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INTRODUCCION

Lo mds importante de la comunicacion es escuchar lo que no se dice.
Peter Drucker

Esta obra colectiva tiene el propésito de consolidar y dejar patentes las ideas y
aspiraciones de un grupo de investigadores que han apostado por unir conoci-
mientos y sinergias para ofrecer recursos a un grupo de sujetos que se encuen-
tran entre los mas vulnerables, y a todos aquellos profesionales que deben en
alguna ocasion brindarles asistencia. Los quince capitulos que lo conforman pre-
tenden dejar constancia de nuestros objetivos, investigacion e inquietudes, por
un lado. Por otro lado, quizas puedan incitar a abrir caminos a otras investigacio-
nes futuras que partan de estos presupuestos basados en la interdisciplinaridad
y la colaboracién de distintas ramas del saber que confluyen en la atencién a la
discapacidad intelectual severa.

El volumen consta de tres bloques. El primero ha sido realizado por investiga-
dores del ambito sanitario y cientifico del Hospital Parc Tauli, centro de referencia
en enfermedades raras de base genética y en su intervencion. Cada capitulo, pre-
sentado por el equipo compuesto por Elisabeth Gabau Vila, Carme Brun i Gasca,
Concepcion Fernandez Zurita, Lorena Joga Elvira y Ariadna Ramirez-Mallafré
aglutina un nimero de sindromes relacionados con su descripcion cientifica y
las indicaciones de intervenciéon. Los primeros cinco capitulos presentan el ana-
lisis de quince sindromes seleccionados por dichos especialistas atendiendo al
criterio de ser aquellos que afectan en mayor medida las habilidades de comuni-
cacion en los sujetos que sufren discapacidad intelectual: autismo severo, encefa-
lopatias epilépticas en la infancia, paralisis cerebral infantil, sindrome de Angel-
man, sindrome de Cornelia de Lange, sindrome de Kleefstra, sindrome de Lennox
Gastaut, sindrome de Mowat Wilson, sindrome de Phelan-McDermid, sindrome de
Pitt-Hopkins, sindrome de Rett y MECP2-related disorders, sindrome de Usher,
sindrome de West, sindromes de microduplicacién-microdelecién con afectacion
grave del lenguaje y sordera asociada a otras causas de discapacidad intelectual.

El segundo bloque incluye cuatro capitulos relacionados con la interpretacion
en el contexto de la discapacidad. En el Capitulo 6, Carmen Acuia Partal, Teresa
Alba Fernandez y Marcos Rodriguez Espinosa describen la experiencia real de

Xi
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xii DISABILITY AND COMMUNICATION

aplicar los recursos de la aplicacién EC+ y la familiarizacion del intérprete con la
comunicacion multimodal y determinados protocolos de actuacién en un centro
de discapacitados intelectuales.

En el Capitulo 7, Hildegard Vermeiren propone una serie de criterios en la for-
macién a intérpretes para la atencién y comunicacion a personas con discapaci-
dad visual y las estrategias necesarias para que esta comunicacion sea efectiva.

Encarnacién Postigo Pinazo analiza, en el Capitulo 8, las respuestas de los
estudiantes de interpretacion y los intérpretes profesionales a las cuestiones
planteadas en el caso practico de los cursos de formacion del proyecto EC+ y
los informes del programa de formacién intensivo y movilidad de estudiantes.
Los resultados del analisis muestran que dichos profesionales presentan extraor-
dinarias habilidades y predisposicién para abordar la comunicacién mediante
recursos multimodales en el contexto de la discapacidad intelectual.

Laura Parrilla Gémez y Encarnaciéon Postigo Pinazo, en el Capitulo 9, abordan
la comunicacion en el contexto hospitalario y, tras describir los recursos existen-
tes para la comunicacién con el paciente, detallan la situacién de la persona con
discapacidad intelectual y la conveniencia de usar la aplicacién EC+. Proponen
un protocolo y una plantilla de actuacién para intérpretes cuando se debe entre-
vistar a personas con problemas de comunicacién debido a las patologias que les
causan discapacidad intelectual.

El tercer bloque incluye trabajos de investigacion sobre tecnologias, sistemas
para la comunicacién y subtitulado.

En el Capitulo 10, Cristina Vereda y Lidia Taillefer realizan una revisién de los
principales tipos de afasias y trastornos lingiiisticos derivados de ellos. Afirman
que la aplicaciéon EC+ es una herramienta util para los profesionales que trabajan
con pacientes que han adquirido afasia global debido a que los profesionales que
trabajan para mejorar la produccion de la voz y la comprensién pueden avanzar
mas mediante el uso de esta herramienta.

En el Capitulo 11, Marlene Hilzensauer y Christine Kulterer ofrecen una pano-
ramica de la situacién de la lengua de signos y las iniciativas mediante tecnolo-
gias para acercarla a todos los usuarios en el contexto europeo. Dichas inicia-
tivas estan destinadas a las personas que padecen discapacidad auditiva. Asi
mismo, las autoras analizan las particularidades de esta patologia.

Marina Calleja Reina y José Miguel Rodriguez Santos presentan, en el Capitu-
lo 12, los presupuestos fundamentales de la comunicacién aumentativa y alterna-
tiva especialmente destinada a personas con discapacidad intelectual, y detallan
la aportacion de los sistemas de comunicacion alternativa para estos usuarios.
Ademas, ofrecen indicaciones para la toma de decisiones sobre la eleccién de
dispositivos para la comunicacién. El capitulo finaliza con una valoracién por-
menorizada de la aplicacién EC+.
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En el Capitulo 13, Francisco Chicano y Gabriel Luque presentan las ventajas y
limitaciones de las TICs y, en particular, de las aplicaciones méviles como herra-
mientas para la comunicacion total. Igualmente analizan la aplicacién EC+, los
recursos multimodales que ofrece y la forma de actualizar dichos recursos. Del
mismo modo, realizan una revision de algunos de los avances més recientes en
Ciencias de la Computacién para ayudar a las personas discapacitadas.

Partiendo de la perspectiva multimodal de la comunicacién y el enfoque cons-
tructivista y socio-semiético, Isabel Cémitre Narvaez aplica, en el Capitulo 14,
los recursos de la aplicacién EC+ al subtitulado de un cuento interactivo, y logra
comprobar que, mediante una comunicacién simplificada pero efectiva, sujetos
que sufren discapacidad intelectual consiguen procesar el mensaje del cuento
Babel con los resultados esperados.

Finalmente, en el Capitulo 15, Maria José Varela Salinas y Joanne Lucy Elias
realizan un estudio mediante encuestas sobre la calidad del subtitulado para sor-
dos donde se intenta profundizar en el conocimiento del perfil de las personas
que lo usan y su nivel de satisfaccion.

Todos los autores de este volumen son integrantes del proyecto EC+ y apor-
tan los resultados de su investigacion en este proyecto. En ocasiones, los traba-
jos presentados incluyen la coautoria de un investigador con la colaboracién de
otros autores ajenos que han potenciado su difusion.

No podemos dejar de manifestar nuestro mas sincero agradecimiento a todos
aquellos organismos que han brindado su colaboracion, como las asociaciones
ADIPA, AMIRAX y San Vicente de Paul; a las delegaciones territoriales de edu-
cacion andaluzas que estan evaluando el uso de los recursos de EC+, y a CERMI
Andalucia que nos ha brindado su apoyo durante el transcurso del proyecto. Del
mismo modo, debemos mencionar a todos aquellos profesionales (logopedas,
intérpretes, personal sanitario, etc.) que han realizado nuestros cursos de forma-
cién y que han aportado valiosas ideas y sugerencias.

La ayuda de las universidades y centros del consorcio del proyecto ha sido
similarmente inestimable, asi como el respaldo del programa Erasmus+".

1 Esta investigacion ha sido realizada con la financiacion y en el marco del proyecto Erasmus+ EC+,
Reference number: 2015-1-ES01-KA203-015625.
Enhancing communication: research to improve communication for people with special needs and deve-

lopment of ICT resources and tools.

Disclaimer:

The European Commission support for the production of this publication does not constitute an endorsement of the contents which
reflects the views only of the authors, and the Commission cannot be held responsible for any use which may be made of the infor-

mation contained therein.
e Co-funded by the
3 0B Erasmus+ Programme
o of the European Union
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Deseamos sinceramente que esta investigacion dé lugar a futuras iniciativas
que favorezcan la atencion a los discapacitados intelectuales y, a la vez, ofrezcan
formacién y empoderamiento a los profesionales que desempenan su labor en
estos ambitos.

En Malaga, a 1 de diciembre de 2017
Encarnacion Postigo Pinazo

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



Capitulo 1

ANALISIS DE LOS SINDROMES DE ANGELMAN
Y AFINES, COMO LOS DE PITT HOPKINS,

DE MOWAT-WILSON, DE KLEEFSTRA

Y DE PHELAN-MCDERMID

Elisabeth Gabau Vila, Carme Brun i Gasca, Concepcion Ferndndez Zurita,
Lorena Joga Elvira, Ariadna Ramirez-Mallafré (Hospital Parc Tauli)

1. INTRODUCCION

Los sindromes de Angelman (SA), de Pitt Hopkins (SPTH), de Mowat-Wilson
(SMW), de Kleefstra (SK) y de Phelan-McDermid (SPHMD) corresponden a enti-
dades que afectan el neurodesarrollo, con grave discapacidad intelectual, ausen-
cia de lenguaje oral, epilepsia y microcefalia.

Los detalles clinicos caracteristicos de cada sindrome pueden permitir una
identificacién diagndstica, no obstante debemos confirmarlo molecularmente. El
diagnéstico genético confirma el diagnéstico clinico y permite un asesoramiento
reproductivo.

El manejo de estos sindromes es complejo y requiere una atenciéon multidis-
ciplinar; afortunadamente existen guias médicas que facilitan el trabajo de los
diferentes profesionales que intervienen.

En este capitulo describiremos los aspectos clinicos mas relevantes, profundi-
zando en los aspectos neuroconductuales, en el diagnéstico y especialmente en
la intervencion psicoldgica.

2. SINDROME DE ANGELMAN

El sindrome de Angelman (SA) es un grave trastorno del neurodesarrollo, con
una prevalencia entre 1/10.000-1/20.000 individuos [Bird LM, 2014]. Las perso-
nas afectadas presentan una discapacidad intelectual grave, sin practicamente

1
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2 DISABILITY AND COMMUNICATION

lenguaje oral; epilepsia en méas del 80 % de los individuos; trastorno del equi-
librio y del movimiento y un fenotipo conductual caracteristico. Entre el 40 y
80 % de los pacientes se observa trastorno del suefio que incluye problemas
para conciliarlo y para mantenerlo, con despertares frecuentes que lo fragmen-
tan [Guitart et al., 2015].

Los lactantes con SA, pueden presentar dificultades para la lactancia por mala
succién; se observa reflujo gastroesofagico con cierta frecuencia asi como estra-
bismo. Aunque no presentan dismorfias al nacer, no es extraio que al final del
primer afio, la cabeza no crezca adecuadamente y presenten microcefalia. Fisi-
camente se observa un occipucio aplanado (braquicefalia), protrusién lingual,
boca grande, dientes pequeios y separados, hipopigmentacién de la piel, cabello
y ojos respecto a su familia en aquellos con delecion (ver mecanismos genéticos).
Otros problemas frecuentes son el estrefiimiento, la escoliosis y la obesidad en
nifilos mayores y adultos [Dagli Al et al., 2015].

El SA se considera una enfermedad monogénica causada por diferentes meca-
nismos genéticos que afectan a la copia materna del gen UBE3A (156q11-q13), que
codifica la proteina E6-AP. Esta es una E3 ubiquitin-proteina ligasa que intervie-
ne en la via de degradacion de proteinas intracelulares, en el crecimiento neu-
ronal y en el control del nimero de sinapsis excitatorias, entre otras funciones.
El gen UBE3A se localiza en una regién cromosémica regulada por la impronta
gendmica, que hace que en este gen, en algunas regiones del cerebro y cerebelo,
solo esté activa la copia materna.

Es importante identificar el mecanismo genético que conduce al SA, en pri-
mer lugar para una mejor informacién de pronéstico y manejo de los pacien-
tes, aunque las diferencias clinicas entre los distintos mecanismos son rela-
tivamente pequeias. En segundo lugar, y mas importante, para ofrecer un
correcto asesoramiento reproductor. El primer mecanismo genético causan-
te de SA, por su frecuencia, es la delecién de la region 15q11-q13 (70-75 %),
generalmente de presentacion esporadica, siendo la recurrencia en hermanos
menor del 1 %; en la region donde se encuentra el gen OCAZ, la pérdida de
una de las copias de este gen da lugar a la hipopigmentacién observada en
los pacientes; en la disomia uniparental paterna (2-5 %), las dos copias del
cromosoma 15 son paternas y no se expresa el gen UBE3A, siendo el riesgo
de recurrencia en la mayoria de los casos menor del 1 %; el defecto del centro
de la impronta (2-5 %) normalmente es esporadico, con un riesgo de recurren-
cia <1 %, pero es obligado descartar que la madre sea portadora, ya que las
madres portadoras presentan un riesgo del 50 % de transmitir el defecto a sus
hijos, y ellos serian enfermos; por dltimo, cabe mencionar las mutaciones en el
gen UBE3A (10 %), caso en que sila madre es portadora, entonces nuevamente
el riesgo de recurrencia es del 50 % [Guitart et al., 2015].
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Hay un porcentaje de pacientes con clinica superponible al SA (10 %) en que
no se encuentra alteracion. En los dltimos afios se han identificado entidades
similares, pero causadas por mutaciones en otros genes.

En este mismo capitulo revisaremos algunos sindromes con clinica afin.

2.1. Aspectos neurolégicos

Todos los pacientes afectados de este sindrome presentan retraso del desarrollo
funcionalmente severo, trastorno de la marcha (ataxia) y del movimiento y afec-
tacion grave del lenguaje expresivo.

Entre los dos y cinco aios de edad se puede evidenciar un déficit cognitivo
severo con baja capacidad de atencion e hiperactividad y el lenguaje expresivo
esta gravemente afectado, con ausencia total del lenguaje oral o una media de
emision de diez palabras [Guitart et al., 2015; Thibert et al., 2013].

Siempre existe un trastorno de la marcha que puede variar entre la forma mas
leve que consiste en una tendencia a caminar de puntillas y antepulsion (per-
siguiendo su centro de gravedad) y las mas graves con aumento de la base de
sustentacién, apoyo del pie en valgo y en ocasiones espasticidad. Este patron
de extremidades inferiores se puede acompanar de postura tipica en brazos en
candelabro con flexién de los codos, promocién y flexion de las muiiecas (puppet
like) [Guitart et al., 2015; Clayton-Smith et al., 2003; Thibert et al., 2013].

Antes de los dos afios suelen presentar movimientos irregulares, bruscos,
como sacudidas que fragmentan el movimiento, que suelen empeorar en situa-
ciones de estrés o problemas de salud.

Ademas, mas del 80 % de estos pacientes presentan una epilepsia que se inicia
habitualmente antes de los tres afios de vida, y pueden presentar un patrén del
trazado del electroencefalograma tipico, el cual puede estar presente antes
del inicio de las crisis epilépticas. No es raro que presenten epilepsias refractarias
al tratamiento farmacolégico con alienacién importante en la calidad de vida del
paciente y su familia [Thibert et al., 2013].

2.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Hasta la fecha, las investigaciones que examinan detalladamente la cognicién
en sindrome de Angelman son limitadas, ya que los instrumentos de evaluacién
resultan, a menudo, poco adecuados para estas personas. A pesar de ello, se
conoce que practicamente todas las personas con SA tienen una discapacidad
intelectual entre severa y profunda. Esto los convierte en personas que precisa-
ran cuidado y supervision directa durante toda su vida [Brun et al., 2015].
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Ademas, su desarrollo cognitivo se ve perjudicado tanto por el déficit de
atencion y la hiperactividad como también por la falta de habla y del control
motor que presentan.

A pesar de estas dificultades importantes a nivel cognitivo, las personas con
SA tienen capacidad para aprender, aunque sea a un ritmo lento.

El fenotipo conductual del SA es muy caracteristico. Entre los rasgos conduc-
tuales mas tipicos destacan: el aspecto feliz, los episodios de risa inmotivada, la
tendencia a llevarse cualquier objeto a la boca para morder o chupar (preferi-
blemente de goma o plastico), la fascinacion por el agua, la falta de atencion, la
personalidad facilmente excitable y la conducta hiperactiva.

En un estudio de Artigas-Pallares ef al., se hallan otros dos aspectos que pre-
viamente no se habian reportado como sintomas propios del SA. EI 67 % de los
68 pacientes de la muestra tenian tendencia a llorar poco y mostraban una eleva-
da resistencia al dolor [Artigas-Pallarés J et al., 2005].

