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El sindrome de Landau-Kleffner: descripcién psicologica de un caso

Luis Lozano Gonzdlez y Luis Manuel Lozano Fernandez
Universidad de Oviedo

El sindrome de Landau-Kleffner, que fue descrito en 1957, se caracteriza por una afasia infantil ad-
quirida asociada a un electroencefalograma anormal en la zona temporal izquierda, que generalmente
va acompafiada de atagques epilépticos y problemas de conducta. Este trabajo describe las caracteris-
ticas generales del sindrome a través del andlisis psicoldgico de un caso que se ha seguido alo largo
de 6 afios. Se exponen y analizan |os resultados obtenidos en una serie de pruebas donde se demuestra
el importante déficit que existe en el dreaverba y en todas aguellas otras en que lo lingistico cumple
un papel muy importante. Se exponen |os tr atamientos més debatidos en la bibliografia, tomando par-
tida por €l educativo y rehabilitador, finalizando con una muestra de sus logros académicos.

The Landau-Kleffner syndrome: psychological description of a case. The Landau-Kleffner’s syndro-
me, that was described in 1957, is characterized by an acquired children’ s aphasia associated to an ab-
normal electroencephalogram on the left temporal zone, that generally appears with epileptic fits and
problems of behavior. This piece of work describes the general characteristics of the syndrome through
the psychological analysis of a case that has been folloved over six years. We state and analyze the re-
sults of aseries of tests that show the serious lack that appearsin the verbal areaand in those other are-
as where the linguistic aspect plays an important role. We set out the treatments that have been most
widely debated in the bibliography, supporting the educative and rehabilitating one and showing its

academic achievements.

L os desordenes del lenguaje son unade las dificultades méas nu-
merosas entre el alumnado de nuestro sistema educativo. Sin em-
bargo, un sindrome extrafio a ambito escolar es € de Landau y
Kleffner (1957), también conocido como «afasia adquirida con
trastorno convulsivo» (Bishop, 1985) o «afasia infantil adquirida
con epilepsia» (Beaumanoir, 1992). El desconocimiento de este
grave sindrome afasico infantil esté favorecido, en primer lugar,
por su exigua frecuencia, a menos publicada, pues se conocen
aproximadamente unos 200 casos (Roger, Bureau, Draver, Perret,
y Wolf, 1992). Ademés su estudio se ha redlizado fundamen-
talmente desde una perspectiva neurolégica, publicandose en re-
vistas médicas y afines, fundamentalmente inglesas.

Caracteristicas clinicas del sindrome

El primer diagnéstico suele ser tardio, pues los sintomas ini-
ciales se suelen asociar a una deficiencia auditiva o a un proceso
psicético (Deona, 1991). Sin embargo, € inicio del sindrome de
Landau-Kleffner suele aparecer entre los tres y los ocho afios
(Korkman y cols., 1998), manifestandose, en un primer momento,
una pérdida de los procesos receptivos del lenguaje ora (com-
prension auditivaverbal), asi como en |os procesos expresivos, que
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previamente se habian desarrollado adecuadamente. De aqui que
se hable de afasia adquiriday se haya etiquetado de agnosia audi -
tiva verbal. Esta agnosia para las palabras habladas termina am-
plidndose, incluso, ante los sonidos familiares comunes como €l
ladrido de un perro, € sonido de la bocina de un coche o € repi-
queteo de la campana de una puerta (Appleton, 1993). No obstan-
te, se han encontrado nifios que han mostrado un rendimiento mu-
cho peor en la discriminacién auditiva fonol 6gica que en la discri-
minacion de los sonidos del medio ambiente, 1o que permite suge-
rir que €l déficit primario de la afasia receptiva son las dificultades
de discriminacion fonol dgica auditi va, més que una agnosia audi-
tiva generalizada (Korkman, Granstroem, Appelqvist y Liukko-
nen, 1998; Ege y Mouridsen, 1999). Aunque los sintomas linguiis-
ticos mas comunes son laincapacidad para comprender €l lengua-
je hablado, los problemas articulatorios y un descenso muy signi-
ficativo en su produccién hablada, se han encontrado pacientes
que sus dificultades comenzaban con una afasia sensorial tipica,
otros con una agnosia auditiva no verbal seguida de sordera puraa
las palabras. Por tanto, se puede concluir que esinadecuado clasi -
ficar los problemas del lenguaje de este sindrome con el término
general de agnosia auditivaverbal, yaquealo largo del proceso de
su enfermedad pueden aparecer dificultades de lenguaje secuen-
cialesy, en agunas ocasiones, jerarquicas comenzando por la afa-
sia sensorial y seguida de agnosia auditiva para finalizar con la
sordera alas palabras (Kaga, 1999), pudiendo aparecer, aunque en
pocos casos, dificultades apréxicas (Ansink, Sarphatiey Van Don-
gen, 1989).

