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VICTOR MANUEL MARTIN-SANCHEZ
1. INTRODUCCION

En la actualidad, se considera generalmente que las diferentes enferme-
dades y sus diagnésticos estan lo suficientemente acotados para no generar
dudas entre los profesionales que las tratan. Ademas, esta creencia se ve
respaldada por la ingente cantidad de manuales médicos! donde podemos
encontrar unas directrices muy claras de las diferentes patologias y de qué
datos deben ser tenidos en cuenta para discernir entre los diversos diagnés-
ticos. No obstante, en la practica encontramos problemas, puesto que no
todos los pacientes se ajustan a lo esperado.

El principal motivo es la variabilidad del déficit (ya sea linguistico, motor,
comportamental o cognitivo) entre distintos pacientes como entre diferentes
momentos del mismo sujeto. Con esta afirmacién hacemos referencia a que
es muy comun encontrar pacientes que compartan un mismo diagnéstico
pero que la sintomatologia sea muy dispar. Lo mismo ocurre, légicamente,
con una misma enfermedad durante el transito del paciente por los estadios
de evolucion, como el caso del huntington. Llegados a este punto, cabe pre-
guntarse si realmente es posible delimitar fronteras exactas entre patologias
de un mismo grupo —como los trastornos motores— o saber el momento en
el que un paciente con una enfermedad neurodegenerativa transita las lin-
des de una fase a la siguiente basandonos en los sintomas.

A estos problemas se enfrentan los profesionales de areas cientificas en-
cargados de describir o identificar el comportamiento general de una pato-
logia; sin embargo, cada uno desde un punto de vista y con unos objetivos
distintos. Por ejemplo, los neurélogos, neuropsicologos y psiquiatras se en-
cargan de establecer un analisis de la sintomatologia motora, cognitiva y
comportamental de cada paciente a la vez del diagnostico definitivo de su
patologia, mientras que los lingliistas desempefian la labor de describir el
comportamiento linglistico de los enfermos. Por tltimo, encontramos a los
rehabilitadores —como son los fisioterapeutas y los logopedas— cuya labor
es utilizar los datos proporcionados por los informes diagnoésticos para co-
menzar un programa de rehabilitacion adecuado a cada caso. No obstante,
en la gran mayoria de los casos, los hospitales no cuentan con la labor de
lingtistas. Por lo tanto, los logopedas deben trabajar tan solo con el diag-
nostico proporcionado por el neurdlogo, que es insuficiente puesto que ca-
rece de datos sobre las habilidades comunicativas del paciente, ademas de
que estas no siempre son faciles de prever por el diagnostico asignado.

1 Como ejemplo se puede mencionar uno de los mas famosos, como es el Harrison. Manual de
medicina (2017).
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En la elaboracion de cualquier estudio resulta necesario llevar a cabo una
buisqueda bibliografica sobre los estudios cientificos realizados sobre la te-
matica que se desea tratar. Esto nos ayuda a situarnos mejor en el momento
de comenzar con el estudio y a no cometer los mismos errores o llegar a
conclusiones de anteriores investigadores. No obstante, no siempre pode-
mos encontrar precedentes, debido a multiples razones. En nuestro caso,
encontramos una serie de dificultades para esta labor:

1) Las disciplinas de analisis desde las que partimos son la lingtistica cli-
nica y la logopedia. Ambas son originarias del pasado siglo y todavia no
han tenido un desarrollo tan avanzado como otras que llevan siendo es-
tudiadas durante mucho mas tiempo.

2) La enfermedad estudiada es el huntington, que es calificada como enfer-
medad rara, por lo que es menos considerada que otras con mayor pre-
valencia como el parkinson, el alzhéimer, la dislexia o el trastorno por
déficit de atencion e hiperactividad.

3) Los profesionales que se han preocupado por describir y estudiar la pa-
tologia proceden de ambitos de conocimiento diferentes al linguistico,
como son la neurologia, la psicologia o la psiquiatria.

Por todo ello, los articulos cientificos que presentamos son escasos y es-
tan relacionados con el trabajo que realizamos aqui; sin embargo, ninguno
de ellos se centra especificamente en aspectos lingliisticos o comunicativos
en pacientes sintomaticos de huntington.