Los niflos con sindrome de Angelman también pueden presentar estereotipias,
siendo el movimiento de aleteo de manos la mas comun.

Algunas de las personas con sindrome de Angelman presentan sintomatologia
propia del trastorno de espectro autista (TEA). A pesar de ello, un reciente estu-
dio que comparaba individuos con SA e individuos con TEA encontré que aque-
llos con SA demostraban mayores habilidades que el otro grupo en determinadas
areas como: sonrisa social, expresion facial dirigida a otros, respuesta al nombre,
atencion compartida e intereses restringidos y conductas repetitivas.

Por otra parte, las limitaciones en la comunicacién, la hipersensibilidad a los
estimulos, los cambios en la rutina o en el suefio, alguna causa médica, etc., pue-
den incrementar su ansiedad y generar que las personas con sindrome de Angel-
man presenten conductas disruptivas o agresivas.

Es importante saber cudles son sus necesidades y entender qué causa el com-
portamiento no deseado para poder actuar.

Las caracteristicas conductuales tipicas del SA que pueden suponer un pro-
blema de manejo para las personas de su entorno son: la excitabilidad, la hipe-
ractividad (aunque esta disminuye con la edad), l1a tendencia a llevarse objetos a
la boca, las conductas autoagresivas o agresivas (tirar del pelo, tirar de la ropa,
morder...). Cabe destacar que estas ultimas no son motivadas por un deseo de
hacer dafo al otro, sino mas bien son derivadas de su hiperactividad, impulsivi-
dad y tendencia a las conductas repetitivas.

Recomendaciones de conducta

— Desarrollar una estructura en la vida de las personas con SA. Fomentar una
rutina estructurada, predecible y un medio ambiente organizado y calmado es
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una buena manera para reducir la excitabilidad y las posibles alteraciones de
conducta de estas personas. Cuando se prevé un cambio en la rutina, puede
ser de gran ayuda avisarles utilizando imagenes, por ejemplo.

— Intentar eliminar los elementos perturbadores del entorno que puedan avivar
la posible tendencia a la excitabilidad o generar ansiedad. También es mejor
hablarles de forma pausada y con calma, utilizando un tono de voz suave (no
gritar ni alzar la voz).

— En los momentos en que aparecen conductas autoagresivas o agresivas, lo
mejor es actuar de forma calmada y no reaccionar aumentando su ansiedad
o enfado. Se puede intentar desviar su atencion haciendo que se centren en
algun estimulo u objeto que pueda relajarlos o distraerlos.

— Es muy importante identificar las situaciones que desencadenan malestar en
la persona afectada, y llevar a cabo mecanismos para disminuir su apariciéon
(por ejemplo, asegurarse de que no existen problemas de salud que produzcan
dolor o malestar, etc.).

— Debido a la dificultad para evitar su tendencia a llevarse objetos a la boca, es
bueno tener en cuenta que todos los objetos que se les den deben ser seguros
(de una sola pieza y que no contengan partes pequefias con las que se puedan
atragantar). También puede ser de utilidad, proporcionar un mordedor que
esté siempre accesible para que no tengan tanta necesidad de buscar otros
objetos para llevarselos a la boca.

2.3. Comunicacion y lenguaje

La capacidad lingiiistica de las personas con sindrome de Angelman es muy redu-
cida. La mayoria de personas con este sindrome no llegan a adquirir lenguaje
oral, o aprenden pocas palabras. En un estudio que contaba con una muestra de
82 pacientes de origen inglés, el 30 % no decian ninguna palabra y ninguno de
ellos decia mas de seis [Clayton-Smith, 1993].

Sus primeras palabras con un significado concreto suelen aparecer alrede-
dor de los cuatro afnos. En el estudio de Artigas-Pallarés antes citado, la edad
media de aparicién de la primera palabra se sitia en los 53 meses [Artigas-Pa-
llarés et al., 2005].

Cabe mencionar que las personas con disomia uniparental parecen tener
mejores habilidades verbales; pueden alcanzar un vocabulario de 15-20 palabras,
aunque no llegan a adquirir el habla conversacional [Williams et al., 1995].

Ademas, muchos de los afectados tienen dificultades praxicas considerables,
con un mal control de la respiracion y de los 6rganos de la fonacion.

Un factor importante a destacar es que la comprension suele estar menos
afectada, por lo que pueden comprender mas de lo que expresan.
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Todo esto hace que un adecuado trabajo por parte de un logopeda o especia-
lista en trastornos del lenguaje pueda incrementar sus recursos comunicativos
de manera importante, favoreciendo asi una mejor adaptacién al entorno y una
menor frustracion.

Las habilidades comunicativas pueden ir progresando hasta la edad adulta.
De hecho, a menudo pueden aprender a comunicarse mejor, ya que en esta etapa
no existe tanta hiperactividad y tienen mayor capacidad de concentracién.

Recomendaciones de lenguaje

— Puede resultar muy 1til trabajar la comunicacion con Sistemas de Comunica-
cién Aumentativos y Alternativos (sistemas de CAA).

— Esimportante tener en cuenta que aprenden a usar la comunicacién aumenta-
tiva mas eficientemente en contextos naturales y funcionales.

— Hay que pensar en la comunicaciéon como un medio de hacer la vida del afec-
tado y de los de su entorno mas facil. Debe tener sentido.

— En funcién del nivel cognitivo, en los sistemas de CAA se pueden utilizar sim-
bolos diferentes: objetos en miniatura, fotos de objetos reales o pictogramas.
Asi pues, se deberan adaptar los diversos sistemas de simbolos en funcién de
las caracteristicas cognitivas de cada individuo con SA.

— El tipo de sistema utilizado también debera ser elegido teniendo en cuenta las
habilidades motrices.

— Se pueden utilizar ayudas técnicas cuando se vea necesario.

— Es importante sobreinterpretar las sefales de las personas afectadas, es
decir, reaccionar a sus movimientos, acciones, indicaciones, miradas, sonidos
o vocalizaciones para darle un sentido comunicativo relacionandolo con el
contexto de la situacién presente en ese momento.

— Potenciar sus propios gestos y expresiones espontaneas (estos no son incom-
patibles con el sistema de CAA que se esté utilizando).

— Proveer de oportunidades a la persona para que use el sistema de comunica-
cion durante todo el dia, en el colegio, en el hogar, etc.

— Para facilitar la comprension, se recomienda utilizar un lenguaje claro y sen-
cillo y hablar de forma pausada; usar fotos reales para explicar previamente
actividades y acontecimientos no habituales, y servirse de horarios y calen-
darios visuales para sus rutinas diarias.

— En situaciones en las que no se conoce a la persona afectada, se recomienda
preguntar a la familia cual es el sistema de comunicaciéon que utilizan habi-
tualmente. En el caso de que usen un sistema de CAA con pictogramas o fotos,
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hay que pedirles que lo tengan siempre a mano para poder utilizarlo. Si la
persona utiliza gestos, puede ser ttil pedir a la familia un breve resumen de
los mismos para poder interpretarlos.

— Esrecomendable utilizar estas estrategias durante todas las etapas de la vida
de la persona con sindrome de Angelman.

3. SINDROME DE PITT-HOPKINS

El sindrome de Pitt-Hopkins (SPTH) se caracteriza por la presencia de una
discapacidad intelectual grave, caracteristicas faciales especificas, epilepsia,
trastorno de la respiracion, movimientos estereotipados, estrefiimiento y mio-
pia [Peippo M et al., 2011]. Hay pocos datos sobre su prevalencia: se piensa
que podria ser alta (1/11.000), pero que esta infradiagnosticado [Ardinger HH
et al., 2012].

Los lactantes con SPTH pueden presentar problemas en la esfera digestiva
(dificultades para la alimentacion, reflujo gastroesofagico, vomitos y estrefii-
miento). Los padres notan retraso en el desarrollo psicomotor y algunos incluso
una apariencia facial diferente [de Winter CF et al., 2016].

Las caracteristicas craneofaciales se hacen mas evidentes con la edad. Desta-
can unos ojos hundidos con prominencia de la regién supraorbitaria, raiz nasal
prominente y puente nasal ancho; el labio inferior es grueso y evertido, dientes
separados, prominencia de la parte inferior de la cara que aumenta con la edad,
siendo los rasgos mas toscos en el adulto. La microcefalia relativa o real es fre-
cuente. Los problemas visuales son muy prevalentes, se observan en el 50-60 %
de los individuos (miopia, estrabismo o astigmatismo). El estrefiimiento es muy
comun (75 %) y puede ser severo. Pueden observarse pequeiias anomalias en la
forma de manos y pies, y en algunos individuos son frios y de color amoratado
[Ardinger HH et al., 2012].

En la edad adulta, aunque hay pocos estudios, no se observa regresioén y las
caracteristicas faciales permanecen, lo que permite identificarlos [Willemsen
MH et al., 2011a].

El SPTH se produce por mutaciones en el gen TCF4 (18q21), que codifica un
factor de transcripciéon muy importante en el desarrollo y maduracién del siste-
ma nervioso central. En el 30 % de los casos el paciente presenta una delecion
cromosémica que incluye otros genes ademas del gen 7CF4; en el 10 % de los
pacientes hay deleciones de uno o mas exones del gen TCF4, y en el 60 % restan-
te hay diferentes tipos de mutaciones intragénicas. Debe seguirse un algoritmo
diagnéstico para poder estudiar las diferentes alteraciones genéticas que condu-
cen al SPTH [Marangi G et al., 2015].
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3.1. Aspectos neurolégicos

Desde el punto de vista neurolégico, los pacientes con sindrome de Pitt-Hopkins
siempre presentan un déficit intelectual entre moderado y grave con una mayor
afectacién del lenguaje expresivo (ausencia de lenguaje oral) que del compren-
sivo [Sweatt, 2013].

Es frecuente que exista una hipotonia ya desde los primeros meses del desa-
rrollo con un retraso en las adquisiciones motrices y posteriormente con ines-
tabilidad de la marcha auténoma (ataxia) y con dificultades en la coordinacién
motriz fina también.

A menudo los pacientes desarrollan en la infancia patrones respiratorios
anormales que consisten en periodos de hiperventilaciéon seguidos de apnea, o
apneas solamente, independientemente de la hiperventilacién, con cianosis perio-
ral (coloracién azulada de los labios) [de Winter et al., 2016].

Otro sintoma neurolégico muy habitual en pacientes afectados por este sin-
drome es la epilepsia, que suele presentarse en la primera década de la vida y
puede llegar a ser de dificil control.

3.2. Fenotipo cognitivo-conductual.

A nivel cognitivo destaca un retraso global en su desarrollo psicomotor asociado
a una discapacidad intelectual entre moderada y severa.

Existe muy poca bibliografia acerca de los rasgos comportamentales de
las personas afectadas por el SPH. En las publicaciones realizadas hasta el
momento se les describe como personas que suelen presentar una apariencia
de felicidad y excitabilidad. Asi mismo, en ocasiones pueden mostrar un ele-
vado grado de ansiedad, estereotipas (aleteo con las manos) y problemas de
comportamiento.

Los problemas de comportamiento que presentan de forma més frecuente son
la elevada excitabilidad y ansiedad, las autoagresiones y el exceso de movimien-
to o hiperactividad.

La elevada excitabilidad y ansiedad pueden desembocar en una mayor irrita-
bilidad.

Por otro lado, las autoagresiones suelen aparecer en los momentos en los que
se ven sobrepasados por los estimulos ambientales. Un exceso de estimulacién
puede desencadenar estas conductas autoagresivas.

Respecto a la hiperactividad es importante tener en cuenta que presentan un
exceso de movimiento que en ocasiones puede ser dificil de controlar.
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Recomendaciones de conducta

— Ante su elevada excitabilidad y los altos niveles de ansiedad es recomenda-
ble hablarles de forma pausada y calmada. Debemos utilizar un tono de voz
suave y, sobre todo, no gritar ni alzar la voz. En los momentos en los que se
muestren ansiosos, es importante evitar en la medida de lo posible el contacto
fisico ya que pueden llegar a sentirse agredidos.

— También se aconseja el uso de fotografias para programar las actividades dia-
rias y adelantar acontecimientos. Los horarios con pictogramas pueden utilizar-
se para mantener una rutina estable que ayude a disminuir su nivel de ansiedad.

— Como se ha comentado en el apartado anterior, en situaciones en las que
los estimulos ambientales son excesivos pueden llegar a aparecer conduc-
tas autoagresivas. Ante estos comportamientos debemos intentar desviar su
atencién de lo que provoca dicha sobreestimulacion y ofrecerles otro estimulo
que les relaje.

— Por ultimo, para poder gestionar las conductas de hiperactividad es aconse-
jable reforzar su comportamiento en los momentos en los que se encuentran
tranquilos y su nivel de actividad es el adecuado. También es importante anti-
ciparse a sus necesidades de movimiento y proporcionarles, siempre que sea
posible, actividades que requieran cierta actividad fisica.

3.3. Comunicacion y lenguaje

Muchas personas con el SPH no llegan a desarrollar un lenguaje oral. Las que
llegan a hablar utilizan palabras sueltas o, en el mejor de los casos, frases cortas.

Su nivel de lenguaje comprensivo es mayor que el expresivo y suelen mostrar
ganas de comunicarse con su entorno. Muchos de ellos llegan a comunicarse
mediante gestos.

Recomendaciones de lenguaje

— En primer lugar, debemos sobreinterpretar las sefiales de las personas afecta-
das. Esto es, reaccionar a sus movimientos, acciones, indicaciones, miradas,
sonidos o vocalizaciones para dar a todo ello un sentido comunicativo. Este
sentido comunicativo se consigue relacionandolo con el contexto de la situa-
cién presente en ese momento.

— Es basico y fundamental implementar un sistema de Comunicaciéon Aumenta-
tivo y Alternativo (sistemas de CAA). Dichos sistemas son formas de expre-
sién distintas del lenguaje hablado que tienen como objetivo aumentar las
habilidades comunicativas y compensar las dificultades de comunicacién y
lenguaje.
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— Debemos tener en cuenta que sera necesario adaptar el sistema de CAA a
las caracteristicas de cada individuo. Para ello deberemos conocer muy bien
cuales son sus habilidades cognitivas, motoras y lingiiisticas. En funcién de
su capacidad cognitiva global los sistemas de CAA pueden incluir desde fotos
y pictogramas hasta objetos reales en miniatura. Para potenciar el uso del
sistema de CAA elegido es prioritario reforzar de forma positiva cualquier uso
de dicho sistema.

— También es importante aprovechar la apariciéon espontanea de cualquier
signo o gesto para referirse a algin objeto o accién, ya que estos no son
incompatibles con el sistema de CAA que se esté implementando. En este
sentido también es importante fomentar el uso de signos basicos que apoyen
la palabra.

— Por ultimo, es importante tener en cuenta que aprenderan a usar el siste-
ma de CAA de forma mas eficaz en contextos naturales y funcionales. Este
aspecto favorecera también la generalizacién de su uso [van Balkom ID et
al., 2012].

4. SINDROME DE MOWAT-WILSON

El sindrome de Mowat-Wilson (SMW) es un sindrome de anomalias congénitas
multiples en el que los pacientes presentan unas caracteristicas faciales especi-
ficas, una discapacidad intelectual de moderada a grave y epilepsia, junto a dife-
rentes malformaciones congénitas que pueden afectar al corazoén, al aparato uro-
genital, o producir agenesia del cuerpo calloso; la enfermedad de Hirschsprung se
reporta en mas del 50 % de los casos [Garavelli L et al., 2007].

La prevalencia se sitia entre uno por cada 50.000 y uno por cada 70.000 indi-
viduos [Adam MP et al., 2013].

Las caracteristicas faciales son muy especificas dando lugar a un gestalt reco-
nocible ya en el lactante: las cejas aparecen desflecadas en su parte medial y esca-
sas en el centro, los I6bulos de las orejas estan levantados y con una depresion
central, la punta nasal es redondeada con la columela prominente, la boca abierta
con el labio superior en forma de M y una barbilla prominente y triangular; en los
chicos mayores y adultos la cara se alarga y la mandibula se hace mas prominen-
te, las cejas son muy gruesas y horizontalizadas [Garavelli L et al., 2008].

La microcefalia esta presente en el 80 % de los pacientes [Adam MP et al.,
2013].

En el 52 % de los individuos se observa malformacién cardiaca, como la per-
sistencia del conducto arterioso, la estenosis pulmonar y los defectos septales,
entre los mas frecuentes. En el 51 % de los pacientes hay anomalias genitouri-
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narias, como hipospadias y criptorquidia en los varones, o alteraciones de los
rifiones en ambos sexos.

