nifio elabora oraciones complejas unidas por las conjunciones

6y 9

y’, “pero”’, “porque”’. Realiza oraciones negativas e interrogativas. Utiliza
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adecuadamente los auxiliares ser y haber ya que permiten al nifio usar el pasado
compuesto. Aparecen las combinaciones de verbos para elaborar frases de futuro.

e De 42 a 54 meses. Amplia sus oraciones utilizando diferentes categorias
gramaticales: adjetivos, adverbios, pronombres y preposiciones. Utiliza de manera
correcta los tiempos verbales: presente, pretérito perfecto, futuro (de manera
perifrastica) y pasado. Las modalidades del discurso de afirmacion, negacion e

interrogacion cada vez mas se hacen complejas.

Ultimas adquisiciones

e Mayores a los 54 meses empiezan a dominar oraciones pasivas, condicionales,
circunstanciales de tiempo. A los 6 afios aproximadamente empiezan a distinguir los
diferentes efectos que tiene la lengua al usarla (adivinanzas, chistes, etc.).

Incrementa el uso de oraciones mas complejas.

d. Fonologia y fonética. Segun Berko (2010) la fonologia incluye los sonidos
importantes, reglas para hacer palabras combinandolas y para aspectos como la
acentuacion y entonacion. Cada idioma tiene un conjunto de sonidos importantes que son
categorias de sonidos que tienen variaciones. La fonologia es la disciplina que estudia las
reglas, de la estructura, distribucion y secuencia de los sonidos del habla, cada lengua es
diferente en cuanto a los sonidos de habla o fonemas, un fonema es la minima unidad
linglistica sonora y podria evidenciar diferencia de significado, el espafiol utiliza 24
fonemas y el inglés 45, los al6fonos son variantes que se dan a la hora de la
pronunciacion de un mismo fonema, es decir es la manera de pronunciar el fonema

segun en la posicion que se encuentre dentro de una palabra (Owens, 2003).

La fonologia estudia los sonidos contrastivos de la lengua (fonemas) y las oposiciones
sistematicas que se establecen entre ellos en las diversas lenguas. Por ejemplo, los
fonemas /s/ y /z/ son fonemas diferentes en el idioma inglés, se distinguen por un rasgo
(sordo / sonoro) que se usa en esta lengua para distinguir una cantidad de pares
consonantes (/f/ y v/, 16/ y 18/, Ip/ y Ibl, It/ y /d/, etc.). (Hualde, 2014).

La fonética estudia los aspectos fisicos de los sonidos linguisticos o fonos, esta a su vez
esta dividida en: fonética articulatoria, se encarga de describir de los gestos con la
lengua, los labios y otros articuladores que se realizan para producir el habla, las
unidades béasicas de andlisis son los gestos articulatorios que al combinarse resultan

fonemas y silabas. La fonética acustica estudia las caracteristicas fisicas de las ondas
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sonoras producidas al articular diferentes sonidos, esto es posible con la ayuda de la

tecnologia apropiada de un software. (Hualde, 2014).

Consonantes y vocales, estos dos sonidos son diferentes tanto en articulacion como su
distribucion, las consonantes son fonos que se producen con algun tipo de obstruccion,
por el impedimento de paso del aire, tiene los siguientes pardmetros; Modo de
articulacion: la forma como sale el aire por la cavidad nasal o bucal, el grado de
obstruccién al paso del aire. Segun su modo de articulacién, las consonantes son
oclusivas, fricativas, aproximantes, africadas, nasales, vibrantes, laterales que se detallan

a continuacion. (Hualde, 2014).

Modo de articulacion

Oclusivas; cierre total del aire luego sale con fuerza: [b d g p t k] [pan]

Fricativas; el aire sale con friccion, hay rozamiento y oclusién parcial. Pueden ser [f], [5],
(]

Aproximantes; se presenta cuando la constriccién producida por los articuladores no es
suficientemente estrecha. Los fonemas [b d g] tienen aproximantes al6fonos.

Africadas; hay oclusion al inicio luego sigue la friccion, hay combinacién de articulaciéon
tanto en fricativas y oclusivas. [{f] <chapa>.

Nasales, el aire sale por la nariz, deja salir el aire por la cavidad nasal porque el velo del
paladar se desprende: /m/, In/, In/.

Laterales (aproximantes), el aire sale por los lados laterales de la lengua. Los laterales
son [l], /A/.

Vibrantes; Hay un articulador que vibra: /r/: vibrante simple, / ¥/: vibrante maltiple.

Punto de articulacién: Lugar de contacto de dos o mas érganos del aparato fonador
(Hualde, 2014).

Bilabial: Articuladores, hay un contacto entre el labio superior y labio inferior: [b], [m], [p]
[B]

Labiodentales: articuladores; se juntan el labio inferior y los dientes superiores: [f], [V]
Interdental: la punta de la lengua se pone entre los dientes superiores y dientes inferiores
Dental: la punta de la lengua se coloca con los dientes superiores o los alveolos: [d], [t].
Alveolares: La punta de la lengua o la lamina (pre dorso) toca los alveolos. [n], [I], [s], [r],
v/

Prepalatal: postalveolar. [f] [choza].

Palatal: Hay contacto de la parte posterior de la lengua y del paladar.
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Velar: las oclusivas [K] [g] se articulan con la parte posterior y hacia velo del paladar. [g],

[x], [K].

Glotales: Friccién causada por el aire en la zona de la laringe [h].

Pautas evolutivas del desarrollo Fonoldgico. La adquisicion fonolégica comienza desde el
nacimiento, en la etapa prelinguistica en la que el nifio emite sus primeros sonidos, esto
continla de manera continua hasta los cuatro afios aproximadamente en donde la
mayoria de los sonidos aparecen y los pueden distinguir en palabras simples “En el
espafol el proceso se termina de completar a los 6 o 7 afios cuando se dominan
determinadas silabas ("pal" [cvc] y "pla” [ccv], etc.) y fonemas complejos (/r/ y /rrl)”

(Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

La adquisicion fonética fonolégica se divide de cuatro periodos ver (Tabla 2), desde el
nacimiento hasta cumplir un afio, del afio hasta afio y medio, afio y medio hasta los 4
afos; de los cuatro afios hasta los 7 afios. (Ingram, 1989 y Vihman, 1996, como se cito

en Susanibar, Huamani, Dioses, 2013).

Tabla 2. Desarrollo fonético-fonol6gico, modificado de Cervera y Ygual (2003).

Desarrollo fonético-fonol6gico

Estadio 1: de los 0 a los 12 meses

Vocalizacién prelinglistica que va desde las
vocalizaciones involuntarias hasta el balbuceo
conversacional.

Etapa de la comunicacion prelinglistica

Estadio 2: de los 12 a los 18 meses

Etapa fonolégica del consonantismo minimo de Fonologia de las primeras 50 palabras.
Jacobson Consonantismo minimo de Jakobson.

Estadio 3: de los 18 a los 04 afos

Procesos de simplificacion del habla
Etapa fonolégica de los procesos de simplificacion  Gran variabilidad individual en el desarrollo.

del habla Expansion del repertorio fonético.
Estadio 4: de los 04 a los 06 afios Culminacién del repertorio fonético
Etapa fonolégica de culminacion Culminacién del desarrollo fonoldgico

Tomado de “Adquisicion Fonética-Fonoldgica”, Susanibar, Chavez y Huamani, 2013, p.24.
Estadio 1 (De los 0 a los 12 meses). Este estadio contiene la etapa prelinglistica en

donde se distingue cinco etapas en el desarrollo prelinguistico, ver (Tabla 3) (Oller, 1980,

como se citdé en Susanibar, Huamani, Dioses, 2013, p. 25).

19



Tabla 3. Estadios del balbuceo segun Oller (1980).

ESTADIOS DE BALBUCEO

EDAD ETAPA

vocalizaciones reflejas o

Cero-dos meses ;
etapa fonatoria

Gorgeo y sonrisas:2-4

Dos cuatro meses
meses

Expansién fonética. Juego

Cuatro-seis meses o
vocal incipiente.

Seis meses en Balbuceo
adelante candnico
Diez meses en Balbuceo

adelante variado(conversacional)

DESCRIPCION

Durante los dos primeros meses los bebés
tienen un amplio repertorio sonoro de tipo
reflejo especialmente relacionado con los
cambios debido a la nutricion, el dolor o el
confort. Stark (1980) afirma que los elementos
de las primeras vocalizaciones derivan del
llanto.

Hacia los 2-4 meses aparecen un nuevo tipo
de vocalizaciones denominada
protofonaciones, las que son producidas en el
area velar. Estas vocalizaciones aparecen
tanto en situaciones solitarias como en un
contexto de protoconversaciones.

En esta fase los bebes ya pueden producir
voluntariamente largas melodias vocalicas de
resonancia completa y sonidos consonanticos
producto de exploraciones del tracto vocal.

En esta fase se producen las primeras silabas
canénicas (consonantes y vocales combinadas
en silabas) principalmente bilabiales en
secuencias repetitivas. El balbuceo canénico
estd caracterizado por la escasa variacion
tanto en la entonacion, como en los segmentos
consonénticos y vocalicos que lo forman.

En esta Ultima etapa el balbuceo muestra una

mayor amplitud de registros tonales vy
melddicos. En el balbuceo variado las
emisiones se hacen mas complejas:

encadenamiento de silabas canénicas que
contraponen  sonidos  consonanticos y
vocédlicos, formando cadenas de habla méas o
menos variadas. En este mismo periodo se
registran también las primeras palabras del
nifo.

Tomado de “Adquisicion Fonética-Fonoldgica”, Susanibar, Chavez y Huamani. 2013, p.25.

Estadio 2 (De los 12 a los 18 meses). Etapa fonoldgica del consonantismo de Jackobson,

se llegan a adquirir las primeras 50 palabras (Ingram, 1989, como se cit6 en Susanibar,

Huamani, Dioses, 2013). Uso de consonantes bilabiales y alveolares en modo oclusivo o

nasal, utilizacion de palabras con dos silabas (Vian, 1996, como se citd6 en Susanibar,

Huamani, Dioses, 2013). No hay emision de grupos consonanticos ni codas silabicas

(Bosh, 2003, como se cité en Susanibar, Huamani, Dioses, 2013).
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Estadio 3 (De los 18 meses a los 4 afios). Etapa fonoldgica de los procesos de
simplificacion, se observa la existencia de los procesos de simplificacién fonolégica, las
causas probables son 3 (Gonzales, 1994, citado en Suséanibar, Huamani, Dioses, 2013).
La primera indica que los nifios por tener una memoria limitada no podrian recordar las
palabras adultas, por lo tanto su produccion es incompleta, la segunda causa probable es
gue existe una limitacién en lo que es la representacion de la palabra por parte del nifio
por lo que la representa de manera reducida, la tercera probabilidad puede ser que los
nifios no tienen las capacidades articulatorias, estas condicionadas por la maduracion

neuromuscular (Gonzales, 1989, como se cit6 en Susénibar, Huamani, Dioses, 2013).

A los cuatro afios la mayoria de los procesos fonolégicos desaparecen, a los cinco
realizan producciones correctas con algunas simplificaciones en determinados grupos
consonanticos y a los seis aflos desaparecen los procesos de simplificacion fonol6gica
(Gonzales, 1987, citado en Susénibar, Huamani, Dioses, 2013).

Estadio 4 (De 4 a 6 afios). Etapa fonolégica de culminacion, en esta etapa se finaliza la
adquisicion del repertorio fonético fonolégico, realiza producciones correctas de palabras
simples, se incrementa el uso de palabras complejas y los procesos de simplificacion
fonoldgica ya no deberian presentarse. (Ingram, 1983, Clemente, 1995, como se citd en

Susanibar, Huamani, Dioses, 2013).

e. Pragmatico. “En términos generales se puede definir la pragmatica como el
estudio de los usos del lenguaje y de la comunicacién linguistica” (Soprano, 2001). Se
refiere a que las personas utilizan el lenguaje con intenciones de manera que puedan
conseguir cosas en el mundo. La pragmética analiza la manera en que los nifios se
puedan comunicar en distintos contextos sociales para pedir, exigir, nombrar. En los

adultos, la pragmatica tiene mas funciones como negar, rechazar, adular. (Berko, 2010).

La pragmética estudia el funcionamiento del lenguaje en contextos sociales, situacionales
y comunicativos; es decir, se trata de la utilizacién de un conjunto de reglas que explican
el uso de manera intencional que tiene el lenguaje y que tiene en cuenta que se trata de
las normas sociales compartidas para una buena utilizacion en diferentes contextos
concretos (Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996). El desarrollo del lenguaje
no solo requiere de “competencia gramatical o linguistica” es decir de conocer las reglas
gramaticales; también requiere “competencia pragmatica’, ya que se debe tener

habilidades necesarias para producir un lenguaje adecuado de acuerdo a sus
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interlocutores y en contextos diferentes. (Canales, 1983, como se citd en Acosta, Espino,

Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Categorias pragmaticas. La pragmatica trata acerca de las intenciones comunicativas del
hablante y de la utilizacion que hace del lenguaje para realizar esas intenciones. En el

lenguaje infantil el estudio de la pragmatica se centra, al menos, en dos aspectos:

a.- Funciones comunicativas: Son expresiones y acciones que emplea el nifio para
manifestar sus intenciones y satisfacer sus necesidades. Se establece la siguiente
clasificacion de funciones distribuidas en tres fases: (Halliday, 1975, como se citd en
Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Fase | (10 - 18 meses). Se distinguen siete funciones:

Instrumental: Utiliza el lenguaje para que las cosas se realicen. Esta dirigido a satisfacer
las necesidades. Incluye acciones como pedir “yo quiero”.

Reguladora: utiliza el lenguaje para controlar, modificar o regular la conducta de los otros
“ihaz lo que te digo!”.

Interactiva: utiliza el lenguaje como medio para relacionarse con los otros. Se establece
una comunicacion teniendo presente al otro. ‘juguemos juntos”.

Personal: utiliza el lenguaje para manifestar la individualidad, con la finalidad de dar a
conocer su personalidad ante los demas. Las expresiones pueden ser “jyupi! ".

Heuristica: utiliza el lenguaje como instrumento para descubrir y explorar la realidad para
aprender sobre las cosas de su entorno. Aparece en forma de preguntas "¢ por qué?".
Imaginativa: Utiliza el lenguaje con la finalidad de jugar, crear o recreando el entorno
segun sus gustos, para que las cosas sean como él quiere “jera un monstruo peludo!".
Ritual: Se utiliza el lenguaje cuando se da la expresion de los buenos modales.

Durante esta primera fase el nifilo tiene un sistema organizado, a pesar de no utilizar
unidades Iéxicas o palabras como tales, utilizan diferentes sonidos que algunas veces se

aproximan a palabras, por lo tanto, no son una imitacion del habla adulta.

