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Epidemiologia

* La discapacidad intelectual es un trastorno prevalente que afecta al 1% de la poblacién y
tiene multiples causas.

Caracteristicas clinicas

* En personas con discapacidad aparece una amplia gama de manifestaciones
psicopatoldgicas, a menudo con una tasa superior que en la poblacion general.

Diagnostico diferencial

* La evaluacion de una persona con discapacidad intelectual debe incluir un perfil cognitivo
actual, una valoracion del nivel de desarrollo del individuo y una apreciacion de la posible
naturaleza funcional del comportamiento del sujeto.

* En el diagnostico diferencial siempre hay que plantear trastornos médicos y neurol6gicos
concomitantes que afecten al comportamiento.

Opciones terapéuticas

* El tratamiento debe ajustarse a la presentacion Unica de cada persona; hay que establecer
medidas de resultados objetivos claras para valorar la eficacia del tratamiento.

Perspectiva general

El tratamiento de los trastornos psiquiatricos y conductuales en personas con discapacidad
intelectual es al mismo tiempo complejo y gratificante. Aungue es improbable que la mayoria
de los psiquiatras sean consultados para establecer un diagnostico de discapacidad
intelectual, el conocimiento sobre lo que define la discapacidad intelectual y las
caracteristicas clinicas de los sindromes mas frecuentes relacionados con el desarrollo de una
discapacidad intelectual es crucial para el tratamiento Optimo de las personas con este
trastorno. Las cuestiones clave que deben tenerse en cuenta en la evaluacion de un individuo
con discapacidad intelectual son: ;cémo se hizo el diagnostico?, ¢estd completo el estudio?,
¢cudl es la gravedad de la deficiencia cognitiva?, ¢cudl es el nivel de desarrollo actual del
paciente?, ¢existen problemas médicos actuales o concomitantes que puedan estar causando
o contribuyendo a las alteraciones de conducta?, ¢tiene un aspecto funcional el
comportamiento problematico acompafiante?, ¢qué trastornos psiquiatricos son prevalentes
en pacientes con discapacidad intelectual o aparecen con frecuencia en sindromes
identificados?



Clasicamente, las personas con discapacidad intelectual y aquellas con enfermedades
psiquiatricas graves han compartido la carga de la enfermedad crénica, asi como la
experiencia de la estigmatizacion y alienacion por parte de la sociedad. Sin embargo,
inicialmente se consider6 que los individuos con discapacidad intelectual eran distintos de
otros con trastornos encefalicos. EI Court of Wards and Liveries britanico del siglo XVI
diferencid los «idiotas» de los «lunaticos». Kraepelin, en su clasificacion diagnostica inicial,
identifico la discapacidad intelectual como una entidad aparte de las enfermedades
psiquiatricas. No fue hasta 1888, cuando el American Journal of Insanity usé la expresion
«imbecilidad con insania», que la discapacidad intelectual y las enfermedades psiquiatricas
fueron identificadas como trastornos potencialmente concomitantes.

Epidemiologia
Prevalencia

La prevalencia de discapacidad intelectual es del 1%, aproximadamente.l2 Las tasas de
prevalencia han oscilado entre el 1 y el 3% segun las poblaciones estudiadas, los criterios
empleados y los métodos de muestreo aplicados.

Actualmente hay méas de 750 causas conocidas de discapacidad intelectual. Las categorias
incluyen  trastornos  prenatales/genéticos, malformaciones neuroldgicas, causas
externas/prenatales (como prematuridad y exposicion a tdxicos), causas perinatales (p. ej.,
hipoxia) y causas posnatales (p. ej., infecciones y negligencia). Hasta en el 25% de los casos
no se encuentra una etiologia clara.?® Esto resulta desalentador para pacientes, padres,
familiares y cuidadores, porque buscan entender un trastorno que afectara enormemente a
sus vidas. Hay que abordar este aspecto de los antecedentes del paciente al inicio del
tratamiento.

Las tres causas de discapacidad intelectual identificadas con méas frecuencia son los
sindromes de Down, del cromosoma X fragil y alcohdlico fetal. Las figuras 20-1 a 20-3
presentan las caracteristicas faciales de estos trastornos; el conocimiento de las caracteristicas
dismorficas asociadas con los sindromes clinicos ayuda a su identificacion. EI sindrome de
Down es la causa genética mas frecuente de discapacidad intelectual; consiste en la trisomia
del cromosoma 21. El sindrome del cromosoma X fragil es la causa heredada de discapacidad
intelectual mas frecuente, con el gen FMR1 localizado en el cromosoma X. El sindrome
alcoholico fetal, la primera causa «adquirida» de discapacidad intelectual, no tiene anomalias
cromosomicas identificadas, al tratarse del efecto perjudicial de un tdxico. Estas tres causas
representan cerca de un tercio de los casos de discapacidad intelectual.

Figura 20-1 Persona con sindrome de Down.

Figura 20-2 Persona con sindrome del cromosoma X fragil.