La enfermedad de Hirschsprung o aganglionismo es muy reportada (46 % de
los casos), hay una ausencia congénita de células ganglionares en el recto y otros
tramos del colon, dando lugar a un estrefiimiento grave [Garavelli L et al., 2007].

Aunque los pacientes tienen un gestalt muy caracteristico, el sindrome esta
infradiagnosticado, dada la gran variabilidad malformativa, que hace que
las repercusiones clinicas sean muy diferentes entre los diferentes pacientes
[Engenheiro E et al., 2008].

El SMW se produce por deleciones o mutaciones de novo en el gen ZEB2
(2q22), que codifica una proteina de gran importancia en el desarrollo de la cres-
ta neural. [Adam MP et al., 2013].

L4.1. Aspectos neurolégicos

Estos pacientes suelen presentar hipotonia en los primeros afos de vida y retraso
global en el desarrollo psicomotor que posteriormente progresa a un déficit cog-
nitivo de moderado a severo, asociado a una ausencia o restricciéon muy impor-
tante en el lenguaje expresivo. La deambulacién auténoma que también alcanzan
mas tardiamente (entre los 23 meses y los ocho afios de edad) se caracteriza
por ser una marcha inestable (atdxica) con aumento de la base de sustentacion
y, en ocasiones, estos pacientes, al caminar, levantan y flexionan los brazos y
las munecas recordando al patréon de marcha de los pacientes con sindrome de
Angelman. Algunos pacientes presentan estereotipos con movimientos repetiti-
vos de manos o cabeza, § a otros les fascina pasar las paginas de libros o revistas
[Garavelli et al., 2007].

La epilepsia es muy frecuente (70-75 %) y los episodios convulsivos (de tipolo-
gia muy variada) suelen presentarse después de los dos afos de vida, evidencian-
dose alteraciones electroencefalograficas (EEG) en la mayoria de los pacientes.
Por desgracia es caracteristica la pobre respuesta al tratamiento convencional
con anticonvulsivantes [Paz et al., 2015].

Los hallazgos mas frecuentes en la neuroimagen (resonancia magnética) sue-
len ser la agenesia o hipoplasia del cuerpo calloso y las anomalias del hipocampo
[Garavelli et al., 2017].

L4.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Las personas afectadas con este sindrome suelen presentar una apariencia placi-
da, feliz y sonriente. Aun asi, es importante remarcar algunos aspectos clave de
su comportamiento.

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



12 DISABILITY AND COMMUNICATION

Presentan conductas de hiperoralidad. Estas conductas consisten en llevarse
cualquier tipo de objeto a la boca e incluso pueden llegar a ingerir cosas que no
son comestibles con el riesgo que esto conlleva para su salud.

También encontramos una hiposensibilidad al dolor. Es importante tener en
cuenta que su umbral del dolor es muy elevado. Esto puede generar dificultades
para detectar cierto tipo de enfermedades como las infecciones o lesiones y heridas.

Tienen tendencia a invadir el espacio personal de los demas. No respetan el
espacio interpersonal y pueden llegar a ser muy invasivos, especialmente con las
personas que no conocen.

Presentan defensa tactil, esto es, una tendencia a reaccionar de forma negati-
va y emocional a las sensaciones generadas por el tacto.

Recomendaciones de conducta

— Respecto a la hiperoralidad, es importante controlar que todos los objetos a su
alcance sean seguros. No podemos darles nada que contenga piezas pequeiias,
ya que correrian riesgo de atragantamiento o asfixia. Asi pues, es aconsejable
utilizar objetos de una sola pieza y que sean indivisibles.

— Ante la hiposensibilidad al dolor debemos estar pendientes de cualquier cam-
bio de comportamiento que nos pueda hacer pensar que la persona no se
encuentra bien. Normalmente el signo mas reconocible suele ser un aumento
en su irritabilidad. Tras una caida o golpe es importante asegurarnos de que
esté bien, ya que, si se ha hecho alguna herida o incluso roto algun hueso, es
probable que no nos lo comunique.

— Cuando el paciente invada el espacio personal de otra persona le alejaremos
hasta que esté a una distancia prudencial. Debemos hacerlo con una actitud
calmada y firme. Con la ayuda de un soporte visual le explicaremos c6mo se
debe comportar en dicha situacion.

— Por 1ltimo, ante los comportamientos de defensa tactil es basico averiguar
qué sensaciones producen esta reaccion con el fin de evitarlas. Asi mismo no
se debe sobrecargar a la persona con estimulos tactiles, lo cual implica redu-
cir el contacto fisico al minimo (no tocarle mas de lo necesario).

4.3. Comunicacién y lenguaje

Las personas con el SMW suelen presentar ausencia del habla y los que desarro-
llan algo de lenguaje oral tienen un habla gravemente afectada. En los casos en
los que llega a aparecer el discurso suele retrasarse hasta mediados de la infancia
o incluso a edades mas tardias. A pesar de esta dificultad, muchos pueden comu-
nicarse mediante gestos y su nivel de comprension del lenguaje se encuentra mas
preservado que la expresion.
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Teniendo estos aspectos en cuenta, la estimulacién por parte de logopedas o
especialistas en trastornos del lenguaje es basica para poder ayudarlos a conse-
guir un nivel de comunicacién acorde con sus habilidades cognitivas.

Recomendaciones de lenguaje

— Debemos dar un sentido a las sefiales que realicen. Hemos de reaccionar a
sus movimientos, acciones, indicaciones, miradas, sonidos y vocalizaciones
dandoles un sentido comunicativo. Este sentido comunicativo debe estar
relacionado con el contexto de la situacién que se esté desarrollando en
ese momento.

— Es fundamental usar Sistemas de Comunicacién Aumentativos y Alternativos
(sistemas de CAA). Estos sistemas consisten en formas de expresion alterna-
tivas al lenguaje hablado. Su objetivo es el de aumentar las habilidades de
comunicacién para compensar las dificultades en el lenguaje.

— El conjunto de simbolos elegidos para el sistema de CAA se debe adaptar a las
caracteristicas de cada individuo en funcién de sus habilidades cognitivas, lin-
giiisticas y motoras. Dependiendo de su nivel de desarrollo podemos utilizar
desde fotos de objetos reales hasta pictogramas.

— Si reforzamos positivamente todos los inicios de comunicacién y el uso del
sistema de CAA, aumentaremos la probabilidad de que siga utilizindolo.

— Para facilitar el uso de los sistemas de CAA es importante que el aprendizaje
se de en contextos naturales y funcionales.

— Hay que aprovechar la aparicién espontanea de cualquier signo o gesto para
referirse a un objeto o accién. Estos gestos facilitan la comunicacién y son
compatibles con el sistema de CAA que se esté utilizando.

— Es positivo fomentar el uso de gestos para apoyar la palabra. Empezaremos
ensenando signos especificos referidos a objetos como «agua» 0 «cama», para
después pasar a acciones generales como «beber» o «dormir».

— Las fotos reales son ttiles para programar actividades, y los pictogramas para
generalizar conceptos.

— Pueden llegar a utilizar el lenguaje de signos.

— Los horarios con pictogramas son utiles para establecer las rutinas [Evans et
al., 2012].

5. SINDROME DE KLEEFSTRA

El sindrome de Kleefstra (SK) se caracteriza por la presencia de una discapa-
cidad intelectual, hipotonia infantil y rasgos faciales especificos. Pueden tener
malformaciones cardiacas, anomalias genitourinarias, infecciones respirato-

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



14 DISABILITY AND COMMUNICATION

rias, epilepsia, caracteristicas del trastorno del espectro autista y, después de la
pubertad, episodios del tipo catatonico.

La prevalencia estimada es de 1/200.000; presumiblemente debe de ser mucho
mayor al ser una condicion poco diagnosticada [Kleefstra T et al., 2015].

Las caracteristicas faciales permiten reconocer la entidad. Destacan el hiper-
telorismo, la hipoplasia mediofacial, el prognatismo, las cejas prominentes, el
labio superior en tienda o en arco de cupido y el labio inferior evertido. Pue-
de observarse microcefalia y obesidad. Los defectos cardiacos son estructu-
rales como los defectos septales (50 % de los pacientes). Los varones presen-
tan a menudo criptorquidismo. Pueden darse problemas musculoesqueléticos,
como articulaciones hipomoviles, escoliosis o pies cavos en el 25 % de los casos
[Willemsen MH et al., 2011b].

En la edad adulta se observa cierta regresion, especialmente en aquellos que
asocian hipoactividad, pasividad y fenémeno catatonico. Las caracteristicas
faciales persisten y permiten reconocer el sindrome en la edad adulta, junto con
los detalles de regresiéon y conducta [Willemsen MH et al., 2011a].

El SK se produce por delecién submicroscépica en la regiéon 9q34.3 (75 % de
los casos) o por mutaciones en el gen EHMT1 que causan haploinsuficiencia del
mismo (25 %); el gen EHMTI codifica una histona metiltransferasa que interviene
en el remodelamiento de la cromatina [Kleefstra T et al., 2015; Willemsen MH et
al., 2011b].

5.1. Aspectos neurolégicos

Los pacientes con sindrome de Kleefstra presentan un retraso psicomotor global.
En la infancia destaca un tono muscular bajo (hipotonia) y un retraso del inicio
de la deambulacién autéonoma entre los dos y los tres afios de edad; en muy pocos
casos pueden no llegar a conseguir marcha auténoma. Lo mas frecuente es que
tengan un déficit intelectual de moderado a grave con retraso en la expresion
oral y poco desarrollo en el habla. Algunos pacientes pueden presentar epilepsia
sintomatica comorbida, que con tratamiento farmacolégico antiepiléptico se lle-
ga a controlar.

Ademas de los frecuentes problemas de comportamiento que aparecen en la
adolescencia, en edades mas tempranas algunos pacientes pueden presentar difi-
cultades en la comunicacion dentro del espectro autista.

Los hallazgos en la neuroimagen mediante resonancia magnética mas fre-
cuentes son ventriculomegalia, anomalias de sustancia blanca, hipoplasia del
cuerpo calloso e hipoplasia cerebelar [Willemsen et al., 2012; Kleefstra et al.,
2015].
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5.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Son escasos los estudios referentes al desarrollo cognitivo conductual de las per-
sonas con sindrome de Kleefstra. Su baja prevalencia determina que, ademas, las
muestras estudiadas sean de pocos pacientes.

El estudio de [Vermeulen et al., 2017a] es el que presenta un nimero mayor de
casos con 24 pacientes entre tres y 37 aios, 16 de ellos con microdelecién y ocho
con mutacion del gen EHMT1. El total de los participantes con SK en este estudio
cumplian criterios diagnésticos de trastorno del espectro autista y presenta-
ban un nivel de funcionamiento cognitivo y adaptativo muy bajo. En contraste,
en un estudio de Schmidt et al. (2016) con ocho pacientes diagnosticados de
sindrome de Kleefstra, tres de ellos tenian un nivel cognitivo compatible con
discapacidad entre leve y moderada. En este estudio se hall6 correlacién entre
la edad y el nivel cognitivo, sugiriendo que a mayor edad mayor grado de dis-
capacidad.

Esta linea que observa un empeoramiento cognitivo con la edad parece ser
uno de los datos mas concluyentes de los estudios sobre el sindrome. Se observa
que la mayoria de pacientes inician en la adolescencia una regresion importante
e irreversible, con empeoramiento de conducta. Esta regresién suele venir prece-
dida de un trastorno del suefio con despertares nocturnos y somnolencia diurna
[Vermeulen et al., 2017b].

El desarrollo evolutivo viene marcado por una hipotonia en la edad infantil
que condiciona un retraso en las adquisiciones motrices; la marcha auténoma
aparece alrededor de los 24 meses en la mayoria de los nifios estudiados. El con-
trol de esfinteres es muy tardio y no se adquiere en todos los casos.

En cuanto a la conducta parece empeorar en muchos afectados con la edad,
coincidiendo con la regresion cognitiva. Se producen a menudo episodios vio-
lentos con agresiones (tirones de pelo, mordiscos...) y en algun caso pasividad
muy importante y catatonia. Hay que tener en cuenta que en personas con
una importante discapacidad, la conducta agresiva puede ser el resultado
de dolor y malestar de causa médica (por ejemplo reflujo gastroesofagico,
infecciones de oido, etc.) por lo que es especialmente importante controlar
estos aspectos.

Recomendaciones de conducta

— Mantener una rutina estable y predecible disminuye el riesgo de alteraciones
de conducta.

— Avisar de los cambios a través de imagenes, pictogramas, etc., ayuda a la
persona con discapacidad a entender el mundo que le rodea y a adaptarse
mejor.
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— Hay que asegurarse, mediante controles médicos periédicos, de que no exis-
ten alteraciones que puedan producir dolor (infecciones, reflujo, etc.), ya que
las personas con discapacidad y dificultades importantes en el lenguaje pue-
den tener problemas para expresar lo que les pasa.

— Se debe procurar un entorno activo y agradable para la persona, intentando
evitar la sobrecarga sensorial (ruidos, luces...) que podria provocar mayores
alteraciones de conducta.

5.3. Comunicacién y lenguaje

El desarrollo del lenguaje y el habla es muy variable en el sindrome de Kleesftra.
No todos los afectados llegan a desarrollar un lenguaje oral funcional que les
permita comunicarse a través del habla.

En algunos casos el desarrollo es mejor y llegan a producir frases de varios
elementos, pero en la mayoria de casos estudiados no es asi, y el lenguaje oral
queda limitado a pocas palabras sueltas, siendo los aspectos comunicativos los
que estan mas afectados en el conjunto de habilidades adaptativas (autonomia
diaria, habilidades motoras, etc.).

La edad de inicio de produccién de palabras es también muy variable; en el
estudio de Schmidt et al. (2016), esta abarcaba desde algin caso con inicio a los
12 meses de vida hasta los 60 meses, mientras que en otros casos no se llegaba a
adquirir el lenguaje oral. Los diferentes estudios indican también que en la mayo-
ria de los casos las habilidades comprensivas superan a las expresivas.

Para suplir estas dificultades es importante contar con la expresividad no ver-
bal: gestos, expresiones faciales y sonidos que acompaifian a estos. Los nifios con
SK suelen ser expresivos a nivel facial y gestual, y casi siempre se hace necesario
utilizar un sistema aumentativo y alternativo de comunicacién (SAAC).

Para escoger cual es el mejor sistema de comunicaciéon para una persona con
SK hay que tener en cuenta el conjunto del desarrollo de la persona; el nivel cog-
nitivo condicionara hasta qué punto puede ser abstracta la representacion visual
del método escogido. Las capacidades motrices determinaran aspectos como la
conveniencia de utilizar signos manuales y gestos o soportes visuales o electr6-
nicos. No hay un sistema tnico, es como un traje a medida que hay que disefiar e
ir probando con cada usuario.

Recomendaciones de lenguaje

— Estar atentos para poder evaluar las habilidades de lenguaje y del habla de los
pacientes desde muy pequenos. Es importante introducir la figura del logope-
da en el equipo terapéutico de la personas con sindrome de Kleefstra desde
edades tempranas.
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— Sobreinterpretar las sefiales de las personas afectadas por el sindrome. Reac-
cionar a sus movimientos, acciones, indicaciones, miradas, sonidos o vocali-
zaciones para dar a todo ello un sentido comunicativo relacionandolo con el
contexto de la situacion presente en ese momento.

— Potenciar (en nuestra manera de dirigirnos a ellos) el uso de gestos y expre-
siones faciales; esto hara que sea mas facil que ellos también los utilicen.

— Facilitar la comprensién hablandoles de forma pausada, utilizando frases cor-
tas y palabras acompanadas de gestos, imagenes u otros apoyos.

— Utilizar recursos visuales (fotos, dibujos, calendarios...) que ayuden a la per-
sona con sindrome de Kleefstra a comprender su entorno.

— Implementar un SAAC mientras no aparece el lenguaje oral. Esto disminuira
el riesgo de trastornos de conducta y al mismo tiempo ayudara al desarrollo
del lenguaje.

6. SINDROME DE PHELAN-MCDERMID

El sindrome de Phelan-Mcdermid (SPHMD) o sindrome de delecién 22q13.3 se
caracteriza por la presencia de hipotonia neonatal, discapacidad intelectual (DI)
de moderada a grave y afectacién importante del lenguaje oral. Mas del 50 % de
los individuos presentan sintomas dentro del trastorno del espectro autista (TEA)
[Phelan H et al., 2011a].

No se conoce la prevalencia del SPHMD; no obstante, se han reportado mas
de 1.200 casos en la literatura cientifica, y parece que entre los pacientes con
TEA y DI seria una causa comun, representando el 0,5-2 % de los casos [Costales
JL et al., 2015].

