Autismo y fundamentalismo cognitivo:

el Sindrome Savant.

Martino G

A propésito de la reciente difusidn periodistica del prodigioso caso de la ‘camara humana’, la nota-
ble habilidad de Stephen Wiltshire, quien viajé por el mundo por su increible talento.

En sus magistrales murales plasma los detalles mas insignificantes de los paisajes urbanos des-
pués de haberlos visto en un breve recorrido en helicoptero. La vida del artista que rompié con
todos los moldes de lo posible.

“Después de recorrer ciudades con su mirada, desde un edificio alto o un helicoptero, se sienta en
una butaca alta. Se pone sus auriculares y escucha soul y funk, un poco de pop, algo de disco de
los ‘70.

Toma su marcador negro Staedler de punta fina y empieza dibujar sobre el extenso lienzo de cinco

metros de ancho por uno y medio de alto.

El proceso creativo es siempre el mismo. Y comienza a recordar. “

Introduccion

El sindrome de Asperger es uno de los cuadros
que componen el gran abanico de los trastornos
generalizados del desarrollo o también conoci-
do como espectro autista.

A este cuadro dentro del espectro autista se lo
reconoce como de alto rendimiento o de alto
funcionamiento; esta descripcién se debe a la
evolucion que tiene, y se relaciona con el acce-
so al hablay el lenguaje. Este acceso al lenguaje

Direcciéon Postal: Dr. Gabriel Martino. Unidad de Neuro-
logia Hospital Elizalde. Montes de Oca 40 (1270) CABA. E-
mail: gabh.martino@gmail.com

Revista Pediatrica Elizalde

mejora las expectativas en relacion a la interac-
cion social y desarrollo futuro de los pacientes'?
El sindrome se caracteriza por afectar la inte-
raccion social reciproca, la comunicacion verbal
y no verbal, la dificultad para aceptar los cam-
bios, la inflexibilidad del pensamiento y poseer
campos de interés reducidos. En general, las
personas que tienen este sindrome son extre-
madamente buenas en habilidades de memoria
(hechos, formas, fechas, épocas, etc.) y muchos
sobresalen en matematica, ciencia y arte. Hay
un espectro en la gravedad de los sintomas
dentro del sindrome; el nifilo muy afectado leve-
mente, a menudo no es diagnosticado y puede
apenas parecer raro o excéntrico®.
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El trastorno de Asperger fue introducido por pri-
mera vez en el Manual diagndstico y estadistico
de los trastornos mentales en la cuarta edicion
en 1994 (DSM-IV), englobandolo dentro del
trastorno del espectro autista“.

A pesar de que el sindrome de Asperger es muy
comun dentro del espectro, sigue siendo una
condicion rara y pocas personas, incluidos los
profesionales, la conocen y mucho menos tie-
nen experiencia al respecto. Parece afectar mas
a los varones que a las mujeres. En términos
generales, los afectados encuentran dificulta-
des para hacer amigos, ya que no entienden las
claves sutiles necesarias para ello. A menudo
utilizan un lenguaje ligeramente extrafio e inter-
pretan literalmente lo que leen u oyen. Son mas
felices en ambientes conocidos y con rutinas;
cuando encuentran una dificultad en decidir qué
hacer, retoman sus actividades preferidas. Les
resulta dificil de sobrellevar el fracaso, la im-
perfeccion y la critica. EI mal comportamiento
proviene a menudo de la inhabilidad para co-
municar sus frustraciones y ansiedades. Nece-
sitan amor, dulzura, cuidado, paciencia y com-
presion. Dentro de este marco realizan grandes
progresos®.