Casi las tres cuartas partes de personas que sufren este sindro-
me tienen problemas conductuales como hiperactividad e inaten-
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cion. Ademas pueden aparecer agresiones, retraimiento y una corr
ducta tan desordenada que podria adjeti varse de psicdtica (L 6pez-
Ibor, Lépez-1bor y Hernandez Herreros, 1997), aungue no por ello
se han de vincular sintomas psicéticos primarios a este sindrome.
Frecuentemente estos problemas son muy importantes y Ilamati-
vos (Worster-Drought, 1971; Hirsch y cols. 1990), dificultando
enormemente su integracion escolar.

Técnicas médicas diagndsticas como la angiografia cerebral, la
resonancia magnética o la tomografia axial computerizada (TAC)
certifican lainexistenciade algin tipo de alteracion anatémicasig-
nificativa. Ahora bien, como concluyen Navarro y Espert (1996),
todas las investigaciones, hayan utilizado como técnica la SPECT
o tomografia computerizada por emision de fotones Unicos (O'-
Tuama, Urion, Janicek, Treves, Bjornson y Moriarty, 1992; Mou-
ridsen, Videbank, Sogaard y Andersen, 1993; Guerreiro, y cols.,
1996), o la tomografia de emision de positrones (PET) (Maquet,
Hirsch, Dive, Salmon, Marescaux y Franck, 1990; Rintahaka,
Chugani y Sankar, 1995), evocan una actividad anormal en €l 16
bulo temporal izquierdo, a igua que un subgrupo de nifios autis-
tas (Lewiney cols., 1999; Nass y Devinsky, 1999). De las perso-
nas que padecen el sindrome, el 70% desarrollan ataques epil épti-
cos, de los cuales un 40-50% aparece con anterioridad o coinci-
diendo con los problemas afésicos, y un 20-30% se presenta unos
meses después del inicio de las dificultades lingtisticas (Mourid-
sen, 1995). El otro 20-30% restante no tiene nunca crisis epilépti-
cas manifiestas, ni parciales, ni tonico-clénicas generalizadas o au-
sencias atipicas (Paquier, Van Dongen y Loonen, 1992).

El tratamiento a realizar es muy discutido. Mientras que agu-
nos autores defienden que el uso de corticosteroides mejorael len-
gugje receptivo y expresivo, asi como los problemas de conducta
(Stefanatos, 1996; Stefanatos, Grover y Geller, 1996), otros ponen
en duda estas mejoras y exigen una valoracion de las supuestas
mejorias linglisticas por profesores del lenguaje independientes,
utilizando grabaciones de video (Volkmar, Cooke, Lord y Levent-
hal, 1996; Deona, 1996). También Pascual-Castroviejo, Martin,
Bermejo e Higueras (1992), usando antagonistas del calcio, unido
alos farmacos antiepil épticos, informan de una mejoria sustancial
tanto en los sintomas afasicos como en los conductual es, notando
gue su interrupcion favorecio un retroceso en los avances conse-
guidos. Sin embargo, Deona, Peter y Ziegler (1989), Gordon
(1990), Beaumanoir (1992) y mas recientemente Guerreiro y cols.
(1996) afirman que los farmacos antiepil épticos no mejoran sus
problemas afasicos y conductuales. También han aparecido, Ulti-
mamente, técnicas quirdrgicas con resultados prometedores que
han de ser consideradas con precaucion (Morrell, Whisler y Blecl,
1989; Morrell y cols. 1995). Un abordaje terapéutico distinto lo
dan Bishop (1985) y Dulac, Billard y Arthius (1983) a defender,
lo mas tempranamente posible, un tratamiento educativo y rehabi-
litador.