Las caracteristicas craneofaciales incluyen dolicocefalia, orejas prominentes,
epicantus, pestainas muy largas, regién supraorbitaria prominente, mejillas lle-
nas y nariz pequena y bulbosa. Las manos son grandes y blandas. E1 30 % de los
pacientes presentan reflujo gastroesofagico o vomitos ciclicos [Phelan K et al.,
2011b].

En la edad adulta se observa una tendencia a la deterioraciéon en la funcién
motora. La mayoria de los pacientes adultos tiene problemas de conducta, aun-
que se observa cierta tendencia a la mejoria. En el aspecto fisico la cara se alarga
y las orejas se agrandan; las manos y los pies son grandes [Willemsen MH et al.,
2011a].

El SPHMD se produce por una delecion submicroscopica en la region 22q13.3,
la region critica mide 100 Kb e incluye los genes FACR, SHANK3 y RABL2B. El
gen SHANKS3 parece el mas importante en relacién a la clinica de los pacientes;
este codifica una proteina que se localiza en el espacio postsinaptico y se encarga

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



18 DISABILITY AND COMMUNICATION

de mantener la integridad estructural sindptica junto otras proteinas. La mayoria
van a ser deleciones de novo, no obstante es obligado estudiar a los padres dado
que en el 20 % de los casos un progenitor puede ser portador de una translocacion
cromosomica equilibrada involucrando dicha regién y aumentando el riesgo de
recurrencia [Costales JL et al., 2015].

6.1. Aspectos neurolégicos

Como clinica neurolégica constante estos pacientes presentan un déficit intelec-
tual de moderado a severo con afectaciéon muy importante del lenguaje (ausen-
cia de habla o muy pocas palabras). Ademas de la afectacién cognitiva, es fre-
cuente la presencia de sintomatologia dentro del espectro autista que se hace
mas evidente con la edad.

Desde el nacimiento destaca una importante hipotonia que condiciona un
retraso en la adquisicion de las habilidades motoras y dificultades posteriores
para la deambulaciéon auténoma en grados diferentes de afectacion. La mar-
cha en los que adquieren (la mayoria) es con frecuencia ataxica. Ademas, estos
pacientes presentan dificultades para la coordinacién motriz fina, que afecta a la
manipulaciéon. En relaciéon a su importante hipotonia los trastornos en la alimen-
tacion son frecuentes desde edades tempranas [Kolevzon et al., 2014].

La epilepsia es otro trastorno neurolégico relativamente frecuente con una
prevalencia muy variable segun las series. Se han descrito cuadros clinicos de
regresion neuroldgica asociados al mal control de la epilepsia y a alteraciones en
los registros electroencefalograficos [Holder et al., 2016].

6.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Muchos de los problemas de conducta que suelen aparecer estan relacionados
con las dificultades que presentan para poder comunicarse.

Los nifos con el sindrome de Phelan-McDermid tardan mas en conocer las
normas sociales presentando dificultades para ajustar su comportamiento en
funcioén del contexto o situacion social que estén viviendo.

Algunos de ellos presentan comportamientos tales como tirar del pelo, masti-
carlo, pellizcar o morderse a si mismos.

La mayoria son propensos a llevarse cosas a la boca y a masticar varios obje-
tos o ropa. Tienden a demostrar cierta ansiedad en situaciones sociales y mues-
tran un contacto visual evitativo.

Debido a la hipersensibilidad a ciertos estimulos tactiles pueden rechazar
determinados tipos de tejidos.
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Recomendaciones de conducta

— Ante las dificultades para el aprendizaje de las normas sociales, antes de
exponer a la persona a la situacion, hay que explicarle cémo debe comportar-
se. Debemos apoyar esta explicacion con soporte visual.

— Si presenta comportamientos relacionados con tirarse del pelo, pellizcar o
morderse, implantaremos una conducta alternativa e incompatible para evi-
tar que se haga dafio. Un ejemplo podria ser el uso de un mordedor. Utiliza-
remos esta misma estrategia para evitar que se lleve objetos inadecuados a
la boca.

— Si su ansiedad social es muy elevada y muestra un contacto visual evitativo,
no debemos obligarlo a que establezca contacto visual con nosotros a no
ser que sea estrictamente necesario. Es importante respetar el tiempo que
la persona necesite para acostumbrarse a nuestra presencia y hacerle sentir
comodo y confortable.

— Respecto a la hipersensibilidad a cierto tipo de tacto de la ropa, hay que evitar
los tejidos que le generen malestar. Si detectamos que un estimulo es desagra-
dable para él, no debemos obligarlo a llevarlo.

6.3. Comunicacién y lenguaje

Una de las caracteristicas mas comunes de las personas con el sindrome de Phe-
lan-McDermid es el retraso en la adquisicién del habla o su ausencia. Pueden llegar
a comunicarse mediante gestos, y su nivel de lenguaje comprensivo se encuentra
mas preservado que el expresivo.

En este sentido la estimulacion por parte de logopedas o especialistas en tras-
tornos del lenguaje es un aspecto fundamental.

Recomendaciones de lenguaje

— Ante cualquier movimiento, accién, indicacién, sonido o vocalizacién debe-
mos reaccionar para darle un sentido comunicativo que esté relacionado con
el contexto de la situacién que tenga lugar en ese mismo instante.

— Utilizar sistemas de Comunicacién Aumentativos y Alternativos (sistemas de
CAA). Dichos sistemas son ttiles para compensar las dificultades del lengua-
je oral ya que basan en el uso de formas de expresion distintas al lenguaje
hablado.

— En funcién del nivel de desarrollo de la persona sera necesario adaptar los
diversos materiales del sistema de CAA. Otros aspectos a tener en cuenta en
dicha adaptacion son el nivel de desarrollo de las habilidades lingiiisticas y
motrices. Basandonos en las caracteristicas individuales de cada sujeto, en
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los sistemas de CAA se pueden utilizar desde fotos de objetos reales hasta
pictogramas.

— Hay que reforzar positivamente todos los inicios de comunicacién, asi como
el uso del sistema de CAA.

— Sabemos que aprenderan a usar la comunicaciéon aumentativa de forma mas
eficiente si esta se ensefia en contextos naturales y funcionales.

— Podemos aprovechar la aparicién espontanea de signos o gestos para referir-
se a un objeto o accién, ya que ayudan a dar énfasis a la comunicacién y son
perfectamente compatibles con los sistemas de CAA.

— Potenciar el uso de signos basicos para enfatizar la palabra.

— Usar fotos reales para programar actividades, y pictogramas para generalizar
conceptos.

— Mantener unas rutinas establecidas mediante el uso de horarios con picto-
gramas.

— No debemos olvidar el uso de ayudas técnicas.

— Estos pacientes pueden llegar a aprender el lenguaje de signos [Zwanenburg
RJ et al., 2016; Egger JI et al., 2016; Oberman LM et al., 2015].
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ANALISIS DE LOS SEINDROMES DE RETT
Y FENOTIPOS ASOCIADOS A MECP2.
AUTISMO SEVERO

Carme Brun i Gasca, Concepcion Ferndndez Zurita, Elisabeth Gabau Vila,
Lorena Joga Elvira, Ariadna Ramirez-Mallafré (Hospital Parc Tauli)

1. EL SINDROME DE RETT Y FENOTIPOS ASOCIADOS
A MECP2

El sindrome de Rett es un grave trastorno del neurodesarrollo que afecta casi
exclusivamente a las nifias, con una prevalencia de 1/10.000. Se caracteriza por
un desarrollo aparentemente normal durante los primeros 6 a 12 meses de vida,
para después mostrar regresion en el lenguaje (pérdida total de lenguaje oral) y
en el desarrollo motor, movimientos de manos estereotipados, dificultad para la
interaccion social y déficit cognitivo (Williamson, 2006).

Fue descrito por primera vez en 1966 por el Dr. Andreas Rett en un articulo
en el que presentaba dos nifias con microcefalia adquirida con atrofia cerebral,
estereotipias de lavado de manos y pérdida de habilidades después de unos
meses de desarrollo tipico (Rett, 1966). Desde entonces hasta el aiio 1999, en el
que se descubrié la causa genética que provoca el sindrome (Amir et al., 1999),
el diagnéstico se ha hecho en base a la bien definida presentacién clinica del
sindrome.

El sindrome de Rett se debe a mutaciones en el gen MECP2, que codifica
una proteina de union metilCpG y esta localizado en el brazo largo del cromoso-
ma X, en Xq28, muy importante en desarrollo y mantenimiento de las sinapsis.
Es una alteracién dominante ligada al cromosoma X, por ello se expresa en
ninas. Causa entre el 95 y el 97 % de las formas clasicas de sindrome de Rett.
Un 5 % de casos de sindrome de Rett clasico y algunas formas atipicas, en que
los pacientes presentan epilepsia de aparicion temprana, se deben a mutaciones
en el gen CDKL5. El gen FOXG1 ocasiona una forma congénita de sindrome de
Rett. Las nuevas técnicas de secuenciacion masiva estan identificando nuevos
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genes en relacion con el sindrome de Rett-like, que abren mejores perspectivas
de intervencién en dicha patologia (Vidal, 2017).

Las mutaciones en MECPZ2 en varones son casi siempre letales, aquellos que
sobreviven presentan una encefalopatia grave de presentaciéon neonatal con
muerte, la mayoria de ellos, antes de los dos afios. Otros casos en varones inclu-
yen nifios con un cariotipo 46XY y un mosaicismo soméatico para una mutacién
del gen MECPZ2, o bien presentan un sindrome de Klinefelter (47XXY) en mosaico
o no (Roche, 2013).

Las mutaciones en MECPZ2 pueden causar discapacidad intelectual (DI) fami-
liar ligada al cromosoma X, en que las mujeres presentan una DI leve, y ser grave
en los varones asociando psicosis maniaco-depresiva, signos piramidales, signos
parkinsonianos y macrorquidismo —conocido como el sindrome PPM-X- (Chris-
todoulou, 1999).

La complejidad genética del sindrome de Rett tipico y atipico es evidente: dife-
rentes genes dan lugar al mismo fenotipo y un gen puede dar lugar a diferentes
sindromes. Los genes MECP2 y CDKLS5 se localizan en el cromosoma X, el gen
FOXG1 en el cromosoma 14 de transmisién autosémica dominante.

Desde el punto de vista neuroldgico, el sindrome de Rett es un trastorno del
neurodesarrollo que se puede presentar en la forma clasica (periodo de aparente
normalidad seguido de pérdida de habilidades), o en cuatro formas atipicas con
manifestaciones mas leves (regresion tardia y lenguaje conservado) o mas gra-
ves (epilepsia precoz o variante congénita).

La expresion fenotipica mas frecuente es la forma clasica, en la que se distin-
guen cuatro fases:

— Fase de normalidad clinica: la familia refiere una aparente normalidad neu-
rolégica durante los 6-12 primeros meses de vida, pero al revisar con deta-
lle la historia clinica, con frecuencia se observa que se trata de bebés «muy
tranquilos» o «muy irritables» y con alteracion del patron de suefio. Un dato
objetivo es el estancamiento del perimetro cefalico sin evidenciar ain una
microcefalia.

— Fase de regresion: entre los 6 y los 12 meses de vida aparece una pérdida de
la habilidad manual, del lenguaje adquirido y del interés social, y se instaura
una discapacidad motriz; algunas nifias no llegan a caminar ni a mantener la
bipedestacidn, y las que lo logran suelen hacerlo con una marcha poco orga-
nizada, con movimientos de balanceo y con apoyo asimétrico; con frecuencia
la marcha empeora y puede llegar a desaparecer. La alteracion del equilibrio
es habitual y persiste durante la vida adulta. Las caracteristicas estereoti-
pias manuales de lavado y salivaciéon de manos, movimientos recurrentes de
mano-boca, o palmadas, pueden comenzar hacia los 12 meses o tardar afos
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en aparecer: en las formas atipicas pueden no presentarse hasta el final de la
primera década de la vida. Llegan a ser muy incapacitantes, ya que interfieren
en la habilidad manual y causan heridas en las manos. En general, aumentan
en situaciones de estrés o aburrimiento y pueden controlarse a veces median-
te maniobras de distracciéon. Las estereotipias manuales tienden a ser menos
frecuentes e intensas en la edad adulta, pero a veces son sustituidas por otros
movimientos, como golpear la cabeza con la mano o la cabeza contra una
superficie. En esta fase se pierde el lenguaje verbal previamente adquirido,
aunque pueden retenerse algunos bisilabos o palabras sencillas. Durante el
periodo de regresion, que suele durar unas semanas, se instaura un déficit
cognitivo grave, que se hara mas evidente conforme pase el tiempo. General-
mente, el sindrome de Rett se sospecha y diagnostica en esta fase.

— Fase de estabilizacion: tras la fase de regresion, las pacientes entran en un
periodo de estabilidad en el que ya no hay pérdida de las capacidades, sino
una mejoria progresiva del contacto social y del grado de conexién con el
medio: es caracteristica su mirada intensa y expresiva. Hay pacientes que
permaneceran en esta fase hasta la vida adulta, sin presentar un deterioro
posterior.

— Fase de declive: no todas las pacientes atraviesan este periodo en el que se
observa un deterioro de las facultades de la paciente: empeora la movilidad,
con aumento de la espasticidad y en ocasiones aparicién de clinica parkinso-
niana.

Las formas atipicas son menos frecuentes: con manifestaciones mas leves
(regresion tardia y lenguaje conservado) o mas graves (epilepsia precoz o
variante congénita).

Las patologias neurolégicas asociadas al sindrome de Rett mas importantes
son la epilepsia y la disfuncién autonémica con trastornos respiratorios:

— Epilepsia: hasta el 80 % de los pacientes presentan crisis epilépticas. Comien-
zan hacia los cuatro anos de edad, y del buen control de la epilepsia depende
en gran medida la calidad de vida de estas ninas.

— Disfuncion autonémica y trastornos respiratorios: los trastornos respi-
ratorios son muy prevalentes y estan relacionados con la disfuncién auto-
némica. La alteracion de MECPZ2 condiciona una disfuncién en las regiones
reguladoras del control respiratorio. Pueden ir de hiperventilacién a apneas.

Ademas de la disregulacién autonémica con trastornos de la respiracién exis-
te una serie de complicaciones que aparecen durante la evolucién, como una
microcefalia adquirida, manos y pies pequeiios y frios, cifoescoliosis y osteope-
nia, trastornos del suefio o estrenimiento.
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1.1. Fenotipo cognitivo-conductual

La discapacidad intelectual asociada al sindrome de Rett es, en la mayoria de
ninas, severa o profunda a partir de la etapa de regresién. Sin embargo, en algin
caso puede darse también menor afectacion, especialmente en las formas ati-
picas de regresion tardia y lenguaje conservado. En la forma tipica el lengua-
je oral expresivo, si se habia llegado a adquirir, se pierde durante la época de
regresion.

En la primera etapa las bebés con sindrome de Rett pueden mostrarse placi-
das e incluso pasivas, mientras que en otros casos ya se observa un importante
grado de irritabilidad.

La expresiéon conductual mas caracteristica del sindrome de Rett incluye las
estereotipias de lavado o frotado de manos con o sin ensalivacion; esta conducta
es casi patognomonica de este sindrome y se mantiene durante varios afos, aun-
que tiende a suavizarse o desaparecer en la juventud y edad adulta.

Los episodios de gritos y llantos, a veces durante la noche, son también fre-
cuentes en las nifias con sindrome de Rett, especialmente durante las etapas de
regresion y de estabilizacion.

La nina con sindrome de Rett a veces puede parecer angustiada; esta sensa-
cién puede aumentar por la presencia de hiperventilacién, que es una conducta
frecuente.

El estado de animo placentero y el interés por el entorno parecen decaer
a medida que la nifia se hace mayor, especialmente pasada la adolescencia y
durante la edad adulta En cuanto a la autonomia y al nivel de conducta adaptati-
va parece ser que la evolucion no se estanca, pudiendo progresar en este sentido
durante toda la vida. (Cianfaglione et al., 2016).

Recomendaciones de conducta

Existe mucha variabilidad entre las nifias afectadas. Pasada la etapa de regresion
pueden ser tranquilas, con un caracter afable y carifioso, alternando con algunos
episodios de ansiedad y frustracion. Disfrutan en entornos sociales conocidos,
con buen comportamiento, mirada conectada y atrayente.

— Las frustraciones pueden llevar a la aparicién de rabietas, llantos y autolesio-
nes (que incluyen golpes en la cabeza, arafiazos y sobre todo morderse). Es
importante intentar evitar las frustraciones innecesarias en la medida de lo
posible y tener en cuenta que las graves dificultades de comunicacién pueden
empeorar este problema; habitualmente las nifias que se comunican mejor
tienen también un caracter mas tranquilo.