Caracteristicas dominantes
del Sindrome de Asperger

Interaccién social

Los nifilos con sindrome de Asperger tienen ha-
bilidades sociales pobres (sintoma nuclear del
trastorno). No pueden ‘leer’ las sefales socia-
les y, por lo tanto, no dan respuestas sociales
y emocionales adecuadas. Puede faltarles el
deseo de compartir informacién y las experien-
cias con los otros. Estos problemas son menos
notables con los padres y los adultos, pero con-
ducen a una ausencia de habilidad para hacer
amigos de su edad. Ello puede conducir a la
frustracion y, consiguientemente, a los proble-
mas de comportamiento?.

Comunicaciéon

Las comunicaciones verbales y no verbales
plantean problemas. A menudo, el lenguaje ha-
blado no se entiende completamente, asi que
debe mantenerse sencillo, a un nivel que estos
nifos pueden entender. Se debe prestar aten-
cién a la expresion, la cual se realizara con pre-
cision; las metaforas, expresiones no literales
y analogias tienen que ser explicadas, ya que
los nifios con el sindrome de Asperger tienden
a hacer interpretaciones literales y concretas.
En algunos casos, la adquisicién del lenguaje

(aprender a hablar) puede estar retrasada. Los
nifios afectados emplean con mucha frecuencia
frases que han memorizado, aunque no suelen
utilizarlas en el contexto adecuado.

A veces, el lenguaje hablado puede ser extrafo
en cuanto al acento y el volumen, ser excesiva-
mente formal o hablar en un tono mondétono. Si
el nifo con sindrome de Asperger muestra un
buen nivel del lenguaje hablado, no debe asu-
mirse que su comprension se encuentre al mis-
mo nivel.

El lenguaje del cuerpo y las expresiones faciales
de un nifio con este sindrome pueden parecer
extrafios —mirada fija y rigida mas que contac-
to visual—. Algunos nifios tienen capacidades
notables en lectura, aunque es comun no com-
prender lo leido®S.

Preocupaciones e intereses limitados

Una de las marcas distintivas del sindrome de
Asperger es la preocupacién u obsesion del
nifio con ciertos asuntos, a menudo en los te-
mas del transporte, ordenadores, dinosaurios,
mapas, artes, etc. Estas preocupaciones, nor-
malmente en areas intelectuales, se modifican
en forma con el tiempo, pero no en intensidad
y conducen, quiza, a la exclusién de otras acti-
vidades®.

Rutinas, inflexibilidad

Los nifios imponen a menudo rutinas rigidas a
si mismos y a quienes les rodean, desde como
desean que se hagan las cosas hasta lo qué co-
meran, etc. Ello puede frustrar a todos los im-
plicados. Iran cambiando estas rutinas con el
tiempo, ya que a medida que maduren, se hara
mas sencillo razonar con ellos. Esta inflexibili-
dad se pone de manifiesto también de otras ma-
neras, que dan lugar a dificultades con el pensa-
miento imaginativo y creativo. Les suelen gustar
las mismas cosas, hechas de la misma manera,
repetidamente, una y otra vez®’.

El Sindrome Savant

Hans Asperger, pediatra y psiquiatra, publicé
la primera definicién del sindrome de Asperger
en 1944. Identificé un patron de comportamien-
to y habilidades percibido predominantemente
en niflos varones como ‘psicopatia autistica’, un
trastorno de la personalidad. El patron incluia
una ‘ausencia de empatia, reducida habilidad
para las relaciones sociales, conversaciones
solitarias, un profundo arraigo a un interés es-
pecial y movimientos torpes’.
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La primera persona en utilizar el término sindro-
me de Asperger en un periodico fue la investiga-
dora britanica Lorna Wing. Su articulo, titulado
El sindrome de Asperger: un relato clinico, se
publicé en 1981 y desafié el modelo de autismo
previamente aceptado presentado por Leo Kan-
ner en 1943.

Asperger llamé a alguno de sus pacientes ‘pe-
quenos profesores’, debido a sus extensos co-
nocimientos en su tema de interés particular.
En honor a este centenario hoy trataremos el
lado positivo del trastorno. Hablaremos de ‘los
pequefos profesores’. También se los conoce
como ‘Sindrome Gavant’ o idiotas sabios.

