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Sindrome X fragil: Desarrollo e intervencién
del lenguaje escrito
Fragile X syndrome: Development and intervention

of written language
Mza Paz Fernandez L., Anibal Puente E? y M2 Teresa Ferrando L.?

Introduction: The article aims to provide an up-to-date review of the difficulties children and
adolescents with fragile X disorders have in school. Fragile X syndrome (FXS) is the most frequent
cause of hereditary intellectual disability, as well as being a common cause of learning disorders
and behavioural problems. It is characterised by very specific physical and behavioural phenotypes.
FXS is caused by a mutation in the FMR1 gene (Fragile X Mental Retardation) located at the
bottom end of the X chromosome at Xq27.3. This gene mutation produces an expansion in the
number of CGG (Cytosine, Guanine, Guanine) triplet repetitions. The full mutation causes a
state of hypermethylation that inhibits gene expression. Analysis of fragile X syndrome represents
a good model for determining the relationship between genes and behaviour. Development:
There are many grey areas in the area of reading and writing in the fragile X population.
Very few basic and applied research studies are available and they mostly assume behavioural
patterns derived from comparable populations such as Down syndrome, Autism, and Williams
syndrome. Conclusion: The main problems FXS children have with reading and writing stem
from language and motor disorders and difficulties with sensorial integration. Our work aims
to broaden and to systemize some of the aspects which we consider key to improving educational
practice and to overcome reading deficiencies. In this direction, we highlight some programmatic
proposals and methodological strategies which should be explored for their educational value
and practical effectiveness.
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disability.
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SINDROME X FRAGIL: DESARROLLO E INTERVENCION DEL LENGUAJE ESCRITO

Introduccién

| sindrome X fragil (SXF) fue descrito por

primera vez por Martin y Bell', pero los verda-
deros descubrimientos sucedieron después, cuando
Lubs? encontré una alteracion citogenética (“cro-
mosoma marcador”) en nifos con discapacidad
intelectual, y diez anos mds tarde, cuando Suther-
land® localiz6 los sitios fragiles del cromosoma X.
Otro hito insoslayable es el descubrimiento del
gen FMR1, secuenciado en 1991 por un consorcio
internacional dirigido por el Dr. Verkerk. De modo
significativo hay que senalar que los sitios fragiles
mencionados no son detectables a través del cario-
tipo convencional.

El X fragil es la segunda causa genética de dis-
capacidad intelectual, siendo la primera de disca-
pacidad intelectual hereditario; la cifra estimada
de portadores es de 1:4.000 varones y 1:6.000 mu-
jeres’. La anomalia es debida a una mutacién gené-
tica del ADN que afecta tanto a las células sexuales
(6vulos y espermatozoides) como a otros tipos de
células de nuestro organismo. El SXF obedece a
un defecto molecular consistente en una cantidad
aumentada de repeticiones de la tripleta CGG (Ci-
tosina, Guanina, Guanina) en una regién del gen
FMRI (Fragile X Mental Redartation 1) situada en
la porcién terminal del brazo largo del cromosoma
X>. El gen FMRI codifica una proteina llamada
FMRP, que estd ausente o muy disminuida, en las
personas afectadas. Esta proteina es necesaria para
la poda de excesos de botones sindpticos, durante
la hodogénesis, y para el desarrollo del tejido con-
juntivo. El déficit o ausencia de proteina tiene, por
tanto como consecuencia, un exceso de sustancia
blanca, base del fenotipo cognitivo-conductual, y
una disfuncién de todos los sistemas derivados del
tejido conjuntivo, de donde se deriva la rica semio-
logia general que pueden presentar los afectados®’.

En la poblacién general el ndmero de repeti-
ciones CGG, oscila entre 5 y 50; el aumento del
numero de repeticiones entre 50 y 200 corresponde
al estado de portador; en esta situacién la tripleta
se vuelve inestable y tiende a expandirse, con lo que
en un siguiente paso generacional, si aumenta por
encima de 200 repeticiones, la situacién es de mu-
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tacién completa; este genotipo se corresponde con
un fenotipo cognitivo-conductual y en ocasiones
fisico que define la clinica del sindrome X fragil®’.
El hecho de que el SXF sea hereditario implica
un riesgo para los demds miembros de la familia
del individuo afectado. El predominio de varones
afectados con el sindrome X fragil y la existencia de
algunas mujeres afectadas hizo pensar inicialmente
que el SXF seguia una herencia dominante ligada
al X. Sin embargo, pronto se comprobé que mu-
chas familias no encajaban en este tipo de herencia
mendeliana convencional ya que dependjia del tipo
de mutacidn genética que presenta cada paciente.
Los varones afectados tienen la llamada “mutacién
completa”, mientras que las madres portadoras
tienen una “premutacién’, que al pasar a su hijo
puede “expandirse a mutaciéon completa”'. La mu-
tacién completa se encuentra en todos los varones
SXF, mientras que sélo alrededor de un 65% de
mujeres con mutacién completa presenta déficit
intelectual. Otro dato interesante es que aproxi-
madamente un 40% de individuos con mutacién
completa son también portadores de células con
premutacién''. La premutacién se produce en el
80% de las mujeres portadoras asintomaticas y en
el 100% de los hombres portadores.