Fase Il (18 meses - 24 meses). Etapa de transicion, tiene dos funciones principales:
Pragmatica "el lenguaje en cuanto accion": procede de las funciones instrumental y
reguladora.

Matética: “Lenguaje para el aprendizaje”: procede de las funciones personal y heuristica.
Informativa: el lenguaje se utiliza para transmitir e intercambiar informacién. Expresan a

través de frases como "tengo algo que decirte".
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En esta segunda fase o estadio se desarrollan la estructura gramatical y el dialogo, aqui
la funcién matética favorece a que se desarrolle el vocabulario, la funcion pragmatica esta
relacionado a la sintaxis. A partir de este momento los nifios pueden realizar mas de una

funcion.

Fase lll (a partir de los 24 meses). Se inicia el sistema adulto. Presenta dos funciones
bésicas:

Ideacional: Utiliza el lenguaje como medio para hablar sobre el mundo real. Proviene de
la funcién matética.

Interpersonal: Utiliza el lenguaje como medio para participar en la situacion de habla.
Procede de la funcién pragmatica.

b.- Conversacion: La conversacion es el intercambio comunicativo entre dos o0 mas
personas, es una secuencia interactiva de actos del habla que ocurre en un contexto
social y se realiza poniendo en practica algunas habilidades especificas, como la
competencia comunicativa. (Mayor, 1991, citado en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y

Ramos, 1996). Hay tres aspectos con respecto al desarrollo conversacional.

La organizacién formal de las conversaciones. Al participar en una conversacion se debe
cumplir reglas entre interlocutores con la finalidad de adoptar turnos para establecer y
mantener sus posiciones respectivas en el intercambio. Para que el nifio mantenga una
conversacion dinamica debe aprender el papel de emisor y receptor, de tal manera que
pueda intervenir cuando sea su turno y dejar que el interlocutor hable mientras dure su

turno.

El desarrollo de la capacidad para mantener el significado (mantenimiento del tema). Es
una tarea que consiste en que los interlocutores deben seguir ciertos principios y normas.
Las conversaciones son actividades intencionales y se realiza en situaciones
cooperativas (Como mencion6 Grice 1975, citado en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y
Ramos, 1996), esto se basa en el «principio cooperativo» de Grice: "haz que tu
contribucién a la conversacion sea tal como lo exige, en el momento en que se produce,
el objetivo o direccién del intercambio hablado en que intervienes", menciona cuatro
maximas o normas que los que participan en una conversacion esperan ser observadas
por sus interlocutores: cantidad de informacion, cualidad (veracidad de la informacion),
relacion o relevancia y modo o claridad (ser claro, no ser indeciso).

La capacidad del nifio para adaptarse a los participantes, roles y situaciones, los

interlocutores deben adaptarse a los diferentes puntos de vista que se puedan dar en una

23



conversacion, como a las demandas de la situacion en la que se produce el intercambio

conversacional.

Pautas evolutivas del desarrollo pragmatico, Se suele diferenciar dos etapas (Halliday,

1975, como se cité en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Etapa prelinguistica: Se concreta el uso del lenguaje para interactuar con los demas, se
establecen las bases de las funciones comunicativas. Los primeros intercambios
comunicativos son acciones no intencionales en la que el nifio hace algo como llorar,
gritar, reir, gestos faciales, etc., estos actos tienen efecto en el oyente por lo que el que
cuida al nifio establece un significado, esta etapa inicia entre los 4 y 6 meses, aqui los
adultos juegan un papel importante; estas vocalizaciones y gestos carecen de alguna
intencién, sin embargo, en los adultos causa un efecto, por lo que se pueden considerar
perlocucionaria (Bates, 1976, como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y
Ramos, 1996). Los dialogos primitivos que estan caracterizados por el contacto ocular,
sonrisas y diversas expresiones son conocidas como “protoconversaciones” (Bateson y
Trevarthan, 1977; cf. Lund y Duchan, 1988, como se citd en Espino, Moreno, Quintana y
Ramos, 1996).

Alos 9y 12 meses muestran conductas intencionales de relacién comunicativa atribuidas
a objetos, identifican dos tipos de intencibn comunicativa o actos ilocutivos en la
comunicacion preverbal que se ejecutan a través de “performativos gestuales”. (Bates,
Camaioni y Volterra, 1979, como se citdé en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos.
1996).

Los protoimperativos: Utilizan sefiales convencionales como extender los brazos y gestos

deicticos (sefialar, dar, etc.). El nifio utiliza a su interlocutor para obtener un objeto.

Los protodeclarativos: Uso de verbalizaciones en la que el nifio utiliza para que el adulto
le preste atencién utilizando objetos. El nifio realiza una declaracién con el propdsito de

transmitir informacién. Aqui el nifio utiliza el objeto para lograr una meta social.
Etapa linglistica: Aproximadamente a los 18 meses incorporan preposiciones a sus

actos ilocutivos y aparece el lenguaje. La comunicacion es aun a través de gestos, luego

se iran apoyando con palabras y gestos.
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Evolucién de las funciones comunicativas. Se puede diferenciar dos codigos para
clasificar las emisiones infantiles: el estatus de diadlogo, en la que se aprecian seis tipos
de emisiones y las funciones pragmaticas, en las que distingue catorce categorias (Dale,

1980, como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Estatus de dialogo:

Emisién espontanea.

Respuesta.

Imitacion elicitada.

Imitacion espontanea de las emisiones del adulto.
Repeticiones de si mismo.
Enunciados inclasificables.
Funciones pragmaticas

Denominacién

Atributos

Demandas.

Comentarios.

Referencias verbales al pasado o al futuro.
Demandas de objetos no presentes.
Demandas de informacion.
Afirmaciones.

Negaciones.

Emisiones de rechazo.

indicacion de no existencia.
Llamadas de atencion.

Expresiones ritualizadas
Inclasificables. (p. 33)

En una investigacion realizada acerca de las adquisiciones de las funciones pragmaticas,
se encontr6 que los nifios presentan varias categorias de funciones antes que el
desarrollo sintactico se complete, el desarrollo pragmatico no es independiente en su
totalidad del desarrollo estructural del lenguaje. En relacion con la orden de adquisicion
de las funciones no se encontré diferencia a lo observado por Dale con nifios ingleses,
por lo que se afirma que la adquisicion es relativamente universal. (Belinchon, 1985,
como se citdé en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996). Se puede identificar
nueve actos de habla primitivos para el periodo de las verbalizaciones de una sola

palabra (Dore, 1975, como se cité en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Denominar: uso del lenguaje para etiqguetar o nombrar un objeto.
Repeticion: el nifio imita lo que oye, sin intencién aparente.
Respuesta: el lenguaje sigue a una pregunta del adulto.
Requerimiento de una accion: el nifio solicita que el adulto realice
una accion.

Requerimiento de una respuesta: el nifio solicita confirmacion de lo
gue ha dicho.

6. Llamada: el lenguaje sirve para solicitar la atencién del adulto.

PwnE

t
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Saludo: empleo del lenguaje en situaciones sociales.

Protesta: el lenguaje expresa resistencia a la accion del adulto.
Acompafiamiento de la accion: el nifio emplea el lenguaje para si
mismo. (p. 34)

© N

De 3 a 10 afios, las funciones comunicativas presentan un desarrollo gradual, esto quiere
decir que aumenta los valores de uso con la edad a excepcién de la instrumental y la
reguladora, ya que su uso disminuye de manera progresiva. Se puede identificar una
funciéon predominante en cada edad: la reguladora que va desde los 3 a 4 afos, la
interaccional que es a los 5 y 6 afios, la imaginativa, que va a los 7 a 9 afios, y la
representativa o informativas que va a los 10 afios (Bueno, 1991, como se cité en Acosta,

Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

Evolucién de las destrezas conversacionales. Las habilidades pragmaticas se
dan en los primeros meses de vida en la cual el adulto a través de los diferentes
intercambios conversacionales que tiene con el nifio proporciona modelos para el
intercambio de turnos. El desarrollo de las destrezas conversacionales se da hasta la
etapa adulta (Del Rio, 1993: Mayor, 1991) como se citdé en Acosta, Espino, Moreno,
Quintana y Ramos, 1996).

En relacion a la gestién y organizacion de la conversacion se comprobd que, si un adulto
comienza la conversacion preguntando algo, mantiene el control realizando otra pregunta
una vez que el nifio responda. Si el nifio es el que inicia la conversacion, el adulto vuelve
a tener el control respondiendo con otra pregunta (Mishler, 1975, 1976; cf. Rees, 1986

como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

A continuacion, se presenta el siguiente esquema en relacion a los aspectos pragmaticos

(Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996):

Desde los 0 a 6 afios, realizan algunos preactos del habla como el sefialar, sonreir, mirar,
llorar, hay toma de turnos, asi mismo inician una conversacion, un discurso, se puede
observar que empiezan a presentarse, imaginativa, ritual, representativa, las funciones
comunicativas como el instrumental, reguladora, interactiva, personal, imaginativa

heuristica.

Desde los 6 a 12 afios, la manera de ver las cosas esta orientadas para si mismo, no le
pone atencion a su interlocutor, aunque es consciente de las caracteristicas que puede
presentar. En esta edad aumenta la calidad en su habilidad comunicativa para conseguir
lo que desee. Del mismo modo incrementa su habilidad para tomar en cuenta el punto de

vista de los demas cuando se dan los intercambios conversacionales. A esta edad
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realizan habilidades conversacionales de tomar turno, mantenerse en una conversacion,
iniciar una conversacion y cambiar de tema. Asi mismo elabora de manera natural las

funciones comunicativas. (Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramaos, 1996).

Adultos, en esta etapa prestan atencion a las diferentes caracteristicas que presenta el
receptor como la edad, los sentimientos, la personalidad, el rol que realizan, del mismo
modo demuestran la habilidad para utilizar el lenguaje de la manera correcta. Asi mismo
a esta edad tienen una destreza comunicativa por lo que tiene conocimiento de quién
puede decir qué, en qué modo, cuando y dénde, con qué significado (Hymes, 1970, como
se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

2.2.4. Sindrome de Dandy Walker

Para describir el Sindrome de Dandy Walker, se ha considerado importante conocer
aspectos de esta entidad como su definicién, etiologia, malformaciones asociadas,
aspecto historico, incidencias, relacion con la hidrocefalia, el aspecto cognitivo,
mortalidad, diagndstico, evaluacion, prondstico, tratamiento, también presentamos una
breve descripcibn de otras anomalias de la fosa posterior que presentan otra

sintomatologia y una descripcién del sindrome cerebeloso cognitivo afectivo.

2.2.4.1. Definicion del Sindrome de Dandy Walker

En el compendio Online Mendelian Inheritance in Man menciona “Dandy-
Walker malformation is defined by hypoplasia and upward rotation of the cerebellar vermis
and cystic dilation of the fourth ventricle’” (Online Mendelian Inheritance in Man [OMIM],
2022). El portal de Informacion de Enfermedades Raras y Medicamentos Huérfanos
define la malformaciéon Dandy Walker aislada en los siguientes términos:

Esta caracterizada por la asociacion de tres signos: hidrocefalia, ausencia
parcial o total del vermis cerebeloso y quiste de la fosa posterior con
comunicacion con el cuarto ventriculo. Se presenta a una edad temprana
con hidrocefalia, occipucio abombado y sintomas de afectacion de la fosa
posterior, tales como pardlisis de los nervios craneales, nistagmus y ataxia
(Informacion de enfermedades raras y medicamentos huérfanos
[ORPHANET], 2022).

En la Fig. 1 presento la estructura normal del cerebelo en relacion con otras estructuras
del cerebro, para asi tener una mayor comprension del sindrome de Dandy Walker que
es presentado en la Fig. 2., se puede advertir la diferencia en la presentacién del

cerebelo.

1 “La malformacién de Dandy-Walker se define por hipoplasia y rotacion ascendente del vermis
cerebeloso y dilatacion quistica del cuarto ventriculo”
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Fig. 1. Estructura cerebral normal, la ubicacién del cerebelo ocupa gran parte de la fosa

posterior del craneo
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Fig. 2. Dandy-Walker malformation. A, A sagittal T1-weighted image show that the cerebellum
(arrowhead) is hypoplastic and the torcula (arrow) is elevated. Note the hypoplastic pons. B, and
Axial T2-weighted image show absente of the inferior vermis; the large retrocerebellar fluid
collection communicates with the dilated fourth ventricle.?

-

Tomado de “Caffey's Pediatric Diagnostic Imaging E-Book”, Coley, 2013. p. 318.

En el portal de DeCS, sobre el sindrome Dandy Walker refiere:

Anomalia congénita del sistema nervioso central que se caracteriza por un
fallo en el desarrollo de las estructuras de la linea media del cerebelo,
dilatacion del cuarto ventriculo, y desplazamiento hacia arriba de los senos
transversos, tentorio, y tércula. Las caracteristicas clinicas incluyen
protuberancia occipital, aumento de volumen progresivo de la cabeza,
abombamiento de la fontanela anterior, papiledema, ataxia, trastornos de
la marcha, nistagmo, y compromiso intelectual (Descriptores en Ciencias
de la Salud [DeCS], 2022)

En la bibliografia los articulos no presentan una uniformidad en los criterios asi, por
ejemplo, Santamaria (2014) menciona “la malformacion de Dandy Walker es una
alteracion congénita que compromete el cerebelo y el cuarto ventriculo. Esta condicion se
caracteriza por agenesia o hipoplasia del vermis cerebeloso, dilatacion quistica del cuarto

ventriculo y alargamiento de la fosa posterior” (p. 59).

Otros autores como Alam (2004), hacen mencion al complejo de Dandy Walker, segun el

autor es una malformacién intracraneal congénita rara de la fosa posterior que se clasifica

2 Malformacion de Dandy-Walker. A, Una imagen sagital ponderada en T1 muestra que el cerebelo
(punta de flecha) esta hipoplasico y la tércula (flecha) esta elevada. Obsérvese la protuberancia
hipoplasica. B, y la imagen axial potenciada en T2 muestra la ausencia del vermis inferior; la gran
coleccion de liquido retrocerebeloso se comunica con el cuarto ventriculo dilatado.
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como (a) malformaciéon de Dandy-Walker, que comprende la dilatacién quistica del 4to
ventriculo, la presencia del vermis cerebeloso con agenesia parcial o total y fosa posterior
agrandada (b) variante de Dandy-Walker, que corresponde a una masa quistica en la
fosa posterior e hipoplasia variable del vermis cerebeloso y sin agrandamiento de la fosa
posterior y (c) Megacisterna magna, en el cual la cisterna magna estd agrandada con

vermis cerebeloso y cuarto ventriculo normales.

