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RESUMEN

INTRODUCCION Y OBIJETIVOS: El objetivo de
este estudio fue analizar las habilidades de
lenguaje de personas con Sindrome de Prader
Willi (SPW) a partir de la utilizacion de un
método estandarizado con el objetivo de
plantear un perfil de fortalezas y debilidades
en su lenguaje. También se compararon los
resultados con el coeficiente intelectual verbal
(CIV) para verificar si el mismo puede llegar a
ser un buen reflejo del desempeno linglistico
general o no.

MATERIALES Y METODOS: Se eligi6 como
método estandarizado de evaluacioén el CELF 4
- Clinical Evaluation of Language Fundamentals

Recibido: marzo 2022
Aceptado: julio 2022

4th edition versidn en espafiol- que se aplicd a
12 personas con SPW, de entre 11 y 45 afos,
sin tratamiento con hormona de crecimiento y
con habilidades necesarias para llevar adelante
la misma. Por otro lado, la evaluacién del CIV
fue llevada a cabo a partir de WISC Il /WAIS III.

RESULTADOS: Los resultados del estudio
arrojaron que las mejores respuestas se
encontraron en Definicion de palabras
(5.0942.54), Repeticion de numeros total
(4.50%3.55), Secuencias familiares (3.92+3.87)
y Formulacion de oraciones (3.83+2.08). En
cuanto a los resultados mas bajos:
Entendiendo parrafos (2.42+4.31) y Clases de
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palabras receptivo (2.67+£2.57). En cuanto a la
asociacién con el ClV, identificamos
correlaciones significativas con los dominios de
Lenguaje receptivo, Contenido del lenguaje y
Memoria de trabajo.

CONCLUSIONES: las personas con SPW que
pudimos observar, que presentan un gran
desfasaje linglistico en relacion a la media, con

PRADER WILLI SYNDROME (PWS):
RELATIONSHIP WITH VERBAL IQ

ABSTRACT

INTRODUCTION AND OBJECTIVES: We sought
to evaluate the language of Spanish-speaking
people with Prader Willi Syndrome (PWS) with
the purpose of identifying their strengths and
weaknesses. In addition, we evaluated its
relationship with the verbal 1Q (VIQ).

INSTRUMENTS AND METHODS: We used the
CELF 4 (Clinical evaluation of Language
Fundamentals 4™ edition — Spanish version),
applied to 12 People with PWS between 11 and
45 vyears old, without growth hormone
treatment and enough skills to keep up with
the assessment. Also, we evaluate VIQ with
WISC 11l /WAIS III.

un perfil particular, haciendo necesaria la
descripcién provista por el test de lenguaje y
qgue el CIV no alcanza a evaluar.

PALABRAS CLAVE: lenguaje - patologias poco
frecuentes - sindrome de Prader Willi

LANGUAGE ASSESSMENT AND ITS

RESULTS: We identified a better performance
in word definitions (5.09%2.54), number
repetition (4.5+3.55), familiar sequences
(3.92+3.87), and formulated sentences
(3.83+2.08). The worst performance was found
in  understanding  spoken  paragraphs
(2.42+4.31). Regarding the relationship with
the VIQ, we identified significant associations
with receptive language (r=0.61, p=0.04),
language content (r=0.64, p=0.03) and working
memory (r=0.61, p=0.04).

CONCLUSIONS: Spanish-speaking individuals
with PWS showed a significant language
impairment, with a distinct profile.

KEYWORDS: words — language - rare diseases
- Prader Willi Syndrome
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INTRODUCCION

El sindrome de Prader Willi (SPW) es un
desorden genético que tiene una prevalencia
estimada entre 1/10,000-1/30,000,
caracterizado por hipotonia generalizada,
succion pobre y dificultades para alimentarse
en neonatales e infantes pequefos, mas
adelante desarrollando hiperfagia y tendencia
a la obesidad moérbida. Estos individuos
también presentan dificultades en el
desarrollo motor, lingliistico y trastornos
cognitivos, habitualmente expresando
dificultades conductuales compulsivas (1).