Caracteristicas psicol égicas de un caso: David

David naci6 de un embarazo normal, tras un parto distdcico, a
los nueve meses, necesitando aspiracion y reanimacion (APGAR
6,8). Su desarrollo psicomotor y del lengugje ha sido totalmente
normal hasta los dos afios y medio. A partir de esta edad los pa-
dres observaron un cambio radical en su conducta, apareciendo un
sindrome hipercinético con episodios de inatencion e impulsivi-
dad. Su lenguaje oral, a pesar de tener una capacidad auditiva
intacta, empeord sustancial mente, pues dejo de entender 1o que se

le hablabay pareci6 olvidar lo que sabiadecir, sustituyendo su len-
guaje ora por gritos o gestos. Desde los cuatro alos seis afios asis-
tié aun Centro de Salud Mental por un «posible problema de per -
sonalidad». Fue diagnosticado con el Sindrome de Landau-K | eff-
ner estando escolarizado en Primaria con seis afios. Su adaptacion
al centro escolar hasido muy dificil, yaque no respetabanormaal-
guna, gritaba y corria por el aulay los pasillos, rompia sus mate-
ridlesy los de sus compafieros, etc.

La exploracidn neurol 6gica a través de una resonancia magné-
ticamuestra, tan solo, una asimetria ventricular, con un mayor ta-
mafio del sistema ventricular derecho, sin otro tipo de imagenes
patol 6gicas. No obstante, el EEG realizado en vigilia muestra una
presencia persistente y bien delimitada de un foco de puntas en la
region temporal media izquierda. Como prueba complementaria,
selerealizd un estudio poligréfico de suefio durante la siesta (ac-
tividad cerebral, actividad cardiaca, actividad muscular sobre el
deltoides izquierdo y neumograma nasal), con una duracion de
150 minutos. Se detect6, en vigilia, una actividad alfa con unato-
pografiay reactividad normales siendo el elemento caracteristico
del trazado la presencia de puntas aisladas localizadas en la re-
gion temporal izquierda en escasa cantidad, que se vieron muy
activadas durante €l estadio |1 del suefio de ondas lentas, perma-
neciendo siempre locali zadas en la region temporal izquierda con
escasa capacidad de difusion. Lamorfologiay laorganizacion del
suefio de ondas lentas en sus estadios |1 y Il fueron normales
(Andreu, Echave y Buela-Casal, 1999). Ante un EEG anormal
con paroxismos focales en laregion temporal izquierda, muy ac-
tivados durante el suefio (ondas bilaterales y sincrénicas de poli-
puntas-ondas), conjuntamente con la afasia adquirida y los tras-
tornos conductual es que mostraba, sirven para diagnosticar € sin-
drome de Landau-Kleffner (Shoumaker y cols., 1974; OMS,
1992).

Caracteristicas cognitivas de David

En el momento de su escolarizacion en la ensefianza obliga-
toria no fue posible ninguna exploracion psicopedagogica a tra-
vés de pruebas estandarizadas, dada su falta de colaboracion, y
su atencion y concentracion totalmente dispersas. Unicamente a
partir del tercer trimestre del segundo curso de Primaria, hasido
posible concretar resultados. A los 7 afios y medio, con la Esca-
la McCarthy de Aptitudes y Psicomotricidad para Nifios, se ob-
servé una edad mental de 6 afiosy 2 meses, lo que, en general,
parece un buen nivel. Sin embargo, el perfil de las puntuaciones
tipicas era muy heterogéneo. El desarrollo perceptivo-manipula-
tivo era normal, aungue las discrepancias mostradas en |la ejecu-
cién de los diferentes subtests permite pensar en una buena ca-
pacidad paralaformacién de conceptos, pero pobre coordinacion
visomotora.

Su memoria inmediata general es adecuada siempre que los
estimul os sean visuales, pues ante los auditivos (Memoria Verbal
I 'y II) su rendimiento es muy deficiente (Ballesteros, Reales y
Manga, 1999; Darlington, Barcel6, Fernandez-Frias y Rubia,
1999).

