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Resumen

Los nifios con sindrome de Down tienen una prevalencia mas elevada que el resto de
poblacion general de presentar trastorno por déficit de atencion con o sin hiperactividad
o impulsividad (TDAH). El diagnodstico e identificacion del TDAH es importante porque
puede afectar el rendimiento escolar y causar trastornos de la conducta.

El objetivo de este trabajo es doble. En primer lugar, se considera en esta revision la
repercusion del TDAH en los nifios con sindrome de Down. En segundo lugar, se presenta
un analisis sistematico de los articulos publicados en la bibliografia cientifica relativos a
los tests utilizados para el diagnostico de TDAH en nifios con sindrome de Down.

© 2011 Fundacié Catalana Sindrome de Down. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos
los derechos reservados.

Attention deficit disorder with or without hyperactivity or impulsivity in children
with Down’s syndrome

Abstract

Children with Down’s syndrome show a higher prevalence of attention deficit disorder
with or without hyperactivity or impulsivity (ADHD) than the rest of the general population.
The diagnosis and identification of ADHD is important because it can affect performance
at school and cause behavioural disturbances.

This research study has two objectives. First of all, in this review we consider the
repercussions that ADHD has on Down’s syndrome children. Secondly, we present a
systematic analysis of the articles published in the scientific literature relating to the
tests used to diagnose ADHD in Down’s syndrome children.
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Trastorno por déficit de atencion con o sin
hiperactividad o impulsividad y sindrome de
Down

El trastorno por déficit de atencion con o sin hiperactividad
o impulsividad (TDAH) afecta aproximadamente al 3-7% de
los nifos en edad escolar de la poblacion general’, mientras
que en nifios con discapacidad mental llega hasta el 14,8%?,
y en el sindrome de Down (SD) llega a alcanzar un 9%°. Los
sintomas cardinales son la inatencion, la hiperactividad y la
impulsividad. Los padres de ninos y adolescentes con SD han
descrito mas trastornos de conducta y mas problemas de
atencion cuando los comparan con los hermanos de desarro-
llo normal“. Se ha descrito también una mayor hiperactivi-
dad en nifos de 5-11 afos con SD cuando se los compara con
un grupo de hermanos®.

EL TDAH es un trastorno neurobioldgico de base genética.
En este trastorno hay una alteracion funcional y anatomica
de la corteza prefrontal y de sus conexiones con los nicleos
de la base (especialmente el nucleo estriado) y el cerebelo,
en la que estan implicadas preponderadamente las vias ca-
tecolaminérgicas y sus neurotransmisores, dopamina y no-
radrenalina.

En un reciente estudio realizado en la Universidad de
Cardiff®, se ha demostrado que los nifios con TDAH presen-
tan un nimero mayor de deleciones o duplicaciones de aci-
do desoxirribonucleico, lo que se conoce como variaciones
en el nimero de copias (VNC), en comparacion con nifos
que no presentan este trastorno. Las VNC provocan que los
genes que se encuentran en estas regiones se muestren mas
0 menos activos de lo que seria deseable, lo cual produce
cantidades excesivas o insuficientes de las proteinas que de
ellos se derivan. Se postula que, segln los genes afectados,
los nifos con TDAH manifestaran uno u otro subtipo del
trastorno y, segun la cantidad de copias de cada gen, la in-
tensidad del TDAH variara.

Hay dos conceptos importantes que ayudan a entender la
relaccion TDAH y SD: el diagnostico-dual y el fenotipo con-
ductual.

El término diagnodstico-dual, establecido por Lovell y
Reiss” en 1993 e introducido en Espana por Novell en 1999,
se refiere a la persona que tiene retraso mental y un tras-
torno psiquiatrico. En el pasado, en general no se aceptaba
que las personas con retraso mental pudiesen tener al mis-
mo tiempo una enfermedad mental. Actualmente se reco-
noce que los trastornos psiquiatricos pueden coexistir con
el retraso mental en una misma persona. Por tanto, estos
trastornos pueden beneficiarse de un tratamiento médico.
En nifos con SD el trastorno dual alcanza el 18-38%2.

El concepto de fenotipo conductual? significa que “perso-
nas afectadas de un sindrome determinado muestran cier-
tas consecuencias en su conducta y desarrollo con mayor
probabilidad o posibilidad que las personas que no tienen
dicho sindrome”.