Las personas con SPW presentan
caracteristicas y sintomas particulares como la
hipotonia muscular generalizada, baja talla,
hipogonadismo, retraso  madurativo vy
psicomotor en distintas dreas involucrando
lenguaje, trastornos cognitivos, y dificultades
conductuales y psiquiatricas, e hiperfagia (2).

Las dificultades manifestadas en personas con
SPW se caracterizan por determinados signos
clinicos que impactan directamente en todas
las areas de la fonoaudiologia, incluyendo
boca, laringe, hipotonia, habilidades
cognitivas, y conducta, entre otras (3).

Sin embargo, los escasos estudios al respecto
en esta poblacién han reportado hallazgos no
concluyentes e incluso discordantes (4).

Siendo una patologia poco frecuente, no es
habitual encontrar descripciones desde la
mirada fonoaudioldgica, especialmente
originarios de paises hispanoparlantes. Esta
cuestidon es imprescindible ya que la persona
con SPW presenta desafios que requieren
atencién fonoaudioldgica desde el nacimiento
hasta la adultez, y a fin de lograr una
intervencion  terapéutica adecuada es
necesario conocer el abanico de caracteristicas
patoldgicas asociadas al cuadro (3).

Estos pacientes tienen la necesidad de
sostener un tratamiento fonoaudiolégico a lo

largo de la vida, tanto en aspectos del lenguaje,
habla, habilidades sociales y pragmaticas.
Ademas, resulta importante estructurar el
“perfil lingliistico” del SPW a fin de establecer
un criterio clinico, verificar desempefio a nivel
regional y delimitar los alcances de los
resultados de las evaluaciones cognitivas,
dandole la importancia que requiere el
lenguaje en todas las etapas la vida de las
personas con SPW.

Por lo tanto, el objetivo de este trabajo fue
analizar el perfil linglistico de las personas con
SPW a partir de la utilizacion de un método
estandarizado, y compararlo con los resultados
del CIV.

MATERIALES Y METODOLOGIA

Este fue un estudio observacional, descriptivo
y transversal. Se incluyeron 12 personas con
SPW de ambos sexos — 8 varones y 4 mujeres,
de entre 11 y 45 afios y con una edad media de
22.8+11.1 afios, que se evaluaron y/o se
encuentran bajo tratamiento regular en
nuestra institucion, dedicada a enfermedades
poco frecuentes a partir de un abordaje
transdisciplinario.

Para su inclusidn, las personas debian contar
con minimas habilidades lingliisticas que les
permitieran participar de las evaluaciones
formales. Los pacientes bajo tratamiento con
hormona de crecimiento — tanto en la
actualidad como en el pasado- fueron
excluidos. Se excluyeron ademads aquellos que
presentaban alguna condicion asociada a
trastorno del espectro autista o alteraciones
lingliisticas severas que pudieran interferir con
la posibilidad de ser evaluados por las
herramientas elegidas o muy bajo nivel de
coeficiente intelectual (Cl) total brindado por
Wechsler Adult Intelligence Scale Il (Wais 1) o
Wechsler inteligence scale for children Il (Wisc
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1), es decir, aquellos que puntuaron menos de
50 en el CIV o que por cuestiones personales
no cumplieron regularmente con la asistencia
deseable al momento de la evaluacidn. Todos
los pacientes que participaron de este estudio
cuentan con estudios auditivos dentro de
parametros normales.

Los materiales formales que se utilizaron para
este estudio son WAIS IIl, WISC Ill y CELF4
versién en espafiol.

Las escalas de Wechsler - WISC en nifios y WAIS
en adultos — son instrumentos clinicos cuyo
objetivo se centra en valorar el nivel de
inteligencia en nifos y adultos y se organiza en
diversas subpruebas que se dividen en
Verbales y de Ejecucién (5). Las subpruebas
verbales son: Informacién, Analogias,
Aritmética, Vocabulario, Comprensién vy
Retencion de digitos, que nos dan informacién
numérica sobre el Cl verbal que sumado a las
subpruebas de ejecucién, nos permiten
conocer el Cl Total. En este estudio, sélo se
toma en cuenta la informacién que se expresa
en el CIV.