La primera descripcién fue realizada por Ben-
jamin Rush, psiquiatra americano, en 1798, al
narrar las habilidades de uno de sus pacien-
tes®, Thomas Fuller, que era capaz de calcular
la edad de una persona en segundos. Casi cien
anos después, J. Langdon Down, el descubridor
del sindrome fenotipo de la trisomia 21, acufio el
término idiol savant®; pero formalmente se acep-
16 poco por las diferencias obtenidas por estos
pacientes en el cociente de inteligencia (Cl), ya
que los idiotas se considera que tienen un ClI
inferior a 25, mientras que se han descrito pa-
cientes con sindrome de savant y Cl entre 50,
70 y 120. Desde que Down describié el sindro-
me en 10 pacientes hasta la actualidad, se han
descrito mas de cien casos en la bibliografia™.
En la ultima década se recogen mas de 30 ar-
ticulos que describen las habilidades de estos
pacientes, como gran capacidad para el calcu-
lo, habilidades artisticas en el dibujo, la escul-
tura, la musica y la poesia, memorias selectivas
prodigiosas o hipermnésicas y extraordinarias
habilidades en el dibujo tridimensional, entre
otras' 2, En estos trabajos se constata que los
pacientes presentan un déficit importante en
las habilidades propias del hemisferio izquierdo
(HI), de aspecto logico y simbdlicas, asi como
de especialidades linglisticas, y muestran au-
mentadas las habilidades propias del hemisferio
derecho (IID), como las artisticas no simbdlicas,
habilidades visuales y motoras, habilidades
para las artes plasticas y la musica; asimismo,
llama la atencién la capacidad para el calculo y
las matematicas en general y otras habilidades
de aspecto mecanico y de destreza espacial’®'“.

Clinica

Los pacientes con sindrome de savant presen-
tan un trastorno del espectro autista caracteri-
zado por un retraso mental de diversa conside-
racion o dafo cerebral en el HI. La peculiaridad
de este sindrome es que los pacientes poseen
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un repertorio limitado de habilidades, que ge-
neralmente corresponden al HD; éstas son dife-
rentes de las que son propias del HI. las cuales
se encuentran alteradas. Por esta razén, el pa-
ciente con sindrome de Savant también recibe
la denominacién de ‘idiota sabio’, debido a que
se encuentra francamente discapacitado para el
Hl y es sabio para el IID; esta situacién muestra
caracteristicas parecidas a las de la demencia
frontotemporal en los pacientes preseniles, aun-
que no es asi respecto a la memoria'™.

Habilidades

Las habilidades savant mas reconocidas son las

musicales, las artes plasticas, el calculo y las

matematicas'®®.

Los savant con habilidades musicales son mu-

sicos de oido, son capaces de entonar can-

ciones perfectamente e interpretar piezas con
asombrosa facilidad. Pueden dominar varios
instrumentos y crear composiciones propias
sin haber estudiado nunca musica. Los savant
artistas se expresan muy bien con el dibujo, la
pintura y la escultura. Son capaces de plasmar
obras con gran detallismo. Las habilidades mas
espectaculares y frecuentes de los savant son
sus estrategias matematicas en el calculo de los
calendarios, asi como su gran memoria para re-

cordar numeros de teléfono, distritos postales y

matriculas de automoviles.

Algunos autores describen tres tipos de sindro-

me de savant:

— Savant prodigiosos. Son autistas muy fuera
de lo comun por su habilidad. Sobresalen en
todos los niveles de Cl.

— Savant con talento. Son autistas con habili-
dades espectaculares, pero con gran disca-
pacidad.

— Savant de minucias. Poseen limitadas habi-
lidades savant. Tiene buena memoria visual
y auditiva Presentan bastantes restricciones
sociales, que empatizan con sus minucias a
través de conversaciones de futbol, resulta-
dos deportivos, etc., en los que son espe-
cialistas.

