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Resumen

En algunos adolescentes y jovenes con sindrome de Down (SD) se ha observado un dete-
rioro en sus funciones cognitivas y en sus capacidades adaptativas similar al observado en
personas que padecen la enfermedad de Alzheimer, aunque en edades muy tempranas.
Se sabe muy poco sobre la etiologia de estos cambios. En este trabajo se exponen tres
casos de jovenes con SD que presentaron un deterioro en sus funciones cognitivas y una
pérdida de habilidades funcionales previamente bien adquiridas, y se examinan algunos
de los factores de riesgo (médicos y psicologicos) que pueden estar asociados a dicho
deterioro. En todos los casos, la pérdida de capacidades se acompanaba de sintomas de
ansiedad y depresion.

Regression in young adults with Down’s syndrome. A three cases review

Abstract

A deterioration in some of their cognitive functions and adaptive skills has been observed
in adolescents and young adults with Down’s syndrome, which is similar to that observed
in individuals who suffer from Alzheimer’s disease, although at much earlier ages. Little
is known of the etiology of these changes. In this work, 3 cases are presented on 3 young
adults with Down’s syndrome, who presented with a deterioration in their cognitive
functions and a loss of, previously well attained, functional skills. Some medical and
psychological risk factors that could be associated with this regression are examined. In
all the cases, the loss of skills was associated with anxiety and depression symptoms.
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Introduccién

Algunos autores han descrito graves regresiones en el fun-
cionamiento adaptativo y cognitivo en adolescentes y adul-
tos jovenes con sindrome de Down (SD)"2. Cabe preguntarse
si dichas regresiones pueden estar relacionadas con una
demencia de inicio inusualmente precoz o con aspectos de-
presivos. En 2011, la revista International Review of Re-
search on Developmental Disabilities publico un articulo de
Devenny y Matthews titulado: “Regression: atypical loss of
attained functioning in children and adolescents with Down
syndrome”. El texto versa sobre regresiones graves que se
han observado en algunos adolescentes y jovenes con SD
con respecto a su funcionamiento cognitivo y adaptativo, y
que aparecen tras un periodo de evolucion normal. La sin-
tomatologia consiste, por un lado, en una pérdida atipica
de habilidades, previamente obtenidas, en la cognicion, la
socializacion y en las actividades diarias y, por otro, en un
aumento de la conducta desadaptada. Todos los casos mos-
traron una conducta que figura dentro del cuadro de la de-
presion: pérdida de alegria, aislamiento o retraimiento y
lloro, tristeza y cansancio. Las autoras calificaron la apari-
cion de este problema en personas jovenes como “rara”, y
refieren que se conoce tan poco sobre el tema que no esta
claro si estos casos conformarian un diagnostico especial o
formarian parte de la psicopatologia o de conductas de-
sadaptadas’.

EL SD es un factor de riesgo para el desarrollo de la de-
presion®. Ante situaciones de estrés emocional, y teniendo
en cuenta su menor capacidad a la hora de comprender,
percibir y expresar sus pensamientos y emociones, las per-
sonas con SD pueden presentar respuestas atipicas y mas
complejas en comparacion con personas sin discapacidad
intelectual. La depresion en este colectivo no suele expre-
sarse a través de la palabra, sino en forma de pérdida de
habilidades y de memoria, enlentecimiento, inatencion,
cambios en el apetito o en el ritmo de suefio, empeora-
miento de las capacidades cognitivas, tendencia a la desco-
nexion y al aislamiento, soliloquios e ideas delirantes, labi-
lidad afectiva, pasividad o llanto®. Se estima que los
sintomas neuropsiquiatricos ocurren en aproximadamente
un 26% de los individuos con SD®.