En la evaluacion de la coordinacion de movimientos finos y
amplios alcanza un nivel apropiado. Sin embargo, existe unagran
discrepancia en cuanto alas edades equival entes en Coordinacién
de piernas (4 afios) y la Coordinacion de brazos (7 afios y medio),
indicio de una posible defi ciencia neurol dgica que seria necesario
confirmar con otra clase de pruebas. En la escala Numérica ob-
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tiene puntuaciones por debajo de una desviacion tipica debido a
sus dificultades en la comprension verbal y en la concentracion.
La escala donde destaca por su baja puntuacion es la Verbal, que
mide su aptitud para entender y procesar los estimulos verbales y
expresar verbalmente sus pensamientos. En todos los tests que la
componen (Vocabulario, Memoria Verbal, Fluidez Verbal y
Opuestos) alcanza un nivel muy bajo, aunque normal en Memo-
ria Pictérica. Ante estas dificultades verbales, con el Test de Vo-
cabulario Peabody, se evalud su comprension auditiva de las pa-
labras, alcanzando una edad equivalente entre los 5 afios y medio
y los 6 afios, correspondiente a una puntuacion tipica entre 68 y
74. La conclusion general inmediata de estos datos es la existen-
ciade una disociacion entre los aspectos verbalesy cualquier otro
que se valore.

La evauacién logopédica evidencia dificultades de discrimi-
nacion fonémicaen /d/, /1/'y /r/, necesitando apoyarse en la escri-
tura para sustituir una vocal o una consonante en una silaba. En
las tareas que se le proponen para comprobar su capacidad de de-
nominacién y designacion, confunde las figuras geométricas y le
falta vocabulario de objetos de la casay de partes del cuerpo de
un animal. Cuando las tareas son de asociacion con apoyo visual
las resuelve correctamente, pero no es capaz de explicar el por
qué de esa asociacion; cuando la asociacion es de palabras ya ni
atiende. Tienedidalias: sustituyela/rr/ por lal/j/ y la/s por la/zl/,
sustituyéndose entre si la/r/, /d/ y /l1/. Como era de esperar todos
los procesos morfosi ntacticos estan muy por debajo de lo espera-
do para un nifio de su edad. También mostraba en su habla ecola-
lias diferidas que llamaban la atencidn por la exactitud y ampli-
tud de lo repetido. Con 8 afios y 8 meses (tres afios escol arizado
en Primaria), se utiliz6 e Test Illinois de Aptitudes Psicolinguis-
ticas (ITPA) y los resultados reafirman los expuestos anterior-
mente. Las pruebas donde esta implicada la representacién sim-
bolicay que supone e manejo interno de simbolos (nivel repre-
sentativo), cuando se utiliza el canal auditivo vocal (comprensién
auditiva y asociacion auditiva) muestra niveles muy bajos, en
cambio la expresion verbal ya es normal. En el resto de subtests
también al canza puntuaciones normales si exceptuamos la Aso-
ciacion Visual donde logra una puntuacion baja. Esta puede estar
influida por sus problemas atencionales, dadas |as caracteristicas
de la pruebay, aunque los estimulos sean visuales, se le exige po-
ner en funcionamiento el pensamiento critico, €l razonamiento, la
capacidad para evaluar dos dimensiones, la clasificacién, la eva-
luacion de grupos y subgrupos, etc., 1o que significa una amplia
implicacion del lenguaje.

Con 11 afios y 8 meses, escolarizado ya en 5° de Primaria, se
valoré su capacidad intelectual con la Escala de Inteligencia
Wechsler para Nifios-Revisada. A un nivel de confianza del 95%
su cociente intelectual total se encuentra entre 71 (grupo normati-
vo bajo) y 81 (grupo normativo medio-bajo). Sin embargo, existe
una discrepancia muy significativa de unos 28 puntos entre el co-
ciente intelectual manipulativo que se encuentra entre 90 y 98
(grupo medio) y €l verbal que esta entre 62 (grupo muy bajo) y 70
(grupo bajo), reafirmando unavez méslalinea seguida de una gje-
cucion verbal muy inferior alano-verbal en todas las pruebas an-
teriores a lo largo de su escolaridad. Analizando més detallada-
mente |as diferentes subpruebas se advierte que los buenos resul -
tados que tiene en Semejanzasy en Cubos eliminan la minima sos-
pecha de una eventual deficiencia mental. Ahorabien, sus resulta-
dos en Informacién y Vocabulario es la demostracion palpable de
una escolarizacion problematica 'y, del mismo modo, los resulta-

dos conjuntos en Comprension (evalla la integracion de las nor-
mas sociales y parentales), Historietas (estima la adaptacion prac-
ticay social) e Informacién (valora las adquisiciones culturales)
son el indicio de una mala adaptacion social.