Hipermnesia

Es una caracteristica muy frecuente dentro de
todo el espectro autista y se define como ‘gra-
do exagerado de retencién y recuerdo de la
memoria’.

Normalmente son nifios con autismo o deficien-
cia mental idiots savants que presentan una
habilidad extraordinaria en memorizar listas de
datos (p. €j., listados de teléfonos o calendarios
de aflos completos, etc.) 720,
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Calendario a perpetuidad

El manejo del calendario a perpetuidad es una
habilidad descrita con frecuencia dentro del
sindrome de savant, que se caracteriza por el
recuerdo o el célculo con gran velocidad, de
dias, fechas y afios, como si lo estuviera viendo
en un almanaque (ji ej., cuando el examinador
pregunta qué dia fue el 15 de febrero de 1979,
el paciente respondera con facilidad ‘jueves’; si,
p. €j., se le pregunta qué fecha serd el tercer
viernes de noviembre en el 2033, el paciente
contestara ‘18’). Esta habilidad sigue siendo un
misterio; algunos teorizaron sobre la posibilidad
de que debido a su gran memoria recordasen
calendarios previamente observados, pero esto
no concuerda con la habilidad de dar fechas de
un tiempo futuro, ya que es raro que existan ca-
lendarios, por ejemplo, del afio 203321-23. Aun-
que se conocen algoritmos matematicos para
hacer este tipo de calculos, los nifios savant no
pueden explicar cémo lo hacen?+25,

Hipercalculia

Las habilidades matematicas es otro fuerte den-
tro de los savant; se reconocen multiples publi-
caciones haciendo referencia a esta caracteris-
tica. Estas habilidades van desde la resolucién
de problemas matematicos complejos, analisis
de secuencias numéricas o codigos, compren-
sion de algoritmos matematicos, recuento de
objetos a gran velocidad y facilidad, hasta sim-
plemente recordar numeros. Se han informado
también casos de nifios de muy corta edad con
esta habilidad?"28,

Artes

Las habilidades artisticas son quizas unas de
las mas destacadas y sorprendentes, por la alta
calidad y la belleza de sus producciones. Los
campos mas destacados son el dibujo, la pintu-
ra, la escultura y la musica, aunque también hay
descripciones sobre algun caso de un savant
poeta®. Esto es raro de ver, dada la dificultad
para el manejo de la metafora y lo complejo
que les resulta expresar sentimientos. Grandes
artistas son y han sido autistas; por ejemplo:
Alonzo Clemons (EE. UU.), escultor; Tony de
Blois (EE. UU.), musico ciego y autista; Gottfried
Mmd, suizo, artista del siglo xviii; Hikari Oe, ja-
ponés, compositor de piano; Derek Paravicini,
britdnico, musico; Matt Savage (EE. UU.) es un
nifo musico profesional de jazz con una reputa-
cion consolidada; Gilles Trehin, es savant autista
francés y creador de la ciudad ficticia de Urvi-
fle; Richard Wawro, escocés, con una mereci-
da fama como dibujante; George Widener (EE.

UU.), autista savant, artista con habilidades de
calcular y manejar el calendario a perpetuidad;
Blind Tom Wiggins (EE. UU.), pianista ciego; Ste-
phen Wiltshire, artista inglés.

Todavia constituye un misterio si sus produc-
ciones provienen de su unagiiiacion —bastante
cuestionada en este grupo de pacientes— o son
un cumulo de recuerdos bien mezclados3®-%".

Hiperlexia

La hiperlexia es la habilidad espontaneay la fas-
cinacion de leer palabras a edad precoz, antes
de los 5 afios, sin ensefanza formal previa. Esta
definicién resulta concreta, pero algo incom-
pleta. En 1967, Silberberg y Silberberg acufian
el término ‘hiperlexia’ para referirse a las habi-
lidades excepcionales de decodificacion lecto-
ra observadas en algunos nifios con trastornos
cogrntivos y alteraciones conductuales. Esas
habilidades excedian lo esperado con respecto
a las habilidades cognitivas y de comprension
de dichos nifios®8.