Se recomienda distraerlas de la situacién que genero la frustraciéon y centrar
su atencion en otro estimulo o actividad que les guste.
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— En algunos casos observamos en la nifia con sindrome de Rett dificultad para
regular su ansiedad, relajarse o calmarse: hablar pausadamente, con un tono
de voz suave y calmado puede ayudar a que se tranquilice. Conocer sus entor-
nos y objetos preferidos facilita crear mejores situaciones de bienestar.

— Es frecuente que con los cambios de situacion la persona afectada se encuen-
tre incomoda o inquieta: en la medida de lo posible hay que anticipar siempre
dichos cambios con pictogramas o alguin otro tipo de soporte visual; esto ayu-
dara a la nina con sindrome de Rett a prepararse y asi disminuira su ansiedad.

— A menudo sienten incomodidad en ambientes ruidosos y abarrotados: se reco-
mienda intentar evitar grandes aglomeraciones de gente (ya que son situacio-
nes de hiperestimulacion que la nifia no suele ser capaz de gestionar), sacarla
de la situacion estresante o en caso de que no sea posible recurrir a auricula-
res para disminuir el ruido, o a reproductores de musica.

1.2. Comunicacién y lenguaje

Tal y como ya hemos sefalado, en las formas tipicas de sindrome de Rett el len-
guaje oral expresivo se pierde durante la etapa de regresién. Existen sin embargo
variantes atipicas del sindrome en los que la expresion oral se mantiene. Estos
casos son muy variables y menos frecuentes. En este apartado hablaremos del
lenguaje en las formas tipicas.

Para las nifias con sindrome de Rett la comunicacién se hace realmente dificil.
Ala falta de lenguaje oral expresivo tenemos que unir la practica imposibilidad de
utilizar gestos y signos manuales debido a la apraxia que presentan. Esta misma
apraxia dificulta también acciones como el sefialar o utilizar con precision dispo-
sitivos electrénicos de comunicacién. A menudo la comunicaciéon queda restringi-
da a vocalizaciones variables y a la utilizacién de la mirada (que a veces también
esta condicionada por la poca capacidad de control cefalico). La capacidad de
expresarse con la mirada puede ser un buen aliado para la comunicacion; parece
ser que esta habilidad mejora con la edad en las nifias con sindrome de Rett.

En general el lenguaje comprensivo es mucho mejor que el expresivo aunque
incluso esto es dificil de valorar. En algun caso se han dado situaciones en que
las nifias dicen una palabra aislada de manera correcta pero no pueden volver a
hacerlo ni bajo demanda.

En un estudio de Urbanowicz et al. (2015), con datos de 766 nifias, se recoge
que el 89 % de ellas habian adquirido alguna habilidad de lenguaje oral expresivo
antes de la etapa de regresion, de estas el 84 % experimentaron la pérdida de
estas habilidades. El mismo estudio concluye que los diferentes tipos de muta-
cién del gen MECPZ2 podrian estar relacionados con variaciones en las capacida-
des lingiiisticas.
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A pesar de las graves dificultades para la comunicacién en las nifias con sin-
drome de Rett es comun que las personas que las conocen a fondo (familiares,
terapeutas...) insistan en que la comunicacién es mejor y mas agil de lo que pue-
de parecer a primera vista.

En un estudio con 16 familias de nifias con sindrome de Rett (Urbanowicz et
al., 2016) todos los padres afirmaron que sus hijas habitualmente eran capaces
de expresar dolor, malestar, frustracion e inquietud, cansancio, hambre y sed. Sin
embargo, a menudo, les era dificil expresar la causa del malestar. El cansancio
se mostraba frotando o cerrando los ojos, el desinterés por la comida cerrando
la boca o girando la cabeza, la protesta por tener que terminar una actividad pla-
centera a menudo con vocalizaciones y la alegria con sonrisas, vocalizaciones
y movimientos corporales. Todos los padres manifestaron que sus hijas podian
escoger por lo menos entre dos objetos (como alimentos, juguetes, peliculas...)
combinando palabras, gestos y movimientos corporales. Una de las conclusiones
mas interesantes del estudio es que la mirada tenia muchos matices de intensidad
y duracién que a la larga constituian una muy buena fuente de comunicacién
facil de interpretar para los padres.

Recomendaciones de lenguaje

La primera recomendacién para trabajar lenguaje y comunicacién en personas
con sindrome de Rett seria observar muy atentamente cémo la paciente se comu-
nica espontaneamente y tener una entrevista a fondo con la familia para recupe-
rar todo aquello que para ella ya tiene un sentido comunicativo. La comprension
de situaciones y la intencién comunicativa suelen ser aspectos que no se pier-
den durante la etapa de regresiéon. El punto de partida del trabajo del lenguaje
y comunicacién sera aprovechar todo su repertorio (palabras, vocalizaciones,
gestos, miradas, movimientos corporales...) e intentar ampliarlo a partir de lo
que sea mas facil para la nifia.

La comprension, que como ya hemos sefialado es mejor que la expresion, debe
seguir potencidndose mas alla de la capacidad expresiva que tenga, ya que per-
mite a la nina un mejor entendimiento del mundo que la rodea y, por tanto, redu-
ce sus sentimientos de frustracion.

Entre las funciones comunicativas que hay que incluir, una de las mas impor-
tantes es la capacidad de escoger, ya que permitira un cierto control sobre el
entorno y sobre su dia a dia.

La determinacioén de utilizar un sistema u otro de comunicacion alternativa en
estas nifias depende de multiples factores: capacidad motriz, precisién de los movi-
mientos manuales, nivel cognitivo, capacidad de abstraccién, etc. En todo caso la
comunicacion es, en la mayoria de casos, multimodal y pasa por recuperar todo
aquello que ya se esta utilizando y por introducir nuevos elementos para intentar
ampliar el repertorio, trabajando siempre en contextos naturales y funcionales.
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2. AUTISMO SEVERO

Los trastornos del espectro del autismo (TEA) son un grupo de trastornos del
neurodesarrollo que ocasionan principalmente problemas en la comunicacion,
la relacién social y la conducta, con intereses restringidos, patrones restrictivos
y repetitivos de comportamiento, inflexibilidad, insistencia en la monotonia y
movimientos estereotipados.

Afecta a entre uno de cada 68 y uno de cada 256 en la poblacién infantil en
los paises desarrollados; es mas frecuente en varones, con una relacion de 5:1
(Codina-Sola et al., 2017).

Los factores genéticos, cada vez mas conocidos, tienen una gran importancia
en la patogénesis del TEA. La identificacién del diagnéstico etiolégico genético
en estos pacientes llega al 25 % de los casos y es de gran importancia conseguirlo,
dada la repercusién de esta informacién en el riesgo de recurrencia, en el pronds-
tico y en el tratamiento (Griesi-Oliver et al., 2017)

Para obtener el diagnéstico en los pacientes con TEA, es necesaria la colabo-
racion de los genetistas clinicos para identificar aquellos sindromes dismoérficos
que incluyen TEA entre sus manifestaciones. Estos pueden ser cromos6micos, o
corresponder a deleciones o duplicaciones submicroscopicas o ser monogénicos.

Las nuevas tecnologias como los arrays cromosémicos y los estudios de
secuenciacion masiva estan aumentado el conocimiento de las base genéticas
del TEA (Robert et al., 2017).

En un estudio realizado en Cataluia, solo el 24 % de las familias con TEA
habian sido atendidas en departamentos de genética, igual ocurre en paises como
USA, a diferencia de Francia, donde que se atiende el 60 % de familias con TEA.
Los autores advierten de la consecuencias que ello comporta, que van desde el
infradiagnéstico al riesgo de aumento de segundos casos en la misma familia
(Codina-Sola et al., 2017).

Con equipos multidisciplinares y la correcta aplicacion de algoritmos diagnos-
ticos, en la actualidad se podria identificar la causa genética en el 35-40 % de los
casos de TEA (Robert et al., 2017).

El autismo es un trastorno del neurodesarrollo que se considera actualmente
como un espectro amplio de trastornos que comparten aspectos comunes. Ade-
mas de la clinica especifica del autismo que se refiere a la alteracion de la inte-
raccién social, comunicacion y restriccion de intereses con comportamientos
estereotipados, pueden presentar sintomatologia asociada.

La clinica asociada al autismo puede ser muy variada y suele estar presente
mas frecuentemente en el autismo sindrémico, es decir, aquel en el que el autismo
es un sintoma mas dentro de la clinica que conforma cualquier otra patologia
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de base. Por tanto los sintomas neuroldgicos pueden ser muy diferentes depen-
diendo de la causa. Las causas del autismo sindrémico son muy variadas: tras-
tornos genéticos, trastornos congénitos del metabolismo, sindromes epilépticos,
infecciones congénitas o adquiridas, exposicion intrauterina a drogas y misce-
lanea (encefalopatia hipoxicoisquémica) (Artigas et al., 2005). Como se puede
comprender ante tal abanico de causas, los sintomas neurolégicos pueden variar
muchisimo también. Aun asi, se podria decir que en un autismo severo lo que sue-
le estar presente de forma constante es un retraso global del desarrollo con un
déficit intelectual casi constante, y muy probablemente alguin tipo de trastorno
motor (trastorno de coordinacién motriz, ataxia...) asi como epilepsia asociada
de gravedad variable (Kanner et al., 2017).

Los pacientes con autismo grave que presenten sintomatologia neurolégica
asociada precisaran manejo multidisciplinar mediante fisioterapia, ortopedia y
tratamiento farmacoldgico para epilepsia o para los posibles trastornos de con-
ducta que pueden se puedan presentar.

2.1. Fenotipo cognitivo-conductual

Los TEA constitugen un amplio espectro de alteraciones. En este capitulo nos
centraremos Unicamente en los casos de autismo severo.

El porcentaje de discapacidad intelectual asociada a los TEA es muy elevado
en estos casos, ademas cursa a menudo con alteracién muy grave del lenguaje
comprensivo y expresivo, e incluso con ausencia del habla.

Otro de los aspectos a menudo comprometidos en los nifios con TEA es la
hipersensibilidad sensorial (visual, auditiva, tactil, vestibular, gustativa...) que
junto con la resistencia al cambio dificulta diariamente su interaccién con el
entorno e incide en el desarrollo de conductas no deseadas.

Son frecuentes las estereotipias y conductas repetitivas. En nifios con lengua-
je oral, este suele presentar también ecolalias.

Recomendaciones de conducta

La principal recomendacién seria intentar comprender al maximo al nifio con
TEA y ayudarle a que él aumente también su comprension del mundo que le
rodea. Siempre se debe tratar de averiguar qué provoca las conductas no desea-
das, que a menudo son consecuencia de la hipersensibilidad o la imprevisibilidad
para él de algunas situaciones.

— Es importante recordar que con frecuencia comprenden mejor a nivel visual
que auditivo, asi que la utilizacién de imagenes, pictogramas, calendarios, etc.
le ayudaran a entender su entorno y a prever los cambios.
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— Hay que intentar explicarle por adelantado todas las situaciones nuevas de
una manera concreta y darle tiempo para que se habitie a ellas.

— El tono de voz que utilizamos tiene que ser calmado; hay que recordar su
hipersensibilidad sensorial.

2.2. Comunicacion y lenguaje

Es importante destacar en el autismo el trastorno del lenguaje, el cual siempre
esta afectado; de hecho el motivo mas frecuente de consulta de un nifio con autis-
mo es el retraso en la adquisiciéon del lenguaje. Se debe, por tanto, tener un ele-
vado grado de sospecha y profundizar en la valoracion de la conducta social
cuando un nifio de dos afios no ha iniciado el lenguaje (Tuchman et al., 1991,
Artigas, 1999) En el autismo grave lo mas frecuente es que haya una afectaciéon
del lenguaje tanto expresivo como comprensivo, incluso pudiendo no llegar a
hablar. En los casos leves, el lenguaje puede ser formalmente muy correcto pero
con alteraciones importantes a nivel pragmatico que dificultan la comunicacién
y regulacién cognitiva a través del lenguaje.

En el nifio con autismo severo el déficit del lenguaje se une a una grave altera-
cion de la intencién comunicativa; esto dificulta no inicamente el lenguaje oral
en si, sino la implementacion de cualquier sistema alternativo de la comunica-
cién. Ademads, en los casos mas graves de autismo es donde hallamos el mayor
namero de nifios con discapacidad intelectual asociada.

El lenguaje no verbal (expresion facial, gestual, etc.) suele estar también muy
alterado tanto a nivel expresivo como comprensivo.

En los casos en que hay lenguaje oral éste puede ser peculiar, con uso de eco-
lalias inmediatas y diferidas, alteracion en el uso de los pronombres personales
y literalidad.

La ausencia de lenguaje oral favorece la aparicién de conductas disruptivas
que para el nifio tienen una funcién comunicativa (Chiang, 2008). Es funcion de
los terapeutas conseguir que la comunicacion se lleve a cabo por otras vias. Los
estudios demuestran que en la medida que se puede implementar un SAAC, la
conducta de los nifios con autismo puede mejorar.

Recomendaciones de lenguaje

— Esrecomendable potenciar la intencién comunicativa del nino, pero si carece
de ella esto no es un motivo para no iniciar un SAAC; a menudo el proceso es
el inverso: cuando el niflo empieza a utilizar un SAAC comprende el poder de
la comunicacién.

— Hay que sobreinterpretar sus sefales reaccionando a sus movimientos, accio-
nes, indicaciones, miradas, sonidos o vocalizaciones para darle un sentido
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comunicativo relacionandolo con el contexto de la situacién presente en ese
momento.

Entre los sistemas mas utilizados para aumentar la comunicacion de los nifios
con autismo encontramos el PECS® (Picture Exchange communication system).
Una de las ventajas de este sistema es que no requiere gestualidad ni expresion
facial y la comunicacion se lleva a cabo a través de un objeto (las tarjetas). Ade-
mas se ha demostrado que este sistema favorece un aumento del habla esponta-
nea en nifios con autismo severo que previamente tenian alguna produccién oral
aunque fuera minima (Gordon et al., 2011).
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Capitulo 3

ANALISIS DE LOS SINDROMES DE CORNELIA
DE LANGE Y DE LOS SINDROMES

DE MICRODUPLICACION Y MICRODELECION
CON AFECTACION GRAVE DEL LENGUAJE

Lorena Joga Elvira, Elisabeth Gabau Vila, Carme Brun i Gasca,
Concepcion Ferndndez Zurita, Ariadna Ramirez-Mallafré (Hospital Parc Tauli)

1. SINDROME DE CORNELIA DE LANGE

1.1. Manifestaciones clinicas

Los pacientes con sindrome de Cornelia de Lange (SCdL) habitualmente pre-
sentan un retraso en el desarrollo psicomotor. Inicialmente es mas frecuente
la presencia de hipotonia con reflejos osteotendinosos dentro de la normali-
dad, aunque también puede haber en algunos casos tendencia a la hipertonia.
A nivel cognitivo pueden tener desde un cociente intelectual (CI) normal con
problemas de aprendizaje hasta un déficit intelectual grave. Todas las areas
del desarrollo intelectual suelen estar afectadas, pero la del lenguaje es la mas
importante (Kline et al., 2007).

Los problemas de aprendizaje y de conducta son frecuentes destacando la
hiperactividad y el déficit de atencion.

Alrededor del 20 % de estos pacientes presentan crisis epilépticas que se con-
trolan en la mayoria de los casos con un tratamiento farmacolégico adecuado
(Verrotti et al., 2013). Hay pacientes que pueden presentar clinica de afectaciéon
del sistema nervioso periférico y una alta tolerancia al dolor.

Los hallazgos neurorradioldégicos mas significativos son ventriculomegalia,
aumento del espacio subaracnoideo (cisternas basales), atrofia de la sustan-
cia blanca, principalmente a nivel de lI6bulos frontales, o hipoplasia del tronco
encefalico.

35
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1.2. Aspectos genéticos

El sindrome de Cornelia de Lange es un trastorno del neurodesarrollo con afecta-
cién multisistémica. Presenta una dismorfia facial caracteristica (especialmente
cejas arqueadas con sinofridia, pestafias largas, narinas antevertidas, microgna-
tia y extremos de la boca hacia abajo con un labio superior fino), déficit intelec-
tual de grado variable, retraso en el crecimiento que empieza antes del nacimiento
y da lugar a una talla muy baja en el adulto, microcefalia (cabeza muy pequeia),
manos | pies anormales, a veces oligodactilia (falta de dedos), y otras malfor-
maciones (corazon, rinén, etc.). Tienen hirsutismo (exceso de pelo corporal).