Por otra parte, existe una estrecha relacion entre el SD y
la enfermedad de Alzheimer (EA) como consecuencia de la
sobreexpresion del gen de la proteina precursora amiloide
(APP), presente en el cromosoma 21 que, en el SD, se en-
cuentra triplicado’. El reto mas importante al que deberan
hacer frente las personas con SD probablemente sea la EA.
Algunos autores han descrito cambios de conducta y de per-
sonalidad como los primeros sintomas de EA en personas
adultas con SD, entre los que destacan la apatia/falta de
motivacion, la agresividad, la labilidad emocional, la falta
de empatia o de tacto social, la depresion y la presencia de
ideas delirantes®'. Dado que muchos de estos sintomas,
junto con los trastornos del suefio y los cambios en el ape-
tito, son comunes a la depresion y a la EA, es importante
realizar un buen diagnéstico diferencial entre ambas.

En los jovenes que han presentado regresiones graves se
detectd también una base previa de ansiedad, depresion o
comportamientos agresivos, y las autoras del articulo cita-
do' apuntaron hacia cuatro posibles factores de riesgo que

podrian dar paso a la regresion: menarquia, fases de transi-
cion, acontecimientos en sus vidas y exposicion a anestesia.
Prasher', en 2002, observo que esta regresion duraba unos
2 afos y le seguia una fase estacionaria. Advirtié que podia
observarse cierta mejoria con antidepresivos, aunque los
sintomas podian persistir. Este autor atribuyo la regresion a
tres posibles causas: cambios prematuros asociados a una
EA de inicio precoz; ruptura de rutinas y pérdida de apoyos
propios del paso de nifo a adulto, y ruptura de la identidad
de uno mismo al tomar conciencia del SD.

En el Centro Médico Down de la Fundacié Catalana Sindro-
me de Down, con mas de 2.500 historias clinicas de pacientes
con SD, hemos atendido a un nimero reducido de estos casos
(y algun otro que nos ha consultado via e-mail, aportando
documentacion) que entrarian dentro de esta clinica y que
coinciden con la etapa adolescente/joven, con cambios o
transiciones o con la toma de conciencia de la discapacidad.
Apuntamos a la ruptura de la identidad de uno mismo al to-
mar conciencia del SD como causa de la regresion.

Presentacion de casos
Caso clinico 1

Mujer de 22 afios que acude a consulta tras iniciar un cuadro
de deterioro de aproximadamente un afno de evolucion, en
forma de mutismo, enlentecimiento motor, retraimiento so-
cial, pérdida de interés, aislamiento, dificultades para orien-
tarse en el tiempo, y mayores problemas de concentracion.
Los padres refieren también la presencia de “manias” (no
dejarse tocar, mojarse el pelo, esconder los cuchillos, etc.);
como antecedente médico de interés destaca un hipotiroidis-
mo en tratamiento farmacologico. Tras una minuciosa entre-
vista con los padres, se constata, por las mismas fechas, un
cambio importante en la vida de la paciente (una transicion).
Pasa del colegio ordinario a un taller ocupacional. A la familia
le parece que desde entonces empieza a empeorar.

La paciente, anteriormente, se expresaba de manera cla-
ray era capaz de explicar sin dificultad las actividades rea-
lizadas durante el dia. Después, comenzo a tartamudear y
meses después dejo de hablar (en estos momentos se comu-
nica por signos).

En relacion con las habilidades cotidianas, en un primer
momento se observo un enlentecimiento y, posteriormente,
empezd a negarse a hacer las cosas. Ha dejado de hacer
cosas que le gustaban, como leer, bailar y practicar depor-
te. En casa, pasa el tiempo mirando la television o encerra-
da a oscuras en el bafo. A esta sintomatologia hay que ana-
dirle una importante pérdida de peso y de cabello.

Se derivo a la paciente al médico generalista, que, tras
un examen exhaustivo, descart6 un problema médico. Pos-
teriormente fue derivada al neuropsicdlogo, cuyo segui-
miento descarto la presencia de un cuadro de tipo degene-
rativo. Del examen neuropsicologico destacé un notable
déficit atencional asi como un grave enlentecimiento psico-
motor. El perfil cognitivo de la paciente apoyo el diagnosti-
co de un trastorno depresivo.