En el TDAH, la inatencion se manifiesta como la dificultad
para concentrarse en una actividad, parece que no escu-
chan cuando se les habla, no obedecen, se distraen facil-
mente, estan inquietos, no atienden, olvidan o pierden co-
sas, evitan tareas que requieran un esfuerzo mental
sostenido. La hiperactividad o la impulsividad se caracteri-
zan por inquietud, exceso de accion (correr o saltar) en si-

Tabla 1 Trastornos que muestran comorbilidad
con el trastorno por déficit de atencion con
o sin hiperactividad

Trastorno de Tourette/trastorno obsesivo-compulsivo
Trastornos generalizados del desarrollo

Trastorno autista

Trastorno de Asperger

Trastorno generalizado del desarrollo no especificado
Trastorno de la comunicacion (trastorno especifico del
lenguaje)
Trastornos del aprendizaje

Dislexia

Discalculia

Disgrafia

Trastorno del aprendizaje no verbal
Trastorno del desarrollo de la coordinacion
Trastornos de conducta
Trastornos de ansiedad
Depresion y otros trastornos afectivos

tuaciones inadecuadas y tienen dificultades para mantener-
se sentados. Hablan sin parar, actlan sin pensar, tienen
dificultad para esperar su turno. Todo ello conlleva un dete-
rioro en la relacion social y en el rendimiento escolar. Los
sintomas en los nifios con SD se pueden presentar antes de
los 3 anos de edad’.

La hiperactividad y la impulsividad colocan a los nifios
con SD y TDAH en situacion de riesgo alto para presentar
una lesion por accidente, escaparse, perderse, etc.

Es preciso establecer un diagndstico diferencial de TDAH
en los nifos con SD. Se deben descartar el hipertiroidismo,
la pérdida de audicion y las apneas del sueno™ vy los efectos
secundarios de algunos medicamentos, como antihistamini-
cos, cafeina y agonistas adrenérgicos.

El TDAH no suele aparecer solo y suele asociarse a otros
trastornos (comorbilidad)' (tabla 1). El 40-60% de la pobla-
cion con TDAH presenta un trastorno oposicionista desafian-
te; el 20-40%, un trastorno de conducta disocial'?; el 25%,
trastornos de ansiedad; el 24%, trastornos del estado de
animo, y un 12%, trastornos por tics, problemas de aprendi-
zaje. También esta sefalada la relacion de los trastornos
del espectro autista con el TDAH y el SD*3.

Diagnéstico del TDAH, escalas de evaluacion
y tratamiento

El diagnodstico de TDAH es basicamente clinico. Es funda-
mental realizar una anamnesis detallada para valorar la sin-
tomatologia, que debe incluir los criterios clinicos de la
cuarta edicion revisada del Manual Diagnéstico y Estadistico
de los trastornos mentales (DSM-IV-TR) (tabla 2)'* y poner
de manifiesto la existencia de una repercusion funcional
que produzca una afectacion significativa en la calidad de
vida del paciente. Los sintomas han de estar presentes en
dos o mas entornos, por ejemplo en la escuela y en casa.
Hay tres subtipos de TDAH: a) el tipo inatento, si predomi-
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Tabla 2 Criterios de trastorno por déficit de atencion con
o sin hiperactividad en la cuarta edicion revisada del Ma-
nual Diagnostico y Estadistico de los trastornos mentales
(DSM-IV-TR)

Los criterios exigen el cumplimiento de 6-9 variables en
los aspectos de déficit de atencion y en el de
hiperactividad-impulsividad. Estas son:

Déficit de atencion

A menudo no presta atencion suficiente a los detalles o
incurre en errores por descuido en las tareas escolares,
en el trabajo o en otras actividades.

A menudo tiene dificultades para mantener la atencion en
tareas o en actividades lidicas.

A menudo parece no escuchar cuando se le habla
directamente.

A menudo no sigue instrucciones y no finaliza tareas
escolares, encargos u obligaciones en el centro de trabajo
(no se debe a comportamiento negativista o a
incapacidad para comprender instrucciones).

A menudo tiene dificultades para organizar tareas y
actividades.