El X fragil casi siempre se manifiesta en un
discapacidad intelectual, de leve a moderado (muy
raras veces severo). Los sintomas mds precoces son
el retraso en adquisicién de hitos madurativos neu-
rolégicos, tanto motores como del lenguaje, cons-
tituyendo el retraso en la maduracién del lenguaje
el sintoma mds frecuente de primera consulta. Un
rasgo constante en los X frégil es la hiperactividad'
que a su vez suele ir acompaifiado de lapsos cortos
de atencién y conducta téctil defensiva. Por dltimo,
no hay que olvidar ademas, que el SXF puede ma-
nifestarse también en las nifias y mujeres, pero con
una gran variabilidad. Son raros pero existen, los
casos con fenotipo semejantes a los nifios?, pero lo
mds frecuente es que no haya ningtn rasgo fisico
caracteristico, manifestando s6lo un RM ligero, con
trastornos de conducta (aislamiento, angustia so-
cial, timidez) y problemas sobre todo en el lenguaje
y en el drea de las matemadticas. El fenotipo fisico
(macrocefalia, orejas grandes y despegadas, facies
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alargada, prognatismo y macroorquia) se presenta
en varones con mutacién completa, pero hay que
tener en cuenta que hasta la pubertad puede pasar
desapercibido e incluso no manifestar el fenotipo
facial a pesar de padecer la mutacién completa (10-
20% de los casos).

Como se ha senalado, la frecuencia estimada,
en todo el mundo, supone que 1:4.000 varones y
1:6.000 mujeres estan afectadas por la enfermedad®.
En el caso de portadores se estima 1:260 mujeres
y 1:800 hombres''*. Estas cifras extrapoladas a
nuestro pais pueden hacer concluir que existirian
alrededor de 10.000 afectados y 100.000 porta-
dores aunque en Espafa no existe un censo que
contemple la totalidad de los casos". En Espaiia,
el trabajo mds extenso con una poblacién clinica
diagnosticada, ha sido efectuado por el grupo del
Dr. Artigas-Pallarés a partir de datos obtenidos de
106 ninos afectos del sindrome, en colaboracién
con diferentes Asociaciones del Sindrome'®.

Uno de los aspectos menos conocido del X
fragil es el relacionado con la lectura y la escritura.
Existe poca investigacion conocida a nivel interna-
cional” y en el dmbito nacional es muy limitada.
La mayoria de la informacién disponible procede
de la literatura de nifnos y adultos con sindrome
Down'®. La escasa informacién relacionada con
la lectura de los X fragil plantea la existencia de
algunos patrones similares en el desarrollo y pro-
greso del comportamiento lector de los X fragil y
los SD. El conocimiento, por ende, que poseemos
de la lectura de los SD se puede aplicar en lineas
generales a los X fragil y las recomendaciones para
intervenir los procesos de alfabetizacién parecen
también pertinentes en este momento'’.

Objetivos

La propuesta que desarrollamos pretende:
a) Ordenar la escasa y dispersa literatura existente
y analizar los factores que explican las disfunciones
lectoras de los X fragil tomando en consideracién
la informacién derivada de las investigaciones eje-
cutadas en los paises anglosajones, principalmente;
b) Ofrecer informacién empirica a la comunidad
cientifica hispanohablante y a los grupos de profe-
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sionales dedicados a la educacién, rehabilitacién y
tratamiento de los X fragil; ¢) Promover entre los
especialistas investigaciones bdsicas y aplicadas en
relacién con el comportamiento lector y escritor;
d) Aliviar la preocupacion y ansiedad de las fami-
lias y asociaciones ante el bajo rendimiento en lec-
tura/escritura de estos nifios, sabiendo que existen
medios tecnolégicos y metodologias que ofrecen
posibilidades para modificar las perspectivas de
futuro y de mejorar la independencia y autonomia
que la lectura representa para el colectivo con X
fragil.