Una definicion similar es el sindrome de Dandy-Walker que abarca tres entidades:

1) Malformacion clasica de Dandy-Walker, conformada por la triada de dilatacion quistica
del cuarto ventriculo, agenesia completa o parcial del vermis cerebeloso y la fosa
posterior agrandada, 2) variante de Dandy-Walker, que consiste en la presencia de
disgenesia cerebelosa, no agrandamiento de la fosa posterior e hipoplasia del vermis
cerebeloso y 3) Megacisterna magna, que presenta un agrandamiento de la cisterna
magna, no se presenta alteracion del vermis cerebeloso y del cuarto ventriculo, pero
puede presentarse hipoplasia cerebelosa (Estroff, Scott y Benacerraf, 1992, como se cité
en Boering, 2013).

Como indican Yanes, Rojas y Castillo (2010) esta entidad ha recibido diversos nombres a
lo largo de la historia: Sindrome o Malformacion de Dandy Walker, quiste de Dandy
Walker, deformidad de Dandy Walker, atresia de los agujeros de Luschka y Magendie,
dilatacién del IV ventriculo, anomalia de la porcion rostral del vermis, malformaciéon de
Luschka y Magendie, incluso se ha presentado el término "variante de Dandy Walker"
para indicar formas menos severas del cuadro. Al respecto consideramos que lo mas

adecuado es identificar la entidad como Sindrome de Dandy Walker.

2.2.4.2. Etiologia

Como se sefialé el SDW es consecuencia de un trastorno en el desarrollo embriolégico el
cerebro medio que ocurre durante el primer trimestre del embarazo y hasta la actualidad,
no se ha podido establecer el o las causas que inducen la malformacién (Santamaria,
2014), su etiologia se ha asociado con diversas alteraciones cromosomicas (3g+, 5p+,
6p+, 8p+, 89+, 9p+ y 17g+) y también con causas ambientales (exposicion durante el
primer trimestre del embarazo a sarampion, citomegalovirus, toxoplasma, warfarina,

alcohol e isotretinoina. (Garcia, 2020).

Boering (2013) menciona que las cromosomopatias se encontraron con un 55% de fetos
con diagndstico pre-natal de MDW, y los mas comunes fueron trisomias 13, triploidia y

trisomias 18, respectivamente.
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Grinberg, Northrup, Ardinger, Prasad, Dobyns, y Millen (2004) en su estudio sefialan que
la pérdida heterocigética de Zicl y Zic4 es suficiente para causar hipoplasia del vermis
cerebeloso similar a DWM en ratones. Y concluyen que la pérdida heterocigotica de ZIC1

y ZIC4 es la causa de DWM en individuos con delecién de 3qg2.

2.2.4.3. Malformaciones asociadas

En general se estima que alrededor de 2 a 3% de los nifios recién nacidos tienen una
malformacién mayor (Choque, 2009), y respecto al Sd. de Dandy Walker estudios
posteriores al nacimiento advierten que la tasa de malformaciones asociadas esta entre

el 50 y 70% (Gratacos, Gomez, Nicolaides, Romero, Cabero, 2008).

A continuacién, presentamos 3 tablas que ilustran: la asociacion del Sd. Dandy Walker
con anomalias congénitas asociadas al SNC en tabla 4, Anomalias congénitas no
asociadas al SNC relacionadas con el sindrome de Dandy Walker en la tabla 5 y
sindromes asociados al sindrome de Dandy Walker en la tabla 6 (de Callen; Phillips,
Mahoney, Siebert, Llani, Fliger, Kapur, 2006, como se cité en Osorio, 2006).

Tabla 4. Anomalias congénitas asociadas al SNC relacionadas con el sindrome de Dandy Walker
(70%).

Disgenesia cuerpo calloso (20-25%)
Lipoma cuerpo calloso

Holoproscencefalia (25%)

Porencefalia

Displasia del giro cingulado (25%)
Esquizencefalia

Polimicrogiria/heterotipia sustancia gris (5-10%)
Heterotipia cerebelar

Encefalocele occipital (7%)

Microcefalia

Malformacién de nudcleos olivares inferiores
Siringomelia

Malformacioén de Klippel-fell

Espina bifida

Meningocele lumbosacro

Lipoma espinal

L I R SR I SR R R SR R S R R R

Tomado de “Complejo de Dandy Walker, experiencia en el Centro de Referencia Perinatal
Oriente”, Callen; Phillips, Mahoney, Siebert, Llani, Fliger, Kapur, 2006, como se cit6 en Osorio,
2006, p. 114.
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Tabla 5. Anomalias congénitas no asociadas al SNC relacionadas con el sindrome de Dandy
Walker (20-33%)

Malformaciones orofaciales y palatinas (6%)
Polidactilia sindactilia

Anomalias cardiacas

Anomalias tracto urinario (rifiones poliquisticos)
Cataratas, disgenesia retinal

Hemangioma facial

Hipertelorismo

Sindrome de Meckel-Gruber

Melanosis neurocutdnea

LR R R R R R

Tomado de “Complejo de Dandy Walker, experiencia en el Centro de Referencia Perinatal
Oriente”, Callen; Phillips, Mahoney, Siebert, Llani, Fliger, Kapur, 2006, como se citd6 en Osorio,
2006, p. 114.

Tabla 6. Sindromes asociados al sindrome de Dandy Walker (70%)

Sindrome de Aase-Smith

Sindrome de Aicardi

Sindrome Cerebelo-oculomuscular
Sindrome de Coffin-Siris

Sindrome de Cornelia de Lange
Sindrome de Dekaban

Sindrome de Ellis-Van Creveld
Criptofalmo de Frasier

Sindrome de Goldenhar

Sindrome de Jaeken y Van den Burghe
Sindrome de Joubert

Sindrome de Meckel-Gruber
Sindrome Orofacial.digital tipos Il y Il
Sindrome de Ruvalcaba-Myhre-Smith
Sindrome de Smith.Lemli-Opitz
Sindrome de Walker-Warburg
Sindrome de Pacual-Castroviejo Il

L R R SR R B B SRR R R R SRR B S

Tomado de “Complejo de Dandy Walker, experiencia en el Centro de Referencia Perinatal
Oriente”, Callen; Phillips, Mahoney, Siebert, Llani, Fliger, Kapur, 2006, como se cité en Osorio,
2006, p.115.

El complejo de Dandy-Walker se asocia con frecuencia a malformaciones (43.7 a 71.4%)
en el sistema nervioso central y fuera de él, siendo las primeras son las mas comunes
(GratacOs, Gomez, Nicolaides, Romero, Cabero, 2007; Limperopoulos, Robertson,

Estroff, Barnewolt, Levine, Bassan, Plessis, 2007; como se citd en Tobias, 2012).

Gratacos, Gémez, Nicolaides, Romero y Cabero (2008) mencionan que en el sindrome
de Dandy Walker, se presenta sobre todo con otros defectos neurol6gicos como la
ventriculomegalia, anomalias de la linea media como es el caso de la agenesia del

cuerpo calloso y la holoprosencefalia. Y también entre otros defectos puede presentarse
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rifones poliquisticos, defectos cardiacos y hendidura facial.

Por su parte Santamaria (2014) refiere que la malformacién Dandy Walker se asocia
frecuentemente con otras anomalias intracraneales como son agenesia del cuerpo
calloso, holoprosencefalia, encefaloceles occipitales y anormalidades oculares. Y entre
las anomalias extracraneales incluye: rifiones poliquisticos, defectos cardiovasculares,

polidactilia y paladar hendido.

2.2.4.4. Aspecto historico

En afio 1886 J. Bland Sutton describe un quiste de fosa posterior en el estudio pos
mortem de una persona de 6 semanas de vida, a quien originalmente fue diagnosticado
meningocele occipital, advierte la presencia de una dilatacion quistica del cuarto
ventriculo. (Sutton, 1886).

Hacia 1914 Walter Dandy y K.D. Blackfan mencionan la triada clasica al informar el caso
de un paciente de 13 meses de edad con hidrocefalia que presentaba ensanchamiento
quistico de la fosa posterior, agenesia del vermix cerebeloso y hemisferios cerebelosos
hipoplasicos. Con este descubrimiento y basados en casos previos de la literatura,
llegaron a la conclusién de que se presentaba una dilatacion del IV ventriculo. (Dandy,

Blackfan, 1914, como se cit6 en Figueroa, 2013).

Targgart y Walker (1942) luego de estudiar los 6 casos presentados en la literatura, asi
como también los diversos casos por ellos estudiados, plantean la hipétesis de que la
atresia de los forAmenes de luschka y Megendie origina la hidrocefalia y las otras
anormalidades de este sindrome. (Taggart y Walker, 1942, como se citd6 en Figueroa,
2013).

El afio 1954 en Benda propone denominar al cuadro SDW, al comprobar que la entidad

se debe a un desarrollo embriolégico anormal del cerebro medio (Garcia, 2012).

En base a sus estudios D’ Agostino en 1963 y Hart et al en 1972 definieron las
caracteristicas de la malformacion de Dandy-Walker constituida por la triada (1) agenesia
parcial o total del vermis, (2) dilatacién quistica del cuarto ventriculo y (3) ampliacion de la
fosa posterior. Y que generalmente se asocia a una hidrocefalia no como parte sino como
una complicacion de la malformacion. (Hart, Malamud y Ellis, 1972, como se cit6 Zuluaga,

Henao, Herrera, Mejia y Prisco, 2009).
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2.2.4.5. Incidencia

La incidencia se estima de uno entre 25000 a 35000 nacimientos (Hirsch, Pierre-Kahn,
Renier, Sainte-Rose, Hoppe-Hirsch, 1984; Ulm, Ulm, Deutinger, 1997 como se citd en
Boering 2013). Esta cifra coincide con la literatura anglosajona en el cual se reporta una
incidencia de 1 en 25 a 35,000 recién nacidos vivos (Kalidasan, Carroll, Allcutt, Fitzgerald,
1995; Cardoso, Lange, Lorenzoni, Scola, Werneck, 2007; como se citdé en Figueroa,

2013). Y segun Gratacés (2008) la prevalencia es de 1:30,000 nacimientos.

Respecto a el riesgo de ocurrencia en gemelos es bajo, alrededor del 5% (Alanay, Akta,
Utine, Talim, Ondero, et all, 2005; Ecker, Shipp, Bromley, Benecerraf, 2000; como se cit6
en Garcia, 2009).

2.2.4.6. Relacion con la hidrocefalia

Gratacos (2008) menciona que el complejo de Sd Dandy Walker “esta presente en el 4-
12% de todos los casos de hidrocefalia infantil” (p. 190). Tobias (2012) sobre la
hidrocefalia afirma est4 presente en el 80% de los casos. Una informacion similar de la
bibliografia revisada es que “Aproximadamente un 70% de los pacientes presentan
hidrocefalia, que se desarrolla posnatal” (Richter, Pincus, 2006, como se cit6 en Figueroa,
2013, p. 95). Boering (2013) menciona que la “Hidrocefalia esta presente  em  trés

guartos dos casos de MDW™ (p.73).

Respecto a la medida del perimetro craneal Santamaria (2014) refiere que el 80% de los
pacientes al nacer presentan un PC normal; pero al afio de edad el 80% presenta una

ventriculomegalia.

2.2.4.7. Aspecto Cognitivo

En este aspecto, la mitad de los pacientes presentan un retardo mental, lo cual se
relaciona con el grado de hipoplasia del vermis (Goyenechea, como se citd en
Santamaria, 2014). Por otro lado, también en la literatura refiere que se puede encontrar
un déficit cognitivo en el 40 al 70% de los nifilos nacidos vivos, y que los casos aislados
de MDW se presentan con un mejor pronéstico (Hirsch, Pierre-Kahn, Renier, et al, 1984,
como se cité en Boering, 2013). Gratacdés menciona que se “informa la existencia de una
inteligencia inferior a la normal en el 40 al 70% de los casos”. (2008, p.195). Y Volpe

indica que “75% of survivors exhibit cognitive deficits™ (2018, p. 82).

3 “La hidrocefalia esta presente en tres cuartas partes de los casos de MDW”
4 “El 75% de los sobrevivientes presentan déficits cognitivos”
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Por su parte en un estudio los casos que fueron identificados en el Utero y en el periodo
neonatal presentaron déficit cognitivo en un 75%, y los que fueron identificados en un
tiempo posterior al periodo neonatal, solo el 25% presenté déficit cognitivo, en sus
resultados advierten que la alteracibn en la lobulacion del vermis parece estar
correlacionado con el deterioro intelectual, esto observado aproximadamente en la mitad
de los casos de malformacién de Dandy Walker. (Boddaert y Ferguson, 2003, como se
cité en Volpe, 2018).

2.2.4.8. Mortalidad

En este aspecto se tiene informacion de que la mortalidad se presenta entre el 12 a 50%
en los casos de complejo de Dandy Walker aislado, y en caso de malformaciones
asociadas hasta de 76 a 83% antes del primer afio. (Gratacos, Gomez, Nicolaides,
Romero, Cabero, 2007; Has, Ermis, Yiksel, Ibrahimoglu, Yildirim, Sezer, Basaran, 2004;
Malinger, Lev, Lerman-Sagie, 2009: como se citd6 en Tobias, 2012). Santamaria (2014)
brinda la misma informacién sobre las tasas de mortalidad de la malformacion de Dandy
Walker entre un 12 — 50%; y, en las asociadas con otras malformaciones congénitas,

constituye el 83% de la mortalidad postnatal.

Su indice mortalidad oscila entre 10 a 66%, y se atribuye principalmente a
malformaciones asociadas, las cuales estan presentes en aproximadamente el 75% de
los fetos afectados. (Dandy, 1921; Salihu, Kornosky, Druschel, 2008; como se citd en
Boering, 2013).

En los casos que han sido identificados en el Gtero o en el periodo neonatal, el resultado
ha sido desfavorable, pues casi el 38% muere, sin embargo, los que han sido
identificados en un tiempo posterior al periodo neonatal presenté un 10% de mortalidad.
Las anomalias neurales asociadas cumplen un papel importante pues, los casos que
murieron a menudo presentaron esta condicién. (Boddaert y Ferguson, 2003, como se
cité en Volpe, 2018).

2.2.4.9. Diagnostico

La anatomia del vermis cerebeloso no se completa antes de las 16-20 semanas de edad
gestacional, por ello es importante evitar diagnosticos tempranos y erroneos, en tal
sentido la reevaluacion a partir de la semana 18 de gestacion es apropiado para
confirmar la presencia o ausencia de un vermis anatdmicamente normal (Ulm, Ulm,
Deutinger, et al, 1997; Pilu, Visentin, Valeri, 2000; Bromley, Nadel, Pauker, et al, 1994;

como se citdé en Boering, 2013).
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En el mismo sentido Tobias (2012) menciona la necesidad de ser cuidadosos en el

diagnéstico, y evitar realizarlos precozmente, especialmente antes de la semana 18.

En este aspecto los autores coinciden sobre la edad gestacional para realizar la
evaluacién. El cual debe realizarse a partir de las 18 semanas de gestacion o
posteriormente, considerando que es necesario que esté completo el desarrollo del
vermis, asi se evitaria falsos positivos (Has, Ermis, Yuksel, Ibrahimoglu, Yildirim, Sezer,
et al., 2004; Blaas HG, Eik-Nes SH. First-trimester, 2008; como se citdé en Figueroa,
2013).