En primer lugar, y siendo el articulo mas relacionado con el tema de este
proyecto, aludimos el estudio «A systematic linguistic profile of spontaneous
narrative speech in pre-sintomatic and early stage Huntington’s disease»
(Hinzen et al., 2018). Como mencionamos en la introducciéon de este trabajo,
se trata de un estudio que sigue una metodologia parecida a la que utiliza-
mos aqui; no obstante, se evallan muchos menos aspectos. Ademas, la can-
tidad de pacientes analizados es mayor, ya que lo que se intenta es construir
un perfil linglistico de enfermos de huntington presintomaticos en un nivel
mas general. Por el contrario, nuestro estudio se cierne a una comparacion
del analisis comunicativo de dos pacientes sintomaticos. Lo que nos parece
mas interesante es que sea uno de los pocos estudios a nivel mundial que
trata de establecer un perfil lingliistico. De este modo, se toman los datos
neurolégicos y neuropsicolégicos como base en el estudio lingiistico, siendo
este ultimo su centro de interés.

En segundo lugar, nos parece relevante destacar el «Estudio neuropsico-
logico de la enfermedad de Huntington en familias de Antioquia, Colombia»
(Arango-Lasprilla et al., 2003), debido a su gran similitud metodolégica.
Como vemos en su titulo, se trata de un estudio neuropsicolégico general,
no puramente lingtiistico; no obstante, se han evaluado aspectos linguisti-
cos y se han tenido en cuenta en los resultados obtenidos, puesto que, en
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la descripciéon sintomatolégica de los pacientes, podemos encontrar dificul-
tades en la fluidez verbal y en la retencion de informacién y poca agilidad
articulatoria. Ademas, se trata de un estudio de treinta y tres sujetos perte-
necientes a siete familias, mientras que nosotros hemos realizado un estudio
de caso de dos pacientes.

Lo mas acentuable es la evaluaciéon de ciertos aspectos linglisticos a tra-
vés de baterias como el CERAD y pruebas neuropsicologicas adicionales.
Algunos de ellos seran evaluados también en nuestro trabajo. Asimismo,
dentro del CERAD, encontramos cinco tareas lingtisticas:

1) la fluidez verbal, en la que el paciente debe nombrar todos los animales
que conozca en un minuto;

2) el test de denominacién, donde el entrevistador pregunta por el nombre
de veinte dibujos, cuya frecuencia va disminuyendo;

3) la memorizacion de una lista de palabras, en la que el paciente debe leer
diez palabras en dos o tres segundos y tratar de recordar el maximo nua-
mero posible de forma inmediata;

4) el recuerdo de la lista de palabras anterior tras haber realizado una acti-
vidad intermedia, y

5) el reconocimiento de la lista de palabras, donde el paciente se encuentra
veinte palabras, diez de las cuales conoce de la tarea de memorizacion y
otras diez que no aparecieron en ella, y debe tratar de localizar las cono-
cidas.

Por otro lado, dentro de las pruebas neuropsicolégicas adicionales tam-
bién vemos interesantes las siguientes tareas:

1) el test de frases, que consiste en que el entrevistador pronuncie tres fra-
ses cortas para que el paciente las repita, y

2) el test de fluidez verbal fonolégica, en el que el paciente debe decir el
maximo numero de palabras que empiezan por una letra, en este caso la
efe.

Tras la lectura de este articulo, pudimos observar que, pese a que la mi-
tad de los test eran de caracter linglistico, los resultados se centraron en
aspectos cognitivos, como la memoria o las funciones ejecutivas. Ademas, el
estudio no se basaba en la descripcién sintomatologica de un grupo de per-
sonas afectadas, sino en el contraste entre los resultados de los afectados
frente a un grupo de familiares sanos, lo cual difiere de nuestras intencio-
nes.

En tercer lugar, vamos a hablar del trabajo «<Huntington’s disease in two
New Britain families» (Scrimgeour, 1980). También se trata de un estudio de
casos, pero, al igual que el anterior, sobre miembros de familias afectados
por la enfermedad de Huntington. Concretamente, el autor estudia dos fa-
milias de Melanesia y establece una comparacion entre los sintomas que
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ambas presentan. No obstante, en la discusion final, afirma que las dos fa-
milias podrian estar emparentadas.

Lo que nos parece relevante de este estudio es que se nos proporcionan
mas datos contextuales de cada individuo: datos demograficos, algun dato
clinico y sintomas de cada sujeto, de entre los cuales podemos destacar al-
guno lingliistico, como la disartria, la escasa conversacion o las persevera-
ciones. Esto entronca levemente con el trabajo que presentamos aqui, ya
que la descripcion linglistica es pobre.