A menudo evita, le disgusta dedicarse a tareas que
requieren un esfuerzo mental sostenido (como trabajos
escolares o domésticos).

A menudo extravia objetos necesarios para tareas o
actividades (p. ej., juguetes, ejercicios escolares,
lapices, libros o herramientas).

A menudo se distrae facilmente por estimulos
irrelevantes.

A menudo es descuidado en las actividades diarias.

Hiperactividad-impulsividad

A menudo mueve en exceso manos o pies, 0 se remueve
en su asiento.

A menudo abandona su asiento en la clase o en otras
situaciones en que se espera que permanezca sentado.
A menudo corre o salta excesivamente en situaciones
en que es inapropiado hacerlo (en adolescentes o adultos
puede limitarse a sentimientos subjetivos de inquietud).
A menudo tiene dificultades para jugar o dedicarse
tranquilamente a actividades de ocio.

A menudo “esta en marcha” o suele actuar como si
tuviera un motor.

A menudo habla en exceso.

A menudo precipita respuestas antes de haber sido
completadas las preguntas.

A menudo tiene dificultades para guardar turno.

A menudo interrumpe o se inmiscuye en las actividades
de otros (p. €j., se entromete en conversaciones

0 juegos).

Estas caracteristicas deben ademas cumplir tres
condiciones:

— Inicio temprano (anterior a los 7 anos).

— Afectacion minima de dos ambitos de relacion del
paciente (habitualmente son la familia y la escuela).

— Estar presentes desde un tiempo minimo de afectacion
de 6 meses.

Tabla 3 Cuestionario de cualidades y dificultades

Este cuestionario detecta probables casos de trastornos
mentales y del comportamiento en nifios. Consta de 25
apartados que se dividen en 5 escalas de 5 items cada
una de ellas. Dichas escalas hacen referencia a:

— Sintomas emocionales.

— Problemas de conducta.

— Hiperactividad.

— Problemas con companeros.

— Conducta positiva de socializacion.

1. Tiene en cuenta los sentimientos de otras personas.
2. Es inquieto/a, hiperactivo/a, no puede permanecer
quieto/a por mucho tiempo.
3. Se queja con frecuencia de dolores de cabeza, de
estomago o de nauseas.
4. Comparte frecuentemente con otros/as ninos/as
chucherias, juguetes, lapices.
5. Frecuentemente tiene rabietas o mal genio.
6. Es mas bien solitario/a y tiende a jugar solo/a.
7. Por lo general es obediente, suele hacer lo que le
piden los adultos.
8. Tiene muchas preocupaciones, a menudo parece
inquieto/a o preocupado/a.
9. Ofrece ayuda cuando alguien resulta herido/a,
disgustado/a o enfermo/a.
10. Esta continuamente moviéndose y es revoltoso/a.
11. Tiene por lo menos un/a buen/a amigo/a.
12. Pelea con frecuencia con otros/as nifos/as o se
meten con ellos/ellas.
13. Se siente a menudo infeliz, desanimado/a o lloroso/a.
14. Por lo general cae bien a los/as otros/as nifios/as.
15. Se distrae con facilidad, su concentracion tiende a
disiparse.
16. Es nervioso/a o dependiente ante nuevas situaciones,
facilmente pierde la confianza en si mismo/a.
17. Trata bien a los/as nifios/as mas pequenos/as.
18. A menudo miente y engana.
19. Los otros nifios se meten con él/ella o se burlan de
él/ella.
20. A menudo se ofrece para ayudar (a padres, maestros,
otros ninos).
21. Piensa las cosas antes de hacerlas.
22. Roba cosas en casa, en la escuela o en otros sitios.
23. Se lleva mejor con adultos que con otros/as nifnos/as.
24. Tiene muchos miedos, se asusta facilmente.
25. Termina lo que empieza, tiene buena concentracion.

nan los signos de inatencion; b) el tipo hiperactivo-impulsi-
vo, y ¢) el tipo combinado, si hay manifestaciones de am-
bos. El mas frecuente es el TDAH combinado y el de mas
dificil diagnostico, el TDAH inatento. El tipo hiperactivo-
impulsivo es el menos frecuente.