Figura 20-3 Persona con sindrome alcoholico fetal.
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Psicopatologia concomitante

Las personas con discapacidad intelectual presentan una amplia gama de manifestaciones
psicopatoldgicas, ademas de ciertos trastornos de la conducta exclusivos.2472 Las tasas de
psicopatologia en esta poblacidn son aproximadamente tres o cuatro veces mayores que en
la poblacion general;?® resulta dificil determinarlas con exactitud porque hay problemas
metodoldgicos que afectan a la recogida de datos en esta area (incluido como obtener una
evaluacion precisa en ausencia de autoinformes y determinar si son apropiadas ciertas
medidas estandarizadas en esta poblacion). En entornos institucionalizados, hasta el 10% de
las personas con discapacidad intelectual tienen también algin tipo de psicopatologia o
trastorno de la conducta.

Aunque por lo general se acepta que las tasas de psicopatologia son mayores en las personas
con discapacidad intelectual, no hay tanto consenso respecto a por qué sucede esto. Una
teoria plantea que la discapacidad intelectual es un trastorno encefalico con lesiones ain no
identificadas de sustratos corticales y subcorticales. Estas lesiones confieren una mayor
vulnerabilidad a los trastornos psiquiatricos. Otra teoria sostiene que las personas con
discapacidad intelectual estan expuestas crénicamente a entornos estresantes y confusos,
pero carecen de la capacidad cognitiva necesaria para afrontar con éxito este estrés o resolver
los conflictos afectivos. Esto termina por agotarlos y los hace mas vulnerables a los trastornos
psiquiatricos. Y otra teoria mas apunta al poco tratamiento psicoldgico de calidad que
reciben, lo que conduce a medidas preventivas inadecuadas Yy retrasos en el diagnostico y el
tratamiento.

Anteriormente, la comunidad psiquiatrica era reacia a diagnosticar y tratar agresivamente la
que clasicamente ha sido una poblacion dificil de diagnosticar. Esto se afiadié a un
movimiento en el campo de la discapacidad intelectual de no «sobrepatologizar» las
conductas. En relacion con esto se halla el problema del infradiagnéstico, basado en el
concepto de eclipse diagndstico: atribucion de todas las alteraciones de conducta a «ser
intelectualmente discapacitado».2912 En el clima terapéutico actual, no obstante, hay que
estar alerta frente al sobretratamiento en forma de polifarmacia errnea. Lo que se necesita
es un enfoque razonado del diagnostico con el conocimiento del comportamiento funcional
que se traduzca en un tratamiento 6ptimo de los trastornos psiquiatricos y conductuales.

Caracteristicas clinicas y diagnostico

Caracteristicas clinicas

Estar familiarizado con los criterios diagnosticos de discapacidad intelectual y sus
manifestaciones clinicas ayudara en la valoracion de los puntos fuertes y débiles funcionales
de un paciente con discapacidad intelectual que acude para diagndstico y tratamiento. El
cuadro 20-1 contiene los criterios de discapacidad intelectual del Manual diagndstico y
estadistico de los trastornos mentales (DSM-5), 5.2 Ed. Hay que mencionar que el término de
discapacidad intelectual sustituye al diagnéstico previo de retraso mental y es el término
equivalente para el diagndstico de la Clasificacion internacional de enfermedades, 11.2
revision (CIE-11) de trastorno del desarrollo intelectual .t Estos criterios han sido adaptados
a partir del trabajo realizado por la American Association on Intellectual and Developmental
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Disabilities (AAIDD). Varios cambios respecto a los criterios diagndsticos previos reflejan
la necesidad de valoracion clinica, ademas de pruebas estandarizadas. Los criterios clave son:
1) funcionamiento intelectual por debajo del promedio (definido por resultados en las pruebas
estandar de cociente intelectual [CI] que estén al menos 2 desviaciones estandar por debajo
de la media [es decir, un CI <70]), junto con valoracién clinica de alteraciones en areas como
el razonamiento, la solucion de problemas, la planificacion, el juicio y el aprendizaje de la
experiencia; 2) deficiencias en el funcionamiento adaptativo (comparado con comparfieros de
la misma edad y cultura), incluidas comunicacién, habilidades sociales y habilidades para
vivir de forma independiente que limitan el funcionamiento independiente en las actividades
de la vida diaria (AVD), y 3) inicio de estas deficiencias durante el periodo de desarrollo (lo
que significa que comienzan en la infancia y la adolescencia). Hay que destacar que pueden
aparecer sintomas de discapacidad intelectual fuera del periodo de desarrollo, como sucede
en el dafio cerebral adquirido en la etapa adulta, pero esto se consideraria un trastorno
neurocognitivo, no un trastorno del neurodesarrollo. No obstante, la valoracion clinica
préactica y el tratamiento pueden ser muy parecidos.

Cuadro 20-1 Criterios diagndsticos del DSM-5: discapacidad intelectual (trastorno del
desarrollo intelectual)

La discapacidad intelectual (trastorno del desarrollo intelectual) es un trastorno que comienza
durante el periodo del desarrollo y que incluye limitaciones del funcionamiento intelectual,
como también del comportamiento adaptativo en los dominios conceptual, social y practico.
Se deben cumplir los tres criterios siguientes:

A. Deficiencias en funciones intelectuales, como el razonamiento, la resolucion de
problemas, la planificacion, el pensamiento abstracto, el juicio, el aprendizaje académico y
el aprendizaje a partir de la experiencia, confirmadas mediante la evaluaciéon clinica
y pruebas de inteligencia estandarizadas e individualizadas.