2.2.4.10. Evaluacion

Las técnicas de diagndstico por imagen lo integran; ultrasonido, resonancia magnética
nuclear y tomografia axial computarizada. Y la evaluacién inicial se debe hacer con
ultrasonido, que es el método de eleccion para el diagnéstico prenatal (Barkovic, Kjos,
Norman, Edwards, 1989; Wald, Lowrenz, Deutinger, Weninger, 2004; como se citdé en
Figueroa, 2013).

Santamaria menciona que, “para la valoracion de las estructuras de la fosa posterior, la
ecografia se ha integrado dentro del screening morfolégico del segundo trimestre. La
identificacion de anomalias que afectan a dichas estructuras permite la valoracién
prenatal.” (2014, p. 59).

Sobre la resonancia magnética prenatal es una herramienta para el diagnéstico del
sistema nervioso central, pues permite tener imagenes de alta resolucién en multiples
planos (Ermis, Ylksel, Ibrahimoglu, Yildirim, Sezer, Basaran, 2004; Harper T, Fordham
LA, Wolfe HM, 2007; Shekdar K, 2011; Kline-Fath BM, Calvo-Garcia MA, 2011; como se
cité en Tobias, 2012), sin embargo no esta libre de limitaciones, por el pequefio tamafio
de la muestra, en ese sentido el examen ecografico 3D correctamente realizado brindaria
informacion relevante (Has, Ermis, Yiksel, Ibrahimoglu, Yildirim, Sezer, Basaran, 2004;
Phillips, Mahony, Siebert, Lalani, Fligner, Kapur, 2006; Zalel, Gilboa, Gabis, Ben-Sira,

Hoffman, Wiener, Achiron, 2006; como se cité en Tobias, 2012).
Por otro lado para el diagndstico de Dandy Walker en adultos, en la actualidad la RM es

considerada la herramienta diagnostica no invasiva mas precisa (Tal, Freigang, Dunn,

Durity, Moyes, 1980, como se cit6 en Figueroa, 2013).
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2.2.4.11. Prondéstico
Garcia refiere que “el diagnéstico es favorable cuando se trata adecuadamente la

hidrocefalia con cirugia los primeros afios de vida con cirugia”. (2012, p. 54).

El sindrome de Dandy Walker cuando se presenta en forma aislada tiene alta posibilidad
de supervivencia, ademas hay reportes de personas que tuvieron este diagndstico
durante toda su vida sin ningun sintoma (Lavanya, Cohem, Gandhi, Farrel, Whitby, 2008,
como se citd en Cueva, 2016). Segun Gratacos (2008) parece que la evolucion
neurolégica tiene relacion especialmente con el tamafio del vermis cerebeloso. Si esta

intacto, el prondstico probablemente sera favorable.

Otro dato importante es que cuanto mas temprano se inician de sintomas, mayor es la
mortalidad. Ademas, el género, la raza y el ingreso monetario no predicen
significativamente la mortalidad (McClelland, Ukwuoma, Lunos, Okuyemi, 2015, como se
cité en Cueva, 2016).

2.2.4.12. Tratamiento
Sobre el tratamiento en general consiste en atender los problemas asociados (Navarina

Martinez, Elizondo, 2009 como se cité en Cueva, 2016).

Noggle (2012) menciona que el tratamiento para DWM consiste en el control de los
sintomas, lo cual implica la colocaciébn de una derivacion para drenar el liquido
cefalorraquideo, el reducir la presion y controlar la inflamacion. Y, la evaluacion
neuropsicoldgica resulta beneficiosa para identificar un patrén de fortalezas y debilidades

gue pueden servir como vias de intervencion.

Segun Figueroa (2013), el tratamiento del sindrome de Dandy Walker en el contexto de
hidrocefalia sintomatica ha evolucionado en forma favorable en las Ultimas décadas, mas
aun con el desarrollo de la neuroendoscopia; a pesar de ello, a la actualidad no existe un

consenso universal en cuanto a su manejo.

Al respecto la derivacion ventriculo-peritoneal, es un método que al pasar de los afios ha
logrado un lugar importante, como practica rutinaria en algunos centros neuroquirlirgicos,
en un estudio retrospectivo realizado de 72 pacientes, se recomienda el tratamiento de la
colocacion de derivacion ventriculo-peritoneal como una inicial de eleccion, dada la baja
tasa de complicaciones asociadas. (Mohanty, Biswas, 2006, como se citd en Figueroa,
2013).
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En cuanto a la derivacion ventriculo-cisto-peritoneal la reportan como un método seguro
para el tratamiento del SDW realizado en un estudio retrospectivo de 48 casos, y se
basan en la evidencia de ser el método que presentdé menos complicaciones en su serie.

(Kumar, et al (Kumar, Jain, Chhabra, 2001, como se cité en Figueroa, 2013).

La tercer ventriculostomia con cauterizacion de los plexos coroideos, tiene una tasa de
éxito alta 76% (War, 2005, como se citd6 en Figueroa, 2013) y consideran que Su uso
favorece el tratamiento del SDW y hace a los pacientes menos propensos a desarrollar
una obstruccion acueductal secundaria, por lo cual la consideran como la principal

técnica de manejo (War, Dewan, Mugamba, 2011, como se cité en Figueroa, 2013).

Anteriormente se utilizaban métodos que a la actualidad estan en desuso por no ser tan
seguros como la fenestracion de la membrana del quiste, derivacion cisto-peritoneal y
tercer ventriculostomia endoscépica (Figueroa, 2013).

Es bueno saber que la derivaciéon no revierte los efectos tempranos de la hidrocefalia,
pero puede prevenir dafios cerebrales adicionales y disminuir la posibilidad de problemas

cognitivos posteriores (Greenspan, 1998, como se cit6 en Belser, 2019).

Fig. 3. Derivacién ventriculo peritoneal. - “Malformacion de Dandy-Walker RM craneal (cortes
sagitales en T1 y T2). Malformacion de dandy Walker tratada mediante derivacion ventriculo-
peritoneal. La secuencia T2 (alta resoluciéon) muestra una fina banda e tejido que obstruye la
salida del IV ventriculo (flecha

Tomado de “Radiologia esencial’, del Cura, Pedraza y Gayete, 2009. p. 1245
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2.2.4.13. Otras alteraciones de la fosa posterior

a. La mega cisterna magna. - La cisterna magna, llamada también cisterna
cerebelo medular posterior, es una dilatacion del espacio subaracnhoideo ubicada en la
zona posterior al bulbo raquideo y caudal al cerebelo. Si la referida dilatacién es mayor
de 10 mm, desde la cara posterior del vermis cerebeloso hasta la cara interna del hueso
occipital, con la presencia concomitante de un vermis normal y un cuarto ventriculo, en
consecuencia, se le denomina como agrandada o mega cisterna magna (Coadi, 2015,
como se citdé en Dharmarpandi, 2020).

La dificultad cognitiva se presenta hasta el 8% de los pacientes, sin embargo, el impacto
total de esta condicion en el desarrollo del lenguaje y el comportamiento adn es
desconocido. En general, los nifios con mega cisterna magna aislado presentan un
pronéstico favorable del desarrollo neurolégico, con un desarrollo normal que ocurre en

mas del 90% de los casos (Coadi, 2015 como se cité en Dharmarpandi, 2020).

A continuacion, la figura 4 indica la presencia de mega cisterna maga, en el cual se
puede advertir el cerebelo tiene otra posicion dentro de la fosa posterior del craneo.

Fig. 4. Mega cisterna magna. La imagen muestra mega cisterna magna (flecha), vermis
normal, cuarto ventriculo normal, fosa posterior agrandada, festoneado del hueso occipital
y ausencia de la hidrocefalia.

Tomado de “Radiologia esencial”’, del Cura, Pedraza y Gayete, 2009. p. 1245
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b. Hipoplasia Vermiana Inferior Aislada. Se caracteriza por la ausencia parcial de
la porcién inferior del vermis cerebeloso. El resto del vermis, asi como los hemisferios
cerebelosos, el cuarto ventriculo y la fosa posterior, tienen un tamafio y una arquitectura
normales; esta condicién puede ocurrir en el contexto de los sindromes mendelianos, en
cuyo caso si conlleva un riesgo de recurrencia. Mas del 75% de los pacientes con esta
malformacién tienen una evolucién favorable (Limperopoulos, Robertson, Estroff et al,
2006, como se citd en Bosemani, 2015). En algunos pacientes, pueden presentarse
déficits funcionales leves en la actividad motora fina y el lenguaje receptivo.

Figura 5. Hipoplasia vermiana inferior aislada-Image shows isolated inferior vermian
hypoplasia with partial absence of the inferior vermis (arrow) and apparent but not true
enlargement of the fourth ventricle.>

Tomado de “Congenital Abnormalities of the Posterior Fossa”, Bosemani, Orman,
Boltshauser, Tekes, Huisman, Poretti, 2015, p. 205.

c. El quiste del saco de Blake. - El saco de Blake es una estructura que se

presenta en el desarrollo embrionario; el quiste del saco de Blake se forma cuando falla o

5 La imagen muestra hipoplasia vermiana inferior aislada con ausencia parcial del vermis inferior
(flecha) y agrandamiento aparente pero no verdadero del cuarto ventriculo.
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se retrasa la regresién de dicho saco, debido a ausencia de perforacién del foramen de
Magendie. El quiste del saco de Balke se ubica inferior al vermis, que estructuralmente es
normal. El quiste ocasiona una rotacién ascendente del vermis, sin embargo, la prensa
del Herdfilo no se encuentra elevada, y el punto fastigial del cuarto ventriculo es normal.
Buena parte de los casos fetales (30-50%) se resuelven espontdneamente, a ser que se
vean otras anomalias (McCoy, Katz, Gould, et al, 1995 y Santo, Sansour Thilaganathan,

et al, 2011, como se citd en Resnik, 2019).

Fig. 6. El quiste del saco de Blake. - Image shows a Blake pouch cyst with enlargement
of the fourth ventricle, which communicates with an infraveermian cyst with enlargement
of the Blake pouch; anormal vermis; and supratentorial hydrocephalus (arrowhead). 6

Tomado de “Congenital Abnormalities of the Posterior Fossa”, Bosemani, Orman,
Boltshauser, Tekes, Huisman, Poretti, 2015, p. 205.

d. Quiste aracnoideo de fosa posterior. — Son colecciones de LCR que se
desarrollan en el seno de las capas de la membrana aracnoidea, no permitiendo la
comunicacion libre con los espacios subaracnoideos. Se localiza mas frecuentemente en

la fosa posterior, generalmente retrocerebelosa, también puede ser lateral, rodeando los

6 La imagen muestra un quiste en bolsa de Blake con agrandamiento del cuarto ventriculo, que se
comunica con un quiste infravermiano con agrandamiento de la bolsa de Blake; vermis anormal; e
hidrocefalia supratentorial (punta de flecha).
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hemisferios cerebelosos o también ocupando los angulos pontocerebeosos. (del Cura,
2009).

La presencia de macrocefalia, las sefiales de aumento de presién intracraneal y el retraso
en el desarrollo son posibles indicadores clinicos en nifios con quistes aracnoideo en la
fosa posterior, si el flujo del LCR esta obstruido (Sanabriua, Yamamoto, Nagashina,

Kohmura, 2007, como se cité en Bosemani, 2015).

Fig. 7. Quiste aracnoideo de fosa posterior. Image shows a retrocerebellar arachnoid cyst
that is isointense relative to CSF (white arrows), with apparent enlargement of the
posterior fossa, scalloping of the occipital bone, mass effect on the dorsal aspect of a
normal-appearing vermis (black arrow), a normal fourth ventricle, and supratentorial
hydrocephalus (arrowhead).”

Tomado de “Congenital Abnormalities of the Posterior Fossa”, Bosemani, Orman,
Boltshauser, Tekes, Huisman, Poretti, 2015, p. 205

7 La imagen muestra un quiste aracnoideo retrocerebeloso que es isointenso en relacién con el
LCR (flechas blancas), con agrandamiento aparente de la fosa posterior, festoneado del hueso
occipital, efecto de masa en la cara dorsal de un vermis de apariencia normal (flecha negra), un
cuarto ventriculo e hidrocefalia supratentorial (punta de flecha).
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e. Romboencefalosinapsis.- Se produce por un error de la diferenciacion de
Vermis durante el tercer mes de gestacion. El rombencéfalo es el inicio embrionario del
cerebelo posterior, a partir de alli se forma el cerebelo y se diferencia, en la
Romboencefalosinapsis la parte media del cerebelo no se desarrollan y los dos
hemisferios cerebelosos estan fusionados como una masa Unica, es decir existe un error
en la formacion de restructura media del cerebelo. Los casos con frecuencia tienen
hipogénesis vermiana. Las anomalias cerebrales asociada con frecuencia incluyen fusion
del hemisferio, nlcleos dentados, pedunculos cerebelosos superior, tAlamo, ausencia de
sptum pellucidum, hipoplasia olivar, anomalias del sistema limbico e hidrocefalia
(Gratacos, 2008).

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes de la rombencefalosinapsis son ataxia del
tronco y/o de las extremidades, movimientos oculares anormales, estereotipias de la
cabeza y retraso en el desarrollo motor. Las caracteristicas cognitivas a largo plazo
varian desde un deterioro grave hasta la normalidad (Poreti, Alber, Burki, Toelle,
Boltshauser, 2009, como se cité en Yamamoto, Nagashina, Kohmura, 2007, como se citd

en Bosemani, 2015).

Fig. 8. Romboencesinapsis.- Rhombencephalosynapsis in a 5 year-old boy who presented with
ataxia (a) Posterior coronal T"-weighted MR image shwos continuity of the cerebellar
hemispheres with and abnormal transverse orientation of the cerebellar folia (arrowheads). (b)
axial T2- weighted MR image show continuity of the cerebellar hemispheres, dentate nuclei
(arrows), and superior cerebellar peduncles (arrowhead) without an intervening vermis.8

Tomado de “Congenital Abnormalities of the Posterior Fossa”, Bosemani, Orman, Boltshauser,
Tekes, Huisman, Poretti, 2015, p. 209.

8 Rombencefalosinapsis en un nifio de 5 afios que presenté ataxia (a) Imagen de RM ponderada
en T coronal posterior que muestra continuidad de los hemisferios cerebelosos con una
orientacion transversal anormal de la folia cerebelosa (puntas de flecha). (b) RM axial ponderada
en T2 la imagen muestra la continuidad de los hemisferios cerebelosos, los ndcleos dentados
(flechas) y los pedinculos cerebelosos superiores (punta de flecha) sin un vermis intermedio
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f. Sindrome de Jouber. En este sindrome puede presentarse el cerebelo anémalo
0 pequefio y advertirse como un quiste en la fosa posterior. Los largos y gruesos
pedudnculos cerebelosos dan un aspecto de diente molar, la hendidura cerebelosa de la
linea media puede confundirse con la fosa posterior de la MDW, pero en el informe de

Joubert la posicién torcular es normal (Resnik, 2019).