Needieman, en 1982, sugiere un conjunto de cri-

terios para definir la hiperlexia®:

— Presencia de perturbaciones en el desarrollo
(retrasos cognitivos o del lenguaje).

— Habilidades tempranas de lectura y decodi-
ficacion de palabras simples (la forma mas
temprana a los 2 arfios, pero habitualmente a
la edad de 5 afos).

— Habilidades de decodificacion y lectura de
palabras simples autogeneradas, en ausen-
cia de ensenanza explicita o regulada.

— Conducta de lectura indiscriminada y com-
pulsiva.

— Habilidades de lectura y decodificacion de
palabras simples no esperables por el nivel
de inteligencia del nirio.

Otras caracteristicas importantes que se pue-

den encontrar son*%4t;

— Aprenden el lenguaje oral de formas pecu-
liares, mostrando ecolalia, memorizando las
oraciones sin comprender su significado, o
con reversion pronominal, piensan de forma
concreta y literal, muestran dificultad con
conceptos abstractos.

— Raramente inician conversaciones.

— Muestran una intensa necesidad de mantener
rutinas, tienen dificultad con las transiciones
y muestran conductas rituales.

— Hipersensibilidad auditiva, olfatoria o tactil,
memoria auditiva y visual desarrolladas.

— Conductas autoestimulativas, miedos inusua-
les especificos.

— Evolucion normal hasta los 18 meses; luego
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hacen una regresion en su desarrollo.
— Mayor frecuencia en varones.
— No presentan signos neuroldgicos, y cuando

eso ocurre tienden a no desarrollar el habla.
La mayoria de los casos de hiperlexia se han
descrito en nifios autistas que aprenden a leer
mecanicamente de manera precoz y esponta-
nea y sin que medie un proceso de instruccidn.
La hiperlexia en estos nifios contrasta con po-
bres habilidades sociales y linguisticas en la
comunicacién oral y puede observarse no sola-
mente en los nifios autistas con habilidades ex-
cepcionales en su memoria visual, sino también
en aquellos casos asociados con diferentes gra-
dos de retardo mental*?. La mayoria de los nifios
con hiperlexia tienen una lectura mecanica con
pobres capacidades de comprension del mate-
rial leido.
Un dato interesante aportado por Sierra y Ro-
sero*® en referencia a un caso descrito lo cons-
tituye el hecho de que la lectura no es estric-
tamente mecanica, sino que conserva un buen
grado de comprensién lectora, lo cual es una
caracteristica poco comun en hiperléxicos; ello
sugiere que la hiperlexia no siempre se acom-
pana de una deficiencia del procesamiento se-
mantico de la lectura. Sin embargo, lo esperado
es una lectura mecanica sin comprension, dado
que la hiperlexia, por definicion, constituye una
habilidad especial que aparece antes de que las
estructuras cerebrales necesarias para la com-
prension lectora se hayan desarrollado y madu-
rado completamente*. Por lo tanto, aun nifios
con explicito autismo e hiperlexia, a la edad de
8 afios pueden haber desarrollado un cierto gra-
do de lectura comprensiva de palabras escritas,
incluyendo palabras abstractas*.
La hiperlexia generalmente no es un fenébmeno
de superlector; es mas bien el resultado de va-
rios factores, entre los que destacan una con-
ducta obsesiva y un buen desarrollo de habili-
dades visuoperceptuales en el contexto de un
retraso linguistico. Muchos nifios con hiperlexia
sienten una gran atraccién por la lectura y exhi-
ben un comportamiento compulsivo hacia ésta,
lo que sugiere que en el perfil de la hiperlexia
podria ser muy importante la existencia de una
preocupacion compulsiva por la lectura o por
las letras*647.