B. Deficiencias del comportamiento adaptativo que producen fracaso del cumplimiento de
los estandares de desarrollo y socioculturales para la autonomia personal y la responsabilidad
social. Sin apoyo continuo, las deficiencias adaptativas limitan el funcionamiento en una o
mas actividades de la vida cotidiana, como la comunicacion, la participacion social y la vida
independiente, en multiples entornos, tales como el hogar, el colegio, el trabajo y la
comunidad.

C. Inicio de las deficiencias intelectuales y adaptativas durante el periodo de desarrollo.
Nota: El término diagndstico discapacidad intelectual es el término equivalente del
diagnostico de la CIE-11 trastornos del desarrollo intelectual. Aunque en este manual se usa
el término discapacidad intelectual, el titulo de este cuadro conserva ambos para aclarar las
relaciones con otros sistemas de clasificacion. Ademas, un estatuto federal en EE. UU.
(Public Law 1110256, ley de Rosa) sustituye el término retraso mental por discapacidad
intelectual, y las revistas de investigacion emplean la expresion discapacidad intelectual. Asi
pues, discapacidad intelectual es el término de uso habitual entre los profesionales médicos,
educativos y otros, y los grupos de apoyo para el pablico general.

* Nota de codificacion: El codigo de la CIE-9-MC para la discapacidad intelectual (trastorno
del desarrollo intelectual) es 319, que se asigna independientemente del especificador de
gravedad. El cddigo de la CIE-10-MC depende del especificador de gravedad (v. a
continuacion).

Especificar la gravedad actual:



(F70) Leve
(F71) Moderado
(F72) Grave
(F73) Profundo

Reproducido con autorizacion a partir de Diagnostic and statistical manual of mental
disorders, ed 5, (Copyright 2013), American Psychiatric Association.

A la hora de revisar las &reas adaptativas de funcionamiento valoradas cuando nos
planteamos un diagnostico de discapacidad intelectual hay que ser consciente de que estos
dominios no han sido comprobados empiricamente y que no hay referencias en lo que
respecta a la valoracion del nivel de funcionamiento o las deficiencias. Existen multiples
instrumentos de ayuda a la valoracién; su uso varia enormemente en EE. UU. segun el estado
y la agencia. Ademas, en ocasiones vemos personas gque pueden haber recibido el diagnéstico
de discapacidad intelectual pero que no cumplen sus criterios estrictos de CI. Las pruebas de
Cl pueden tener un error estdndar de medicion de unos 5 puntos. Por el contrario, hay
personas que pueden haber recibido un diagnéstico de discapacidad intelectual y cuyo nivel
funcional y sistema de apoyo familiar les ha permitido vivir y trabajar en la sociedad sin
necesidad de servicios ni supervision. Los psiquiatras deben conocer el nivel cognitivo
general de sus pacientes y valorar como la capacidad cognitiva podria afectar a la
presentacion clinica, asi como al cumplimiento y la respuesta al tratamiento.

La tabla 20-1 presenta un sistema de clasificacion (basado en la gravedad) de la discapacidad
intelectual, junto con los intervalos de CI asociados y las tasas de prevalencia aproximadas
en la poblacion con discapacidad intelectual 231314 E| DSM-5 ha intentado elaborar esas
categorias para ayudar al psiquiatra a apreciar mejor las capacidades de un individuo
determinado en los dominios conceptual, social y practico del funcionamiento adaptativo.t
Estos grupos de gravedad deben usarse por el psiquiatra para aproximarse a coémo cabria
esperar que se presente una persona con ese Cl. La gran mayoria de las personas con
discapacidad intelectual se encuadran en el grupo de leve-moderado y son los que con mas
probabilidad acudiran a tratamiento ambulatorio. Las personas con discapacidad intelectual
grave y profunda estdn con mas frecuencia en entornos institucionalizados, pero esto varia
enormemente segun el estado y la region.

Tabla 20-1

Clasificacion de la gravedad y porcentajes aproximados de discapacidad intelectual

Gravedad |Intervalo de ClI Porcentaje de poblacion con discapacidad intelectual
Leve De 50-55a 70 85

Moderada De 35-40 a 50-55 |10

Grave De 20-25a35-40 (34

Profunda |Por debajo de 20-25 |1-2

Diagnostico
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Estar familiarizado con la evaluacion habitual de la discapacidad intelectual resulta Gtil para
garantizar que un paciente asi diagnosticado haya pasado por un estudio exhaustivo y que el
diagndstico es preciso.2>1® Ademas, ciertos sindromes causantes de discapacidad intelectual
se asocian con comportamientos y trastornos psiquiatricos especificos. Por este motivo suele
ser util identificar estos sindromes con vistas a la valoracion clinica.118

La historia del desarrollo (de los hitos iniciales y el funcionamiento académico y adaptativo)
es un buen punto de comienzo. Esto supone basicamente contar con fuentes de informacion
auxiliares (como los padres o cuidadores principales) porque lo que puede referir el paciente
suele ser limitado. La presencia de una discapacidad del desarrollo no deberia disuadir al
psiquiatra de abordar directamente este tema con el paciente y su familia, del mismo modo
que preguntariamos cémo un problema fisico 0 médico ha afectado la vida del paciente. La
mayoria de los pacientes con discapacidad intelectual saben que se enfrentan a dificultades
Unicas y que son «diferentes» de alguna manera. Abordar esto directamente con el paciente
suele ser positivo, porque denota una actitud abierta y respeto por el paciente como adulto.
Ademas, si existe cierto grado de incertidumbre o negacion directa de este aspecto, esto
puede aportar informacion diagnostica importante relacionada con la situacion clinica
presente.