Un dato a considerar es que, aproximadamente el 75 % de casos con malformacionde
Dandy Walker requiere una derivacion, de 300 casos confirmados de Sd. De Joubert
ninguno tuvo hidrocefalia (Alvarez, 2017). Es importante tener en cuenta que afecta en
forma variable las funciones cognitivas “Joubert syndrome is characterized by hypotonia,
ataxia, ocular motor apraxia, neonatal breathing dysregulation, and intellectualdisability of
variable severity” (Doherty, 2009: Romani, Micalizzi, Valente, 2013; como se cit6 en
Bosemani, 2015).

Fig. 9. Sindrome de Jouber.- Joubert syndrome in a 5 - year-old child who presented with
ataxia, ocular motor apraxia, and cognitive impairment. (a) sagittal-weihgted MR image show
hypoplasia and dysplasia of the vermis (arrow), enlargement of the fourth ventricle with upward
and posterior displacement of the fastigium (*), and a narrow pontomesencephalic isthmus
(arrowhead). (b) Axial T2-weighted MR image show elongated, thickened, and horizontally
oriented superior cerebellar peduncles (arrow) and a deepened interpenduncular fossa,
resulting un the characteristic molar tooth sign.10

Tomado de “Congenital Abnormalities of the Posterior Fossa”, Bosemani, Orman, Boltshauser,
Tekes, Huisman, Poretti, 2015, p. 212.

° “El sindrome de Joubert se caracteriza por hipotonia, ataxia, apraxia motora ocular,
desregulacién respiratoria neonatal y discapacidad intelectual de gravedad variable”.

10 Sindrome de Joubert en un nifio de 5 afios que presentd ataxia, apraxia motora ocular y
deterioro cognitivo. (a) Imagen de RM con ponderacién sagital que muestra hipoplasia y displasia
del vermis (flecha), agrandamiento del cuarto ventriculo con desplazamiento ascendente vy
posterior del fastigium (*) y un istmo pontomesencefélico estrecho (punta de flecha). (b) Imagen de
RM axial potenciada en T2 que muestra peddnculos cerebelosos superiores alargados,
engrosados y orientados horizontalmente (flecha) y una fosa interpenduncular profundizada, lo que
resulta en el signo caracteristico del diente molar
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2.2.4.14. Sindrome Cerebeloso Cognitivo Afectivo (SCCA)

Si bien no existen investigaciones que se orienten directamente a relacionar el lenguaje
con el sindrome de Dandy Walker, se tiene conocimiento que el cerebro funciona como
un todo y que el cerebelo como parte del sistema nervioso central tiene algin grado de
participacién en las diferentes actividades cognitivas en este caso el lenguaje, y un
término que ha estado presente dentro de la bibliografia cientifica es el “sindrome
cerebeloso cognitivo afectivo”, al respecto mencionamos informacion que respalda la
participacion del cerebelo en las funciones cognitivas superiores, especificamente en el

lenguaje.

a. definicion. Propuesto por Schmahmann y. Sherman (1998), quien realizé un
estudio con 20 pacientes con patologia cerebelosa excluyendo a los mayores de 74 afios
y los que tengan otra enfermedad del SNC. Al respecto hizo diferentes evaluaciones
como el estudio del estado mental al lado de la cama, resonancia magnética o
tomografias computarizadas ponderadas en T1 y T2, y también estudios
neuropsicologicos, en sus resultados advierten que la alteracion de las estructuras
cerebelosas se asociaba a alteraciones de la funcién ejecutiva, al deterioro de la
cognicién espacial, a un cambio de personalidad y a dificultades linglisticas, en este
altimo incluye la disprosodia, el agramatismo y anomia leve. Los resultados obtenidos no
son congruentes a lo que anteriormente se pensaba, sobre que el cerebelo tiene la

funcién solo de regular la actividad motora. Al respecto presenta el siguiente cuadro.

Tabla 7. Topografia postulada de la funcién en el cerebelo humano

Organizacién y Funcién Topografia
Organizacién anteroposterior | Lobulo anterior (I6bulos 1-V) Representacion
Sensoriomotor “secundaria” (I6bulos VIII/IX)
Cognitivo, afectivo Neocerebelo (l6bulos VI, Vil—vermis vy

hemisferios)

Organizacién medial-lateral Vermis y nucleo fastigial
Regulacion autonémica, afecto,

recuerdo emocionalmente

importante

Ejecutivo, visoespacial, linglistico, | Hemisferios cerebelosos y nucleo dentado
aprendizaje y memoria

Tomado de “Disorders of the Cerebellum: Ataxia, Dysmetria of Thought, and the Cerebellar
Cognitive Affective Syndrome”, de Schmahmann, 2004, p. 375
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b. Investigaciones que respaldan el SCCA
Barragan et al. (2017) describen 2 casos de cerebelitis aguda diagnosticadas con el
apoyo de la resonancia magnética, el primer caso de un paciente de 2 afios ademas de
presentar algunas alteraciones motoras, también presentd ausencia de emision del
lenguaje durante 2 semanas, sin embargo, era capaz de obedecer érdenes y se hacia
entender con gestos, luego comenzé a emitir palabras sencillas, pasados 2 meses
persistia una leve disartria. El segundo paciente tenia 4 afios, quien presentdé un
acentuado aumento en la latencia de respuesta, un lenguaje hipofluente y agramatical,
luego de 2 meses las alteraciones del lenguaje fueron menos acentuados y tenia
problemas para entonar canciones. La presentacion de estos estudios con diagnéstico de
cerebelitis aguda nos hace ver que, si bien hay una alteracion motora, también se
involucra una alteracion de las funciones del lenguaje, informacién que es coherente con

lo postulado por Schmahmann al referirse a la dismetria del pensamiento.

Mediante PET, se observo la activacion del I6bulo frontal izquierdo y el cerebelo lateral
derecho cuando los sujetos tenian que crear verbos relacionados con un hombre que se
les presentaba, pero no se activaba cuando solamente se leian los nombres. (Petersen,

Fox, Posner, Mintun y Raichle, 1989, como se citdé en Barrios, 2001).

Hubrich-Ungureanu, Kaemmerer, Henn y Braus (2002) En otro estudio de RMF, se usé
un sujeto diestro y otro zurdo, a quienes se les pidié que generaran palabras en condicion
de silencio, y se pudo advertir que en el sujeto diestro se presentaba una activacion
significativa de la corteza fronto-parietal izquierda y del hemisferio cerebeloso derecho,
sin embargo, en el sujeto zurdo se produjo una activacién en frontotemporal-parietal

derecha y activacion del hemisferio cerebeloso izquierdo.

c. Sindrome Cerebeloso Cognitivo Afectivo en nifios
Scoot (2001) realiz6 un estudio examinando los perfiles cognitivos de nifios con tumores
cerebelosos, obteniendo perfiles longitudinales, en el cual se advierte como en los
adultos, los que tenian la lesion en las estructuras del cerebelo derecho se asociaba a
habilidades verbales y/o de alfabetizacion retrasados o deterioradas, y las lesiones en las
estructuras del cerebelo izquierdo se asociaban a tener retraso o deterioro en las
habilidades no verbales /espaciales. Concluyen que el cerebelo juega un papel
importante en la cognicion, y que el dafio cerebeloso lateralizado puede estar relacionado
con deterioros de las funciones cognitivas que estan a cargo de la corteza contralateral y
que, si bien los casos de lesiones presentados en adultos dan cuenta de déficit cognitivos

transitorios, en el caso de los nifios muy pequefios, se estabilizan con el desarrollo.
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d. SCCA en malformaciones congénitas
Tavano (2007) realizdé un estudio para verificar la presencia de SCCA en un grupo 27
pacientes entre adultos y nifios con malformaciones congénitas difusos o localizadas,
entre ellos agenesia cerebelosa completa, agenesia vermal completa, agenesia vermal
parcial, hipoplasia cerebelosa difusa que afecté al vermis como a los hemisferios
cerebelosos, y agenesia, hipoplasia o displasia que afectaba solamente a los hemisferios
cerebelosos. Se les realizaron evaluaciones clinicas, estudios neurorradiol6gicos,
evaluaciones neuropsicolégicas y neurolinglisticas. Llegd a la conclusiébn que existe
presencia de SCCA en pacientes nifios y adultos con malformaciones cerebelosas
congénitas y con lesiones cerebelosas adquiridas, ademas menciona que el SCCA en
malformaciones cerebelosas congénitas parece ser mas severo y menos especifico que
el observado en pacientes con lesiones cerebelosas adquiridas, y que, en los pacientes
con malformaciones cerebelosas es mas dificil establecer correlaciones anatémicas y

funcionales estrictas.

e. Hipotesis al respecto
Schmahmann (2004) Considerando que el cerebelo de acuerdo a las investigacion se
comunica con areas del cerebro que se relacionan con los comportamientos
instintivos, el estado de animo, y los mas altos niveles de cognicién y razonamiento,
propone la hipétesis de la dismetria del pensamiento, que tiene relacién con la dismetria
motora que se manifestaciones de ataxia en los movimientos de los ojos, equilibrio,
extremidades, sin embargo si esta dismetria se expresa en las funciones no motoras
supervisadas por el cerebro, se estaria indicando una dismetria del pensamiento, cuya

expresion corresponde al SCCA.

2.3. DEFINICION DE TERMINOS BASICOS

2.3.1. Lenguaje

Segun Owens (2003), el lenguaje es un cddigo compartido a nivel social, representa
conceptos a través de la utilizacion de la combinacién simbolos arbitrarios que estan

sujetas a reglas.

2.3.2. Componente léxico semantico

La semantica es un sistema y contiene el lexicén o diccionario mental. El significado de
las palabras es dificil de aprender ya que estan relacionadas entre si en redes complejas,
por ejemplo, un nifio puede usar la misma palabra que un adulto, pero no significaran

igual para €l (Clarck, 1993, como se cit6 en Berko, 2010).
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2.3.3. Componente morfosintactico

La sintaxis y la morfologia se han estudiado de manera separada durante mucho tiempo,
en estos Ultimos afios aln el estudio de estos componentes es de manera independiente;
sin embargo, la linglistica moderna cada vez mas considera estudiarla de manera
conjunta con el nombre de morfosintaxis activando la descripcion y la estructura interna
de las palabras y de las reglas de combinacién de los sintagmas en oraciones (Dubois,

1979, como se citd en Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

2.3.4. Componente Fonético fonoldgico

La fonologia es la disciplina que estudia las reglas de la estructura, distribucion y
secuencia de los sonidos del habla, cada lengua es diferente en cuanto a los sonidos de
habla o fonemas, un fonema es la minima unidad linglistica sonora y podria evidenciar
diferencia de significado, el espafiol utiliza 24 fonemas y el inglés 45, los al6fonos son
variantes que se dan a la hora de la pronunciacion de un mismo fonema, es decir es la
manera de pronunciar el fonema segun en la posicion que se encuentre dentro de una
palabra (Owens, 2003).

2.3.5. Componente pragmatico

La pragmatica estudia el funcionamiento del lenguaje en contextos sociales, situacionales
y comunicativos; es decir, se trata de la utilizacion de un conjunto de reglas que explican
el uso de manera intencional que tiene el lenguaje y que tiene en cuenta que se trata de
las normas sociales compartidas para una buena utilizacion en diferentes contextos

concretos (Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos, 1996).

2.3.6. Sindrome de Dandy Walker

Al respecto Santamaria (2014) menciona “la malformacion de Dandy Walker es una
alteracién congénita que compromete el cerebelo y el cuarto ventriculo. Esta condicion se
caracteriza por agenesia o hipoplasia del vermis cerebeloso, dilatacién quistica del cuarto

ventriculo y alargamiento de la fosa posterior” (p. 59).

2.3.7. Cerebelo

El cerebelo se encuentra en una posicion marginal respecto a los grandes centros y vias
sensoriales y motores. Por tal motivo se le ha supuesto una funciéon de coordinacion o
regulacion de los actos motores en su realizacién o en su preparacion, mas no como un
elemento neuronal iniciador del movimiento. Su funcién seria brindar continuidad,
suavidad y armonia al comportamiento motor. Su lesion total o parcial altera la

coordinacion motora y produce alteraciones en la postura y el movimiento. Hace poco
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tiempo se ha extendido también su funcién reguladora a los procesos de caracter
perceptivo y cognitivo. Es asi que en la actualidad se le entiende como una estructura
gue se especializa en la regulacién de funciones perceptivas, cognitivas y motoras
originadas en otros sectores del sistema nervioso (Ghez y Thatch, 2000, como se citd en
Delgado, 2001).

2.3.8. Genética humana

La genética humana examina todas aquellas caracteristicas que el hombre hereda tanto
fisicas como mentales, normales y anormales. En su mas amplio sentido, se ocupa de
todas las propiedades comunes a los seres humanos, que lo distinguen entre otros seres
vivos, asi como de las que caracterizan sélo a ciertos grupos de hombres, a algunas

familias o a determinados individuos. (Lisker, 2013).

2.3.9. Congénito
“se presenta en el nacimiento y no siempre son genéticas. P. ejemplo, una enfermedad
de la madre durante el embarazo puede producir anomalias en el feto que son congénitas

(al nacer con ellas) pero no son genéticas (no heredadas)” (Toledo 1998, pg. 29).

2.3.10. Sindrome
“Conjunto de sintomas caracteristicos de una enfermedad o un estado determinado”

(RAE).

2.3.11. Liquido cefalorraquideo

Es un liquido claro y fluido que se forma en un grupo de células, el plexo coroideo, en el
interior del cuarto ventriculo, amortigua los choques del cerebro cuando la cabeza se
mueve, le brinda flexibilidad y también le proporciona una reserva de hormonas y

nutrientes para el cerebro y la médula espinal (Kalat, 2004).

2.3.12. Derivacion ventriculo peritoneal
“‘Es un tubo de polietilieno que se suele extender desde un ventriculo lateral hasta la

cavidad peritoneal” (Marcdante, 2019, p. 658).
2.3.13. Fosa craneal posterior

Es “la mas grande y mas profunda de las fosas craneales, contiene el cerebelo, la

protuberancia y el bulbo raquideo”. (Moore y Agur, 2007, p. 505).
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CAPITULO Il

METODOLOGIA

3.1. TIPO Y DISENO DE INVESTIGACION.

La investigacion fue un estudio de caso, el mismo que se define como: “El estudio de
casos permite analizar el fenébmeno objeto de estudio en su contexto real, utilizando
multiples fuentes de evidencia, cuantitativas y/o cualitativas simultaneamente” (Yin, 1989,
como se citd en Jiménez 2012, p. 142).