Richman propone dos subtipos en la hiper-

lexia*®;

— Primer tipo: hiperlexia con trastorno del len-
guaje, mostrando déficit en el lenguaje ex-
presivo, buena memoria; lenguaje con retra-
so, ecolalia y perseveraciones; problemas
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en comprender el lenguaje y sintomas tipo
‘autistas’.

- Segundo tipo: hiperlexia con trastorno vi-
suoespacial, mostrando trastorno o retra-
so motor y/o espacial, déficit en el aspecto
pragmatico del lenguaje al expresar o inter-
pretar aspectos de la experiencia del lengua-
je y el ambiente, y sintomas tipo ‘Asperger’.

Mecanismos cognitivos del Sindrome Savant
Todavia no existe un consenso que permita ela-
borar una teoria general de lo que ocurre en el
cerebro de estos pacientes; pero, poco a poco,
se estrechan y unifican los conocimientos al
respecto, a través de paradigmas clinicos del
advenimiento de la moderna neuroimagen es-
tructural y funcional y, recientemente, con téc-
nicas magnéticas de neuroirnagen (resonancia
magnética, tomografla por emisién de positro-
nes, magnetoencefalografia).

La teoria del dafio en el HI parece ser responsa-
ble de la fisiopatologia del proceso, es decir, se
detenora el lll y el {ID compensaria su funcion.
El primer paradigma accidental neuropatologi-
co lo describié el psicélogo Brink en 1980, que
confirmaba la teoria de disfuncion del HI. Brink
informé del caso de un nifio de 9 afios de edad,
con una herida por un arma que le afecté el len-
guaje y le dejé como secuela una hemiparesia
derecha, Tras el accidente aparecieron habilida-
des savant'.

El segundo paradigma se ha comparado con la
demencia frontotemporal de pacientes preseni-
les, al desarrollar o compensar en el transcurso
de su demencia, habilidades muy parecidas a
las del sindrome de savant.

Una hipétesis atractiva ha sido la de Geschwind
y Galaburda, quienes propusieron como causa
un dafo prenatal de HI originado por la testoste-
rona, que actuaria en el feto masculino, retrasa-
ria el crecimiento y alteraria la maduracion fun-
cional del cerebro. El HI seria mas vulnerable,
mientras que el HD compensaria el crecimiento
y se haria dominante en los varones. La mayor
incidencia en varones ocurre en todas las dis-
funciones cerebrales del proceso madurativo,
como sucede en todo el espectro autista, los
trastornos especificos del lenguaje, la dislexia y
el trastorno por déficit de atencién con hiperac-
tividad (TDAH) 4.

Mediante un estudio funcional del lenguaje con
técnicas funcionales de neuroimagen (resonan-
cia magnética, magnetoencefalografia) se ha
demostrado la transmisién del lenguaje a areas
en el FI]) en un nifo que presenta habilidades
savanti®®,
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Conclusién

Por lo expuesto, tendemos a pensar que estos
nifos o adultos parecen ser premiados por la
vida con estos dones; sin embargo, el dia a dia
de estos pacientes y su familia es muy dificil.
Los pacientes sufren y no pueden expresarse,
se frustran con facilidad, se deprimen, no son
entendidos muchas veces, les cuesta generar
relaciones sociales; en pocas palabras, viven
aislados en un mundo aparte. Nuestra inter-
vencién tiene que dirigirse a tratar de integrar
a los pacientes y sus familias, de algin modo

también excluidas, a la sociedad. Lo bueno de
estas habilidades especiales es quizas que son
esa puerta de entrada a nuestro mundo, que les
permite expresar y comunicar lo que les pasa o,
mejor aun, otorgarle una salida laboral que dé
una esperanza de futuro de generar una forma
de vida lo mas similar posible a la de un sujeto
‘normal’. Tenemos que apoyar a los pacientes y
sus familias para potenciar y encaminar estas
habilidades que tal vez constituyan una de las
alternativas terapéuticas de integracion social.
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