Obtener informacion del colegio, trabajo o centro de dia ayuda también a establecer la
precision del diagnostico de discapacidad intelectual y valorar el problema clinico actual.
Hay que buscar la confirmacion del diagndéstico revisando las evaluaciones mas recientes del
funcionamiento adaptativo y pruebas neuropsiquiatricas. Las pruebas neuropsiquiatricas
pueden cuantificar la valoracion clinica de los puntos fuertes y deficiencias cognitivas del
paciente. En ocasiones es posible dilucidar la causa de psicopatologia si el perfil cognitivo
de un paciente no encaja bien con su situacién ambiental.

Los pacientes precisan una evaluacion médica y neuroldgica exhaustiva relacionada con el
diagnostico de discapacidad intelectual y antes de recibir un diagnéstico de trastorno
psiquiatrico o conductual. Hay que tener en cuenta las causas corregibles (incluidos
problemas de vista y oido, trastorno convulsivo o traumatismo craneal reciente) de las
deficiencias cognitivas y trastornos del comportamiento. Por ejemplo, hay una tasa elevada
de anomalias tiroideas en personas con sindrome de Down.

Aunque no hay hallazgos analiticos que identifiquen especificamente la discapacidad
intelectual, existen maltiples causas (como alteraciones metabdlicas, exposicion a toxicos y
anomalias cromosdmicas) de discapacidad intelectual que pueden identificarse con estudios
analiticos.1” Si un paciente diagnosticado de discapacidad intelectual nunca se ha sometido a
un analisis cromosémico, se recomienda una consulta genética. Esta arroja luz en ocasiones
sobre un sindrome previamente no detectado en un paciente adulto que entonces podria
ayudar a establecer el diagnostico psiquiatrico o informar a los familiares sobre posibles
problemas médicos que requieren vigilancia. Ademas, la consulta genética instruirad al
psiquiatra sobre las caracteristicas dismorficas de un paciente con un sindrome determinado.
Posteriormente el psiquiatra podra usar esta informacion para ayudar a identificar a otros
pacientes. Las figuras 20-1 a 20-6 muestran personas con algunos de los sindromes mas
frecuentes.

Figura 20-4 Persona con sindrome de Prader-Willi.
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Figura 20-5 Persona con sindrome de Williams.

Figura 20-6 Persona con sindrome de delecién 22qg11.

El diagndstico diferencial de la discapacidad intelectual abarca trastornos del aprendizaje
especificos, trastornos de comunicacion y trastornos neurocognitivos. Las discapacidades
fisicas también deben plantearse en el diagnostico diferencial. La presencia de una
discapacidad fisica no debe equipararse con deficiencia cognitiva. El trastorno del espectro
autista se tiene en cuenta en el diagnostico diferencial, pero se trata de un grupo diagndstico
distinto. No obstante, cerca del 50% de las personas con trastorno del espectro autista tienen
también discapacidad intelectual, pero este porcentaje varia segin el tipo de pruebas
empleadas y en el momento del desarrollo en que se realizaron.

Consideraciones terapéuticas

Perspectiva general

Una vez que el psiquiatra ha determinado que el diagndstico de discapacidad intelectual es
preciso, que el estudio es completo y que no hay problemas médicos o neuroldgicos
subyacentes que afecten a la conducta, hay que evaluar al paciente en busca de trastornos de
la conducta o psiquiatricos que puedan afectar al funcionamiento adaptativo.'>2 El psiquiatra
deberia comenzar con un conocimiento basico del nivel de desarrollo del paciente y como
este podria afectar a la expresion de sintomas psiquiatricos. Segn expusimos anteriormente,
en la poblacion con discapacidad intelectual se observa una amplia gama de manifestaciones
psicopatoldgicas. Ademas, existen trastornos de la conducta y sindromes conductuales
patoldgicos o fenotipos conductuales que se deben considerar.8

El siguiente paso en la valoracion de una persona con discapacidad intelectual consiste en
una evaluacion conductual funcional que intenta determinar si el comportamiento del
paciente es «funcional» en su naturaleza, es decir, si el comportamiento cumple una funcion
para la persona (no siempre con conocimiento consciente directo), de modo que resulta
reforzado y se mantiene.2>2° Algunos ejemplos son autolesiones para comunicar dolor,
malestar o disgusto; agitacion o gritos para llamar la atencion del personal o los padres, o
agresion con el fin de «librarse de hacer algo» (es decir, conductas de huida-evitacion). En
todos los casos, el comportamiento observado no es parte de un trastorno psiquiatrico
subyacente per se, sino que cumple un propdsito. Si se sospecha comportamiento funcional,
hay que proceder a derivar a un analista conductual certificado antes de proseguir con la
evaluacion o el tratamiento.