En cuarto lugar, encontramos un nuevo articulo de otro estudio sobre
una familia llamado «Estudio de una familia con corea de Huntington en
Cafiete» (Cuba y Torres, 1990). En este trabajo, vemos un estudio de casos
sobre un grupo de personas pertenecientes a la misma familia procedente
de El Valle del Canete. Sin embargo, no se han tenido en cuenta la sintoma-
tologia linglistica, ya que el autor solo hace referencia a los movimientos
involuntarios de tipo coreico, las manifestaciones psicopatolégicas y la de-
mencia.

Quiza el mayor punto en comun con lo que nos compete es que el trabajo
se realizo a través de entrevistas personalizadas en el Valle del Canete. Algo
similar a lo que hemos realizado en la provincia de Cadiz con los pacientes
en cuestion.

Por ultimo, presentamos el quinto estudio de relativa semejanza a este
proyecto llamado «Enfermedad de Huntington. Reporte de dos casos de una
familia hondurena y revisién de la literatura» (Hesse et al, 2006). Aqui en-
contramos una investigacion sobre dos casos concretos de personas que pa-
decen el huntington. Nos llama la atencién que vemos una presencia escasa
de aspectos lingliisticos y se inscriben dentro de la sintomatologia cognitiva
(en el caso de la comprension) y motora (en el caso de la produccion defi-
ciente de sonidos).

En cuanto a las semejanzas con nuestro estudio, podemos mencionar
que se presentan datos clinicos de los casos (aunque algunos son muy per-
sonales) y una gran descripcion de la enfermedad como revision de la litera-
tura cientifica, que aclara y contextualiza la investigacion.

2. HIPOTESIS Y OBJETIVOS

Teniendo en cuenta todo lo anterior y con la intenciéon de resolver esta
carencia en el actual ambito médico, proponemos como hipétesis para el
presente estudio la necesidad de completar el diagnostico neurolégico con
una evaluacion comunicativa elaborada por un profesional del lenguaje.
Concretamente, ese profesional debera poseer amplios conocimientos tanto
literario como culturales y, sobre todo, linglisticos, de la lengua hablada
por los pacientes que se pretendan analizar. Este ultimo aspecto resulta ser
el mas relevante y podria concretarse mas al tener en cuenta la variabilidad
del uso de una lengua geograficamente. Por ejemplo, si el estudio se realiza
a personas de la provincia de Extremadura, seran de vital importancia los
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conocimientos sobre el dialecto extremefio para discernir entre el lenguaje
patologico y el dialectal. Cabe anadir también que, debido a la gran cantidad
de migracion de hoy en dia y al contacto entre personas de culturas, dialec-
tos y lenguas distantes entre si, se requiere un conocimiento sociolingtiistico
mas amplio para la fiabilidad de los datos obtenidos.

Para llevar a cabo el estudio, nos centraremos en el cumplimiento de los
siguientes objetivos:

e conocer el comportamiento linglistico de dos pacientes con huntington
que se encuentren en el mismo estadio de evolucién;

e extraer datos linglisticos que no se presentan en los informes neurologi-
cos, y

e establecer una comparacién para clarificar las semejanzas y diferencias
entre ambos.

3. HUNTINGTON

A continuacion, desarrollaremos una descripcién general de la patologia
que estudiamos para mayor comprension del estudio realizado. Lo primero
que vamos a plantearnos aqui es la manera de definir la enfermedad de
Huntington y el motivo por el que se la llama asi, ya que esta informacion
nos proporcionara una idea general de la misma. Por ello, partimos de que
esta enfermedad no facilita un analisis etimologico del término, como puede
ser el caso de la dislexia, la disgrafia, la hipotonia o la afasia, de las cuales
podemos extraer las raices griegas y, por consecuente, una gran cantidad
de informacién sobre las mismas. Por el contrario, el huntington, al igual
que el parkinson, el alzhéimer o los sindromes de Down y Williams, es una
patologia cuyo nombre viene dado por atribucién cientifica a un autor con-
creto, que en este caso es George Huntington (1850-1916). Este hombre fue
un meédico graduado en la Universidad de Columbia y que fue invitado en el
ano 1872 a la Meigs and Mason Academy de Middleport, en Ohio. Alli com-
partié su trabajo titulado Sobre la corea, en el que present6é una descripcién
de la evolucion de la enfermedad a través de varias generaciones en la fami-
lia Wells (Franch Valverde, 1993; Garcia de Yébenes, 2006). Por ser uno de
los pioneros en presentar un estudio tan detallado de esta patologia, se la
conoce como huntington o enfermedad de Huntington. No obstante, se la ha
conocido de muchas formas. Franch Valverde (1993) nos las unifica de la
siguiente manera:

corea mayor,
corea cronica,

corea hereditaria,

corea cronica progresiva,
corea cronica hereditaria,
corea cronica degenerativa,
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corea cronica del adulto,

corea cronica progresiva hereditaria,
demencia coreica,

corea de Huntington,

enfermedad de Huntington, y

baile de San Vito hereditario.