Metodologia

Una de las caracteristicas de la literatura relacio-
nada con el lenguaje de los X fragil es la dispersion.
Hasta fechas recientes apenas se conocfan datos
consistentes que nos permitieran extraer conclu-
siones firmemente asentadas. Los datos conocidos
procedian de observaciones clinicas con escasa
representacion de la poblacién. Sin embargo, en
la década de los noventa hemos acumulado datos
suficientes para elaborar una sintesis integrada y
una revisiéon actualizada. Uno aspecto crucial me-
todoldgico a considerar fue la definicion de el/los
grupo/s de comparacion del perfil lingtiistico de los
X fragil. Estos grupos de referencia fueron nifios y
adolescentes con sindrome Down y nifios normales
de similares caracteristicas en edad, sexo y nivel in-
telectual. El andlisis y revision de las investigaciones
se ha concentrado en aspectos relacionados con el
lenguaje escrito (lectura y escritura), destacando su
adquisicion, evolucion e intervencién. Las dreas del
lenguaje examinadas fueron: habilidades receptivas
y expresivas, habilidades pragmaticas, componen-
tes contextuales, procesos de comunicacion y sobre
todo las habilidades necesarias para el rendimiento
académico en tareas escolares. La revisién de la
literatura abarcé un amplio aspecto de fuentes de
informacioén, todas ellas relevantes con el tema que
nos ocupa. En ella se ha incluido articulos cientifi-
cos de la base datos PUBMED con entradas: speech
& language development & intervention in Fragile
X syndrome of children and adolescents de los
ultimos 10 afios. Después se buscaron los articulos
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relevantes de fechas anteriores que aparecen en las
referencias de los articulos mds recientes. En las re-
vistas y libros fuente mds importantes encontramos
las siguientes: Journal of Neurology, Neurosurgery
and Psychiatry, Journal of Mental Deficiency Re-
search, American Journal of Medical Genetics, Hu-
man Genetics, New England Journal of Medicine,
Revista de Neurologia, Cell, Mental Retardation
and Developmental Disabilities Research Reviews,
American Journal on Mental Retardation, Journal
of Speech, Language and Hearing Research, etc. Se
resumen y sistematizan los hallazgos mas impor-
tantes.

El lenguaje y los problemas de lectura

Una explicaciéon recurrente de las dificulta-
des lectoras de los X fragil estd relacionada con
los problemas de lenguaje de estas personas. Las
dificultades de lenguaje de los nifios con X fragil
fluctian entre un habla entrecortada y problemas
graves relacionados con las habilidades lingiiisticas
basicas. Entre los problemas mas severos podemos
destacar: la incapacidad de pronunciar palabras
de forma clara, la dificultad para escribir y usar
la gramadtica de manera correcta y la torpeza para
comunicarse de manera significativa*®?'.

En algunos X fragil, los problemas son mas se-
veros. Muchos comienzan a hablar mas tarde de lo
esperado: producen las primeras palabras a la edad
de cuatro afios y no hablan hasta los seis u ocho
anos*>?. Otros, de forma eventual, mantienen un
lenguaje no-verbal durante toda la vida. Para estos
ninos no-verbales existen una variedad de disposi-
tivos que se puede usar (fotos, esquemas, ordena-
dor, etc.) que pueden ayudarles a comunicarse. El
uso de fotos, ordenador, lengua de sefias y gestos
también se pueden utilizar para todos los nifios X
fragil antes de comenzar a hablar*.

Las nifias con X frdgil muy raramente presen-
tan problemas con el lenguaje hablado. En efecto,
muchas de ellas manejan un vocabulario adecuado
y usan también la gramatica de acuerdo a su edad
lo que les permite aprender a leer y escribir. Sin
embargo, la ansiedad social y la timidez les impi-
den comunicarse de forma apropiada®. Algunas
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nifnas usan muchos circunloquios y formas de
habla desorganizada o se van fuera del tema de la
conversacion.

Eficiacia del entorno escolar

De forma reciente, se viene manifestando una
corriente que considera el entorno escolar como
una de las variables que puede influir en el rendi-
miento académico de los X frégil. Un interesante
estudio desarrollado por Symons, Clarke & Ro-
bersts* concluye que el compromiso de los X frégil
con las tareas escolares estd muy relacionado con la
calidad ambiental, la instruccién de los profesores,
las aulas y la motivacién. Los autores observaron
que la manera coémo los profesores estructuran y
organizan el entorno es mds importante que los
aspectos especificos de los chicos con X fragil; tales
como la severidad de la enfermedad, la medicacién
usada o el diagnéstico. Esta misma conclusidon ha
sido validada por Braden**” que sugiere que la
mejor practica para ser usada en la escuela con
los ninos afectados de X fragil es proporcionar un
entorno de aprendizaje que permita desarrollar el
plan de estudios con el menor ntimero de interrup-
ciones posibles y con profesores menos preocupa-
dos por los niveles funcionales de los nifios y los
diagnésticos complejos.