La prevalencia en la poblacion general se estima entre uno por cada 10.000 y
uno por cada 60.000 (Mikolajewska E, 2013). Entre las manifestaciones digesti-
vas, el reflujo gastroesofagico (RGE: vomitos del contenido del estémago) es muy
comun en estos pacientes (> 90 %) y a menudo se requiere de una intervencion
quirurgica como la técnica anti-reflujo de Nissen. El RGE puede contribuir al feno-
tipo conductual con cambios en el comportamiento del paciente (Gil et al., 2010).

Los nifos con SCAL son extremadamente sensibles en la zona alrededor de la
boca, lo que hace que las rutinas de higiene dental sean dificiles.

El riesgo de sordera es muy alto (80 %) y debe ser evaluado y supervisado,
asi como los problemas visuales que incluyen miopia (60 %) y nistagmus (37 %)
(Deardorff et al., 2016).

Es necesario una atencién multidisciplinar, para ello disponemos de guias
médicas que ayudan a los profesionales a proporcionar una atencion mejor diri-
gida (Mikolajewska E, 2013; Gil et al., 2010).

Se han identificado las mutaciones causantes en genes implicados en la cohe-
sién cromosoémica en el proceso de la division celular (complejo de la cohesina).
El gen NIPBL (5p13.2) esta mutado en aproximadamente el 50 % de los pacientes
y es el principal gen causante del sindrome. Recientemente se han descrito muta-
ciones asociadas con formas mas leves de la enfermedad en los genes RAD21
(8924.11), y SMC3 (10g25), también de transmisiéon autosémica dominante como
el gen NIPBL, y mutaciones en dos genes: el gen SMCIA (Xp11.22) y el HDACS
(Xql3.1), asociadas a formas ligadas al X de SCAL (Deardorff et al., 2016).

Es muy importante confirmar el diagndstico clinico con el estudio molecular,
por sus importantes implicaciones en el asesoramiento reproductivo.

2. SINDROMES DE MICRODUPLICACION Y MICRODELECION
CON AFECTACION GRAVE DEL LENGUAJE

La discapacidad intelectual (DI) y el trastorno de espectro autista (TEA) son con-
diciones de déficit cognitivo y de limitaciones en las habilidades adaptativas.
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Afectan a entre el 1 y 3 % de la poblacién menor de 18 ailos y permanecen a lo
largo de toda la vida de los afectados. Identificar la causa responsable en cada
paciente es de gran importancia para ofrecerles las maximas atenciones, poder
avanzar en el conocimiento y ofrecer un asesoramiento reproductivo a las fami-
lias afectadas.

El array-CGH es una tecnologia avanzada que permite la deteccién de des-
equilibrios cromosémicos, incluso aquellos no detectables por cariotipo como
son las alteraciones submicroscopicas, pudiendo ser microdeleciones o microdu-
plicaciones. En los pacientes estudiados por discapacidad DI o TEA inespecifica,
se identifica una alteracién patogénica aproximadamente en el 14-20 % de los
individuos (Cappuccio et al., 2016).

La mayoria de estas personas van a presentar junto a la DI/TEA trastornos de
lenguaje, en mayor o menor grado, y otros sintomas que van desde dismorfias
leves a malformaciones de diferentes 6érganos (corazon, rifién, esqueleto...) y
trastornos de conducta o incluso trastornos psiquiatricos.

Hemos escogido la microdelecion 1q44 y la 2q23.1 entre otras por su grave
afectacion del lenguaje.

2.1. Sindrome de microdelecion

Los pacientes con pérdida de material cromosémico en la parte mas distal del
brazo largo de uno de los dos cromosomas 1, presentan un cuadro clinico recono-
cible en que destaca DI, microcefalia (cabeza por debajo de 3 DE), convulsiones
y anomalias del cuerpo calloso (Depienne et al., 2017). Los primeros estudios
atribuian al gen AKT3 localizado en esta region y delecionado (solo hay una
copia de las dos que deberia tener el paciente), como el responsable de la cabeza
pequena y de la falta de desarrollo del cuerpo calloso (estructura que comunica
los dos hemisferios cerebrales) (Boland et al., 2007).

Estudios més recientes que han comparado pacientes con la delecién 1q43q44
con pacientes con mutaciones en uno de los tres genes mas importantes (AKT3,
ZBTB18, HNRNPU) situados en esta region, han podido establecer las siguientes
correlaciones: la delecion del gen AKT3 es la principal responsable de la micro-
cefalia pero con una penetrancia incompleta (puede no expresarse, el paciente
no tiene microcefalia), pero la delecion de los genes vecinos ZBTB18 y HNRNPU
pueden de forma leve contribuir a la microcefalia; la delecién del gen HNRNPU
es la que causa la epilepsia observada en dichos pacientes; la delecion del gen
ZBTB18 es la maxima responsable de la agenesia del cuerpo calloso, pero tam-
bién contribuyen otros genes involucrados en la delecion. A la gravedad de la
DI contribuye la delecién del gen ZBTB1S8 , pero para los que tienen afectado
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el gen HNRNPU supone mayor gravedad (Depienne et al., 2017). Estos comen-
tarios son a modo de ejemplo de como evoluciona la investigacion en las bases
genéticas de la DI

2.2. Sindrome de microdelecién 2q23.1

Los pacientes con pérdida de material cromosémico en una zona intersticial del
brazo largo de uno de los cromosomas 2, presentan un cuadro clinico reconocible
que incluye discapacidad intelectual, afectaciéon grave del lenguaje, convulsio-
nes, talla baja, microcefalia y dismorfia (Pérez-Gay et al., 2013).

En estudios realizados en cohortes de pacientes con trastorno del espectro
autista se han encontrado pacientes con mutaciones en el gen MBDS5, en la dele-
cién 2q23.1 que incluye dicho gen. La pérdida de una de las dos copias del gen
seria la responsable de la clinica observada (ya mencionada) a la que se anaden
trastorno del suefio y problemas de conducta similares a los que podemos encon-
trar en los trastornos dentro del espectro del autismo.

Las alteraciones del gen MBD5 afectan a la expresion de otros genes rela-
cionados con el trastorno espectro autista (TEA) como son UBE3A (sindrome
de Angelman), TCF4 (sindrome de Pitt-Hopkins), MEF2C (sindrome de delecién
5ql4.3), EHMTI(sindrome de Kleefstra), y RAII (sindrome de Smith-Magenis);
ello sugiere que el gen MBD5 es un regulador de la transcripcion. Y seguramente
los genes mencionados anteriormente forman parte de la misma red funcional y
por ello la afectaciéon de uno de ellos produce un fenotipo similar (Mullegama et
al., 2015).

La similitud observada entre estos dos sindromes de microdelecién, que com-
parten muchas manifestaciones fisicas, como microcefalia, talla baja, convulsio-
nes y afectacién grave del lenguaje oral, entre otras, y por otro lado la variabi-
lidad entre pacientes con la misma microdelecién, unos con mas capacidad que
otros, menos dismorfia, etc. permiten comprender que no podamos identificar
clinicamente a los pacientes y que sea necesario emplear técnicas de array-CGH
para su identificacién.

Interesante es la identificacion de genes, maximos responsables de los sin-
tomas presentes en cada una de las microdeleciones descritas y que resaltan
la especificidad. En la delecién 1q43q44, la haploinsuficiencia de los genes
AKT3, HNRNPU y ZBTBI18, es la principal responsable de la microcefalia,
epilepsia e hipoplasia/agenesia del cuerpo calloso presente en la mayoria de
los afectados (Depienne et al., 2017).

En la delecién 2¢g21.3, la haploinsuficiencia del gen MBD5 es la responsable
del trastorno espectro autista observado en 98 % de los pacientes (Mullegama et
al., 2015).
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3. FENOTIPO COGNITIVO CONDUCTUAL

3.1. Caracteristicas basicas

El sindrome de Cornelia de Lange y los sindromes de microduplicacién y micro-
delecion con afectacion grave del lenguaje cursan con una discapacidad intelec-
tual entre severa y profunda y con un retraso global en su desarrollo.

Las personas afectadas suelen tener un comportamiento excitable y presentar
conductas de hiperactividad.

Su nivel de ansiedad puede dispararse ante situaciones poco estructuradas y
que requieran de una elevada demanda a nivel social, ante cambios inesperados
en su rutina diaria y en situaciones nuevas y desconocidas para ellos.

En los momentos en los que los estimulos ambientales son excesivos, pueden
aparecer conductas autoagresivas y rabietas.

3.2. Pautas de manejo de conducta

Para prevenir los problemas de comportamiento asociados a la excitabilidad
y ansiedad, es importante dirigirnos a la persona con una actitud tranquila,
hablar de forma pausada y con un tono de voz suave. En ningin momento
debemos alzar la voz o gritar, puesto que asi, solo conseguiriamos empeorar
su ansiedad.

Es basico reforzar positivamente los momentos en los que la persona afec-
tada esta tranquila y, siempre que tengamos la oportunidad, anticiparnos a su
necesidad de movimiento. Tenemos que proporcionarle actividades en las que
se pueda mover.

Mantener unas rutinas constantes dotara su dia a dia de una estructura
que proporcionara una sensacion de predictibilidad y control que ayuda a
disminuir su ansiedad. Una rutina estable y predecible junto a un ambiente
organizado favoreceran que las conductas disruptivas asociadas a la ansiedad
disminuyan.

El uso de horarios con pictogramas es de gran ayuda para dar estructura a su
ambiente.

Respecto a las autoagresiones, debemos intervenir desviando la atencién de
la persona afectada hacia un estimulo u objeto que sea capaz de relajarla y dis-
traerla. Siempre que las circunstancias lo permitan, hay que ejercer un control
ambiental eliminando los elementos externos que puedan provocar la apariciéon
de estas conductas autoagresivas. En la medida de lo posible se deben evitar las
frustraciones innecesarias.
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L. COMUNICACION Y LENGUAJE

En el drea del habla y de la comunicacién suele observarse un retraso signifi-
cativo.

La comprension se encuentra mas preservada que la expresion y, en los casos
en los que aparece el lenguaje oral, este suele ser repetitivo y poco funcional.
Tienen dificultad para entender los matices y la pragmatica del lenguaje.

También se deben tener en cuenta sus dificultades para coordinar los movi-
mientos motrices necesarios para articular el lenguaje.

I.1. Recomendaciones para favorecer la comunicacién

Es fundamental proporcionar estimulacion por parte de especialistas en trastor-
nos del lenguaje o logopedas.

Se puede introducir la lengua de signos o técnicas alternativas para reforzar
la capacidad de comunicacion, es decir, un sistema de comunicacién aumentati-
vo y alternativo (sistema de CAA).

Una vez elegido el sistema de CAA, deberemos personalizarlo en funcién de
las caracteristicas de cada persona. Hay que tener en cuenta el nivel de desarro-
llo de sus habilidades cognitivas, motoras y lingiiisticas. Podremos usar objetos
reales en miniatura, fotos de objetos reales o pictogramas.

En el caso de las personas que presenten un bajo nivel de intencién comu-
nicativa, es imprescindible hacer un trabajo previo o paralelo para instaurarla.
Es importante reforzar de forma positiva todos los inicios de comunicacion, asi
como los usos espontaneos del sistema de CAA.

Si surgiera algun signo o gesto de forma espontanea para referirse a algun
objeto o accién lo aprovecharemos y potenciaremos su uso, ya que este no
es incompatible con el sistema de CAA que se esté implementando. El uso de
signos basicos que apoyen a la palabra siempre ayuda a dar énfasis a la comu-
nicacion.

Cabe destacar que aprenderan a utilizar el sistema de CAA con mayor facili-
dad si se lo ensefiamos en contextos naturales y funcionales.

En situaciones en las que no se conoce a la persona afectada se recomienda
preguntar a la familia cudl es el sistema de comunicacioén que utilizan habitual-
mente. En el caso de que usen un sistema de CAA con pictogramas o fotos pedir
para que las tengan siempre a mano para poder utilizarlo. Si la persona utiliza un
sistema de gestos pedir a la familia un breve resumen de los mismos para poder
interpretarlos.
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Capitulo 4

ANALISIS DE LAS ENCEFALOPATIAS
EPILEPTICAS EN LA INFANCIA:
SINDROMES DE WEST, LENNOX Y DRAVET.
PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

Concepcion Ferndndez Zurita, Carme Brun i Gasca, Elisabeth Gabau Vila,
Lorena Joga Elvira, Ariadna Ramirez-Mallafré
(Hospital Parc Tauli)

1. INTRODUCCION

Las encefalopatias epilépticas en la infancia se caracterizan por el inicio en los
primeros anos de vida de crisis epilépticas de dificil control y por tener unos
rasgos especificos: la edad de inicio, los tipos de crisis y determinados patrones
electroencefalograficos (EEG). Puede haber una mejor respuesta a algunos far-
macos dependiendo del sindrome epiléptico aun siendo epilepsias refractarias.
Desde el punto de vista del neurodesarrollo, estos pacientes pueden presentar
regresion o un estancamiento importante en los primeros afios de vida y que
casi siempre conllevara un retraso global con déficit intelectual y trastorno
del lenguaje. En los sindromes de Dravet, West y Lennox-Gastaut el lenguaje
expresivo suele estar muy afectado, aun pudiendo estar mas preservado el
comprensivo y existir una afectacion de las capacidades intelectuales variable
en cada uno de ellos.

En cuanto a la paralisis cerebral infantil (PCI), esta se define como un grupo
de trastornos del desarrollo del movimiento y la postura, causantes de limi-
taciéon de la actividad, que son atribuidos a una agresién no progresiva sobre
un cerebro en desarrollo en la época fetal o durante los primeros ainos de vida.
Dependiendo del tipo de PCI, ademas de la sintomatologia motriz puede haber
otros sintomas neurolégicos asociados, como la discapacidad intelectual y la
afectacion grave del lenguaje.
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2. E[\lCEFALOPATfAS EPILEPTICAS EN LA INFANCIA:
SINDROMES DE WEST, LENNOX-GASTAUT Y DRAVET

2.1. Aspectos médicos

Las descripciones mas completas de la epilepsia miocléonica grave de la infan-
cia o sindrome de Dravet se deben a Dravet desde 1978. El sindrome se hace
manifiesto con crisis generalizadas o unilaterales, desencadenadas por fiebre en
el primer afio de vida para posteriormente, a los dos afios, modificarse a crisis
parciales, mioclénicas y aténicas, todas de dificil manejo. Después de los dos
afios hay una regresion de las habilidades adquiridas o detencién del desarrollo
cognitivo y de la personalidad. Forma parte del grupo de epilepsias y sindromes
epilépticos no determinados como focales o generalizados.

Su frecuencia es de uno por cada 40.000 nacidos vivos y predomina en el sexo
masculino con una relacién de dos a uno. En este sindrome la historia de crisis febri-
les es alta; la mutacion del gen en los canales de sodio SCN1A se ha corroborado en
un porcentaje que va de entre 48 a 100 % de los casos evaluados (Villanueva, 2002).

La triada caracteristica consiste en crisis febriles antes del afio de vida, que
a partir de los dos afios cambian a crisis mioclénicas, ausencias atipicas, crisis
parciales simples o complejas y crisis tonicas; hallazgos electroencefalograficos
caracterizados por paroxismos generalizados bilaterales de punta-onda lenta de
2,56 a 3,6 Hz, que en el periodo interictal presentan un trazo desorganizado con
paroxismos continuos multifocales, focales y generalizados, mas constantes al
despertar, y fotoestimulacion.

El pronéstico es variable, pero en términos generales es muy desfavorable
para la funcién.

El tratamiento farmacolégico debe estar encaminado a disminuir la frecuen-
cia de las crisis: las benzodiazepinas son los firmacos mas efectivos, seguidas
del valproato, la zonisamida, la vigabatrina y, recientemente, el estiripentol. Dos
farmacos contraindicados en forma absoluta son la lamotrigina y la carbamaze-
pina (Chugani, 2001).

El sindrome de Lennox-Gastaut es una forma severa de encefalopatia epi-
léptica crénica que corresponde aproximadamente a entre el 3 y el 6 % de los
nifios con epilepsia, con claro predominio masculino (5:1).

Fue descrito originalmente por Lennox en 1938. Representa del 3 al 5 % de
todas las epilepsias en la infancia, y se manifiesta habitualmente con un pico
de inicio entre los tres y cinco afios.

La triada caracteristica consiste en crisis de diversos patrones, retraso mental
y electroencefalograma con complejos de P-O lenta de 1,5 a 2 Hz dentro de un
ritmo de fondo desorganizado.
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Las crisis son generalizadas y de diversa indole: parciales, tonico-axiales, at6-
nicas, mioclénicas, ausencias atipicas y tonico-clénicas. El 95 % de los pacientes
presentan deterioro cognitivo con retraso mental y se asocia trastorno de con-
ducta con hiperactividad, agresividad y tendencias autistas. En el electroencefa-
lograma se aprecia ritmo de fondo anormal, pérdida de grafoelementos de suefio
y paroxismos generalizados y multifocales de punta-onda lenta de 2 Hz.