Es posible apreciar que ha habido una predisposicién a acufiar un tér-
mino que haga referencia a los sintomas que manifiesta dicha enfermedad.
Concretamente, el mas recurrente es el término «corea», que proviene del
griego clasico xopeia ‘baile, danza’. Esto se debe a que, al ser un trastorno
motor, el movimiento coreico —similar a un baile— es el rasgo mas notorio
en los pacientes. Sin embargo, el término mas aceptado desde los anos 80
es el de enfermedad de Huntington (Roos, 2010) y, recientemente, ha llegado
a la lengua comtn como <huntington».

Su etiologia es de corte genético. Para ser mas especificos, el huntington
es provocado por una expansion anormal del triplete compuesto por cito-
sina, adenina y guanina (CAG) en la secuencia del gen HD. Esto se debe a
una mutacién del brazo corto del cromosoma 4p16.3 en dicho gen (Benitez
Burraco, 2008; Roos, 2010), donde, a su vez, se codifica la proteina hun-
tingtina, que se desarrolla en diferentes regiones cerebrales y otros tejidos
corporales (citado por Gusella y McDonald en Benitez, 2008).

Con respecto al numero de tripletes de CAG que podemos encontrar, te-
nemos que decir que depende de cada individuo y el nivel de afectacién. En
general todo individuo posee esta serie de tripletes; sin embargo, para que
la enfermedad se manifieste es necesario superar una cantidad de aparicio-
nes del mismo en el ADN. En una persona sana, podemos encontrar entre
11 y 35 repeticiones, y se considera que a partir de las 38 se manifiestan los
sintomas (Pefia-Casanova y Robles Bayon, 2002). Asimismo, sabemos que
cuanto mayor sea el niumero de apariciones de CAG, antes de manifestaran
los sintomas y de forma mas agresiva.

Por lo general, el huntington es una patologia que se revela entre los 30
y los 50 anos de vida del individuo (Pefia-Casanova y Robles Bayon, 2002;
Garcia de Yébenes, 2006; Sarason y Sarason, 2006), pero también existen
las variantes juveniles, cuya aparicién puede ser antes de los 20, y la senil,
que tras los 55 anos de edad, empiezan a apreciarse los sintomas.

Todo experto en huntington, piensa en tres caracteristicas basicas que
generan una idea acerca de la enfermedad. La primera es la neurodegene-
raciéon, ya que es una patologia que consiste en la muerte de regiones neu-
ronales gabérgicas del nuicleo caudado y se va extendiendo a diferentes zo-
nas cerebrales a lo largo del proceso degenerativo (Benitez Burraco, 2009).

La segunda es su caracter hereditario, puesto que se trata de una enfer-
medad que se traspasa de padres a hijos por la expresion de su gen autosoé-
mico dominante (Roos, 2010). En este caso, conviene saber si la herencia se
produce por parte de madre o de padre, debido a que en los casos en los que



248 Similitudes y diferencias en el déficit lingtiistico de dos casos de huntington con variables médicas similares
VICTOR MANUEL MARTIN-SANCHEZ

proviene del padre hay una mayor posibilidad de que el nimero de repeti-
ciones de CAG en el ADN sea mayor y, por lo tanto, existen mas posibilidades
de que se dé un caso de la variante juvenil (Pena-Casanova y Robles Bayon,
2002).

Y la tercera es su evolucién y subdivisién de la misma en diferentes es-
tadios. Algunos autores la subdividen en cinco y otros en tres. Nosotros to-
maremos como referencia la segunda de las dos siguiendo a Roos (2010). En
el primer estadio los pacientes comienzan a experimentar sintomas de
alarma, como la corea o la disartria. En cambio, en el segundo se vuelven
mas agresivos y este caracter aumenta gradientemente hasta el tercer esta-
dio, donde pierden totalmente su independencia y la capacidad de realizar
las tareas diarias. Se data de quince anos aproximadamente entre el co-
mienzo de la aparicion de los sintomas hasta la muerte del paciente (Franch
Valverde, 1993), aunque determinar el tiempo no suele ser facil, puesto que
el desarrollo de la enfermedad en cada paciente es distinto. En nuestra ex-
periencia en consulta, algunos pacientes han superado los quince anos y
otros no han logrado vivir tanto tiempo debido a la muerte prematura por
alguno de los sintomas.