3.2. MUESTRA.
Criterios de inclusion.
a. Con capacidad de expresion verbal.
b. Disposicion para la evaluaciéon presencial.

c. Adolescente con diagndstico médico de sindrome de Dandy Walker.

Criterios de exclusion
a. Trastorno de conducta.

b. Otra malformacién asociada

Descripcion del caso
Adolescente de 13 afios, cursa el sexto grado del nivel primario en un Centro de

Educacion Basica Especial, respecto del cual sefialamos los siguientes aspectos:

Antecedentes fisioldgicos:
Embarazo: no planificado-, la madre estuvo expuesta a sustancias toxicas por trabajo que
realizaba el padre y no recuerda si tomé algin medicamento en la etapa de gestacion.

Embarazo sin complicaciones.
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Cesarea programada: sin complicaciones, el nifio pesé 3.495 Kg, midi6 52 cm vy la

puntuacion de su Apgar fue 6/9.

Antecedentes patoldgicos:

A la edad de dos afios y medio aproximadamente presentd vémitos y convulsiones, la
madre acude al hospital de emergencia y el nifio fue internado en UCI (Unidad de
Cuidados Intensivos) por 3 dias, al despertar reconoce a su mama; a raiz de este evento
realizan diversos estudios como tomografia y le mencionan que tenia hidrocefalia, asi
mismo se le realiz6 el examen de toxicologia en el cual se identificé una intoxicacion con
algun pesticida. Le derivaron a otro hospital y en el servicio de neurologia le mencionan
gue tenia el sindrome de Dandy Walker, luego de realizarle un TAC.

En el 2011 es diagnosticado ademas con autismo, trastorno de déficit de atencién e
hiperactividad y déficit intelectual, del mismo modo observaron que realizaba
movimientos estereotipados, tenia dificultades en el lenguaje expresivo y comprensivo y

poco control de impulsos.

Desde la edad de 3 afios consumié medicamentos en forma condicional para que esté
mas tranquilo (la madre no se acuerda que medicamentos eran), la madre menciona que
a su hijo parece que le quiere dar convulsion cuando tiene alta fiebre, no recuerda que le

haya dado nuevamente. No consume medicinas desde el afio 2021.

Familia:

Es el tercero de 3 hermanos, mencion6 que su hijo mayor fallecié al nacer, por asfixia.

Desarrollo Motor:

En cuanto a su desarrollo motor el adolescente en estudio empez6 a caminar
aproximadamente a los dos afios y medio de edad, “saltaba sin parar” en el corral
agarrandose, luego descansaba unos minutos y volvia a saltar, cuando intentaba caminar
hacia un pasito, saltaba y se caia ya que no tenia equilibrio. En la actualidad aun tiene
dificultad en caminar por lugares donde hay muchas piedras, aun se puede ver que su
equilibrio no es tan bueno. Cuando hay una escalera sin pasamano él tiembla y baja
sentado. Tiene dificultad para usar las dos manos al momento de limpiarse luego de

hacer sus necesidades.
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En cuanto a su motricidad fina, puede escribir copiando, y cuando se le dicta solo escribe
palabras basicas como papa, mama, generalmente se le ayuda dictandole silaba por

silaba; realiza manualidades y puede cortar con la tijera.

Desarrollo del lenguaje:

En cuanto al desarrollo del lenguaje expresivo el adolescente emitid los primeros sonidos
cuando era bebé, después dejo de hacerlo y balbuced a los 3 afios, no hablaba, no
miraba fijamente, estaba como ido, no repetia las palabras, a partir de los dos afios
cuando tenia hambre sefialaba la comida. Emitié sus primeras frases a los 5 afios y sus
primeras oraciones a los 9, para ello habia recibido terapia de lenguaje, actualmente

narra con detalle los acontecimientos que le ocurren durante el dia.

Respecto a su lenguaje comprensivo, no respondia lo que se le preguntaba, al realizar la
pregunta de cémo te llamas solo decia “amas”. A los 3 afios aproximadamente sefialaba
partes de su cuerpo como cabeza, ojo, boca, nariz. Actualmente cuando la madre le pide
gue realice alguna actividad, comprende lo que se le pide y lo hace. Al leerle un cuento
responde a las preguntas relacionadas al relato, la madre comenta que ella le lee un
cuento con mimicas y poniéndole voces a los personajes porque de esa manera su hijo le

presta atencion.

Habitos:
Alimentacién: Hasta los 7 afios solo tomaba leche y su galleta integral, a los 5 afios
aceptd el platano, ahora come de todo menos carne de res y de pollo, antes no

masticaba, ahora si. Tiene una alimentaciéon balanceada.

Suefio: Se acuesta a las 11 pm o 12 am y tiene algunas dificultades para conciliar el

suefio, comparte habitacion con el hermano mayor.

Actividades de la vida diaria: Es independiente en las rutinas diarias como aseo,
cambiarse, bafarse, se viste solo, etc., se cepilla los dientes solo, aunque no lo hace

correctamente. Ayuda en los quehaceres del hogar, va solo a la tienda a comprar.
Juego: No sabia jugar, ningln juguete le atraia, jugaba con piedras, maderas pequefas,

los ponia en fila. La mam& se ponia a jugar con él y a los 8 afios empezd a pedir

juguetes. Su juguete preferido es un carro recolector.
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Escolaridad:

Inicial: Asistié a un colegio de inicial a los 4 afos, estuvo solo 4 meses ya que no toleraba
estar en el aula mas de una hora, tiraba todo lo que miraba y alcanzaba, no hacia caso y
era incontrolable, no se comunicaba con los demas. Después los padres lo matricularon

en un centro de Educacién Béasica Especial (CEBE).

Primaria: Estudia en un centro de Educacién Basica Especial (CEBE) cursando el sexto
grado de primaria, hace preguntas a las profesoras, tiene la capacidad de entablar
amistad con los demas. Lee silabeando, escribe algunas palabras si se le dicta despacio,

conoce los nimeros.

La madre manifiesta el deseo que su hijo vaya a una institucion educativa regular EBR
para inclusion. Fue evaluado psicolégicamente el afio 2019 y en los resultados presentd
deficiencia intelectual moderado

Terapias:

A la edad de 3 afios empez6 a recibir terapia de lenguaje y psicomotricidad, la madre
refiere que lo llevé a 2 o 3 citas y luego le hacia ejercitar ella misma en su casa, no lo
llev6 antes a terapia de lenguaje porque la madre manifestd que sus otros hijos
demoraron en hablar y que en su familia generalmente demoran. Luego en algunas
oportunidades le llevaba al hospital para que reciba terapia de lenguaje, en el 2019 dej6
de asistir a las mismas, durante ese tiempo estuvo trabajando la pronunciacion del
fonema /r/ y la pronunciacién de silabas trabadas; asi mismo estaba trabajando

concentracion y tiempo de espera.

Conducta:

En cuanto a la conducta, cuando se realiz6 la entrevista a la madre, el adolescente en
estudio intervenia constantemente a pesar que se le pidié que no lo haga. Asisti6 con su
mama a las evaluaciones, se mostré tranquilo y colaborativo, escucho las instrucciones y
realizé la tarea encomendada, hubo contacto visual con el evaluador, sin embargo, por
momentos se distrajo con algin objeto del ambiente, pero luego siguié con la consigna.
Asi mismo en las entrevistas que se realizé via zoom, el adolescente mostro interés y
respondié preguntas que la evaluadora fue mencionando, por otro lado, narré algunos
acontecimientos sucedidos en casa. La madre manifestd que tiene buen comportamiento,
sin embargo, tiende a copiarse conductas y gestos negativos, y a veces se pone

impulsivo.
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Antecedentes familiares. -
La madre refiere que ha tenido un familiar sordo mudo, ademas tiene un sobrino con

autismo leve.

3.3. DEFINICION Y OPERACIONALIZACION DE VARIABLES.
La variable analizada en este estudio es el Perfil linglistico, la misma que se encuentra

operacionalizada en la tabla 8.

Tabla 8. Matriz de la operacionalizacion de la variable

Variable Definicion Dimensiones Tipo
Operacional
Perfil linglistico Resultados de la Léxico semantico Cualitativo -
aplicacion de la Morfosintactico cuantitativo
bateria de pruebas | Fonético fonoldgico
Pragmatico

3.4. TECNICAS E INSTRUMENTOS DE RECOLECCION DE DATOS.- Para realizar la

evaluacion del sujeto de estudio se utilizaron los siguientes instrumentos:

3.4.1. Test de vocabulario de imagenes (PPVT-IIl PEABODY)

El autor de la prueba es Lloyd M. Dunn y Leota M. Dunn (1997), la prueba procede de
AGS, American Guidance Service, la adaptacion espafiola fue realizada por Arribas
(2006) Dpto. de I+D de TEA Ediciones, su objetivo es evaluar el nivel de vocabulario
receptivo y screening de la aptitud verbal, su rango de aplicaciéon es desde los 2 afios 6
meses hasta 90 afios, la administracion es individual, su duracion es variable, entre 10 y
20 minutos aproximadamente, cuenta con un total de 192 items, el material de la prueba

consiste en un cuaderno de estimulos, hoja de anotaciéon y manual.

Para su aplicacion, se debe establecer una relacion cordial entre el evaluador y evaluado,
la prueba consiste en que el evaluado sefiala entre 4 figuras el que corresponde a la
palabra mencionada, la prueba tiene grupos de items, cada grupo esta conformado por
12 items, se comienza por el grupo segun la edad del evaluado, primero se establece el
conjunto base que consiste en tener en el grupo de inicio uno o ningun error, si se tiene
dos 0 més errores, se aplica los items del grupo anterior, hasta cumplir el criterio de uno
0 ningun error, en el grupo de items, una vez establecido el conjunto base se aplica los
items sucesivos, hasta que un grupo tenga 8 a mas errores, el cual seria el conjunto

techo. Luego del total de items realizados se resta los desaciertos y se obtiene un puntaje
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directo, el cual sirve para que de una tabla se identifique la edad que corresponde al

desempefio del evaluado.

La fiabilidad en términos de consistencia interna se calcul6 empleando el modelo de
Rash, el coeficiente alfa y el método de dos mitades. Respecto a la validez se realiz6 la

validez de contenido, de constructo y la validez de referencia a un criterio.

3.4.2. Test lllinois de Aptitudes Psicolinglisticas (ITPA)

Los autores son Samuel A. Kirk, James J. McCarthy y Winifred D Kirk (1961), la prueba
procede de lllinois, EEUU, la adaptacion peruana se realiza con el estudio “Adaptacion y
estandarizacion psicométrica del Test de lllinois de Aptitudes Psicolinguisticas (ITPA) en
nifios de 4 a 7 afos de diferente nivel socioeconémico residentes en Lima Metropolitana”
realizado por Arriaga, Saldarriaga y Vargas(2011) de la PUCP-CPAL, tiene como
objetivo detectar las aptitudes y dificultades especificas de los nifios para proporcionarles
remedio oportuno siempre que sea necesario, la aplicacion es individual, y dura
aproximadamente 60 minutos. Consta de 11 subtest: 1. Comprension auditiva, 2.
Comprensiéon visual, 3. Memoria secuencial visomotora, 4. Asociacién auditiva, 5.
Memoria secuencial auditiva, 6. Asociacién visual, 7. Integracion visual, 8. Expresién
verbal, 9. Integraciéon gramatical, 10. Expresién motora, 11. Integracion auditiva, de los
cuales para la presente investigacion se usaron el 1, 2, 4, 6, 8, 9, pues son especificos
del lenguaje. Los materiales usados son un manual, un cuaderno de anotacion,
cuadernos de estimulos 1 y 2, plantillas de correccién (para la prueba de integracion

visual), cronédmetro o reloj con segundero, dos lapices.

Para su aplicacion el evaluador recibe al nifilo de manera afectuosa, le pide que se siente
frente a él, tratard de tranquilizarlo y motivarlo, mencionando que van hacer algo que
parece un juego o una tarea que le dejan en su clase. Los subtest usados son los
siguientes: El subtest de comprension auditiva tiene 50 items, para iniciar se divide entre
menores de 6 afios y mayores de 6 afios, se detiene la aplicacion del subtest después de
3 fracasos consecutivos. El subtest de comprension visual tiene 38 items, para iniciar se
comienza desde el item 1, se detiene la aplicacién del subtest después de 3 fracasos
consecutivos. El subtest de asociacion auditiva tiene 40 items, para iniciar se divide entre
menores de 6 afios y mayores de 6 afios, se detiene la aplicacion del subtest después de
3 fracasos consecutivos. El subtest de asociacion visual tiene 42 items, para iniciar se
divide entre menores de 6 afios y mayores de 6 afios, se detiene la aplicacion del subtest
después de 3 fracasos consecutivos. El subtest de expresion verbal presenta 4

categorias para que el nifio exprese diferentes palabras correspondientes a las
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categorias partes del cuerpo, animales y frutas, ademas de uno general de demostracion.
El subtest de integracion gramatical tiene 32 items, para iniciar se comienza desde el
item 1, se detiene la aplicacion del subtest después de 3 fracasos consecutivos. Todos
los subtest mencionados le dan un puntaje de 1 a cada acierto, el desacierto es 0, el
resultado de la suma de los aciertos es el puntaje directo PD, de cada subtest, luego se
compara en una tabla que va a indicar de cada uno la edad equivalente al desempefio

realizado.

En la fiabilidad de acuerdo a la adaptacién en Espafa, se ha considerado la consistencia
interna cuantificada como coeficiente de Cronbach. Para la validez, de acuerdo a la
adaptacion en Espafia, se calculd las intercorrelaciones y la validez de constructo.

3.4.3. Test para evaluar procesos de simplificacion fonolégica (TEPROSIF - R)

Fue elaborado por Paves, Maggiolo y Coloma (2002), en Chile, la adaptaciéon peruana lo
realiza Albarracin, Carranza y Meléndez el afio 2011, tiene como objetivo Identificar los
procesos con los que los nifios de 3 a 6 afios simplifican la produccién fonol6gica de sus
palabras y entregar normas para establecer si la cantidad de procesos que presentan
corresponde a lo esperable para su edad, su rango de aplicacién es de 3 a 6 afios, su
administracion es individual, dura aproximadamente entre 10 y 20 minutos, consta de 40
laminas, el material de la prueba esta constituido por el manual, el cuadernillo de laminas

y la hoja de respuestas.