La exploracion psiquiatrica y psicoldgica también apuntd
hacia un trastorno depresivo mayor, con clinica de hipoti-
mia, disforia, aislamiento, inhibicion psicomotriz, pérdida
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de peso, apatia, anhedonia, mutismo, signos de trastorno
obsesivo y regresion grave.

Tras la administracion de duloxetina 30 mg empezo6 a me-
jorar. Se observo una mayor reactividad a los estimulos, la
desaparicion de la inhibicion psicomotriz, desaparicion del
mutismo, mayor sociabilidad, aumento de peso y recupera-
cion de la motivacion. Persistia la sintomatologia compulsiva
asi como las reacciones inapropiadas (arrebatos de ira) ante
frustraciones, aunque se mostraba mas contenta, aumento
su apetito, cuidaba mas su aspecto y era mas sociable.

Este seria un caso de regresion por depresion que se des-
encadena en un momento de transicion: cambio de escuela
normal por educacion especial, en una etapa critica, la
adolescencia, y que creemos que tiene que ver con la per-
cepcion o asuncion de la identidad y de la discapacidad.

Caso clinico 2

Mujer de 26 ainos que fue atendida en consulta, por primera
vez, a los 13 afos de edad, por presentar actitud de rebel-
dia y de oposicion. Era comunicativa, agradable y simpati-
ca. Curso hasta 6.° de Primaria en una escuela ordinaria y
después, en el instituto, compartié la educacion ordinaria
con educacion especial (2 dias a la semana). La entrada en
la escuela especial la enfrenta con la discapacidad: “no me
gustan los de la escuela porque estdn mal”, manifestando
un rechazo importante al sindrome. Tras un periodo de opo-
sicion y enfados, comienza un discurso seudodelirante. Los
padres explican que su hija no quiere tener el SD. A veces
dice que se quiere morir, provoca y busca la confrontacion.

Cuando tenia 19 anos, los hermanos se emancipan y se
marchan de casa. Esta situacion fue determinante para
ella: los echa de menos, no puede dormir, y manifiesta que-
rer independizarse ella también. Presenta sintomas depre-
sivos —tristeza y llanto—, no mira a los ojos, tiene miedo e
insiste en que no quiere tener SD. Esta muy preocupada e
irritable y habla mucho de su discapacidad: “;de dénde he
sacado yo esta cara?”. Dice no pertenecer a su familia. Asi-
mismo, se le olvidan mas las cosas, se desorienta y esta
ansiosa. Inicia un mutismo, insomnio de conciliacion y un
enlentecimiento generalizado.

El psiquiatra le pauta un tratamiento antidepresivo. Se
deriva el caso a neuropsicologia donde se aprecia un nota-
ble enlentecimiento psicomotor, ausencia de iniciativa/es-
pontaneidad e importantes dificultades de comprension
secundarias a un déficit de tipo atencional. El cuadro de la
paciente no sugiere la presencia de una enfermedad dege-
nerativa primaria.

Lejos de mejorar con la medicacion y con el apoyo psico-
terapéutico, cada vez esta mas “desconectada”, empieza a
realizar estereotipias, tartamudea mucho, su lenguaje es-
pontaneo es casi ininteligible, hasta que llega a dejar de
hablar. Se niega a ir al centro ocupacional, pierde habilida-
des (ya no puede vestirse sola). Se le prescribe Risperdal®
1/2-0-1/2 y, aunque desaparecen las estereotipias, persiste
la apatia y el desinterés. Dado que aumenta mucho de peso
con la medicacion, se le cambia por Abilify® 5 mg 1-0-0.
Mejora ligeramente (esta menos pasiva). Habla de manera
inconexa y se rie sola. En el momento actual, la paciente
casi no habla y no responde ni a su nombre. Sigue acudiendo
al centro ocupacional y es capaz de comer sola.

Este seria un caso de pérdida de capacidades y de regre-
sion (por depresion) coincidentes con el rechazo a la disca-
pacidad en el momento de un cambio en su vida: marcha de
casa de sus hermanos, que le hace tomar conciencia de sus
dificultades y de su dependencia.