Por ultimo, nos gustaria ofrecer una descripcion de los principales sinto-
mas que se han aportado en la bibliografia sobre el huntington en la Tabla
1. Cabe destacar que en la mayoria de las referencias hemos hallado infor-
macion sobre la triada sintomatoléogica, que es la compuesta por problemas
motores, cognitivos y de comportamiento. No obstante, vamos a anadir la
cuarta rama recopilando informacion de algin estudio neuropsicolégico que
ha evaluado tangencialmente aspectos lingliisticos junto con otros estudios
elaborados en cooperacion entre linglistas y neuropsicélogos.

Sintomatologia motora

Sintomatologia cognitiva

Corea, distonia, tics, mioclonias, ataxia, dis-
fagia, hipocinesia, bradicinesia, hipercine-
sia, acinesia?, variante de Westphal, rigidez
y alteraciones de movilidad ocular (Garcia de
Yébenes, 2006; Pena-Casanova y Robles Ba-
yon, 2002; Roos, 2010).

Amnesia, apraxia, poca flexibilidad mental,
bradifrenia o bradipsiquia, problemas de
atencion y de aprendizaje, entre otros
(Arango-Lasprilla, Iglesias-Dorado y Lopera,
2003; Garcia de Yébenes, 2006; Pena-Casa-
nova y Robles Bayon, 2002; Roos, 2010).

2La razoén por la cual podemos encontrar en la descripcion de la enfermedad sintomas opuestos,
como son la hipercinesia, hipocinesia, discinesia, acinesia y bradicinesia, es que el paciente
experimenta sintomas motores hipercinéticos en el primer estadio y tiende a presentar una
evolucion hipocinética de manera progresiva hasta los estadios terminales.
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Sintomatologia comportamental

Sintomatologia lingiiistica

Irritabilidad, hipersexualidad, hipo-sexuali-
dad, agresividad, desinhibicién, psicosis,
obsesiones, depresion, apatia, bipolaridad,
alucinaciones y delirio (Garcia de Yébenes,
2006; Pena-Casanova y Robles Bayon, 2002;
Roos, 2010).

Anomia, problemas en la interpretacién de
significados ambiguos, figurados o inferen-
ciales y definicién de conceptos, disgrafia, di-
sartria, mutismo, disprosodia, perseveracio-
nes, parafasias, escritura lenta, macrografia,
problemas en la activacion de conceptos y

sus relaciones, y pérdida del lenguaje espon-
taneo (Arango-Lasprilla, Iglesias-Dorado y
Lopera, 2003; Benitez Burraco, 2009; Dié-
guez-Vide y Pena-Casanova, 2011).

Tabla 1: Cuadro sintomatolégico del huntington
4. METODOLOGIA

La consecucion de este proyecto requiere el seguimiento de una serie de
pasos. Concretamente, vamos a dividirlos en dos grandes bloques procedi-
mentales: la recopilacién de datos y el analisis de los mismos.

Comenzando por el primero de los bloques mencionados, el de la recopi-
lacion de datos, vemos necesaria una subdivisiéon en dos partes: la conver-
sacion espontanea y la conversacion dirigida. Es cierto que hay autores que
hacen uso tan solo de una de las dos; sin embargo, nos parece que el trabajo
estaria incompleto. El motivo es la dificultad de registrar el déficit de un
trastorno concreto. Como ya sabemos, el déficit es variable, por lo que el
paciente no presenta exactamente los mismos sintomas todos los dias ni a
todas horas, y sobre todo tampoco los presenta en todos los contextos. Pues
bien, consideramos que al tener en cuenta ambos tipos de conversacion,
podremos recopilar una mayor cantidad de informacién del estado comuni-
cativo del paciente.

Por un lado, siguiendo la metodologia llevada a cabo por Gallardo Pauls
y San Martin Saez (2005), hemos tratado de obtener datos provenientes de
una conversacion espontanea con los dos pacientes seleccionados. El obje-
tivo aqui es recopilar los datos deficitarios mas habituales de la enfermedad,
puesto que en los momentos mas distendidos y en los que el paciente se
siente mas tranquilo, podemos localizar las afectaciones mas cotidianas y
llamativas. Muchos de estos sintomas no aparecen en las conversaciones
guiadas.

