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El' sindrome de Landau-Kleffner (o

Afasia-Epilepsia) fue descrito en 1957
oor los autores del mismo nombre. Des-
Je entonces hasta la actualidad han sido
‘ecopilados 75 casos.

Dicho sindrome presenta las siguien-

ies caracteristicas: (1)

2)

B e —
=

Es un trastorno propio de la infan-
cia, con una edad de inicio entre los
3y 7 afos (oscilando entre los 2 y
los 13).

Carece de predominio sexual signi-
ficativo.

En cuanto a la etiopatogenia del
cuadro se barajan diferentes hipé-
tesis: (2)

1. Ablacion funcional a causa de
actividad paroxistica.

2. Paroxismos secundarios a la de-
saferentacion del drea temporal.
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e)

f)

3. Encefalitis de asiento bitemporal
de etiologia viral o inmunoalér-
gica.

La afectacién inicial del lenguaje, en
47% de los casos estudiados es
mixta (es decir, trastorno producti-
Vo Yy receptivo). El lenguaje recepti-
vo se afecta en un 40% vy. Gnica-
mente en el 7% de los casos se ve
alterado el productivo.

El tiempo de instauracion del cua-
dro es de semanas a meses.

El resto de las funciones superiores

. Se encuentra conservado.

Los trastornos de conducta son mas
notables al inicio del cuadro vy, aun
predominando el incremento de ac-
tividad, son inconstantes y varia-
bles.

En un 75% de los casos se produ-
cen crisis comiciales.



i) En un 100% de los casos se en-
cuentran alteraciones electroence-
falograficas del tipo «punta-onda
lenta» y «polipuntas-onda» uni o bi-
laterales, con predominio temporal
izquierdo, aungue en ocasiones son
generalizadas.

i) El resto de la exploracion neurolo-
gica se encuentra dentro de la nor-
malidad.

k) La exploracion fisica es normal; sin
embargo no es raro encontrar hipo-
.acusia.

El prondstico de este sindrome es in-
cierto, aunque segun la bibliografia con-
sultada (3,4) la probabilidad de recupe-
racién esté en razon inversa a la edad
de aparicién (lo contrario de lo que su-
cede en afasias adquiridas traumaticas
o tumorales), no se encuentra relaciona-
da con la mayor o menor intensidad del
cuadroy, en los casos en los que se pro-
duce una recuperacion completa, ésta
se inicia entre el primero y el segundo
afio de instauracion,

De igual forma la probabilidad de re-
cuperacion es independiente del trata-
miento elegido, encontrandose entre los
casos descritos algunas remisiones es-
pontaneas, mejorias ligeras o totales con
tratamiento farmacoldgico y/o logopédi-
co, y ausencia total de mejoria con el
mismo tratamiento, en otras ocasiones.

El tratamiento de eleccion es:

— Farmacolégico (5.6.):
1. Anticomiciales, asociados a
2. ACTH (por la posible etiopato-
genia viral o inmunoalérgica)
— Reeducacion de lenguaje (7.2.)

Consideramos de interés la presenta-
cion del caso que describimos dada la
escasisima incidencia del cuadro lo que
conlleva un légico desconocimiento del
sindrome entre los profesionales, facili-
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tando posibles errores diagndsticos y/o
terapéuticos.

Por otro lado, la terapéutica rehabili-
tadora que hemos implantado ha su-
puesto una revision de estrategias que
puede ser interesante difundir.

CASO 1: J. S. S.

Varén de 7 afios de edad, ingresado
en la Subdivision de Pediatria del HCP
de Barcelona, remitido en enero del aic
en curso a la Subdivision de Psiquiatria
para su estudio psiquiatrico y tratamien-
to consiguiente de un cuadro caracteri-
zado por trastornos graves del lenguaje
—ausencia del productivo y deteriorc
importante del receptivo—, asociado a
trastorno de conducta —incrementc
considerable de la actividad—, de ins:
tauracion rapidamente progresiva —4
meses—, en un nifo con un desarrolic
motor y verbal previamente normal.

En la anamnesis se obtuvieron los si
guientes datos:

¢ E| paciente es el segundo de los tres
hijos de un matrimonio sano y sin an
tecedentes patoldgicos.

e No hay datos significativos respectc
al embarazo, parto y perinatalidad.

» El desarrollo motor y de lenguaje er¢
previamente normal.

* Como antecedentes patolégicos cabe
destacar a los 5 afios una crisis de hi
potonia con sudoracién y pérdida de
consciencia de 2-3' de duracién. Ur
afio después, una neumonia requiri
ingreso en U.V.l. por complicarse cor
una sepsis neumococica y paro car
dio-respiratorio que precisé reanima
cion. En este ingreso, en noviembre
del 81, y con motivo de una crisi cali.
ficada como «pseudocomicial» se res
lizaron un fondo de ojo y un electrc
encefalograma que resultaron corr
pletamente normales.



e Hasta el momento de aparicion del
cuadro la interaccién familiar era ab-
solutamente normal.

e En cuanto a interaccién con otros ni-
fios y adultos, los padres la han defi-
nido como satisfactoria.