No hay ninglin marcador especifico ni prueba de neuro-
imagen que pueda ayudar al diagndstico. Las escalas de
evaluacion por si solas no son diagnosticas, son Utiles para
reunir la informacion y determinar si se cumplen los crite-
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Tabla 4 Escala de Conners revisada

Nada Poco Bastante Mucho

. Tiene excesiva inquietud motora

. Tiene dificultades de aprendizaje escolar

. Molesta frecuentemente a los nifios

. Se distrae frecuentemente, escasa atencion

. Exigen inmediata satisfaccion a sus demandas

. Tiene dificultades para las actividades cooperativas
. Esta en las nubes, ensimismado

. Deja por terminar la tarea que empieza

. Es mal aceptado en el grupo

10. Niega sus errores y echa la culpa a los otros

11. Emite sonidos de calidad y en situacion inapropiada
12. Se comporta con arrogancia, es irrespetuoso

13. Intranquilo, siempre en movimiento

14. Discute y pelea por cualquier cosa

15. Tiene explosiones impredecibles de mal genio

16. La falta el sentido de la regla, de “juego limpio”
17. Es impulsivo e irritable

18. Se lleva mal con la mayoria de sus companeros

19. Sus esfuerzos se frustran facilmente

20. Acepta mal las indicaciones del profesor

O O N LT AN WN

rios diagndsticos. Realizar el diagnoéstico de TDAH en el nifo
con SD puede ser mas dificil, porque algunos signos de TDAH
y otros trastornos comorbidos pueden atribuirse a la misma
discapacidad intelectual del nifo.

En la evaluacion del nifio con SD conviene tener una clara
comprension de su desarrollo linglistico y cognitivo. Las es-
calas que se utilicen deben adaptarse al nivel de desarrollo
del nifo, y resulta importante considerar la edad mental
basandose en su edad de desarrollo y no estrictamente en
la edad cronoldgica.

Los métodos utilizados en la valoracion diagnostica pue-
den ser cuestionarios de cribado y cuestionarios especificos.
Los instrumentos de cribado mas utilizados son: el “Strengths
and Difficulties Questionnaire” (SDQ) (tabla 3), “Rutter, Child
Behavior Cheklist” (CBCL) y escala de Conners. Los test psi-
cométricos especificos para TDAH son: “Schedule for Non-
adaptive and Adaptive Personality IV” (SNAP IV) y “Attention
Deficit Hyperactivity (ADH) Rating Scale” de DuPaul (tabla 4).

A continuacion se realiza una breve exposicion de los test
psicométricos mas utilizados en la poblacion diagndstica de
psicopatologia. Se ha utilizado la base de datos PubMed y se
ha establecido una estrategia de busqueda del periodo
comprendido entre 1986 y 2010, mediante los descriptores
del “Medical Subject Headings” (MeSH). Los descriptores
seleccionados fueron: “sindrome de Down”, “trastorno por
déficit de atencidn con o sin hiperactividad” e “instrumento
diagnostico”.

1. Reiss Scales for Children’s. Estas escalas de valoracion
conductual se diseharon especificamente para cribar y
diagnosticar psicopatologia en nifos con diagnostico de
trastorno dual. Se han utilizado en nifios con SD'.

2. Rutter Behavioral Scale. Gath y Gumley'® la utilizaron
en 1986 en una muestra de nifos con SD de escuelas

publicas y estimaron la prevalencia de importantes pro-
blemas de conducta, autismo infantil, psicosis infantil,
trastornos emocionales e hiperactividad, demostrando
diferencias significativas en el patréon de conducta de
los nifios con SD y otro grupo con retraso mental equipa-
rable en edad, sexo y retraso mental y fisico.

. Criterios de DSM-III-R. Myers y Pueschel' los utilizaron

en 1991 para determinar la prevalencia de trastornos
psiquiatricos en 497 nifios con SD, a partir de una consul-
ta clinica ambulatoria. Entre los diagnosticos mas fre-
cuentes se detecto el autismo infantil, conductas repe-
titivas estereotipadas, trastornos de ansiedad, trastornos
de conducta, hiperactividad y déficit de atencion.