Se aplica en un lugar con condiciones ambientales adecuadas, antes de iniciar la prueba
se constata que el evaluado esté comodo, si durante la evaluacion se cansa o se distrae,
es posible suspender momentaneamente la evaluaciéon. El examinador se sienta junto al
evaluado, con el set de laminas frente a ellos, se comienza con la siguiente instruccion,
“Mira te voy a mostrar unos dibujos y a decir algo de ellos. Con el dibujo de arriba te digo
una frase completa y con el dibujo de abajo te digo otra que tienes que completar ta”. Se
aplica el test completo, si durante la aplicacién no responde a algun item, se sigue con la
prueba, y al final se toma los items que no se aplicé. Para el analisis se identifica al tipo a
cual pertenecen, para ello en primera instancia los PSF se clasifican en 3 grupos: 1.
relacionados con la estructura de la silaba y de la palabra, 2. asimilacion, 3. sustitucion.
Se cuenta el numero total de procesos relacionados con la silaba y la estructura de la
palabra, de asimilacion y sustitucion, luego se suma para obtener y registrar la totalidad
de PSF emitidos por el evaluado, finalmente se procede a interpretar los puntajes, segun

los criterios y normas propuestas para la prueba.
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En la adaptacién para obtener la validez se analiz6 si existia relacién entre los resultados
del TEPROSIF-R adaptado y la edad expresada en meses. Es asi que aplicaron la
prueba de Pearson y se constataron una correlacion negativa y estadisticamente
significativa entre ambas variables (r-,6240, p=,000) dicha informacién avala la validez del
test. La confiabilidad del TEPROSIF-R adaptado se analiz6 mediante el coeficiente Alfa
Cronbach y el valor obtenido fue ,94. En tal sentido el TEPROSIF-R evidencié un alto

indice de confiabilidad.

3.4.4. LaHora de juego linguistica

La autora es Soprano (2001), la prueba procede de Argentina, su objetivo es lograr una
primera aproximacion global al diagnostico de los trastornos lingiisticos y comunicativos
del nifio, el rango de aplicacion es de 2.6 a 6 afios (0 mayores con retraso), su
administracion es individual, dura de 15 a 45 minutos, su contexto de observacion es el
juego interactivo, su contexto linguistico es variable, segun las posibilidades de cada
nifio: discurso de accion, didlogo-conversacion, narracién;; sus niveles de analisis son:
fonoldgico, morfosintactico, 1éxico semantico y pragmaticos; los materiales son juguetes
comunes. El método de registro es con video, grabador comlUn o notas manuscritas

segun las posibilidades.

Para evaluar se comienza con el primer grupo de juguetes, luego se incorpora el grupo |l,
el grupo lll se mantiene en reserva y se incluye si es necesario. Habitualmente se
coloca el primer grupo de juguetes sobre la mesa y se da la siguiente consigna: “iMira

”

gué lindo! Vamos a jugar con todas estas cosas...”. La distribucion del tiempo de
presentacion de juguetes se hace de acuerdo al desarrollo natural de la interaccion, el
cual puede ser 15’ de discurso de accién (es el discurso con objetos), hablando sobre los
juguetes, 15’ de conversacién-didlogo, y 15 complementarios, eventualmente con apoyo
de laminas (dibujos, fotografias, etc.) o libros de cuentos, para registrar habitualmente se
usa la filmacién, la grabacién o solo tomando nota. En términos generales los datos
permiten un analisis fonoldgico, morfoldgico, sintactico y semantico, otro nivel de analisis
es la conducta lingiiistica como proceso, para el andlisis es imprescindible conocer las

pautas de desarrollo del lenguaje.

Es una prueba clinica, no estandarizada, sistematizada en base a la experiencia de su

uso en la practica hospitalaria.
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CAPITULO IV

RESULTADOS

4.1. PRESENTACION DE RESULTADOS.
Se presentan los resultados de acuerdo a la clasificacién de los componentes en léxico

semantico, morfosintactico, fonético fonoldgico y pragmaético:

4.1.1. Componente Iéxico semantico

En relacion el lenguaje comprensivo, presenté un desempefio de 6 afios 2 meses, lo cual
esta debajo de lo esperado para su edad, los errores mas frecuentes son acciones (10), y
plantas (4). Respecto a su lenguaje expresivo presenta un bajo nivel, hizo uso de
cohipénimos, y frecuentemente verbalizé las palabras “y luego”, “después”, “de paso” en
sus enunciados. En fluidez léxica logré un desempefio de 6 afios 11 meses, en el cual
evoco palabras de uso frecuente correspondiente a 4 categorias, sus respuestas fueron
palabras diversas (6=15%), partes del cuerpo (16=41%), animales (10=26%), frutas
(7=18%).

En redes semanticas, referidas a la habilidad para establecer relaciones entre palabras,
present6 una edad de 10 afios en la tarea de asociar por similitud y categoria con apoyo
visual, si bien esta por debajo de lo esperado para su edad, es el de mayor puntaje que
presentd en este componente; en asociacion por complementariedad con apoyo visual
logré una edad de 7 afios 10 meses, lo cual indica un bajo nivel para asociar elementos
por su significado; respecto a analogias alcanz6 una edad de 4 afios 8 meses, en sus
errores asociaba las palabras con otro significado sin tomar en cuenta el expresado en la
frase por ejemplo “la casa tiene ventanas, la cara tiene ... cachetes”. En el significado de
frases y oraciones, en lo correspondiente a comprension de preguntas literales logré una
edad de 4 afios 1 mes, este subtest consiste en escuchar una narracion y luego

responder a preguntas referidas a la narracion.
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Los datos proporcionados en el presente componente, se encuentran representados en la
tabla 9 “Componente Iéxico semantico”.

Tabla 9. Componente |éxico semantico

RESULTADOS RESULTAD
COMPON S
ENTE CONTENIDO| SUBCONTENIDO CUANTIT CUALITATVO | b |p | H
ATIVO
. 6 afos 2
Comprensivo | = = " 7 | -ememememeee- X
meses
Uso de
Vocabulario cohiponimos,
) frecuentemente X
Expresivo las palabras y
o luego, después,
) a pesar
= . ~
z velocidad Fluidez léxica | © 8108 11 X
E éxica meses
n Por similitud, 10 afios x
8 categoria
s Redes oo por
w .~ _|clones | complementari | 7 afios 10
o semanticas X
edad, parte meses
todo
. 4 afios 8
Analogias X
meses
Significados Comprensién de ~
. 4 anos 1
de frases y preguntas literales, mes X
oraciones inferenciales,

D= Dificultad. - puntaje inferior a 6 meses de lo esperado para su edad cronolégica,
P=Promedio. - puntaje esperado para su edad; H=Habilidad: Puntaje por encima de los 6
meses superior a lo esperado para su edad.

4.1.2. Componente morfosintactico

En el componente morfosintactico, el adolescente emite en su mayoria oraciones simples
con sintagmas verbales y nominales por ejemplo “el nifio estd comiendo algodén de
azucar”, tiene algunos errores sintacticos de omision como por ejemplo en la oracién “me
gusta jugar mis juguetes”, cuando deberia ser “me gusta jugar con mis juguetes. También
presenta errores de adicion como por ejemplo “eso que me hace sentir de bastante
orgullo y felicidad”, en esta oracién adicion6 la palabra “de”; utiliza muy pocas veces
oraciones complejas. En cuanto al analisis gramatical emite palabras de contenido como

sustantivos, verbos, adjetivos, etc.

Utiliza palabras funcionales en su mayoria preposiciones como “de”, “con”. Con respecto
a concordancia gramatical en cuanto a namero, no elabora oraciones con estructuras
adecuadas, por ejemplo en la oracion “las chicas se levantd” no realiza bien la estructura

de namero, deberia ser “las chicas se levantaron”, en cuanto al tiempo aln no reconoce
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el tiempo pasado por ejemplo “los animales estuvo comiendo” por “los animales

estuvieron comiendo” o “los animales comieron”; por lo tanto en concordancia gramatical

en cuanto a numero logré una edad de 6 afios estando debajo de lo esperado, ya que

para su edad segun las pautas de desarrollo deberia utilizar adecuadamente el género y

numero dentro de una oracion.

Los datos proporcionados en el presente componente, se encuentran representados en la

tabla 10 “Componente morfosintactico”

Tabla 10. Componente morfossintatico.

RESULTA
RESULTADOS DOS
CONTENIDO| SUBCONTENIDO [CUANTIT cUAaLITATIVO |plpH
ATIVO
Sintagmas X
Tivos de “El nifo esta
orrfciones Oraciones simples comiendo algodon X
COM_I;’ISNEN de azticar’
MORFOSINT Oraciones complejas X
ACTICO ”
Género X
NGmero II_as chjcas se X
Concordancia 6 afios evanto
gramatical ¢ Presente X
Tiempo verbal e Pasado X
e Futuro X

D= Dificultad. - puntaje inferior a 6 meses de lo esperado para su edad cronolégica,
P=Promedio. - puntaje esperado para su edad; H=Habilidad: Puntaje por encima de los 6

meses superior a lo esperado para su edad

Tabla 11. Muestra de lenguaje

ENUNCIADOS LME |Sust. | Verb. | Deter. | Adj. | Adv. | Pron. | Conj. | Prep.
Me gusta tanto la escuela 5 1 1 1 1
Mi comida favorita arroz con lentejas 6 3 1 1
Estoy pe@do en la costa 'y no sé como 13 5 3 5 1 5 1 5
llegar a mi casa.
Dejg la silla juntas y de paso luego se va a 12 5 3 1 1 1 1 1 5
caminar
Me gusta jugar mis juguetes 5 1 2 1 1
L!Jego lo busca asu ff_imllla y después lo 13 1 3 4 5 1 1 1
dice escucha la historia
Camion de recolector de basura es grande
eso que me hace sentir de bastante 17 3 3 2 4 2 3
orgullo y felicidad
Y de paso vinié un aire fuerte 1 1 1
Juego a recoger guano de mi cuy 1
Vuelta para Cl,a5|f|carlo,s, los mas enteros 15 1 3 > 2 3 1 3
para mi mama y los mas pedazos para
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venderlos
Treinta minutos después ha vuelto y de 11 3 4 1 1 1 1
paso lo ha encontrado
Hacer reunién con mi carro por la 8 2 5 1 1 5
cuarentena
Trabajo con mi guano todos los dias 7 3 1 1 1 1
Como comlendo,mas fgllCldad y por las 12 1 4 1 1 2 1 1 1
noches se ve més bonito
Y después luego despierta un nuevo dia 2 1 1 2 1
Nifios que estén jugando en el sube y baja 1 2 1 2 2 1
Y__Iuego mientras que todos se sentd, su 15 2 5 2 5 3 1 3
hijo y su padre comen otra vez
El nifio esta comiendo algodén de azlcar 7 3 2 1 1
Las chicas se levant6 4 1 1 1 1
Ese nifio esta jugando en arena y su 9 3 5 1 1 1 1
asiento
Pan de queso 3 2 1
Y mi familia es Buena desde hoy para 9 1 5 1 1 5 1 1
ahora
Su hermano y su hermana estuvo en la 9 3 1 3 1 1
casa
Luego este Ic_) bugca a su familia y lo dice 13 > 3 5 1 1 1
escucha la historia
Un d_|a después los animales estuvo 7 > 2 > 1
comiendo

TOTAL 230 | 47 | 51 36 |18 | 23| 09 | 19 | 27

En relacion a la muestra de lenguaje presentado en la tabla 11, se advirti6 mayor
frecuencia de expresiones de categorias gramaticales como verbos, sustantivos y
determinantes. Se puede observar que tiene dificultades ya que segun las pautas de
desarrollo deberia utilizar oraciones complejas, pasivas, condicionales, deberia tener
dominio en cuanto a los tiempos verbales, el uso de concordancia de género y numero;

sin embargo, el presenta dificultades en lo mencionado.

4.1.3. El componente fonético fonoldgico

De acuerdo a la tabla 12, logré expresar las vocales (a, e, i ,0 ,u) y los fonemas
consonanticos, también los diptongos crecientes (ia, ie, io, ua, ue) y decrecientes (ai, au,
ei, oi, y respecto a las consonantes logra verbalizar los fonemas bilabiales /b/, /p/, /Im/,
labiodental /f/, dentales /t/, /d/, alveolares /s/, /I, In/, /1], palatales /c/, '/, velares /k/, Ix/, Ig/,

y grupos consonanticos /bl/, /fIl, [cll, Igl/, Ipll, Ibrl, Icxl, [grl, Iprl, itrl, Idr/, [fr]
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Tabla 12. Componente fonético fonolégico

RESULTADOS RESULTA
DOS
COMPONEN|CONTENI| g g cONTENIDO ~ [CUANTITATIV] CUALITATI
TE DO D| P|H
0] VO
Vocales X
Fonemas | Diptongos X
vocdlicos | crecientes
Diptongos X
Repertorio decrecientes
fonético X
Consonantes
Fonemas X
8 consggantlc Grupos
o consonantale X
9 S
@] Alteracion de Dinosau por | X
5 la metria dinosaurio
L Reduccién de Cofe por X
8 grupos cofre
E Estructura consogantmo
P de la silaba . —
O Reduccién de Edifici por X
- Procgs_os y la palabra. diptongos edificio
fonoldgico —
S Omisién de Relo por X
consonantes reloj,
finales en la Afombra por
silaba alfombra
Asimilacion Jogo por X
jugo
Sustitucion “J__erafa,l, PO«
jirafa”.

D= Dificultad. - puntaje inferior a 6 meses de lo esperado para su edad cronolégica,
P=Promedio. - puntaje esperado para su edad; H=Habilidad: Puntaje por encima de los 6
meses superior a lo esperado para su edad

En la valoracion de sus procesos fonolégicos, de acuerdo a lo obtenido en el instrumento
de recoleccién de datos, no logra el desempefio esperado para su edad.

- En estructura de la silaba y la palabra presenta, alteraciéon de la metria (“dinosau’
por “dinosaurio”), reduccion de grupo consonanticos (“cofe” por “cofre”),
reduccion de diptongo (“edific” por “edificio”), omisidén de consonantes finales de
la silaba (“afombra” por “alfombra”).

- Respecto al proceso de asimilacion se advirtio el uso de “jogo” por “jugo”.

- Y en el proceso de sustitucién expreso “jerafa” por “jirafa”.
4.1.4. En el componente pragmatico
Observacion de conducta. El adolescente acudié puntual con su familiar a las sesiones

de evaluacion que se realizaron (virtual y presencial). En la evaluacién de manera virtual
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por intermedio de su celular se observé en una sesién que estuvo solo, y manifesté una

conducta de colaboracion.

Tabla 13. Protocolo de habilidades conversacionales. Aplicado el 21-11-2021

) EVALUACION
CATEGORIA INDICADORES No Emerg | Lograd
logrado | ente 0
ESTSE?’Z\URA 00 Inicia espontdneamente conversaciones sobre X
INTERACCION algun tema de interés.

TOMA DE [ Reconoce su turno para hablar (espera la pausa

TURNOS del interlocutor). X
0 Reconoce cuando existe interferencia en el
mensaje que el interlocutor quiere dar. (Se X

evidencia en los gestos 0 expresiones, no
necesariamente lo expresa verbalmente).