El CELF 4 Espaiiol (6), es una escala que tiene
como objetivo identificar, diagnosticar y
realizar el seguimiento de los desérdenes del
lenguaje y la comunicacién en personas de
habla hispana. Es de aplicacién individual y
originalmente para nifios y adultos entre 5y 21
anos. Se eligid esta herramienta dado que
permite recabar informacidn pertinente sobre
dénde se encuentran los déficits linglisticos y
cuenta con subpruebas que se pueden tomar
individualmente, analizar cualitativamente y
posteriormente compararlas entre ellas.

Si bien tres personas con SPW que formaron
parte de este estudio, superan el limite de
edad cronoldgica planteada por los autores de
esta evaluacidn, se considera que la posibilidad
de evolucidn linglistica y cognitiva de las
personas con SPW seria medianamente
estable y no superaria la edad de 21 afios 11

meses (4) por lo tanto son plausibles de ser
parte de ese grupo etario.

Los dominios y las subpruebas que se utilizaron
se detallan en la Tabla | y comprenden:
Lenguaje Nuclear que contiene las siguientes
subpruebas: Recordando Oraciones — Repetir
una frase escuchada, Formulaciéon de
oraciones — elaborar una oracidén relacionada
con un estimulo visual y una palabra o frase
target dada- y clases de palabras total -
seleccionar 2 palabras que se asocian y
describir por qué. Lenguaje Receptivo que
consta de: Clases de palabras receptivo —
asociar dos palabras escuchadas, Entendiendo
parrafos — responder preguntas sobre un
parrafo escuchado y Definicién de palabras —
definir una palabra que se nombra y se usa en
una oracién. También Lenguaje Expresivo, que
comprende: Recordando oraciones — imitar
una oraciéon escuchada-, Formulacién de
oraciones y Clases de palabra expresivo —
explicar una relacién entre dos palabras.
Contenido del lenguaje, incluye: Clases de
palabras total, Definicion de palabras vy
Entendiendo pdrrafos. Memoria Lingliistica:
Conceptos y siguiendo direcciones,
Recordando oraciones y Formulacion de
oraciones. Por ultimo, Memoria de trabajo con
las subpruebas de Repeticion de ndmeros —
Repetir nimeros para adelante y para atras y
Secuencias familiares — nombrar contenidos
basicos cotidianos como dias de la semana,
meses, alfabeto para adelante y para atras
mientras se toma el tiempo.

Se obtuvieron puntajes transformados a
percentiles y desvios estandar de la mediana,
gue nos permiten verificar la severidad de la
alteracion en el lenguaje de los individuos y se
considera entre 1 y 1.5 desvio standard (DS)
nivel limite o border, de 1.5 a 2 DS, nivel bajo o
moderado y 2 DS o mas por debajo de la media,
nivel muy bajo o severo (6).

Todos los procedimientos fueron realizados de
acuerdo a los estandares éticos de Ia
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declaracion de Helsinki de 1964 vy sus
posteriores adendas, y todos los pacientes
firmaron el consentimiento informado para su
participacion.

Las variables continuas se reportaron como
medianas estandar, mientras que las variables
categoricas se reportaron como cuentas y
porcentajes. Se exploraron correlaciones entre
variables mediante coeficientes de correlacion
de Spearman, y se realizaron comparaciones
entre grupos utilizando el andlisis de varianza
de una via (ANOVA), con comparaciones post-
hoc mediante Bonferroni. Los analisis fueron
realizados utilizando el software SPSS, version
22.0 (IBM SPSS Statistics for Windows,
Armonk, NY).

RESULTADOS

Segun el perfil general de la evaluacion de
lenguaje CELF 4, el promedio de los resultados
de la muestra se encuentra por debajo de la
media, siendo considerado trastorno
moderado o severo del lenguaje (Figura 1).