. Developmental Behavior Checklist (DBC). Este cuestio-

nario contiene 96 items y se disefi6 para evaluar los pro-
blemas emocionales y de conducta de nifios entre 4y 18
ahos con retraso mental. Las preguntas hacen referen-
cia a la conducta observada en los Gltimos 6 meses. Se
ha utilizado para realizar cribado del autismo.

. Child Behaviour Check List (CBCL). Desarrollado por

Achenbach en 1991. Inicialmente se utilizé como herra-
mienta de cribado diagndstico en una unidad de salud
mental para evaluar los problemas de conducta en los
menores, entre ellos ninos con SD'®. Es ampliamente
utilizado tanto en la clinica, como en la investigacion,
debido a su fiabilidad demostrada y la validez. Uno de
sus problemas es su extension, con mas de 150 items, y
la necesidad de una interpretacion laboriosa que re-
quiere un tratamiento informatico.

. Strengths and Difficulties Questionnaire (SDQ). Conoci-

do en castellano como “Cuestionario de dificultades y
capacidades”, es una escala de amplio espectro desa-
rrollada por Robert Goodman en el Instituto de Psiquia-
tria de Londres en 1997. Es el mas utilizado en el mundo.
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Es un test corto que consta sélo de 25 atributos y es facil
de utilizar en la consulta de pediatria. Hace referencia
a la presencia de alteraciones emocionales, problemas
de conducta e hiperactividad y problemas con compane-
ros. Es un instrumento bien validado en poblacion espa-
fola. El SDQ puede ser una opcion util para realizar un
cribado de trastornos psiquiatricosy también como ayu-
da en una primera fase en el diagndstico de TDAH en
nifios con SD'. Evalla a nifos y adolescentes entre 4 y
16 anos. Puede descargarse de forma gratuita de inter-
net en la pagina web www.sdqinfo.org. Esta traducido a
mas de 40 idiomas, entre ellos en castellano, catalan,
gallego, euskera, rumano, arabe, chino y swahili.

7. Aberrant Behavior Checklist (ABC). Comprende una es-
cala de 5 factores y 58 items. En castellano es conocida
como “Escala de comportamiento anémalo”. Capone et
al® la utilizan en su estudio de la comorbilidad de los
trastornos de espectro autista y el SD y los trastornos
neuroconductuales.

8. SNAP IV. Es una version abreviada del DSM-IV basada en
la deteccion de 18 items diagnosticos. Se divide en dos
apartados que contienen 9 items cada uno y que repre-
sentan respectivamente los dominios de la inatencion y
de la hiperactividad/impulsividad.

9. Conners’ Rating Scales (CRS-R). Comprende 4 subesca-
las: oposicional, problemas cognitivos e inatencion, hi-
peractividad e indice de TDAH que indica el riesgo de
presentar el trastorno.

10. ADHD Rating Scale-1V. Propuesto por DuPaul contiene 18
items relacionados directamente con los criterios diag-
nosticos del DSM-IV para el TDAH.

El tratamiento mas eficaz del TDAH es el multimodal, es
decir, la combinacién de una medicacion y terapia conduc-
tual, consistente en medidas psicoeducativas individualiza-
das, en el ambito escolar y familiar. El medicamento de
eleccion es el metilfenidato que actla en la regulacion del
sistema dopaminérgico. El uso de metilfenidato esta indi-
cado en nifos con retraso mental, si existe una sintomato-
logia de TDAH intensa y desproporcionada a su enfermedad
de base. Sin embargo, el tratamiento debe iniciarse por
profesionales conocedores del trastorno que posteriormen-
te deberan efectuar un seguimiento ajustando la posologia
segln la respuesta. En los nifios con SD hay que extremar
la indicacion por la presencia simultanea de otras afec-
ciones.

Conclusion

Tanto el diagnodstico temprano como las medidas terapéuti-
cas tempranas mejoran el aprendizaje y la calidad de vida
del nino y de la familia y pueden reducir considerablemente
la comorbilidad del TDAH, que es siempre un factor de mal
pronostico.

El diagnostico del TDAH es complejo y mas en los nifos
con SD. No hay escalas estandarizadas especificas para
ellos, aunque si existen escalas globales para realizar una
aproximacion al diagnostico. Es necesario seguir investigan-
do sobre la aplicabilidad en la practica clinica de las escalas
mas apropiadas para estos nifos.
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