Los maestros de aula y especialistas proponen
que una educacién “apropiada” requiere aco-
modacién y adaptaciéon especificas acorde con
la condicién de los estudiantes. Por ejemplo, los
X fragil tienen un agudo sentido de pertenencia,
especialmente cuando estos nifos perciben que
su rendimiento no va al mismo ritmo que el de
sus comparfieros de clase. Este reconocimiento de
auto-exclusion del grupo puede tener un impacto
importante en su compromiso y comportamiento
académico.

Lectura de las nifas con X fragil

Muchas ninas con SXF decodifican muy bien y
poseen buenas habilidades de comprensién de la
lectura'®?. Algunas de ellas rinden mejor cuando
hacen interpretaciones literales durante la lectura
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que cuando tienen que hacer inferencias. En ge-
neral, se puede afirmar que la lectura de las chicas
constituye una de las habilidades cuyo perfil es
el esperado para su edad y desarrollo intelectivo.
Algunos especialistas e investigadores®* senalan
que éste es uno de los dominios relativamente
fuertes de las ninas; algo que no ocurre en los
ninos SXF. Los chicos muestran un rango amplio
de habilidades lectoras: existe un grupo pequeno
que son clasificados como no lectores; otro gru-
po, relativamente amplio, que son capaces de leer
palabras aisladas, frases y textos cortos; y un tercer
grupo, pequefio en numero, que alcanza un nivel
suficiente para leer capitulos cortos de un libro,
revistas y periddicos’’.

Método global de ensefianza

A los maestros que ensenan a los nifios con SXF,
se les recomienda utilizar un método de lectura
visual, apoydndose en el uso de la palabra “como
un todo” (método global). A partir de las observa-
ciones de los clinicos y maestros, hoy sabemos que
este método resulta mas eficaz que otros, como el
silabico o el fonoldgico. Esta impresién clinica no
siempre ha sido confirmada con los datos de la
investigacion cientifica. Recientemente, Johnson-
Glenberg® compar6 un grupo de ninos SXF con
otro grupo de ninos normales, ambos grupos eran
homogéneos en las habilidades decodificadoras. La
investigadora encontré que los chicos SXF mostra-
ban mayores dificultades que los otros nifios a la
hora de leer no-palabras. La razén que explica el
bajo rendimiento se debe a que los SXF carecen de
un adecuado desarrollo del componente fonol6gi-
co, particularmente la conciencia fonoldgica. Esta
deficiencia es uno de los elementos que dificulta
que los SXF no recuerden las secuencias verbales
mientras leen y no comprendan frases y textos
cortos™.

Los SXF prelectores y lectores tienen serios
problemas con muchas dreas auditivas. Aspectos
auditivos tales como discriminar sonidos, recono-
cer sonidos fuera de las palabras, mezclar sonidos
para construir palabras, silabear y reconocer si dos
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palabras riman. Todas estas tareas resultan muy
dificiles para los nifios y adolescentes con SXF*. Si
estos chicos no son capaces de separar los sonidos
constituyentes de una palabra o mezclar sonidos
para formar palabras completas, significaria que
para ellos es muy dificil adquirir la lectura a través
del método fonético. Los nifios podrian reconocer
la palabra /Sol/ y relacionarla con el significado,
pero no podrian relacionar las letras en la palabra
con los correspondientes sonidos. La alternativa
que se plantea al método fonético y sildbico es el
método de la palabra global. Una observacion de
interés pedagdgico expresada por maestros de len-
guaje y logopedas es que el método global es mas
eficaz que el método fonético para ensefiar lectura
a los SXF*?7* Tnicialmente conviene ensefar pa-
labras que el nifio tiene en su vocabulario receptivo
y después seleccionar palabras que sean visual y
fonéticamente diferentes.

Algunas orientaciones practicas con los SXF
en relacién con la lectura son las siguientes: im-
primir las palabras de modo claro, con letras bien
formadas, de modo que los nifos las puedan ver,
reconocer su forma, asociar la forma con los soni-
dos y pronunciarlas si fuera posible. El acompana-
miento con refuerzo sensorial es algo que muchos
especialistas recomienda en el entrenamiento lector
en la poblaciéon general y de modo especial con los
SXF*>*, La técnica Palabra-Objeto (por ejemplo:
silla, ventana, libro y otros objetos del aula) con
sus correspondientes asociaciones ha resultado
una técnica altamente eficaz’. Esta técnica de aso-
ciacién de dibujos a nombres, leer nombres de las
sefiales del metro o la ciudad, leer nombres en cua-
dros o vifieta, etc se denomina Logo Reading Sys-
tem, que padres y maestros consideran un excelente
programa para ayudar a desarrollar las habilidades
de lectura en nifios con X fragil, autismo y otras
alteraciones del desarrollo. Johnson y Myklebust*
también insisten en usar el método visual para leer
y escribir frases cortas como /pelota grande/, /pelo-
ta pequena/, /pelota azul/. Posteriormente, la lectu-
ra se puede expandir a la lectura de érdenes como
/pon el libro en la mesa/. Finalmente, el progreso
debe incluir la lectura de pequenas historias; por
ejemplo, las experiencias que ocurren dentro del
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aula de clase, acompanadas de dibujos y estimulos
que faciliten la comprensién. Estas actividades pro-
mueven la comprension de las tareas a medida que
los nifios hablan de sus actividades y planes. No se
puede olvidar que a los SXF se les facilita mucho la
tarea cuando los materiales de lectura son claros,
bien espaciados y no muy densos.