Es posible que la evaluacion del comportamiento funcional devuelva al paciente al psiquiatra.
El analista conductual tal vez sospeche que un trastorno psiquiatrico subyacente esté
impulsando el comportamiento funcional. Algunos ejemplos son depresion causante del
deseo de mayor aislamiento y comportamiento antisocial consiguiente que logra este fin,
mayor irritabilidad (relacionada con un trastorno afectivo) que hace que entornos
estimulantes previamente tolerados ahora sean insoportables, o presencia de un delirio
paranoico gque causa comportamientos agresivos motivados por el temor a resultar herido.

Trastornos de la conducta
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Si el comportamiento carece aparentemente de una utilidad funcional obvia y no puede
relacionarse con ningln trastorno médico o psiquiatrico subyacente, pasa al dominio de un
trastorno de la conducta. En la poblacion con discapacidad intelectual aparecen trastornos de
la conducta inespecificos (como agresiones y autolesiones), asi como otros mas especificos
(p. €j., estereotipias, pica, copraxia y rumiacion).

La conducta agresiva es el motivo principal de consulta psiquiatrica e institucionalizacion en
la poblacion con discapacidad intelectual. Cuando se ha completado una evaluacion
minuciosa y no se han encontrado causas claras, el problema pasa al dominio del trastorno
del control de los impulsos. La terapia conductual suele ser el tratamiento de primera linea.
Pueden intentarse posteriormente intervenciones psicofarmacologicas si la terapia
conductual no resulta eficaz. Tipicamente se prueban los compuestos usados para tratar la
agresividad  impulsiva: estos son a-agonistas, [B-bloqueantes, litio, otros
eutimizantes/antiepilépticos y antipsicoticos.2812

Las conductas de autolesion (CAL) hacen referencia a conductas que pueden causar (0 asi lo
hacen) dafio fisico al cuerpo de una persona. Estas no deben confundirse con
automutilaciones o comportamientos parasuicidas que son mas claramente voluntarios y se
observan en individuos con trastornos de la personalidad. Las CAL en la poblaciéon con
discapacidad intelectual suelen manifestarse como actos idiosincrasicos y repetitivos que se
producen de forma estereotipada. La terapia conductual es el tratamiento de primera linea.
El tratamiento siguiente incluye el uso de inhibidores selectivos de la recaptacion
de serotonina (ISRS) (debido a la naturaleza aparentemente compulsiva de la conducta) y
neurolépticos en casos graves y resistentes,2!22

Las estereotipias, por su caracter repetitivo, en ocasiones se relacionan con CAL. Las
estereotipias son comportamientos motores o secuencias de actos patoldgicos e invariables
sin un refuerzo obvio. No suelen causar un dafio real ni disfuncion, pero pueden resultar
angustiosas para los cuidadores o el personal, que llegan a pensar que interfieren en la calidad
de vida del paciente. Estos comportamientos se observan a menudo en adultos
institucionalizados con discapacidad intelectual grave o profunda; sin embargo, también
aparecen como variante normal en nifios sin retraso cognitivo. A menudo se observan estos
comportamientos en circunstancias de extrema estimulacion o privacion. El tratamiento de
primera linea es conductual. Es decision del paciente o de su tutor (junto con el psiquiatra)
decidir si se prueban medicamentos mas agresivos segun el nivel de disfuncion que
representen estas conductas. Los ISRS deben considerarse el tratamiento psicofarmacoldgico
inicial, por el caracter compulsivo de las estereotipias.1®11:21:22

La pica consiste en ingerir sustancias no comestibles (como tierra, clips y colillas). Aunque
habitualmente se observa en aquellos con la discapacidad intelectual mas grave, este
comportamiento también aparece como variante normal en nifios de desarrollo regular. Hay
que conocer los posibles riesgos médicos de las sustancias ingeridas; afortunadamente, no
suele haber secuelas médicas importantes por esta conducta. La terapia conductual (control
ambiental con acceso limitado a las sustancias preferidas y bloqueo de respuesta) es el
tratamiento fundamental. Apenas hay indicios de que los tratamientos psicofarmacoldgicos
sean Utiles, y los suplementos dietéticos no han demostrado ser eficaces.

La copraxia consiste en hurgarse el recto, embadurnar con heces y coprofagia. Se trata de un
trastorno infrecuente que por lo general se observa en las personas con discapacidad
intelectual profunda. Una vez descartados los problemas médicos, un terapeuta ocupacional
formado valora los problemas sensitivos. En ocasiones resulta atil la aplicacion de los
materiales sustitutos apropiados. La terapia conductual también es aqui el tratamiento de
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primera linea. Si la conducta persiste a pesar del tratamiento, hay que considerar un
componente compulsivo o psicotico.

La rumiacion implica actos repetidos de vomito, masticacion y reingesta de lo vomitado. Se
observa en personas con discapacidad intelectual grave o profunda y puede asociarse con
trastornos digestivos y problemas conductuales (p. €j., alimentacion excesiva). También hay
que considerar la autoestimulacion, porque se ha observado esta conducta en casos de
privacion sensorial grave. Por el contrario, la sobreestimulacion (con ansiedad) también se
ha asociado con rumiacion. Una vez descartados los problemas digestivos, la terapia
conductual es el tratamiento fundamental. Si las intervenciones conductuales o digestivas no
Ilegan a ser eficaces, puede intentarse el tratamiento de la rumiacion con medicacion (como
si se tratara de un comportamiento compulsivo o un trastorno de ansiedad); no obstante, hay
que considerarlo un intento empirico.