‘e Habia finalizado 1° de E.G.B. con

. buen rendimiento cuando se manifes-
16 el cuadro.

' DIAGNOSTICO
Se concretd en funcién de los siguien-
tes parametros:
1. Clinico
Se constaté un deterioro rapidamen-
te progresivo de lenguaje productivo y

menos acusado, pero también grave, del
lenguaje receptivo.

2. Exploraciones

a) Analitica sanguinea y L.C.R. nor-
males

b) Rx craneal normal

c) Fondo de ojo normal

d) Audiometria normal

e) ELECTROENCEFALOGRAMAS:

Agosto 82: «Actividad de base nor-
mal. Descargas espontaneas
de “polipuntas’” y ‘‘puntas-
ondas’’ de inicio en region
fronto-temporal derecha con
generalizaciones frecuentes».

Noviembre 82: «Descargas espon-
taneas de ‘‘polipuntas” y
“puntas-onda’’ de inicio tem-
poral izquierdo de localizacion
profunda con generalizacion
en brotes de polipuntas y on-
das lentas».
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fy TAC:

Agosto 82: «imagen de baja densi-
dad frontal izquierdav.
Noviembre 82: «<Dentro de los limi-
tes de la normalidad».

Gammagrafia (nov. 82): normal
Arteriografia carotidea-vertebral
(nov. 82): normal

i) Exploracion psicométrica (W..5.C.).

ClV.. 74
C.I.M.; 113
CIlT.:. 91

j) EXPLORACION DE LENGUAJE:
El lenguaje productivo se limita a so-
nidos acompafiados de gestos es-
tereotipados.
Deterioro de la lecto-escritura.
Comprensién verbal nula.

Teniendo en cuenta los resultados ob-
tenidos se considers gue se trataba de
un cuadro de AFASIA MIXTA..Se descar-
t6 la posible etiologia tumoral ante la
existencia de la segunda T.A.C. de ca-
racteristicas normales corroborada por
la gammagrafia y arteriografia normales.

Tras consultar la bibliografia referen-
te al tema y adaptandose las caracteris-
ticas del presente cuadro a los casos
descritos se diagnostica el sindrome de
Afasia-Epilepsia de Landau-Kleffner.

Por otra parte, entre los posibles cua-
dros psiquiétricos con los que cabrfa ha-
cer diagndstico diferencial se barajaron
los siguientes:

Trastornos de origen emocional (Mu-
tismo electivo, mutismo histérico, etc.).
Descartado por no constar la existencia
de ningun precedente estresor, no ha-
ber sintomas primarios ni predominan-
tes de perturbacién emocional, no obser-
varse control ambiental de los sintomas
y verificarse la no «situacionalidad» de
los mismos.



Psicosis infantil, excluida porque a ex-
cepcion del deterioro del drea verbal se
mantenian copnservadas el resto de las
funciones superioes, la comunicacién in-
terpersonal no verbal era satisfactoria,
y no habia signos de deterioro conduc-
tual extravagantes en ningun area.

Una posible psicosis degenerativa
quedaba mayormente descartada en
funcién de la ausencia de sustrato orga-
nico justificativo.

EVOLUCION DEL SINDROME

Segun la anamnesis, en julio-82 se inj-
cia un cuadro de trastornos conductua-
les y del lenguaje. Aquellos consistian en
un incremento de conductas perturba-
doras y un aumento y un aumento y
cambio constante de actividad. En lo
que al lenguaje se refiere, aparecen ano-
malias articulatorias, tanto globales (len-
guaje ininteligible, ecolalias) como espe-
cificas (sustitucion de rx rr).

Paralelamente, en este primer perio-
do, se produce la aparicién de gestos
que acompanan a la comunicacion ver-
bal del nifio.

La comprension verbal no se encuen-
tra modificada.

En agosto-82 tiene lugar un incremen-
to notable de conductas perturbadoras
y actividad junto con deterioro de los ha-
bitos basicos de autonomfa ya adquiri-
dos (deja de vestirse y desnudarse, no
utilizando cubiertos en la comida). El se-
guimiento de instrucciones se convier-
te en esporédico.

En el &rea de lenguaje el nifio se diri-
ge verbalmente a los padres, aunque no
responde cuando se le habla. La com-
prension verbal parece buena (da los ob-
jetos que se le piden).

En un ingreso posterior (noviembre-
82) se constata el mantenimiento de los
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trastornos de conducta, el deterioro en
el seguimiento de instrucciones, que sé-
lo se produce al mantener el contacto .
ocular con el nifio; asimismo aparecen
conductas autolesivas en situaciones
conflictivas.