Lectura de no-palabras

La lectura de no-palabras (/mosa/) es una tarea
que resulta mas dificil que la lectura de palabras,
sobre todo, si estas ultimas son familiares y concre-
tas; pero en el caso de los SXF, la diferencia es mu-
cho mayor. Esta diferencia se ha podido comprobar
al aplicar varias pruebas®*. Uno de los factores
que mejor explica la diferencia es el componente
fonoldgico y su procesamiento®. Las pruebas a
favor del peso del procesamiento fonolédgico en las
tareas de lectura son extensas y confirmatorias en
la literatura. La constatacién de la importancia de
este factor en nifios con déficit intelectual también
son abundantes*. Otros investigadores plantean
que entre lectura y conciencia fonoldgica existe
un efecto reciproco*. La adquisicién de la lectura
requiere el dominio de habilidades fonoldgicas
bésicas y a medida que la lectura se incrementa,
las habilidades fonoldgicas se consolidan mds y
mas. ;Cudl de los elementos de la relacién es mas
importante? Todavia no contamos con apoyo cien-
tifico suficiente para saberlo con certeza. De lo que
si estamos seguros es que, si a los nifios en el nivel
preescolar se les entrena intensamente en concien-
cia fonoldgica, estos alumnos obtienen un mejor
rendimiento en las medidas de lectura que aquéllos
alumnos que no recibieron el entrenamiento®.

Entrenamiento en conciencia
fonologica

Kumin*, propone algunos ejemplos de tareas
que sirven para el entrenamiento fonoldgico en
nifios con SXF y SD.

Estimulos fonéticos iniciales: Se proporciona
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el primer sonido de la palabra. Por ejemplo, si se
quiere que el nifio pronuncie la palabra “Colonial”,
diga “K, K, K”, como estimulo fonético inicial.
Palabras-estimulo que riman: Se presenta a los
lectores una palabra-estimulo que rima con otra,
con el propésito de ayudar a que el nifo recuerde
la palabra. Por ejemplo, la palabra-estimulo es

“Ana’, y el nifio tiene que decir “La rana es amiga

de “y el espacio se debe rellenar con “Ana”.
Palabras-estimulo asociadas: Se sugiere una

palabra conectada de alguna manera al significa-
do de otra palabra. Por ejemplo, se puede decir

“Lapiz y ”, con la idea de ayudar al nino

a asociar significados se le presenta la palabra-

estimulo “Papel” para que complete la frase. Las

palabras opuestas como estimulos se usan con
frecuencia; por ejemplo, “Arriba y ” “Frio

y .

Palabras-estimulo en secuencia: Se ofrece una
palabra-estimulo que podria aparecer en una
secuencia. Esta actividad es parecida a la tarea de
completar preguntas, por ejemplo se plantea la pa-
labra “teléfono” y a continuacién la secuencia para
ser completada “Habla por .

Estimulos visuales: Esta técnica puede adoptar
diversos procedimientos.

- Estimulos escritos (usar la palabra, parte de la
palabra, o el sonido inicial de una consonante
para producir un estimulo impreso).

- Estimulos pictéricos (un dibujo o una foto-
grafia se asocia con la palabra o la imagen del
objeto).

- Iconos como estimulos (un simbolo que podria
evocar una palabra o concepto, tal como un
0jo para recordar a un nifo que debe mirar al
hablante).

- Estimulos en color para facilitar el aprendizaje
(usar materiales con diferentes colores para
sefialar lo que hay que destacar en una tarea de
estudio; usar marcadores fluorescentes, etc para
asistir al nifio en la tarea de aprendizaje).
Estimulos gestuales: Usar una sefial manual o

un apuntador como sefial que puede evocar la pa-

labra o el concepto; por ejemplo, levantar un dedo
como senal de silencio o mantener levantadas las
dos manos para solicitar ayuda.
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Comprension lectora