La etiologia es variada: trastornos genéticos, sindromes neurocutaneos (por
ejemplo, esclerosis tuberosa), encefalopatias postlesiones hip6xico-isquémicas,
meningitis, traumas cefalicos, lesiones cerebrales focales o difusas, e incluso se
ha observado en pacientes sin lesion cerebral evidente. Ademas puede desarro-
llarse a partir de un sindrome de West en hasta un 20-30 % de los casos.

En cuanto a la evolucién de los pacientes, el 80 % continia con crisis con
modificaciones variables y la mortalidad es del 10 al 14 %.

Debido a la resistencia a los farmacos se ha propuesto la politerapia con un
maximo de tres antiepilépticos, con la cual, en el mejor de los casos, el control
maximo es de 50 a 75 %. Los antiepilépticos mas utilizados son benzodiacepinas,
lamotrigina, topiramato, vigabatrina y, en casos especiales, el felbamato (Cam-
field, 2002). La dieta cetogénica es otra alternativa. Finalmente, la callosotomia
anterior ha probado ser ttil en las crisis aténicas.

El sindrome de West (SW) es una epilepsia dependiente de la edad; se inicia
entre los cuatro y diez meses y su frecuencia oscila entre el 2 y el 10 % de todos los
casos de epilepsia infantil. Es una de las encefalopatias epilépticas mas frecuentes
que afectan a las funciones motoras, sensoriales y cognitivas en el lactante.

Se clasifican segun la causa en sintomaticos y criptogénicos. Los sintomati-
cos son aquellos casos que teniendo de base un trastorno neurolégico conocido
desarrollan un sindrome de West. Los criptogénicos son los pacientes que sien-
do previamente sanos inician un SW de causa desconocida. El nimero de casos
criptogénicos ha disminuido en relacién con el perfeccionamiento de las técnicas
de neuroimagen, especialmente la resonancia magnética (RM), que permite en
muchos casos determinar la causa y precisar la extension y localizacion de la
lesién cerebral (Berg et al., 2001).

Entre las manifestaciones caracteristicas estan las siguientes: a) espasmos
infantiles con patrones en flexién, extensién o mixtos, que con frecuencia se
presentan en salvas, es decir de 20 a 40 eventos en periodos cortos; b) retraso o
detencion del desarrollo psicomotor, que en la mayoria de los casos, coincide con
el inicio de las crisis; c¢) electroencefalograma de patrén hipsarritmico, es decir,
desorganizado de amplitud mayor de 250 v, asincrénico, sin grafoelementos de
suefio y paroxismos multifocales de complejos de punta-onda lenta y polipuntas
o con las variables descritas en la literatura.
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Aunque la mortalidad puede alcanzar el 20 %, esta directamente relacionada
con las causas: en el grupo sintomatico predominan la hipoxia perinatal, las mal-
formaciones congénitas del sistema nervioso central, las neuroinfecciones, las
neoplasias y las enfermedades neurodegenerativas, incluidos los errores innatos
del metabolismo (Elena Arce et al., 2011).

Posteriormente puede evolucionar a epilepsias refractarias como el sindrome
de Lennox-Gastaut.

Como tratamiento farmacolégico contindan siendo ttiles los esteroides, sin
embargo, el tiempo de administraciéon no debe prolongarse mas de seis meses;
ademas, se requieren uno o dos antiepilépticos en politerapia, en particular la
vigabatrina, el acido valproico, las benzodiacepinas y el topiramato. La causa del
sindrome condicionara la respuesta al tratamiento.

2.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Cuando hablamos de fenotipo cognitivo-conductual en las encefalopatias epilép-
ticas en la infancia, vemos que estas comparten caracteristicas destacables, entre
las que se cuentan una afectacion significativa en el desarrollo de las habilidades
cognitivas y lingiiisticas, y alteraciones importantes de la conducta.

Los trastornos de conducta y psiquiatricos mas frecuentemente descritos son:
problemas de atencién, hiperactividad, conductas agresivas y alteraciones del
espectro del autismo. Estos trastornos, que se suelen encontrar entre un 30 y un
50 % de los nifos con epilepsia pueden aumentar mucho mas alla del 50 % en los
casos en que la epilepsia es de dificil control y existe, por ejemplo, una discapa-
cidad intelectual (Sillanpai et al., 2016). Todas estas alteraciones suponen un
impacto grave en el dia a dia de estos nifios y sus familias. El tratamiento debe
ser necesariamente multidisciplinar, sin olvidar que aunque es prioritario el con-
trol de la epilepsia, el resto de afectaciones del ambito cognitivo y conductual
requeriran de una atencioén especializada de por vida. Los estudios sobre calidad
de vida en familias con nifios diagnosticados de epilepsia y discapacidad intelec-
tual sefialan una elevada prevalencia de diagnésticos relacionados con el estrés
y ansiedad, especialmente en los cuidadores. No hay que olvidar que, afhadido
al dificil cuidado de un nifio con discapacidad intelectual y trastorno de conduc-
ta, existe la impredictibilidad de las crisis epilépticas que dificultan en muchas
familias la posibilidad de compartir el cuidado de sus hijos con otras personas
(Gallop, 2009).

En el sindrome de Dravet, el desarrollo psicomotor del nifio es normal hasta
el comienzo de las crisis. A partir del segundo afio se empiezan a observar sinto-
mas de retraso en el desarrollo cognitivo, motor y lingiiistico.
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En edades mas avanzadas, el retraso cognitivo se hace mas evidente asi como
la aparicién de otros signos neurolégicos (ataxia) y alteraciones graves de la
conducta (hiperactividad e impulsividad, entre otras).

El lenguaje suele ser una de las facultades mas afectadas. La comprension es
mejor que la expresion.

Tienen problemas para comunicarse, para comprender el entorno y para esta-
blecer relaciones sociales. En algunos casos, se observan rasgos autistas.

Los problemas de comportamiento dificultan, a su vez, el aprendizaje y la vida
cotidiana del nifio y su familia. Asi pues, la presencia de alteraciones de conducta
y cognitivas importantes precisa la implicacién de los profesionales de la psico-
pedagogia, psicologia o neuropsicologia para implantar las terapias necesarias.

En la mayoria de los pacientes, el sindrome de West se inicia durante su pri-
mer afno de vida. Este provoca un retraso en el desarrollo psicomotor pudiendo
perder, incluso, las habilidades adquiridas.

El lenguaje y la comunicacién se ven afectados y a menudo existen alte-
raciones de conducta como la hiperactividad, agitacién, ansiedad, rabietas,
conductas agresivas y autoagresivas e incluso conductas propias del trastorno
del espectro autista.

Entre un 20 y un 60 % de los nifios con Sindrome de Lennox-Gastaut pre-
sentan discapacidad intelectual en el momento del diagndstico y este porcentaje
aumenta muy significativamente con el paso de los anos llegando a afectar a
la practica totalidad de ellos. Los estudios difieren si este empeoramiento del
cociente intelectual es debido a un deterioro o a un estancamiento en el desarro-
llo cognitivo pero el resultado final es que la discapacidad intelectual afecta de
manera importante a la mayoria de nifios con este diagnéstico. En algiun caso,
de inicio mas tardio, el impacto cognitivo podria ser menor (Campfield, 2011).

Las personas con este sindrome también tienen una afectacion severa del area
del lenguaje y la comunicacién, y sintomatologia de hiperactividad, agresividad
y rasgos autistas, cosa que acaba provocando problemas de conducta.

2.3. Comunicacién y lenguaje

La afectacion del lenguaje en las encefalopatias epilépticas de la infancia es
variable y depende de factores como la propia gravedad de la epilepsia, la afec-
tacién cognitiva y la concurrencia de trastornos de conducta y desarrollo como
caracteristicas del trastorno del espectro del autismo, entre otros. Es por ello que
las estrategias que aqui detallaremos no son de aplicacién para todos los nifios
con esta patologia. En este apartado nos centraremos en los nifios con encefalo-
patias epilépticas que no han conseguido un desarrollo funcional de la expresién
verbal.
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2.4. Intervencion
2.4.1. Recomendaciones de conducta

Es comun que las personas con encefalopatias epilépticas en la infancia presen-
ten problemas de conducta como manifestacion de su incomprensién del entorno
y de sus pocos recursos para poder transmitir lo que sienten.

— Entender por qué actian como lo hacen nos ayudara a ponernos en su lugar y
nos facilitara el poder evitar situaciones que desencadenan conductas disrup-
tivas, o interactuar con ellos en los momentos conflictivos.

— Evitar ambientes estresantes que aumenten la frustracion de la persona y por
tanto su excitacion y nerviosismo, favoreciendo un entorno que le resulte
tranquilo, estructurado y conocido, en la medida de lo posible.

— Puede ser de ayuda crear guiones en los que visualmente puedan ver aspectos
como: qué es lo que va a pasar, como tienen que comportarse, quién les puede
ayudar si tienen problemas, etc.

— En momentos criticos, es importante intentar desviar su atencién y hacer que
se centren en alguin estimulo u objeto que pueda relajarlos o distraerlos.

— Esrecomendable actuar de forma calmada y utilizar un tono de voz suave, ya
que reaccionan tanto a lo que les decimos como a la manera en la que se lo
decimos.

2.4.2. Recomendaciones de lenguaje

Como siempre que nos hallamos ante una persona cuyo lenguaje oral expresi-
vo no le permite una comunicacién funcional, la primera tarea sera buscar un
sistema que le permita comunicarse sin la palabra hablada, es decir un sistema
de CAA (sistema de Comunicaciéon Aumentativo y Alternativo). Existe una gran
variedad de sistemas de CAA y en el caso de las personas con encefalopatias
epilépticas los aspectos a tener en cuenta seran:

— El nivel cognitivo: la complejidad y grado de abstraccion del sistema tendra
que adecuarse a la capacidad cognitiva del usuario. No hay que olvidar
que la mayoria de nifios con encefalopatias epilépticas tienen asociado un
grado importante de discapacidad intelectual. Esto, por un lado, excluye
sistemas muy abstractos y, por otro lado, condiciona que el vocabulario
que se incluye sea totalmente cotidiano y funcional. Segun el nivel de desa-
rrollo, en los sistemas de CAA se pueden utilizar objetos en miniatura, fotos
de objetos reales o pictogramas.

— Las habilidades motrices marcaran la posibilidad de usar signos (aunque sean
simples), soporte en papel o aparatos electrénicos. También condicionaran el
tamano de las imagenes y los objetos en miniatura.
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— Es necesario reforzar siempre positivamente todos los intentos de comu-
nicacién. Por ejemplo, cuando se ha entendido lo que ha dicho la persona
afectada, aunque la utilizacién del signo no haya sido la correcta, se debe
dar por valido, etc., y también hay que reforzar cualquier vocalizacion, ges-
to, etc., que tenga funcién comunicativa (con excepcion de las conductas
disruptivas).

3. PARALISIS CEREBRAL INFANTIL

3.1. Aspectos médicos

El trastorno motor de la paralisis cerebral (PC) con frecuencia se acompana de
trastornos sensoriales, cognitivos, de la comunicacion, perceptivos y/o de con-
ducta, y/o por epilepsia (Morris, 2007).

La prevalencia global de PCI se sitiia aproximadamente entre dos y tres por
cada 1.000 nacidos vivos.

La PC es un sindrome que puede ser debido a diferentes causas. El cono-
cimiento de los distintos factores que estan relacionados con la PC es impor-
tante porque algunos de ellos se pueden prevenir, facilita la deteccién precoz
y el seguimiento de los nifios con riesgo de presentar PCI (P6o, 2006), (véase
la Tabla 4.1).

TaBLA 4.1. Factores de riesgo de parélisis cerebral (P60, 2006).

1. FACTORES PRENATALES
Factores maternos
— Alteraciones en la coagulacion — Disfuncioén tiroidea
— Enfermedades autoinmunes — Alteraciones de la placenta
- HTA — Trombosis en el lado materno
— Infeccion intrauterina — Trombosis en el lado fetal
— Traumatismo — Cambios vasculares créonicos
— Sustancias téxicas — Infecciéon
Factores fetales
— Gestacion multiple — Hydrops fetalis
— Retraso en el crecimiento intrauterino — Malformaciones
— Polihidramnios

(Continia)
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2. FACTORES PERINATALES

— Prematuridad

— Bajo peso

— Fiebre materna durante el parto — Traumatismo
— Infeccion SNC o sistémica
— Hipoglucemia mantenida - ECMO

— Hiperbilirrubinemia

— Hemorragia intracraneal

— Encefalopatia hip6xico-isquémica

— Cirugia cardiaca

3. FACTORES POSTNATALES

— Infecciones (meningitis, encefalitis)
— Traumatismo craneal — Intoxicacion

— Estatus convulsivo

— Parada cardio-respiratoria

— Deshidratacién grave

La clasificacion en funcién del trastorno motor predominante y de la exten-

sién de la afectacion, es de utilidad para la orientacién del tipo de tratamiento asi

como para el prondstico evolutivo (véase la Tabla 4.2).

TaBLA 4.2. Formas clinicas de parélisis cerebral.

Paralisis cerebral espastica

— Tetraplejia (tetraparesia)
— Diplejia (diparesia)

— Hemiplejia (hemiparesia)
— Triplejia (triparesia)

— Monoparesia

Paralisis cerebral discinética

— Forma coreoatetosica
— Forma disténica

— Forma mixta

Paralisis cerebral ataxica

— Diplejia ataxica
— Ataxia simple

— Sindrome de desequilibrio

Paralisis cerebral hipotonica

Paralisis cerebral mixta
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La tetraplejia espastica es la forma mas grave. Los pacientes presentan
afectacion de las cuatro extremidades. En la mayoria de estos nifios el aspecto
de grave dafio cerebral es evidente desde los primeros meses de vida. En esta
forma se encuentra una alta incidencia de malformaciones cerebrales, lesiones
resultantes de infecciones intrauterinas o lesiones clasticas como la encefalo-
malacia multiquistica.

La diplejia espastica es la forma mas frecuente. Los pacientes presentan
afectacién de predominio en las extremidades inferiores. Se relaciona especial-
mente con la prematuridad. La causa mas frecuente es la leucomalacia periven-
tricular.

En la hemiplejia espastica existe paresia de un hemicuerpo, casi siempre
con mayor compromiso de la extremidad superior. La etiologia se supone pre-
natal en la mayoria de los casos. Las causas mas frecuentes son lesiones corti-
co-subcorticales de un territorio vascular, displasias corticales o leucomalacia
periventricular unilateral.

La paralisis cerebral discinética es la forma de PC que mas se relaciona
con factores perinatales, hasta en un 60-70 % de los casos. Se caracteriza por una
fluctuacién y cambio brusco del tono muscular, presencia de movimientos invo-
luntarios y persistencia de los reflejos arcaicos. En funcion de la sintomatologia
predominante, se diferencian distintas formas clinicas: a) forma coreoatetdsica
(corea, atetosis, temblor); b) forma disténica, y c) forma mixta, asociada con
espasticidad. Las lesiones afectan de manera selectiva a los ganglios de la base.

En la paralisis cerebral ataxica desde el punto de vista clinico, inicialmente
el sintoma predominante es la hipotonia; el sindrome cerebeloso completo con
hipotonia, ataxia, dismetria, incoordinacion puede evidenciarse a partir del afo
de edad. Los hallazgos anatémicos son variables: hipoplasia o disgenesia del
vermis o de hemisferios cerebelosos, lesiones clasticas, imagenes sugestivas de
atrofia o hipoplasia pontocerebelosa son posibles.

La paralisis cerebral hipotéonica es poco frecuente. Se caracteriza por una
hiotonia muscular con hiperreflexia osteotendinosa, que persiste mas alla de los
dos o tres afos, y que no se debe a una patologia neuromuscular.

Es relativamente frecuente que el trastorno motor no sea «puro», entonces
lo llamaremos paralisis cerebral mixta. Asociaciones de ataxia y distonia, o
distonia con espasticidad son las formas mas comunes.

Los ninos con PCI presentan con frecuencia, ademéas de los trastornos moto-
res, otros trastornos asociados y complicaciones. La frecuencia de esta pato-
logia asociada es variable segun el tipo y la gravedad.

Los trastornos sensoriales son frecuentes; aproximadamente el 50 % de los
nifios con PC tiene problemas visuales y un 20 % déficit auditivo. Las alteraciones
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visuoespaciales son frecuentes en nifios con diplejia espastica por leucomalacia
periventricular.