A partir de ese momento, desapare-
ce totalmente el lenguaje productivo y
la comprensién verbal sufre un deterio-
ro marcado. Al mismo tiempo se incre-
menta la comunicacién gestual y grafi-
ca (escritura y dibujo).

En el curso del ingreso se observan
fenomenos de aparente distorsién per-
ceptiva: el nifio mira, toca, mide y com-
para partes de su cuerpo como si no las
reconociese.

En enero-83, cuando es remitido al
Departamento de Psiquiatria, los padres
explican un empeoramiento del compor-
tamiento general que ha obligado al
nifio a abandonar la escuela.

Hasta la actualidad, abril-83, puede
decirse que el comportamiento del nifio
ha ido oscilando, presentando mdltiples
y variadas conductas disruptivas, sin ob-
servarse mejorias significativas en el
ambiente familiar. Como cambios signi-
ficativos destacan: la consistente res-
puesta del nifio ante su nombre, la com-
prension del tono de voz, respondiendo
con movimientos de cabeza de afirma-
cion, y el aumento de produccién de so-
nidos. Si se han observado, como vere-
mos a continuacién, cambios en el am-
biente terapéutico.

TRATAMIENTO

Se ha realizado un abordaje multiple:

A) Farmacolégico (Departamento de
Pediatria): ACTH y anticomiciales.

B) Reeducacidn del lenguaje (Depar-
tamento de Psiquiatria);



En funcién de la exploracion del pre-
lenguaje, realizada en enero-83, se es-
tablecié un primer programa de reedu-
cacién que constaba de los siguientes
objetivos:

— Imitacién motora fina de dedos,

— cara, etc.

— Imitacion verbal: vocalica, silabica.

— Imitacién de estructuras ritmicas
sencillas.

— Lectura de palabras bisilabas.

Se trabajé el programa durante un pe-
riodo de 3 semanas, con una frecuen-
cia de 2 sesiones semanales de 30’ de
duracién, de los gque Gnicamente 10’ se
empleaban para trabajo puramente re-
educativo. A lo largo de dichas sesiones
se manifesto un deterioro progresivo de
los rendimientos del nifio y un incremen-
to de conductas perturbadoras que obli-
g6 a replantear el programa, al presen-
" tarse el deterioro tipico de la evolucién

del sindrome.
" El programa quedé dirigido a la im-
plantacion de una serie de habilidades
~ basicas, que facilitasen aprendizajes
posteriores, se fijaron los siguientes ob-
jetivos:

— Adquisicion de contacto ocular
ante orden.

— Incremento de contacto ocular
espontaneo.

— Imitacion motora fina, de comple-
jidad creciente, de un mayor nu-
mero de partes del cuerpo.

— Seguimiento de instrucciones (ges-
tuales), tales como: «ven», «damen»,
«toman...

Se trabajaron estos aspectos duran-
te un periodo de dos semanas, con una
frecuencia de 4 sesiones semanales de
30’ de duracién, de los que 20’-25’ se
empleaban para trabajo efectivo de re-
educacion.
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La tercera revisidbn del programa
supuso la introduccién de actividades
como:

— Apareamiento entre imagenes y
palabras de la siguiente forma:
foto-objeto (foto de mesa-mesa),
dibujo-objeto (dibujo de pelota-
pelota), foto-dibujo, dibujo-dibujo,
palabra-palabra, palabra-foto, pa-
labra-dibujo.

En funcién del buen rendimiento ob-
tenido en los objetivos planteados y te-
niendo en cuenta la necesidad de lograr
una rapida codificacién de la comunica-
cion para detener el deterioro conduc-
tual —que hemos supuesto determina-
do por la ausencia de mediadores ver-
bales— se decidié iniciar un programa
basado en algun tipo de comunicacion
no-vocal eligiendo dos sistemas:

— Sistema por signos gestuales (Mu-
sil, Schaeffer, Kollinzos y Mac-
Dowell, 1977) con el fin de satis-
facer las necesidades mas inme-
diatas de comunicacion.

— Sistema Bliss, compuesto por sig-
nos gréficos sencillos estandari-
zado internacionalmente y que se-
gun los estudios sobre el tema,
facilita la adquisicion posterior de
la lecto-escritura (conservada par-
cialmente en este nifio y que nos
proponemos como un objetivo
posterior).

Paralelamente a la reeducacion de
lenguaje se ha ido realizando un acon-
sejamiento familiar (para el que se han
llevado a cabo observaciones del nifio
en el ambiente natural), en orden a abor-
dar aspectos como:

— Pautas educativas ante perturba-
doras y deterioro de hébitos de
autocuidado.



— Escolarizacién, que consideramos — Tutoria individual en domicilio, que

imprescindible, pero que hasta el facilite la répida generalizacion de
momento no ha resultado factible. los aprendizajes realizados en las

— Actividades socializadoras para sesiones hospitalarias y contribu-
escolares: deportes, agrupaciones ya a mejorar el control del nifio en
infantiles. el ambiente familiar.
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