Las metas de la lectura deberfan estar deter-
minadas por el nivel cognitivo de los SXE. En el
caso de los ninos que estdn comenzando la adqui-
sicién de la lectura, la meta podria girar en torno
al entrenamiento de la lectura funcional'®. Como
sabemos, estos chicos eventualmente participan
con sus padres en las compras y en las actividades
de cocina. En estos casos, leer la lista del mercado,
o leer el nombre de los productos, o repetir los pa-
sos para la elaboracién de un plato de comida son
ejemplos de lectura funcional. La lectura funcional
ofrece una extraordinaria oportunidad para que los
nifnos mejoren su autonomia y su independencia.
Las habilidades para leer e interpretar horarios e
itinerarios pueden ayudarlos a usar el transporte
publico por si mismo y conocer los programas que
mds les interesa de la TV. Igualmente ellos podria
leer titulos de peliculas o sefiales que indican pe-
ligro en los edificios publicos. Todas estas tareas
son ejemplos ilustrativos de lectura funcional, que
tantos beneficios aportan al colectivo de SXE

Para aquellos nifos y adolescentes que aspiran a
dominar la lectura con un nivel mas alto y expandi-
do es necesario entrenarlos en el uso de estrategias
mads exigentes para lograr la comprensién. Si los
nifios todavia mantienen dificultades para discri-
minar sonidos, la siguiente meta de lectura podria
ser trabajar el significado de los morfemas. Un
ejemplo de tareas siguiendo esta linea de actuacién
consistirfa en separar la palabra en silabas y reco-
nocer el significado de los prefijos y/o sufijos como
un eficaz método para expandir el vocabulario.
Johnson y Mykleust” plantean que no se usen lineas
entre silabas puesto que se puede distorsionar la
imagen de la palabra y confundir. Una técnica mas
adecuada es utilizar espacios entre las partes de una
palabra, de este modo, se ayuda a focalizar la visién
de los nifios y se facilita el escrutinio de las partes.

No es raro encontrar que algunos ninos con
SXF puedan ser hiperléxicos con mejor habilidad
para decodificar palabras que para comprender-
las®. La comprension literal puede ser otra meta,
usando como base preguntas del tipo ;Qu? acerca
del texto (por ejemplo: ;Qué hizo Juan? ;Quién
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es su amigo? ;Qué lleva en la mano?). También se
puede entrenar la habilidad para realizar inferen-
cias a partir del texto (por ejemplo: ;Qué piensas
que ocurrird después? ;Como se sentird la madre?).
Las actividades de comprensién se pueden alternan
con otras que permitan al lector ir hacia atrés en el
texto y aquéllas que requieren del lector memorizar
y contestar preguntas. Los trabajos escritos, tales
como contestar preguntas, deben ser muy simples,
con la finalidad de asegurarse que las dificultades
de escritura no interfieran con la habilidad para
contestar preguntas que midan comprension. Una
forma de medir la comprensién es rellenar espa-
cios en blanco, marcar con un circulo la respuesta
correcta 0 comenzar la respuesta en voz alta. Las
actividades de lectura y escritura deben examinarse
con sumo cuidado para determinar si las dificulta-
des derivan de una mala comprensién de lectura o
son problemas de escritura.

Lenguaje escrito

El lenguaje escrito representa el nivel mas alto
del lenguaje’®. Las actividades de escritura exigen
del nifio un desarrollo cognitivo suficiente para
comprender la tarea, mantener intacto el lenguaje
receptivo, haber desarrollado las habilidades basi-
cas de lectura, contar con habilidades motoras finas
y memoria visual suficiente para deletrear, secuen-
ciar letras, palabras e ideas. Las personas con SXF
(particularmente ninos) pueden sufrir déficit en
alguna de estas habilidades o pueden encontrarse
con problemas en todas ellas.

El lenguaje escrito requiere seguir instrucciones.
Las destrezas para la escritura hay que ensenarlas,
no se aprenden de manera espontanea como ocu-
rre con otras, como es el caso del lenguaje. En los
nifnos con SXE, el lenguaje receptivo y las habilida-
des de lectura deben entrenarse antes y durante las
clases de escritura. El lenguaje escrito puede estar
muy limitado para aquellos casos con déficit cog-
nitivos moderados o severos*. Cuando esto sucede,
puede ser mas productivo reducir las actividades
de escritura y dedicar mds tiempo a reforzar otras
areas de aprendizaje. Como antes se ha indicado, la
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mejor forma de medir la comprension escrita seria:
marcar con un circulo la respuesta correcta, hacer
un dibujo, contestar de forma verbal, o escribir
con una palabra. Como actividades especificas de
escritura podemos sugerir la escritura y firma del
nombre o cualquier otra informacién importante
para ellos (por ejemplo: direccién, nombre del co-
legio, nombre de los padres y hermanos).