Trastornos psiquiatricos clasicos

Las presentaciones en los individuos con discapacidad intelectual pueden ser distintas de las
descripciones clésicas de los sindromes, dada su menor capacidad de autoinformar y las
acciones que a menudo sustituyen a las palabras. Y, a la inversa, las personas con
discapacidad intelectual capaces de informar sobre si mismas a menudo estan impulsadas por
el deseo de ser apreciadas; con frecuencia diran al psiquiatra lo que piensan que este quiere
oir. Por estas limitaciones, el psiquiatra debe basarse mas en fuentes de informacién
auxiliares; con este fin, el terapeuta tiene que ayudar al paciente, los padres y cuidadores a
estructurar la informacion de tal modo que los datos se registren y presenten de la forma mas
objetiva posible. Con demasiada frecuencia los datos no se recogen sistematicamente; esto
pone al psiquiatra ante la incomoda tarea de recoger informacion de un nimero limitado de
exposiciones subjetivas. Entonces pasa a ser muy dificil valorar con precisidn una situacién
clinica o la eficacia de las intervenciones. Esto conduce a una asistencia suboptima para el
paciente y a problemas de responsabilidad para el psiquiatra (porque las decisiones clinicas
se basan en una informacion inexacta).

Los trastornos afectivos son buenos ejemplos de la necesidad de un relato objetivo de los
sintomas. Por las limitaciones de informar sobre si mismos que tienen muchos pacientes con
discapacidad intelectual, el psiquiatra deberia comenzar la valoracién documentando
cambios observables en el estado de animo y comportamiento respecto al estado basal previo
del paciente. Los registros del estado de animo rellenados por los padres y otros cuidadores
resultan extremadamente Utiles a este respecto, especialmente si se sospecha un trastorno
afectivo ciclico. En ocasiones lo unico que posibilita un diagnéstico mas definitivo es la
observacion de la evolucion a largo plazo y el estudio longitudinal. Ademas, las medidas
cuantificables (como cuadernos de suefio, recuento de calorias y peso semanal) de sintomas
neurovegetativos ayudan al diagnostico. Si las alteraciones de conducta son el problema de
presentacidn principal y no hay otros sintomas claros o antecedentes familiares que puedan
aclarar un diagnostico de trastorno afectivo, basarse en los datos de prevalencia de los
trastornos psiquiatricos es en ocasiones la ultima esperanza del psiquiatra. Es posible que
tenga que instaurar un tratamiento provisional para esos trastornos que son mas frecuentes
(como depresidn o ansiedad).

El tratamiento puede consistir en psicoterapia junto con medicacion. El tipo de terapia
recomendada debe basarse en los puntos fuertes del paciente y su nivel de desarrollo, y la
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llevard a cabo un terapeuta con experiencia en esta poblacién. Las opciones de terapia
abarcan desde trabajo de duelo (especialmente alrededor de los momentos de transicion en
el desarrollo) hasta estrategias de afrontamiento mas concretas de terapia cognitivo-
conductual (TCC) y técnicas no verbales (como arteterapia, musicoterapia o ludoterapia). El
uso de medicamentos en pacientes con discapacidad intelectual es el mismo que en la
poblacién general. No obstante, en esta poblacion ya con problemas, siempre que sea posible,
hay que evitar los anticolinérgicos mas potentes para reducir el riesgo de merma cognitiva.
Los trastornos de ansiedad son frecuentes en las personas con discapacidad intelectual, y los
signos y sintomas de ansiedad observables suelen ser méas tiles que la ansiedad referida por
el paciente. Los trastornos de ansiedad que se manifiestan predominantemente con sintomas
somaticos son mas sencillos de diagnosticar, ya que el personal puede medir sintomas (como
aumento del pulso y la presion arterial en el trastorno de angustia), mientras que la
preocupacion cronica (en el trastorno de ansiedad generalizada [TAG]) puede ser més dificil
de valorar. Las escalas de ansiedad, verbales y no verbales, resultan muy Utiles.

A menudo se aprecian problemas de ansiedad en torno a las transiciones (transiciones diarias
y de las fases vitales). La posibilidad de acontecimientos traumaticos y un estrés
postraumatico relacionado siempre debe plantearse, especialmente si se produce un cambio
brusco respecto a la situacion basal. Las personas con discapacidad intelectual son una
poblacion vulnerable y a menudo resultan explotados. El trastorno obsesivo-compulsivo
(TOC) puede ser dificil de diferenciar de las estereotipias. Esto se debe a la dificultad de
lograr que el paciente refiera sentimientos egodistonicos sobre la conducta en cuestion. A
pesar de todo, con frecuencia, si se intenta una intervencion de bloqueo de respuesta, en las
personas con TOC podria aumentar la ansiedad, mientras que en aquellos con estereotipia no
lo hara. Las opciones terapéuticas para los trastornos de ansiedad incluyen entrenamiento en
relajacion y otras técnicas de terapia conductual. Es posible probar intervenciones de
integracion sensitiva bajo la direccion de un terapeuta ocupacional cualificado. Hay que
plantear varios psicotrépicos aprobados (benzodiacepinas incluidas) para el alivio de la
ansiedad.10-21:22