En este caso, debemos destacar una serie de directrices fundamentales
para lograr nuestro objetivo. Ante todo, la grabacién debe realizarse en un
lugar conocido y comodo para el paciente, como puede ser su casa, la casa
de un familiar o la consulta del neurdlogo. Ademas, esta se realiza con su
interlocutor clave, es decir, con aquella persona que mas trato tenga con el
paciente en su vida diaria. Algunas veces se trata de algiin familiar, como el
conyuge, un hermano o hijo, y en otros casos son los cuidadores. La dura-
cion de la grabacién consta aproximadamente de unos 15 minutos y los
temas a tratar deben ser habituales en sus interacciones en la vida diaria.
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Como ejemplo, encontramos temas sobre lo que hacen en su tiempo libre,
libros que hayan leido o peliculas y programas de television que hayan visto.
Para esto, el interlocutor clave juega un papel que goza de ser esencial, ya
que conoce al paciente, sus rutinas y gustos y es capaz de provocar una
comunicacién mas espontanea, fluida y menos incémoda.

Por otro lado, para completar nuestro estudio de manera mas eficaz he-
mos recopilado datos procedentes de una conversacion guiada. Con este tipo
de recursos es posible lograr un mayor control de la sintomatologia de la
enfermedad, debido a que hacemos uso de actividades programadas especi-
ficamente para conocer las destrezas linguisticas del paciente en cada nivel
de analisis. Pues bien, el instrumento que usamos en esta fase es uno de
los mas famosos test de evaluacién del lenguaje: el Test Barcelona (1990).
Con €l procedemos a la evaluacion de la produccién y comprensiéon oral y
escrita, a través de diferentes preguntas, érdenes y repeticiones de sonidos,
silabas, palabras y oraciones.

Finalmente, una vez obtenidos los datos descritos anteriormente, comen-
zaremos contrastandolos con aquellos aportados por la literatura cientifica
para llegar a la descripcion de la conducta lingtiistica de cada paciente. Para
ello, se tendran en cuenta variables sociolinglisticas y médicas recogidas en
la anamnesis y proporcionados por un neuroélogo. Seguidamente, procede-
remos a la comparacion de los resultados para cumplir con los objetivos
propuestos en el apartado introductorio de este trabajo.

5. ANALISIS DE LOS CASOS

En este apartado, vamos a proceder con la exposicion de los datos obte-
nidos empiricamente y con su analisis. En primer lugar, ofrecemos una ta-
bla (Tabla 2), donde encontramos los datos mas relevantes desde el punto
de vista médico, y que también nos aportan informacién esencial desde la
linguistica. Estos son: la fecha de nacimiento, que nos da informacion sobre
qué variante de la enfermedad es manifestada; si la herencia es por via ma-
terna o paterna; el ano de diagnéstico, con el que podremos saber si la evo-
lucién se ha producido en un periodo de tiempo mayor o menor a lo espe-
rado; las repeticiones de CAG, que nos informan de si la progresion de la
enfermedad sera mas agresiva, y el estadio de evolucion en el que se en-
cuentran los pacientes, a través del cual deberiamos saber la sintomatologia
esperada.

Paciente Fec.ha. de na- Via pa- Ao ‘de.dlag- Repeticiones Estadio
cimiento terna nostico CAG
Paciente 1 10/06/1968 Si 2011 41 I
Paciente 2 16/08/1965 Si 2012 44 I

Tabla 2: Variables médicas

En segundo lugar, podemos observar en la Tabla 3 las variables sociolin-
glisticas, que son fundamentales para el analisis linguistico clinico. En ella
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vemos: la variedad dialectal tanto del paciente como de los padres, para po-
der distinguir entre rasgos que formen parte del idiolecto del individuo y
rasgos deficitarios de la enfermedad; el nivel cultural y la ocupacién previa
del paciente, que resulta relevante para el control del vocabulario y estruc-
turas aprendidas previamente al diagnoéstico, y los idiomas, cuyo conoci-
miento es influyente en el desarrollo cognitivo y en el uso de la lengua ma-
terna.

Variedad Variedad de Nivel cultu-

Ocupacion

Paciente . ral o de es- . Idiomas
dialectal los padres . previa
tudios
Andaluz oc-
cidental
. Andaluz oc- (San Fer- o Conductor -
SECL cidental nando, Ca- S de autobus Espanol

diz) + Cana-
rio
Andaluz oc-

cidental
Paciente 2 | Andaluzoc- (San Fer- 6° de EGB | Ama de casa Espaiol
cidental nando, Ca-

diz) + Cana-
rio
Tabla 3: Variables sociolinglisticas.