Alteraciones visomotoras de la
escritura

Algunos ninos con SXF manifiestan problemas
de cardcter visual y motor cuando realizan tareas
de escritura y dibujo®. Otros tienen dificultades
para copiar, un problema que se conoce como
disgrafia. De modo similar a la dispraxia para el
habla, la disgrafia involucra dificultades en la pla-
nificacién y ejecucién motora.

Los terapeutas ocupacionales y lo maestros de
educacién especial necesitan observar y trabajar la
postura, la forma de agarrar el lapiz, y la posicién
del papel. Aquellos chicos que tienen problemas
motores es posible que necesiten estrategias ki-
nestésicas, trazar las letras en arena de playa, y
maestros que les ensefien técnicas de como agarrar
el lapiz. Los ninos prefieren trabajar mejor con
materiales como plantillas, plastilinas, laberintos
simples, actividades de trazado, juegos con puntos
y simbolos®. Una estrategia que se ha revelado muy
eficaz es manejar el teclado del ordenador, esta
estrategia ayuda mucho a los chicos a escribir con
mds claridad, a espaciar las palabras y a corregir
los errores.

Formulacién de oraciones y sintaxis

La sintaxis es un drea muy dificil para los SXFy
SD porque es abstracta y compleja*”*%. Muchas ni-
nas y algunos ninos son capaces de escribir oracio-
nes, parrafos y pasajes mas extensos®. El objetivo se
debe centrar en torno a la formulacién de las ora-
ciones, comenzando con oraciones sencillas, en las
que los nifnos tienen que llenar un espacio en blan-
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co. De forma gradual se les puede dar el comienzo
de una oracién para que él la complete. La escritura
de parrafos puede requerir mucho entrenamien-
to®. El comienzo serfa una oracién que incluya el
tema y después continuar con tres oraciones que
expliquen y apoyen la oracién-tema. Los temas han
de ser muy concretos y haberlos discutido con los
nifios y adolescentes antes de empezar a escribir.
Hay que trabajar con varios ejemplos primero y
después iniciar la escritura apoyados por el maestro
y; cuando va estén preparados hay que estimularlos
para que trabajen de forma independiente. Veamos
el siguiente ejemplo:

“Hay tres razones por las que me gusta la pri-
mavera. La primera es . La segunda
es . La ultima es .
Estas son las tres razones por las que me gusta la
primavera”.

Progresivamente se deben reducir las claves
visuales de modo que los ninos adquieran inde-
pendencia en su trabajo y asf ir progresando y me-
jorando los resultados. Unos pocos ninos pueden
desarrollar habilidades metacognitivas que les per-
mita: supervisar el proceso de escritura, descubrir
los errores y aplicar estrategias para corregirlos.
Este grado de conciencia lectora y escritora es muy
dificil de alcanzar en la mayoria de los ninos y
adolescentes®.

Deletreo

El deletreo es una actividad que los chicos y las
chicas con SXF ejecutan sin problema. Debido a
que estos chicos estdn dotados de buena memoria
visual para las palabras, se les facilita el recuerdo de
cémo se deletrean y la reproduccién que pueden
hacer en el ordenador o de forma manual. Algu-
nos de los SXF son capaces de usar el deletreo de
palabras de forma parecida a como lo hacen otros
ninos en un aula regular. Sin embargo, muchos SXF
necesitan trabajar el deletreo con listas de palabras
adecuadas a su nivel cognitivo™. El deletreo debe
incluirse como una de las metas de la lectura y la
escritura.

Varias son las estrategias que ayudan a mejorar
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el deletreo. Estas estrategias para que sean efica-
ces deben apoyarse en las habilidades fuertes que
poseen estos ninos (sobre todo el procesamiento
simultdneo visual) y reforzar aquéllas otras mas dé-
biles relacionadas con el procesamiento secuencial.
Trabajar con actividades de rellenar espacios en
blanco es una actividad que fortalece la memoria
visual siempre que se acompane de claves visuales
parciales. Otra estrategia que también ayuda es
que el maestro remarque el nimero de silabas de
las palabras, la secuencia de las letras, el nimero
de letras™.

Finalmente, se recomienda la estrategia de usar
silabas incluidas en palabras deletreadas utilizando
tiras de colores para después cortar la tira de cada
una de las silabas. Los chicos observan las partes
de la palabra como si fuera un juego de silabas
revueltas durante un tiempo y de forma libre jue-
gan un rato con las tarjetas y al final el maestro de
lenguaje dicta la palabra muy despacio exagerando
cada una de las silabas y el nifo tiene que unirlas
para formar la palabra.