Los trastornos psicoticos, incluida la esquizofrenia, han sido observados en las personas con
discapacidad intelectual desde Kraepelin y Bleuler. Sin embargo, establecer un diagndstico
preciso sigue siendo complejo. La menor capacidad de autoinformar y, en ocasiones, sus
confabulaciones dificultan la determinacién precisa de los sintomas. Ademas, el hablar solo,
sin relacion con psicosis, se observa en muchos individuos con discapacidad intelectual,
especialmente en aquellos con sindrome de Down. Por Gltimo, dada la variedad del desarrollo
psicoldgico que se observa en la poblacidon, algunos adultos pueden estar mas proximos a los
preescolares que a su edad cronoldgica en lo que se refiere al desarrollo. Tener un amigo
imaginario y hablar a un animal de peluche no se consideraria psicético en un preescolar,
pero este comportamiento puede interpretarse errébneamente en un adulto con discapacidad
intelectual si no se tiene en cuenta su nivel de desarrollo psicolégico/emocional. A la hora de
diagnosticar un trastorno psicotico resulta clave detectar un cambio observable respecto al
nivel de funcionamiento basal (p. ej., cambios en el nivel de organizacion, las AVD y los
patrones de interaccion con los compafieros y el personal). En ocasiones habra signos
observables de respuesta a estimulos internos, pero estos deben ser observados en multiples
situaciones. Las conductas especialmente extravagantes son dignas de mencién, aunque
deben considerarse en el contexto de los antecedentes del paciente y su nivel de desarrollo
(con el conocimiento de las conductas exclusivas de esta poblacion). Ademas, resulta util
tener en mente el inicio y la evolucion longitudinal de la enfermedad (p. ej., es méas probable
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qgue la esquizofrenia se manifieste a edades menores). Obviamente, los antecedentes
familiares aportan también informacion atil. El tratamiento consiste en antipsicoticos de
primera y segunda generacion. No esté claro que los sintomas extrapiramidales sean méas
frecuentes en la poblacién con discapacidad intelectual, pero hay que vigilar en todos los
casos la presencia de trastornos del movimiento inducidos por la medicacion, acatisia
incluida. Los sintomas diana de la psicosis deben clarificarse lo maximo posible de modo
que contemos con medidas de resultados especificas para vigilar y valorar la eficacia de las
intervenciones farmacologicas.

En las personas con discapacidad intelectual aparecen otros tipos de trastornos psiquiatricos.
Los trastornos relacionados con drogas y los trastornos de la personalidad presentan una
complejidad especial, al igual que en la poblacion general. Estos trastornos suelen producirse
en las personas de mejor funcionamiento, y su tratamiento (p. ej., grupos de 12 pasos e
intervenciones mas cognitivo-conductuales, como programas de terapia dialéctica
conductual [TDC] modificada) es similar al de la poblacion general. El tratamiento de las
demaés categorias diagnosticas depende de la valoracion del psiquiatra sobre la capacidad del
paciente de tomar parte en el tratamiento de referencia. La adaptacion del tratamiento de
referencia precisa tener experiencia en el trabajo con esta poblacién y con equipos capaces
de individualizar el tratamiento en caso necesario. Hay que identificar y cuantificar en la
medida de lo posible las conductas diana del tratamiento, de modo que el psiquiatra pueda
valorar mejor todas las intervenciones.

Trastornos asociados a sindromes

Los trastornos asociados a sindromes son trastornos psiquiatricos o conductuales especificos
(p. €j., autolesiones y sindrome de Lesch-Nyhan o demencia tipo Alzheimer y sindrome de
Down) que tienen aparentemente una probabilidad mayor de producirse en personas con un
sindrome diagnosticado. Sindromes conductuales patolégicos y fenotipos conductuales® son
otros términos que se han usado para conceptualizar este fendmeno. En la practica clinica
nos encontramos varios sindromes frecuentes; a continuacion exponemaos sus caracteristicas
sobresalientes.

Las personas con sindrome de Down (v. fig. 20-1) o trisomia 21 tienen las caracteristicas
fisicas clasicas de cara redondeada, puente nasal plano y talla baja. Su nivel de discapacidad
intelectual es variable.2® La depresion es un problema psiquiatrico concomitante frecuente,
pero quiza sea mas conocida la demencia tipo Alzheimer.tZ No obstante, los sintomas de
demencia aparecen a menudo en la cuarentena y cincuentena. El tratamiento sintomético de
las conductas acompafantes puede ser Util, pero ain no esta clara la mision del tratamiento
(p. €j., con inhibidores de la colinesterasa o antagonistas del receptor de NMDA) de la
demencia subyacente. Los tratamientos habituales suelen tener como fin preservar el
funcionamiento independiente y autdbnomo y demorar la institucionalizacion, problemas que
quiza ya hayan sido abordados debido al funcionamiento cognitivo basal del paciente. Asi
pues, es posible que el cociente riesgo/beneficio para el tratamiento de la demencia
subyacente y la claridad de las medidas de resultados no estén tan bien definidos en esta
poblacion y deben comentarse con detalle con el tutor o familiar antes de un posible
tratamiento.