A continuacién, procedemos a ofrecer los datos lingliisticos extraidos de
la conversaciéon espontanea y guiada, para poder establecer una compara-
tiva junto con los resultados de la investigacion de cada paciente.

Fonética:

Bradilalia

Hiperprosodia
Alargamientos vocalicos
Adicion de sonidos

Omision de sonidos
Disartria

Voz ahogada

Fricatizacion de consonantes

Producci6n oral Parafasia fonémica

Gramatica:

e Disgramatismo oracional
e Problemas de repeticion en oraciones de mas de 8 pala-
bras

Semantica:

. Parafasia nominal
. Anomia




252

Similitudes y diferencias en el déficit lingtiistico de dos casos de huntington con variables médicas similares
VICTOR MANUEL MARTIN-SANCHEZ

e Imposibilidad de evocacion categorial de mas de 3 ele-
mentos
e Incapacidad de secuenciacién inversa de meses del afo

Pragmatica y discurso:

. Inconclusion de frase

Comprension oral

Buena comprension en conversacion cotidiana.
Dificultad en responder a preguntas complejas.

Produccion escrita

Disortografia

Disgrafia

Paragrafia léxica

Omisiones de letras y articulos

Comprension escrita

Legastenia
. Multiples errores en preguntas escritas

Produccion oral

Tabla 4: Sintomatologia linguistica de Paciente 1.

e Voz ahogada
Disartria
Hiperprosodia
Disfonia
Bradilalia
Alargamientos vocalicos
Omision de sonidos
e  Parafasias fonémicas con /t/y /d/
Gramatica:
e  Paragramatismo
e Omision de preposiciones y determinantes
. Dificultad para la reproducciéon de oraciones de mas de
6 palabras
Semantica:
e  Anomia
e  Parafasia nominal
e Imposibilidad de evocar cuatro elementos de una catego-
ria
e Incapacidad de secuenciacion inversa de meses del ano
Pragmatica y discurso:
e  Serias dificultades para comenzar a hablar
Graves problemas para narrar acontecimientos
Digresiones durante el discurso
Inconclusion de frases
Ecolalia
Perseveracion por falta de comprension

e o o o o

Comprension oral

Dificultades en la comprensiéon de preguntas basicas
Dificultad en la comprensién de 6rdenes

Produccidon escrita

Macrografia
Disortografia
Disgrafia
Paragrafia léxica
Adicién de letras

e o o o o
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e Ausencia de verbos

Falta de concordancia gramatical

Legastenia

Interrupciones en la lectura por pérdida

Multiples errores en lectura de textos

. Dificultad para responder a preguntas leidas complejas
Tabla 5: Sintomatologia lingliistica de paciente 2.

Comprension escrita

Como podemos observar, la seleccion de los dos pacientes presentados
ha sido estratégica, debido a que son hermanos y, por ello, presentan unas
variables médicas y sociolingliisticas muy parecidas. Sin embargo, en la sin-
tomatologia linglistica podemos ver claras diferencias.

En primer lugar, dentro de la produccion oral, vemos claras semejanzas
en las afectaciones fonéticas. Esto es debido a la gran afectacién motora que
es usual en el huntington. Como correlato a ello, cabia esperar que la arti-
culacién de sonidos y los rasgos prosodicos del discurso fuesen las afecta-
ciones mas notorias y comunes. No obstante, debemos destacar que, pese a
que el paciente 1 cometa una mayor cantidad de errores diferentes, la dife-
rencia es escasa y la capacidad de produccion del paciente 2 es notable-
mente menor que la del paciente 1.

En cuanto al componente gramatical, podemos ver diferentes afectacio-
nes, como el disgramatismo en el paciente 1 y el paragramatismo en el pa-
ciente 2. Sin embargo, presentan un sintoma semejante, como es la dificul-
tad de repetir oraciones largas. Dentro de ello, podemos apreciar que el pa-
ciente 2 se limita a oraciones con un maximo de 6 palabras, mientras que
el paciente 1 logra producir hasta 8 palabras.

Siguiendo con los errores en la produccion, hemos observado que seman-
ticamente cometen los mismos tipos de fallos. Esta vez quien presenta una
leve, aunque mayor afectacion es el paciente 1, puesto que en las actividades
de evocacion de palabras por categorias no logra mas de tres elementos,
mientras que el paciente 2 se estanca en el cuarto. Sin embargo, el margen
de error es poco significativo en este caso.