REPARACION

DE QUIEBRES
[0 Solicita peticiones de aclaraciones buscando
completar la informacion confusa. (Ej.: ¢Qué?, X
¢,Como?, ¢ Puedes repetir?, ¢ dijiste parque?).
[0 Se mantiene en el tema de conversacién dando
ideas importantes y respondiendo a preguntas antes X
de pasar a otro tema.

MANEJO DE

TOPICO

O Termina el tema de conversacion cerrando la
idea que pretendio expresar.

Comentarios: En sus intercambios conversacionales se mostré tranquilo y respondiendo a las
preguntas dadas. Presta atencion si el tema es de su interés y narra con detalles.

A nivel de comunicacion y lenguaje, comenz6 a narrar las actividades que realiz6 durante
sus dias en casa, lo que le gusta jugar, sus preferencias en cuanto a las comidas y frutas,
asi mismo narr6 los programas de televisiéon que le gusta, en algin momento se observé
alguna interferencia por el audio del celular, se distrajo, luego dijo “un ratito” y por un
momento se retird de la pantalla, contest6 de manera asertiva algunas preguntas que

realizo6 la evaluadora, estuvo pendiente a lo que se le solicitaba.
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Tabla 14. Componente pragmatico

RESULTA
DOS

D|PH

RESULTADOS

CONTENIDO SUBCONTENIDO | CUANTITA| CUALITATIV
TIVO O]

No espera
Turnos turnos X

No mantiene

L la
" Topico ion | X
Habilidades P conversacion

COMPONEN conversacionales

TE Establecio
contacto
visual.

Adaptarse a los
participantes, roles| ----------
y situaciones

Se orient6
adecuadame
nte hacia su
interlocutor.

D= Dificultad. - puntaje inferior a 6 meses de lo esperado para su edad cronolégica,
P=Promedio. - puntaje esperado para su edad; H=Habilidad: Puntaje por encima de los 6
meses superior a lo esperado para su edad

En cuanto al componente Pragmatico como se representa en la tabla 14, relacionado a
las habilidades conversacionales, con respecto al turno, tuvo dificultades para esperar el
momento en que le tocd hablar, interrumpiendo a su interlocutor; en cuanto al tépico no
pudo mantener una conversacion, cuando se le preguntd con respecto a un juego que le
gusta, respondié que le gustan los carros narraba las acciones que realizaba con los
carros de juguete que tenia. En otras ocasiones se advirti6 que, si establece contacto
visual con el evaluador y se pudo orientar frente a su interlocutor, del mismo modo solicité
aclaraciones buscando terminar la informacién que no tiene clara. Se observd que, de
acuerdo a las pautas evolutivas relacionadas al componente pragmatico, presento
diferentes dificultades, por ejemplo, cuando iniciaba un tema de conversacion, lo

cambiaba constantemente.

4.2 DISCUSION DE RESULTADOS

Segun Schmahmann y Sherman (1998) las personas que tienen alteradas las estructuras
del cerebelo presentan dificultades en el area cognitiva, entre ellas el lenguaje, lo cual
sostiene al plantear el Sindrome Cerebeloso Cognitivo Afectivo SCCA. Al respecto el Sd.
de Dandy Walker por sus caracteristicas presenta una alteracién de la estructura del

cerebelo y en el caso estudiado se advierte que presenta dificultades en el lenguaje, ya
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gue comenzd a expresarse verbalmente a la edad de 6 afios, a la actualidad presenta
dificultades en su expresion y comprension verbal. En el componente [éxico semantico
presenta un bajo nivel en general, en cuanto a lo comprensivo obtuvo una edad de 6
afios 2 meses, en lo expresivo en fluidez |éxica obtuvo un desempefio correspondiente a
6 afios 11 meses, en redes semanticas; presenté una edad de 10 afios en la tarea de
asociar por similitud y categoria con apoyo visual, en asociacioén por complementariedad
con apoyo visual logr6é una edad de 7 afios 10 meses, en analogias alcanz6 una edad de
4 afios 8 meses y en el significado de frases y oraciones, en lo correspondiente a
comprension de preguntas literales logr6 una edad de 4 afios 1 mes, en concordancia
gramatical en cuanto a numero logr6 un desempefio de 6 afios de edad. En el
componente fonético fonoldgico no logré lo esperado para su edad. En el componente
pragmatico tiene dificultades para esperar su turno, presenta disprosodia y no logré el
desempefio adecuado para su edad. Cabe sefalar que ha recibido terapia de lenguaje y
puede expresarse en forma inteligible.

Pérez y Ramirez (2014) realizaron un estudio a un nifio de 3 afios cuyo diagndstico fue
Sindrome de Dandy Walker e hidrocefalia, retraso del lenguaje, dificultades motoras entre
otros. El nifio no hablaba, solo emitia sonidos y gritaba, su comportamiento era agresivo.
Evitaba subir y bajar escaleras, al jugar presentaba problemas con el equilibrio.
Elaboraron una propuesta de estrategias para estimular el lenguaje del nifio estudiado,
por lo que al concluir con esta intervencidn dieron a conocer lo siguiente: logré pronunciar
las vocales a través de juegos y cantos, realizé 5 pasos de forma equilibrada, asi mismo
dan a conocer que el nifio recibio6 terapias de logopedia, fisioterapias y equinoterapia y se
pudo observar un gran avance tanto en lenguaje, conducta y dificultades motoras. Se
advierte que el caso del presente estudio presenté caracteristicas similares cuando tenia
4 afos, y que actualmente con terapias de lenguaje ha incrementado su vocabulario, con
terapias psicologicas ha mejorado en su conducta y sus dificultades motoras también

mejoraron.

Gratacos (2008) menciona que entre el 40% y 70% de los pacientes con Sd. de Dandy
Walker presentan una inteligencia inferior a la normal, en ese sentido el caso estudiado
segun el informe psicol6gico de afio 2019, indica que presenta deficiencia intelectual

moderada.

Segun Schmahmann y. Sherman (1998) la alteraciéon de las estructuras cerebelosas se
asocia a dificultades linguisticas que incluyen la disprosodia, el agramatismo y anomia

leve, al respecto el adolescente evaluado presenta agramatismo y disprosodia.
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Presenta un bajo nivel del desempefio en el componente |éxico semantico, en general,
tanto en los procesos comprensivo como expresivo, cabe mencionar que presentd un
mejor desempefio en los subtest que evallan comprension visual (asociacion por
similitud, categorial) y asociacion visual (asociacion por complementariedad), y con un
desempefio inferior en los subtest que evalian comprension auditiva (comprension de
preguntas literales, inferenciales) y asociacion auditiva (analogias), lo que nos hace
advertir un mejor desempefio en los niveles de representacion visual en comparacion al

auditivo.

En el componente morfosintactico, segin la muestra del lenguaje y las pruebas
realizadas, emitid en su mayoria oraciones simples con sintagmas verbales y nominales,
presentd algunos errores de adicion, sustitucion en una oracion o frase, del mismo modo
emitié palabras de contenido como sustantivos, adjetivos, utilizé palabras funcionales en
Ssu mayoria preposiciones, el uso de oraciones compuestas fueron poco frecuentes; en
relacion a concordancia gramatical en cuanto a numero no elaboré oraciones con
estructuras adecuadas, de acuerdo a las pautas evolutivas del componente
morfosintactico el adolescente en estudio esti por debajo de lo esperado ya que deberia
utilizar correctamente los tiempos verbales como el pretérito perfecto, futuro y pasado, asi
mismo el discurso de afirmacion, interrogacion y negacion deben ser mas complejas
como lo afirman Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos. (1996). Por otro lado,
presenté alteraciones en las estructuras cerebelosas y que estan relacionadas con las
dificultades linglisticas como el agramatismo que son deficiencias morfologicas y
gramaticales al realizar la construccion de frases y oraciones, tal como lo afirma

Schmahmann y. Sherman, (1998).

A nivel fonético logro-expresar las vocales consonantes y diptongos, sin embargo, a nivel
fonoldgico, present6 dificultades en la estructura de la palabra y la silaba, y en el proceso

de asimilacién y de sustitucion.

En cuanto al componente pragmatico, en relacion a las habilidades conversacionales el
adolescente en estudio tuvo dificultades para esperar su turno, empieza una
conversacion y no sabe cerrar el tema, asi mismo tuvo dificultades para cambiar de tema,
del mismo modo ya deberia conversar con diferentes registros de entonacién por lo que
se ha observado que se encuentra por debajo de lo esperado; de acuerdo a las pautas
evolutivas a la edad de 6 a 12 afios aproximadamente aumenta la calidad en la habilidad

comunicativa para conseguir lo que desee. Del mismo modo incrementa su habilidad para
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tomar en cuenta el punto de vista de los demas cuando se dan los intercambios

conversacionales como lo afirman Acosta, Espino, Moreno, Quintana y Ramos. (1996).
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CONCLUSIONES

En el Sd. De Dandy Walker estudiado existen alteraciones en las estructuras
cerebelosas, lo cual se asocia a las alteraciones del lenguaje, manifestdndose con la

disprosodia y agramatismo.

El caso estudiado presentd dificultad en los componentes léxico semantico, morfo
sintactico, fonético fonoldgico y pragmatico. En el componente léxico semantico presenta
un bajo nivel en general. En concordancia gramatical en cuanto a nimero logré una edad
de 6 afios. En el componente fonético fonoldgico presenta menor dificultad y en el
componente pragmatico no logra el desempefo adecuado para su edad y estaria en una
edad de 4 a 5 afios. Por lo tanto, se observa que en el componente fonético fonolégico

tiene mayores aciertos a comparacion que los otros componentes.

Su nivel de representacion visual (comprensién visual y asociacion visual) presenta un
mejor desempefio en comparacion con su nivel de representacion auditiva (comprension

auditiva y asociaciéon auditiva).

Los estudios no se dirigen a asociar el Sd. de Dandy Walker con las caracteristicas
lingliisticas, sin embargo, los estudios relacionados al Sd. Cerebeloso Cognitivo Afectivo
SCCA, permiten advertir las posibles relaciones del Sd. De Dandy Walker con las

caracteristicas linguisticas.
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RECOMENDACIONES

Realizar mas investigaciones sobre las caracteristicas linguisticas de casos de Sindrome

de Dandy Walker para ayudar a nifios que nacen con esta condicion.

Considerando que un porcentaje significativo de personas con el Sd. De Dandy Walker
presenta déficit cognitivo, se hace necesario que, desde edades tempranas reciban

terapias de lenguaje ademas de otras que requiera para su desarrollo.

Orientar a los padres sobre la presencia de enfermedades congénitas, como el Sd. de
Dandy Walker, desde antes del nacimiento y hacer un seguimiento sobre el tratamiento

gue recibe su hijo (a).

Elaborar un programa de intervencion que favorezca el desarrollo del lenguaje en el

adolescente evaluado.

Orientar a la familia y a la escuela sobre estrategias para favorecer el desarrollo de

lenguaje en su ambiente natural.

Las instituciones publicas por intermedio de la trabajadora social, deben recibir las
evaluaciones necesarias de los nifios con sindrome de Dandy Walker y otros que pueden
afectar su desarrollo cognitivo para que puedan acceder facilmente a una educacion de

acuerdo a sus caracteristicas.
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ANEXO 1

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Estimado Participante:

El propésito del presente documento es proveerle una clara explicacion de la naturaleza
de esta investigacion, asi como de su rol en ella como participante.

La presente investigacion es conducida por José Antonio Crispin Prado, DNI:
08504503, y Haydee Cahuana Ramos DNI: 40003628 estudiantes de la maestria en
fonoaudiologia con mencion en trastorno de lenguaje en nifios y adolescentes. La meta
de este estudio es realizar un reporte de caso, en donde determinar el perfil lingiiistico.

Si usted accede a participar en este estudio, se evaluard a su

: de 13 afios de edad, con instrumentos de evaluacion de los
componentes lingiiisticos, esto tomara aproximadamente 210 minutos en su totalidad,
ademas se le solicita brindar informacion relevante acerca de la condicion general, y/o
evaluaciones previas realizadas de su hijo. La participacion en este estudio es
estrictamente voluntaria, asi mismo, la informaciéon que se recoja sera totalmente
confidencial y no se usara para ninglin otro proposito fuera de los de esta investigacion,
asi mismo, las respuestas a los instrumentos seran de forma andénima.

Si tiene alguna duda sobre este proyecto de investigacion, puede hacer preguntas en
cualquier momento durante su participacion en €l.

Toda la informacion que se recabe de esta investigacion estara siempre resguardada y al
cuidado de los estudiantes José Antonio Crispin Prado y Haydee Cahuana Ramos,
destinando un espacio seguro donde guardaré todo documento de esta investigacion.

Las entrevistas y test evaluados, ademas de las transcripciones asociadas, seran solo
realizadas por estudiantes José Antonio Crispin Prado y Haydee Cahuana Ramos. Todo
material electronico sera debidamente almacenado y respaldado en los equipos
computacionales con contrasefias.

Tanto este consentimiento, como los documentos impresos que se generen y sean
necesarios utilizar, se almacenaran por cinco afios a contar del término del estudio, una
vez finalizado el plazo se procedera a su eliminacion de forma reservada.

Esta investigacion no tiene asociado ningun tipo de costo para usted, siendo los
estudiantes José Antonio Crispin Prado y Haydee Cahuana Ramos, quienes se acercaran
al lugar donde usted estime conveniente para la realizacion de las evaluaciones. Asi
mismo el beneficio que obtendra al ser participe de esta investigacion, es obtener los
resultados de los test evaluados, los cuales daran un perfil lingiiistico, para con ello
realizar un plan de intervencion acorde a las necesidades, ademas sera un precedente
investigativo para la comunidad.

Asi mismo, para poder llevar a cabo esta investigacion se pide su compromiso en la
participacion de este.

Desde ya, le agradecemos su participacion y pedimos completar sus datos.

Yo, acepto voluntariamente que mi hijo
de 13 afios de edad participe en la investigacion, conducida por José
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Antonio Crispin Prado y Haydee Cahuana Ramos. He sido informado(a) de que la meta
de este estudio es determinar el perfil lingtistico

Me han indicado también que mi hijo A tendra que
responder a los instrumentos, lo cual tomarad aproximadamente 210 minutos en su
totalidad. Reconozco que la informacion que yo provea en el curso de esta investigacion
es estrictamente confidencial y no sera usada para ningun otro proposito fuera de los de
este estudio sin mi consentimiento.

He sido informada de que puedo hacer preguntas sobre el proyecto al contacto de los
evaluadores. De tener preguntas sobre la participacion de mi hijo en este estudio, puedo
contactar a los estudiantes José Antonio Crispin Prado de teléfono 961006236 y
Haydee Cahuana Ramos de teléfono 999385868. Entiendo que una copia de esta ficha
de consentimiento me sera entregada, y que puedo pedir informacion sobre los
resultados de este estudio cuando éste haya concluido. Para esto, puedo contactar a José
Antonio Crispin Prado.

Me despido, agradeciendo su participacion.
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