Se puede concluir del conjunto de datos aportados que las difi-
cultades psicopedagdgicas de David se centran especialmente en
los aspectos linguisticos de su desarrollo y en sus conductas dis-
ruptivas, lo que reafirma un perfil muy heterogéneo.

Tratamiento y resultados

El abordaje terapéutico ha pretendido implicar a todos los pro-
fesionales relacionadas con David y dirigir los esfuerzos académi-
cos al control de la conducta, los aspectos linglisticos, las adqui-
siciones curriculares, |as habilidades sociales, etc.

Teniendo en cuenta que David no sufria ataques epil épticos, los
servicios médicos decidieron no suministrarle ninguna medica
cion, siguiendo € criterio, ya expuesto, de Deona y cols. (1989),
Gordon (1990), Beaumanoir (1992) y Guerreiro y cols. (1996).

Aunque la realidad rompia y obligaba a modificar toda plani-
ficacion, se decidié que David permaneciera en € aula ordinaria
con apoyo de una profesora y asistiese una horas semanales a
Aulade Apoyoy aLogopediaparatrabajar todos |os aspectoslin-
guisticos y sociales deficitarios (desarrollo de la atencidn, memo-
ria auditivo-oral, conversacion, articulacion, expresion oral y es-
crita, organizacion temporal, vocabulario, desarrollo de habilida-
des basicas de interaccion social: hacer amigos, manejar senti-
mientos, emociones y opiniones, solucionar problemas interper-
sonales de relacién con los adultos, de conversaciones'y peticio-
nes con los adultos...). Dado que sus intenciones comunicativas
estaban conservadas se consider6 viable potenciar de forma ver-
bal los rudimentos del Ienguaje que poseia, descartando la posi-
bilidad, defendida por Chapman, Stormont y McCathren (1998),
Rapin (1996) y Woll y Sieratzki (1996), de introducir técnicas co-
mo el lenguaje de signos o cual quier otro sistema alternativo o au-
mentativo de comunicacion

Se prioriz6 trabajar sobre las conductas disruptivas que presen-
taba en el centro implicando atodo el profesorado para que apli-
casen un pequefio nimero de estrategias de modificacion de con-
ducta. Posteriormente se acordaron unos primeros objetivos aca-
démicos a trabgjar: la lectoescritura y el calculo. Se elaboré una
Adaptacién Curricular muy significativay se utilizaron materiales
que incidian tanto en €l canal visual como en el auditivo, tal y co-
mo posteriormente defendieron Doherthy y cols. (1999), basando-
se en sus estudios sobre la comprension prosadicay percepcién de
fonemas de un nifio con el sindrome Landau-Kleffner.

A los 12 afios los cambios aparecidos son sustanciales. Desde
el punto de vistaintelectual mantiene las diferencias de funciona-
miento entre los aspectos manipulati vos y los verbales. En el area
delaComunicacion y del Lenguaje, teniendo como punto de par-
tida lo esperado para su edad cronolégica, se observa un buen ni-
vel comunicativo, con una discriminacion e integracion fonémica,
asociacion viso-auditiva adecuadas. Su memoria auditiva mecani-
ca es excelente. Necesita reforzar los aspectos pragméticos del
lenguaje. Su desarrollo curricular esirregular existiendo multiples
regresiones alo largo de su escolaridad, lo que obliga a sus maes-
tros a retomar el nivel actual para volver arecuperar y superar el
nivel perdido, siendo conscientes de que apareceraotro ciclo dere-
troceso y avance, y asi en unalinea quebrada ascendente favorecer
todala potencialidad que posee.
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