En relacién a los dominios (Tabla 1l), el mejor
resultado se encontré en memoria de trabajo
(66.50+19.75) y el peor en lenguaje receptivo
(55.58+12.33).

Respecto a los resultados escalares de las
subpruebas, que son los que nos permiten
determinar un perfil mas especifico de
fortalezas y debilidades (Tabla Ill) se observa
que las mejores respuestas se encontraron en
Definicion de palabras (5.09+2.54), Repeticién
de numeros total (4.50+3.55), Secuencias
familiares (3.92+3.87) y Formulacién de
oraciones (3.83%2.08). Los resultados mas
bajos se observaron en Entendiendo parrafos
(2.42+4.31), Clases de palabras receptivo
(2.67+2.57) y Recordar Oraciones (2.83+1.80).

El CIV medio de las personas con SPW
evaluadas fue de 62.20%7.70, identificAndose

correlaciones significativas entre el CIV y la
evaluacién del lenguaje en tres dominios:
lenguaje receptivo (r=0.61, p=0.047), memoria
de trabajo (r=0.61, p=0.04) y contenido del
lenguaje (r=0.64, p=0.03) (Tabla IV).

DISCUSION

Este estudio nos permitié6 conocer la
singularidad del lenguaje de nuestra poblacion
de personas con SPW y su relacién con el CIV.
El perfil obtenido segun los resultados de los
dominios demostré que si bien se encuentra
mas conservada la memoria de trabajo, no
existen diferencias significativas entre ellos, lo
cual evidencia que presentan una clara
alteracion en todas las areas de lenguaje.

Asi mismo, se considerd necesario, para
establecer un criterio de intervencion clinica,
el analisis de las subpruebas individuales y asi
poder intervenir y orientar un tratamiento mas
adecuado. El CELF 4 es muy util para
determinar alteraciones especificas (4) y asi
detallar los déficits.

Por lo tanto, es conveniente considerar que si
bien el lenguaje en su totalidad se encuentra
alterado, las fortalezas se dan en Definicidon de
palabras y  actividades memoristicas
(Repeticion de numeros total y Secuencias
familiares) y las debilidades en Entendiendo
parrafos y Clases de palabras Receptivos.

Nuestros  resultados  presentan  cierta
coherencia en relacién a la bibliografia, lo cual
nos evidencia un claro perfil de nuestra
poblacién evaluada, en relacion a las
caracteristicas de su lenguaje. También, el
mismo, se encontré6 mas afectado de lo
esperado en relacién a las habilidades
cognitivas (CIV) (4).

Todo esto nos permite establecer que cuando
se releva el estado del lenguaje de una persona
con SPW y sdlo se tiene en cuenta el CIV, el
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mismo no  seria  determinante  del
funcionamiento linglistico real y tampoco
alcanzaria para hacer una presuncion del
mismo ya que solo existe coincidencia con
algunos de los dominios de la evaluacién de
lenguaje pura (contenido del lenguaje,
lenguaje receptivo y memoria de trabajo).

Para futuros estudios, se deberia plantear un
analisis y clasificacion de pacientes que ya
cuenten con una diferenciacién genética en su
diagndstico y asi poder delimitar mas
fielmente cada fenotipo y armar un plan de
tratamiento aun mas detallado.

También, teniendo en cuenta que la
herramienta elegida ya fue reemplazada por la
siguiente version (CELF 5 - Clinical evaluation
of Language fundamentals 5th version), se
podria considerar reevaluar a los pacientes
para verificar si la misma, serviria como
herramienta de valoracién de niveles de
lenguaje.

Por otro lado, se considera primordial
incorporar, en proximos estudios, el andlisis de
mayor cantidad de areas de la fonoaudiologia
con el objetivo de armar un perfil acabado, que
incluya un detalle pormenorizado de todas las
dificultades que las personas con SPW
presentan desde el nacimiento a la adultez,
por ejemplo, habla, deglucidn, disfluencia, etc.