Para terminar con la produccion oral, terminamos con el nivel pragmatico
y discursivo. En este parametro es apreciable una gran diferencia entre am-
bos casos. Tanto el paciente 1 como el paciente 2 presentan frases incon-
clusas; sin embargo, el paciente 2 muestra muchas mas dificultades para
comenzar a hablar, narrar acontecimientos que conoce e incluso algo de
ecolalia y perseveracion de algin tema tratado en el video. Estas afectacio-
nes del paciente 2 limitan en consideracién su capacidad comunicativa con
su entorno.

En segundo lugar, hablamos de la comprension oral. En este caso, aun-
que ambos pacientes tienen dificultades, la afectacion del paciente 2 vuelve
a ser notoriamente mayor. Concretamente, el paciente 1 se desenvuelve co-
rrectamente con preguntas y ordenes basicas, pero yerra en las de indole
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compleja. Frente a esto, el paciente 2 presenta grandes dificultades de com-
prension durante la conversaciéon cotidiana, ademas de problemas para en-
tender preguntas basicas u 6rdenes simples.

En tercer lugar, aportamos tablas la produccion escrita. Como vemos en
la lista, volvemos a encontrar algunos sintomas comunes, como son la dis-
grafia y la disortografia o la paragrafia léxica. Sin embargo, ademas de las
nombradas, el paciente 2 manifiesta una macrografia muy notoria, omite el
verbo en las oraciones y tiene problemas de concordancia de género en pa-
labras comunes.

Por ultimo, también es posible apreciar la diferencia en la afectacion de
la comprensién escrita entre ambos pacientes, aunque no son idénticos. Por
ejemplo, ambos realizan la lectura de forma muy lenta; sin embargo, el pa-
ciente 1 comete mas errores en la respuesta a preguntas escritas. Por otro
lado, el paciente 2 interrumpe mas veces la lectura, confunde palabras con
otras que tienen cierto parecido sonoro y solo yerra en la respuesta a pre-
guntas escritas complejas.

En resumen, podemos afirmar que encontramos semejanzas en la sinto-
matologia mas basica del huntington; sin embargo, pese a que los dos pa-
cientes presenten variables médicas y sociolingiiisticas similares, la sinto-
matologia es dispar. En la mayoria de los casos, el paciente 2 presenta una
mayor afectacion que el paciente 1, de manera que la capacidad comunica-
tiva del paciente 2 se ve notablemente mas limitada que la del otro. Por ello,
pese a que el diagnostico sea idéntico, estamos ante dos casos que requeri-
rian un programa de rehabilitacién logopédica diferente.

6. CONCLUSIONES

El presente trabajo se ha centrado en ofrecer un estudio de la sintoma-
tologia lingtiistica de dos pacientes que padecen la enfermedad de Hunting-
ton junto con una comparacién entre ambos. Asimismo, los objetivos gene-
rales del trabajo han sido proporcionar datos linglisticos de cada paciente
que no aparecen en el diagnéstico neurolégico, para que, de esta manera,
sea posible conocer el comportamiento comunicativo de estos pacientes y
establecer una comparativa entre los mismos con la intencion de demostrar
que la labor del lingliista es necesaria en los contextos clinicos.

Para tal finalidad, hemos presentado unos apartados que componen el
marco teérico del trabajo. En el primero, hemos detallado brevemente en
qué consiste la enfermedad y los sintomas mas comunes desde las perspec-
tivas médica y psicologica. También nos ha parecido especialmente relevante
este apartado, puesto que se trata de una enfermedad rara y proporciona-
mos conocimiento Util para contextualizar el estudio.

Seguidamente, hemos redactado un apartado donde hemos expuesto la
metodologia que hemos seguido a lo largo de todo el proceso, tanto para la
obtencion del corpus de datos como para su analisis. Esto se ha realizado
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puesto que no concebimos un trabajo experimental sin la explicacion de la
metodologia para su consecucién por otros profesionales interesados.

Finalmente, hemos procedido a la presentacion de los datos de cada pa-
ciente. Concretamente, hablamos de las variables médicas, sociolingliisticas
y la sintomatologia lingutistica extraida del analisis de la grabacion y el Test
Barcelona. Tras esto, hemos elaborado una reflexién en la que se comparan
ambos casos y se puede ver claramente que, pese a pertenecer al mismo
estadio de evolucién y, por lo tanto, compartir el mismo diagnéstico neuro-
légico, las alteraciones lingliisticas de cada paciente son muy diferentes y,
por tanto, su capacidad comunicativa. De este modo, podemos corroborar
nuestra hipétesis sobre la necesidad de la labor de un lingtiista en los con-
textos clinicos, ya que agilizaria y mejoraria la labor rehabilitadora del logo-
peda.
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