Las personas con sindrome del cromosoma X fragil (v. fig. 20-2) tienen una anomalia en el
brazo largo del cromosoma X en la regién 927 (gen FMR1) que conduce a una expansion de
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repeticiones de un trinucleotido. Las caracteristicas fisicas frecuentes son cara alargada,
orejas prominentes y macrorquidia. La mayoria de los individuos afectados son hombres,
pero las mujeres también pueden padecerlo. El nivel de discapacidad intelectual varia.Z2 Hay
gue mencionar que una proporcion de mujeres portadoras también muestran discapacidades
cognitivas. Los trastornos concomitantes méas destacados son trastorno por déficit de atencion
con hiperactividad y trastorno de ansiedad social.1” Ademas, se han detectado caracteristicas
autisticas en un gran porcentaje de los individuos con sindrome del cromosoma X frégil.
Las personas con sindrome de Prader-Willi (v. fig. 20-4) tienen tipicamente talla baja,
hipogonadismo y obesidad marcada con hiperfagia. En cerca del 70% de los casos el
sindrome resulta de una delecion del cromosoma 15. El nivel de discapacidad intelectual es
variable.Z Aunque el paciente puede mostrar tozudez, rigidez cognitiva y rabia, el trastorno
psiquiatrico concomitante mas frecuente es el TOC.L. El grado de conocimiento propio
respecto a lo exagerado de las obsesiones o compulsiones puede variar, pero es posible que
haya un matiz egodistonico y verbalizaciones para ayudar al diagnostico.

El sindrome de Williams (v. fig. 20-5) resulta de una delecion en el cromosoma 7. Estas
personas muestran rasgos faciales de duende y un patrén clasico en rayos (o estrellado) del
iris. Pueden tener estenosis aortica supravalvular, asi como estenosis de las arterias renales e
hipertension. Su grado de discapacidad intelectual es variable.2® Conductualmente, en
ocasiones son comunicadores locuaces, fendmeno denominado «discurso del coctel» (a
menudo atribuible a un CI verbal mayor que el manipulativo). Esto puede ser clinicamente
engafoso, ya que las personas con mayores habilidades verbales aparentan tener un
funcionamiento mejor del real. Los trastornos concomitantes frecuentes son trastornos de
ansiedad (como el TAG) y depresion.

El sindrome de la delecion 22g11, que incluye el sindrome velocardiofacial y el sindrome de
DiGeorge, es un trastorno autosomico dominante manifestado por antecedentes médicos de
malformaciones de la linea media (como fisura palatina, insuficiencia velofaringea y
malformaciones cardiacas [p. ej., comunicacion interventricular]) (v. fig. 20-6). Los
pacientes tienen talla baja, nariz tubular prominente con punta bulbosa y raiz nasal cuadrada.
A menudo hay antecedentes de retraso del lenguaje con habla hipernasal. Su grado de
deficiencia cognitiva varia desde discapacidades de aprendizaje y deficiencia intelectual leve
hasta grados mas graves de discapacidad intelectual .22 El motivo por el cual el sindrome de
la delecion 22ql11 suscita interés entre los psiquiatras es su elevada concomitancia con
psicosis (se han descrito tasas de prevalencia hasta del 30%).2% Se ha propuesto como modelo
genético para comprender la esquizofrenia y los trastornos del espectro bipolar.2

Conclusion

La valoracion y el tratamiento de las personas con discapacidad intelectual y trastornos
psiquiatricos y conductuales concomitantes siguen siendo complejos. La discapacidad
intelectual es un trastorno prevalente con mdaltiples causas y una tasa de trastornos
psiquiatricos y conductuales concomitantes mayor de la observada en la poblacion general.
Un conocimiento basico de lo que define la discapacidad intelectual y su evaluacion
apropiada resulta critico para comprender a una poblacion muy compleja y desatendida.
Conocer los trastornos de la conducta y ciertos sindromes conductuales patoldgicos
exclusivos de esta poblacién, junto con la apreciacion de las diferencias individuales en el
nivel de desarrollo y en la presentacion de sintomas psiquiatricos, también ayuda a la
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valoracion de una situaciéon clinica determinada. El psiquiatra tiene que emplear sus
conocimientos médicos para descartar factores fisicos causales o contribuyentes a un
comportamiento o trastorno presente, asi como su conocimiento del posible aspecto funcional
que puede tener una conducta. Resulta esencial tener en cuenta la necesidad de medidas
objetivas de sintomas y resultados en una poblacion que no siempre puede hablar por si
misma si se desea realizar un tratamiento de calidad. La asistencia longitudinal deberia ser la
norma, no la excepcion, ya que a menudo solo con el tiempo y en el contexto de una relacion
a largo plazo mejora la comprension del comportamiento. En conclusion, trabajar con
pacientes intelectualmente discapacitados precisa que el psiquiatra cuente con multiples
habilidades y tenga plena confianza en los miembros del equipo de tratamiento. Aunque la
asistencia clinica a las personas con discapacidad intelectual puede ensefiarnos humildad,
también resulta una experiencia muy gratificante.

Acceda online a las preguntas de opcion mdltiple (en inglés) en
https://expertconsult.inkling.com
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