La clinica fonoaudioldgica que requiere la
persona con SPW, podria llegar a parecer
acotada pero lejos de ser asi, es
extremadamente compleja: Incluye afectacion
en la articulacion de la palabra, la voz, hiper o
hipo nasalidad, presencia de disfluencia,
alteracion en habilidades pragmaticas,
linglisticas y fonoestomatognaticas (3) (7) (8).

Otra cuestion limitante, podria ser la pequeia
muestra, pero debe considerarse |a
particularidad tanto de la poblaciéon como del
tipo de evaluaciéon. En vistas de dicha
limitacion, con el consecuente sesgo de
selecciéon, la extrapolacion de nuestros
resultados a otras poblaciones debe ser cauta.

CONCLUSIONES

En este trabajo se observa que la evaluacién,
desde el punto de vista fonoaudioldgico, de las
personas con SPW requiere un abordaje
especifico. Si bien, en este trabajo solo se
analiza el lenguaje, este mismo, se debe tener
en cuenta al elaborar estrategias de
tratamiento. Ademads, queda expuesta la
necesidad de una mirada independiente vy
complementaria de las habilidades de lenguaje
por sobre las de la inteligencia. El objetivo
primordial es poder brindar a las personas con
SPW, un abordaje terapéutico integral
adecuado, acorde a sus requerimientos.

Este trabajo no fue financiado bajo ningun concepto.
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FIGURAS

Tabla | - Dominios y sub pruebas utilizadas

Dominio Subtests
Conceptos y siguiendo direcciones
Lenguaje Nuclear Recordando oraciones
Formulacion de oraciones
Clases de palabras total
Conceptos y siguiendo direcciones
Lenguaje receptivo Clases de palabras receptivo
Recordando oraciones
Lenguaje expresivo Formulacion de oraciones
Clases de palabra expresivo
Contenido del Clases de palabras total
lenguaje Definiciones de palabras

Entendiendo parrafos

Memoria lingUistica

Conceptos y siguiendo direcciones
Recordando oraciones

Formulacion de oraciones

Memoria de trabajo

Repeticion de numeros total
Secuencias familiares

Tabla Il - Puntajes escalares de los DOMINIOS del CELF-4

DOMINIO MEDIA
Lenguaje nuclear 58.42z12.63
Lenguaje receptivo 55.56£12.33
Lenguaje expresivo 59.06£8.83
Contenido del lenguaje 62.33216.28
Memoria linguistica 61.529.52
Memoria de trabajo 66.5£19.75
o{ANOVA) 040

*Ninguna comparacion post-hoc (Bonferroni) fue significativa
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Tabla Ill = Puntajes brutos y escalares del CELF 4

SUBTESTS PUNTAJES BRUTOS PUNTAJES ESCALARES

Recordar oraciones 38.58:18.8 283218
Formulacion de oraciones 19.42211.49 3.8322.08
Clases de palabras receptivo 11.25#5.32 2672257
Clases de palabras expresivo 8832442 3.58+2.31
Clases de palabras total 6.2524.75 2922231
Definicion de palabras 12.5:8.4 5.09:2.54
Entendiendo parrafos 5.0+262 242+4 31
Repeticion de nimeros total 7.5£3.06 452355
Secuencias familiares 1y2 13.5214.97 3.92:3.84
p (ANOVA) <0.0001 0.52

Tabla IV - Correlacién entre los puntajes escalares de los dominios del CELF 4y CI

VERBAL
DOMINIO R p
Lenguaje nuclear (LN) 0.46 0.16
Lenguaje receptivo (LR) 061 0.04
Lenguaje expresivo (LE) 0.002 0.97
Contenido del lenguaje (CL) 064 0.034
Memoria linguistica (ML) 0.45 0.16
Memoria de trabajo (MT) 0.61 0.045

Figura 1 — Media de puntajes escalares de los dominios de CELF 4

- = 6233 515 0 B

= 584 5558 o -

; I I I I I _
0 N LR LE c M

MEDIA PSPW POR DOMINIOS CELF 4
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