Conclusiones

Las alteraciones de lenguaje de los SXF consti-
tuyen una de las causas que explica alguna de las
dificultades de lectura y escritura. Las alteraciones
oscilan entre el tartamudeo leve y problemas gra-
ves en las habilidades lingiiisticas bésicas. Se estima
que el 11% de los SXF a la edad de cinco afios to-
davia no han iniciado el lenguaje oral®* y aquéllos
que lo han iniciado muestran cierta incapacidad
para pronunciar las palabras de forma clara. Las
dificultades préxicas, o de planificacién motora,
interfieren en la correcta articulacién de los so-
nidos (fonéticos). El tratamiento en este aspecto
puede llegar a ser especialmente dificil a causa de la
hipersensibilidad sensorial en la zona oral>.

Otro aspecto que ha sido confirmado reiterada-
mente es la preferencia de estos nifios por el pro-
cesamiento simultdneo de la informacién en lugar
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de secuencial. Este hecho repercute negativamente
cuando la informacién que se debe procesar es de
naturaleza verbal. Los SXF prelectores y lectores
tienen serios problemas con muchas édreas auditi-
vas: discriminar sonidos, reconocer sonidos fuera
de las palabras, mezclar sonidos para construir pa-
labras, silabear y reconocer si dos palabras riman.
Estas generalizaciones son mucho mas aplicables
a los nifios que a las nifias®®’. En efecto, las nifas
manejan un vocabulario adecuado, aprenden pala-
bras nuevas de forma rdpida, reconocen los sonidos
de manera precisa y usan la gramatica de acuerdo
a su edad.

En cuanto a la ensefianza y el aprendizaje de la
lectura, se ha comprobado que la calidad ambien-
tal, la instruccién de los profesores, la estructura de
las aulas y la motivacion son factores relevantes. Lo
recomendable es fomentar aulas lo méds normaliza-
das posibles, con maestros que se preocupen menos
de los niveles funcionales y de los diagnésticos
complejos y se ocupen mads de disenar estrategias
que fomenten la adquisicién y el desarrollo de ha-
bilidades lectoras. Estas habilidades deben incluir
un primer nivel de reconocimiento de palabras y
no-palabras, cortas y largas, regulares e irregulares,
homéfonos, etc. Sin embargo, el nivel de lectura
de palabras es insuficiente y deberia expandirse
hacia un segundo nivel mas funcional que abar-
cara tareas de comprensién. Para la obtencién de
este segundo nivel, existen algunas estrategias cuya
eficacia ha sido comprobada con los SXF.

De manera similar, existen estrategias para el
desarrollo de la escritura. Esta habilidad es de difi-
cil adquisicién para estos ninos, pero no imposible.
Un importante reto de los maestros es encontrar
metodologias adecuadas y elementos de refuerzo
que promuevan sensaciones placenteras con la
actividad. El rechazo de la escritura suele estar aso-
ciado a dificultades motoras, muy frecuentes en los
SXE, que producen disgrafias severas. La mayoria
de los SXF requieren entrenamiento en estrategias
kinestésicas como actividades previas al inicio for-
mal de la escritura®.
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Resumen

Introduccioén: El objetivo del articulo es realizar una revision actualizada de las dificultades
escolares de los nifios y adolescentes con trastornos de X frdgil. El sindrome X frdgil (SXF) es
la causa mds frecuente de discapacidad intelectual hereditaria, asi como una causa comiin de
trastornos de aprendizaje y problemas conductuales. Se caracteriza por un fenotipo fisico y un
fenotipo conductual muy especificos. El SXF estd causado por una mutacién del gen FMR1
(Fragile X Mental Retardation), situado en la porcién final del cromosoma X, locus Xq27.3. La
mutacion del gen produce un niimero anémalo de repeticiones de la tripleta CGG (Citosina-
Guanina- Guanina). La mutacién completa lleva consigo un estado de hipermetilacion que
inhibe la expresion del gen. El andlisis del sindrome X frdgil representa un buen modelo para
determinar las relaciones entre genes y conducta. Desarrollo: El drea de la lectura y la escritura en
la poblacion X frdgil muestras demasiadas zonas oscuras. El niimero de trabajos de investigacion
bdsica y aplicada es escaso y mayoritariamente asume los patrones de comportamiento derivados
de poblaciones préximas, como el sindrome Down, Autismo y sindrome Williams. Conclusién:
Los principales problemas de los SXF con la lectura y la escritura tienen su origen en alteraciones
de lenguaje y motoras y dificultades de integracion sensorial. Nuestro trabajo pretende ampliar
y sistematizar de manera orgdnica algunos de los aspectos que consideramos fundamentales
para mejorar la prdctica educativa y la restauracién de las deficiencias lectoras. En esta linea de
actuacién destacamos algunas estrategias metodolégicas y propuestas programdticas que conviene
explorar para conocer su valor pedagdgico y su eficacia prdctica.

Palabras clave: Sindrome X frdgil, lectura, escritura, estrategias, aprendizaje, ensefianza,
discapacidad intelectual.
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