Caso clinico 3

Mujer de 25 anos que, tras una escolaridad normalizada, en
la que aprendio a leer y escribir correctamente y a manejar-
se con las matematicas de manera satisfactoria dentro de su
discapacidad, a los 14 afos contacta con compafneros con SD
y reacciona con rechazo, aunque posteriormente se integra
bien en un grupo. En la adolescencia, se enamora de un actor
y se pasa las horas viendo videos que busca en el ordenador.

Hacia los 23 aflos empieza a presentar “manias” (lavarse
continuamente los dientes hasta dafarse las encias) y a
quejarse de dolor de garganta, hasta dejar de comer. Final-
mente tiene que ser ingresada, con un diagnostico de de-
presion y medicada con fluoxetina.

Posteriormente deja de hablar y presenta crisis de agre-
sividad que requirieron otro ingreso hospitalario. La familia
refirid un deterioro en sus capacidades cognitivas. Meses
después, tras varias complicaciones médicas con ingreso
hospitalario y problemas graves, se acent(an los sintomas
de ansiedad y agresividad, por lo que le prescriben Risper-
dal®y Rivotril®. Se consigue reducir el nivel de ansiedad, se
le normaliza el suefio, aumenta el apetito y empieza a per-
der cabello.

A pesar de experimentar una ligera mejoria, la paciente
nunca recuperod sus capacidades cognitivas previas ni el ni-
vel de independencia conseguido con anterioridad. En el
momento actual, presenta un mutismo selectivo y se opone
a salir de casa.

Este seria un caso de pérdida funcional y de capacidades
cognitivas que coincide también con la toma de conciencia
de la discapacidad. En esta paciente se produce un agrava-
miento de los sintomas por problemas médicos.

Discusion

La regresion y la pérdida de habilidades o de capacidades se
observa tanto en la depresion como en la psicosis y en los
inicios del deterioro neurologico. El hecho de que se pre-
sente en pacientes jovenes podria llevarnos a descartar los
aspectos neurologicos. En todos los casos que hemos aten-
dido hay una base depresiva, enlentecimiento motor y algu-
na manifestacion de trastorno obsesivo. Las transiciones y
la toma de conciencia de la discapacidad, junto con los
acontecimientos importantes de la vida, mal elaborados,
son el denominador comun.

La toma de conciencia del SD, la asimilacién y aceptacion
de la discapacidad, junto con el descubrimiento de las mul-
tiples capacidades, favoreceran la construccion de la iden-
tidad™. La identidad se refiere al conjunto de rasgos corpo-
rales, mentales y psicologicos que se van desarrollando a lo
largo de la vida y que configuran la personalidad. La cons-
truccion de la identidad es un fenémeno muy complejo que
se realiza mediante las experiencias propias y la imagen de
uno mismo percibida en los demas. La persona con SD pue-
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de llegar a gozar del bienestar emocional suficiente como
para afrontar la etapa adulta de su vida y, en consecuencia,
insertarse en el mundo laboral y en la sociedad adulta cuan-
do se le ha posibilitado trabajar su identidad, el conoci-
miento de si misma, el descubrimiento de sus capacidades
y de sus dificultades para que se acepte como es y constru-
ya una autoestima alimentada en hechos reales. Para pre-
venir este tipo de patologia —las regresiones y la depre-
sion— es fundamental trabajar la identidad y la aceptacion
de la discapacidad desde edades tempranas.

La adolescencia supone una crisis de identidad que en
personas con SD puede ser muy intensa. Como hemos visto
en los casos presentados, la regresion ha aparecido en esta
edad o en la primera juventud. La regresion, como sintoma,
en un principio es muy dificil de observar, por lo que es muy
importante realizar exploraciones neuropsicologicas a par-
tir de los 18 anos y trabajar, desde muy pequenos, la iden-
tidad y la aceptacion de la discapacidad.

Ayudar al nifio a ver sus capacidades, a que comprenda
que la discapacidad no le envuelve, a potenciar sus habili-
dades y a descubrir sus competencias, sin negar aquello que
le cuesta mas trabajo hacer, le ayudara a crecer de una
manera armonica.
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