El rendimiento cognitivo oscila desde la normalidad, en un 50-70 % de los
casos, a un retraso mental severo, frecuente en los nifios con tetraplejia. El menor
grado de retraso lo presentan los nifios con diplejia y los hemipléjicos. Problemas
de comunicacion y de lenguaje, son mas frecuentes en la PC discinética y con
tetraplejia espastica.

Aproximadamente la mitad de los nifios con PC tienen epilepsia, muy frecuen-
te en pacientes con tetraplejia (70 %) y riesgo inferior al 20 % en dipléjicos (P6o
et al., 1995).

Las complicaciones mas frecuentes son las ortopédicas (contracturas muscu-
lo-esqueléticas, luxacion de cadera, escoliosis, osteroporosis) y problemas diges-
tivos (dificultades para la alimentaciéon, malnutricion, reflujo gastroesofagico,
estrefiimiento). También presentan problemas respiratorios (aspiraciones, neu-
monias), alteraciones bucodentales, alteraciones cutaneas, vasculares y diferen-
tes problemas que pueden provocar dolor y malestar.

3.2. Fenotipo cognitivo-conductual

El fenotipo cognitivo y conductual de las personas con PCI es muy variable y
depende en gran medida del tipo y gravedad de la afectacion. Tanto las capacida-
des cognitivas como otros aspectos de procesamiento visual y de lenguaje estan
a menudo alterados. Asimismo, los estudios sobre salud mental y conducta sefa-
lan mayor vulnerabilidad para determinados trastornos en esta poblacién. Por
todo ello, la intervenciéon es necesariamente multidisciplinar, atendiendo desde
el primer momento no solo al trastorno motriz, para conseguir una mejor calidad
de vida de las personas afectadas y sus familias.

En un estudio de revision sistematica sobre afectaciéon cognitiva (Novak,
Hines, Goldsmith y Barclay, 2012) se hall6 que entre un 34 y un 64 % de las per-
sonas con PCI tenian discapacidad intelectual (cociente intelectual inferior a 70).
Cabe destacar la gran dificultad en evaluar la inteligencia de manera fiable, ya
que la mayoria de las pruebas exige respuestas motoras, verbales o ambas.

Mas importante que la medida del cociente intelectual seria el estudio del per-
fil cognitivo, ya que es este el que nos aportara informacién sobre cé6mo plani-
ficar los aprendizajes y optimizar el desarrollo. Este estudio es unico para cada
nino, aunque sabemos que algunos aspectos son comunes a la mayoria de ellos:
las alteraciones en el lenguaje y el habla, y el déficit en el procesamiento de la
informacién visual.

Las dificultades motrices condicionan patrones distintos de relaciéon. Hay que
recordar que durante los primeros meses de vida el tono muscular, la postura, el
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llanto y la mirada son los mecanismos que utilizan los bebés para comunicarse,
y el nifio con PCI no puede controlar adecuadamente su cuerpo ni modular los
movimientos, la voz ni la postura. Algunos nifios se muestran muy irritables,
inconsolables, mientras que otros pueden parecer extremadamente pasivos.
Todo esto influye sin duda en las interacciones que se generan, que pueden ser
distintas, si no se tiene en cuenta, de las que se establecen con los nifios sin PCI.

En cuanto al funcionamiento social, la gravedad de la afectaciéon (motora,
cognitiva y de lenguaje) se relaciona con un peor desempeio de las habilidades
de relacion (Van Schie et al., 2014). Es por tanto en estos ninos mas afectados en
los que el riesgo de futuros problemas de relacién se incrementa. En un estudio
sobre salud mental (Bjorgaas, 2013) los nifios con PCI presentaban una alta pre-
valencia de problemas respecto a sus padres. Es interesante remarcar que en este
estudio los nifios con niveles mas altos de funcionamiento tenian mas problemas
de ansiedad y depresion, probablemente por la mayor capacidad de percibir su
situacion y las expectativas del entorno. La labilidad emocional, las conductas
dependientes y la baja autoestima se dan con mayor facilidad.

3.3. Comunicacién y lenguaje

La intervencion logopédica en PCI empieza desde muy temprana edad por los
problemas relacionados con la alimentacién. La succién y la deglucién suelen
estar alteradas y requerir de adaptaciones y trabajo especifico.

Las habilidades de comunicacion y lenguaje son muy variables en la paralisis
cerebral infantil (PCI). La afectacién es compleja y diversa por lo que habra que
tener en cuenta los multiples factores que intervienen.

El trastorno motriz condiciona directamente la capacidad de produccién
de sonidos y/o la correcta articulacién, asi como la posibilidad de modular la
voz y tener suficiente control de la espiracién para producir frases largas; todo
ello redunda negativamente en la inteligibilidad del habla. También influye en
aspectos como el control cefalico, que permite dirigir la mirada al interlocutor,
la posibilidad de hacer gestos y expresiones faciales o la imposibilidad de repri-
mir movimientos espasmodicos que interfieren en el acto comunicativo. Ademas,
condiciona desde el primer momento unas interacciones, distintas de las que se
dan en ninos con desarrollo tipico, que pueden asimismo influir en aspectos
comunicativos y de adquisicién adecuada del lenguaje.

Por otro lado, los trastornos asociados (discapacidad intelectual, afectaciones
sensoriales, trastornos del aprendizaje...) influgen tanto en la adquisicién como
en el correcto desarrollo del lenguaje.

Y, ademas, muchas de las personas con PCI tienen dificultades de compren-
sién del lenguaje, procesamiento de la informacién auditiva, evocacion de pala-
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bras y elaboracién del discurso, entre otras, independientemente de la gravedad
de su trastorno motriz o cognitivo.

Por todo ello, la obligacion de los terapeutas del lenguaje es procurar al nifio
con PCI sistemas adecuados que optimicen su comunicacion y el desarrollo de su
lenguaje tanto comprensivo como expresivo.

Con el prop6sito de tener una clasificacion sencilla y funcional de la capaci-
dad de comunicacién cotidiana en personas con paralisis cerebral se cred un sis-
tema llamado CFCS (Communication Function Classification System) basado
en los niveles de actividad y participacién, como se describen en la Clasificacion
Internacional del Funcionamiento la Discapacidad y de la Salud (CIF) de la Orga-
nizacién Mundial de la Salud (Hidecker et al., 2011). Este sistema describe cinco
grados de funcionamiento en cuanto a comunicacion (véase la Tabla 4.3).

TaBLA 4.3. Niveles de funcion comunicativa segun la CFCS (Hidecker et al., 2011).

I Emisor eficaz y receptor eficaz con interlocutores conocidos y desconocidos.

II Emisor y/o receptor eficaz, pero con un ritmo mas lento con interlocutores conocidos
y/o desconocidos.

IIT Emisor eficaz y receptor eficaz con los interlocutores conocidos.

IV Emisor y/o receptor inconstante con los interlocutores conocidos, o receptor eficaz,
pero con un ritmo mas lento con interlocutores conocidos y/o desconocidos.

V Emisor y/o receptor inconstante con los interlocutores conocidos.

Este sistema de clasificacion, aunque no permite profundizar en qué aspectos
de lenguaje hay que incidir en la intervencién, proporciona una herramienta til
para clasificar a nivel funcional a los usuarios, y se utiliza a menudo en investi-
gacion.

En un estudio realizado a 68 nifios con PCI (Himmelman, 2013), se hall6 que
los niveles de funcién comunicativa correlacionaban tanto con los niveles de
funcién motora (GMFCS) como con el cociente intelectual: a mayor afectaciéon
motora, peor funcién comunicativa: a mayor cociente intelectual, mejor funcién
comunicativa. A continuacién se describe cémo se ven afectadas las diferentes
funciones del lenguaje y qué acciones se pueden llevar a cabo para una correcta
estimulacion.

— Aspectos fonéticos: muy a menudo las personas con PC presentan dificulta-
des en la movilidad de la zona orofaringea que condiciona problemas impor-
tantes en la produccion de los sonidos. El trastorno motriz inherente a esta

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



ANALISIS DE LAS ENCEFALOPATIAS EPILEPTICAS EN LA INFANCIA 55

patologia dificulta la producciéon de sonidos con la fuerza, precisiéon y coor-
dinacion necesarias. Si el trastorno es muy grave, la inteligibilidad del habla
puede quedar comprometida. Hay que valorar el equilibrio entre el coste y la
eficacia del tratamiento. En algunos casos, no se podra conseguir la produc-
cién de ciertos sonidos y el objetivo sera la mejora de la inteligibilidad. Otros
casos mas graves requeriran de sistemas aumentativos o alternativos para
no comprometer la comunicacion, que debe ser siempre el factor a preservar.

— Aspectos morfosintacticos: es frecuente encontrar una tendencia a utilizar
enunciados mas cortos, con menos variedad gramatical y un vocabulario mas
reducido. Todo ello hace que el lenguaje utilizado sea menos rico. A veces
esta reduccion de la longitud del enunciado se debe a la dificultad motriz y la
reduccién de la capacidad fonadora, pero a menudo también esta asociada a
dificultades especificas en el lenguaje.

— Aspectos pragmaticos: las dificultades en mantener la postura, controlar
el tono y el volumen de voz, controlar la mirada, etc. pueden hacer que la
comunicaciéon sea mas dificil. Asimismo, aspectos como la lentitud de respues-
ta, la falta de inteligibilidad del habla y la necesidad, a menudo, de sistemas
aumentativos de la comunicacion, hacen que la relacién comunicativa con los
demas se vea alterada. Es habitual que finalmente inicien menos interacciones
comunicativas, lo que, con frecuencia, provoca situaciones de aislamiento;
asimismo, el entorno debe conocer cémo interactuar con la persona con PCI
para que esta reciba una buena estimulacién del lenguaje y la comunicacién.
A menudo las dificultades en el acto comunicativo provocan también que el
interlocutor se dirija menos a ellos y que cuando lo hace sea con un estilo
mas directivo (preguntas cerradas, frases mas cortas e imperativas) que no
estimula la comunicacién.

— Sistemas aumentativos y alternativos de comunicacion (SAAC): para
muchas personas con paralisis cerebral se hace necesaria la utilizacion de un
SAAC que les permita una comunicaciéon mas fluida que la que les permitiria
su lenguaje oral. Escoger qué sistema, y cuando y como implementarlo requie-
re la ayuda profesional de un equipo especializado. Son muchos los factores
que se deben tener en cuenta: las capacidades cognitivas de la persona, las
habilidades motrices, aspectos practicos como el volumen, el peso, la resis-
tencia del sistema utilizado. Es un traje a medida que tiene que ser repasado a
menudo para atender a los posibles cambios.

También hay que recordar que se comenzara por incluir todas aquellas habili-
dades comunicativas de la persona: si dice alguna palabra inteligible se manten-
dra, y se hara lo mismo si utiliza gestos claros, de manera que la suma de todos
los elementos lleve a una optimizacién de su capacidad de interaccionar con el
entorno.
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3.4. Intervencién
3.4.1. Recomendaciones del lenguaje y comunicaciéon

La severidad del trastorno motriz no es un reflejo del nivel cognitivo de la per-
sona. No hay que presuponer que la persona con PCI tiene asociada una dis-
capacidad intelectual. Hay que evitar dirigirse a ella de manera infantilizada y
sobreprotectora.

Es importante recordar que el objetivo principal es que la persona con PCI
optimice su comunicacién. Para ello, a menudo, sera necesario usar sistemas de
Comunicacion Aumentativos y Alternativos (sistemas de CAA): formas de expre-
sién distintas al lenguaje hablado.

Aprovechar cualquier movimiento, accién, indicacién, mirada, sonido o voca-
lizacién para darle un sentido comunicativo relacionado con el contexto de la
situacién presente en ese momento. Esto generara actitudes comunicativas y
mejorara la utilizacion del lenguaje.

Recordar que el tiempo de respuesta puede ser largo, esperar lo que sea nece-
sario para darle tiempo a la persona con PCI para responder. Facilitar la postura
adecuada para que la persona no pierda el contacto ocular con el interlocutor.

Informarse, siempre que sea posible, del método de comunicacién que utiliza
la persona y familiarizarse con él para hacer mas fluida la comunicacion.

Adaptar los diversos sistemas de simbolos en funcién de las caracteristicas de
cada persona segun sus habilidades cognitivas, lingiiisticas y motrices. Depen-
diendo de su nivel de desarrollo se podran utilizar fotos de objetos reales o pic-
togramas.

Es importante tener en cuenta las dificultades en la motricidad fina a la hora
de implementar el sistema de CAA. Hay que reforzar positivamente todos los ini-
cios de comunicacién asi como el uso de los sistemas de CAA. Aprenderan a usar
la comunicaciéon aumentativa mas eficientemente si esta se ensefia en contextos
naturales y funcionales.

Si aparecen signos basicos que apoyen la palabra debemos fomentarlos.

Usar fotos reales para programar actividades, y pictogramas para generalizar
conceptos.

Mantener unas rutinas establecidas mediante los horarios con pictogramas.

Tener en cuenta que su postura o movimientos pueden hacerle perder facil-
mente el contacto visual tanto con otras personas como con el soporte que utiliza
para comunicarse.

En situaciones en las que no se conoce a la persona afectada se recomienda pre-
guntar a la familia cudl es el sistema de comunicacién que utilizan habitualmente.
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En el caso de que usen un sistema de CAA con pictogramas o fotos, pedir que lo
tengan siempre a mano para poder utilizarlo. Si la persona utiliza un sistema de
gestos, pedir a la familia un breve resumen de los mismos para poder interpretar-
los. Siempre que se pueda, se deben adelantar las actividades que se realizaran
con la persona, ayudandonos de soportes visuales (objeto real, fotos de objetos
0 pictogramas).

3.4.2. Recomendaciones para la conducta

Entre las personas afectadas por una paralisis cerebral existe una gran variabi-
lidad a nivel conductual.

El comportamiento agresivo o autolesivo puede aparecer con frecuencia. En
estos casos se debe: a) intentar averiguar la causa de este comportamiento para
poder incidir sobre ella; b) actuar de forma calmada y no reaccionar incremen-
tando su ansiedad o su enfado; c¢) intentar distraer a la persona e instaurar una
conducta que sea incompatible.

Ante la abulia (pasividad o falta de iniciativa) es importante mantenerlos acti-
vos, estimularlos y prevenir la deprivacién sensorial.
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Capitulo 5

ANALISIS DEL SINDROME DE USHER
Y DE LA SORDERA ASOCIADA A OTRAS CAUSAS
DE DISCAPACIDAD INTELECTUAL

Ariadna Ramirez-Mallafré, Carme Brun i Gasca, Concepcion Ferndndez Zurita,
Elisabeth Gabau, Lorena Joga Elvira (Hospital Parc Tauli)

1. EL SINDROME DE USHER

1.1. Aspectos clinicos y genéticos

El sindrome de Usher (USH) es un trastorno clinico y genéticamente heterogéneo.
Se divide en tres entidades clinicas que asocian retinosis pigmentaria (RP), hipoa-
cusia neurosensorial y, en ocasiones, afectacién de la funcion vestibular. La edad
de inicio es variable. Su tipo de herencia es autosémica recesiva y la prevalencia
es de 3 a 6,2 por cada 100.000 en la poblacién europea (Aparisi MJ et al., 2014).

Desde el punto de vista clinico se diferencian tres tipos de sindrome de Usher:

1.1.1. Sindrome de Usher tipo I (USH1)

Los pacientes con USHI, que es el mas grave, presentan una sordera congénita
profunda neurosensorial y ausencia de funcién vestibular, siendo la RP de inicio
prepuberal (Lentz J et al., 1999).

El hecho de nacer sordos afecta al desarrollo del lenguaje, y la afectacion ves-
tibular produce un retraso en el desarrollo motor; conseguiran la sedestacion o la
marcha libre mas tarde que la poblacién general. La RP ocurre ya en la infancia,
reduciendo el campo visual, afectando a la agudeza visual y conduciendo gra-
dualmente a la ceguera (Millan JM et al., 2011).

1.1.2. Sindrome de Usher tipo II (USH2)

E1 USH2 se distingue del USH1 por presentar una sordera congénita bilateral
menos severa, la funcién vestibular esta preservada y el inicio de la RP se da
generalmente en la sequnda década de la vida (Lentz J et al., 1999).
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1.1.3. Sindrome de Usher tipo III (USH3)

El USHS3 se distingue de los tipos I y II por una progresiva pérdida auditiva y
variable disfuncion vestibular junto a RP de inicio también variable, generalmen-
te en la segunda década de la vida (Millan JM et al., 2011).

E129 % de los casos corresponde al USHI, el 67 % al USH2, el 3 % al tipo Il y
un 1 % restante se clasifica como USH atipico.

El sindrome de Usher es responsable de entre un 3 y un 6 % de los casos de nifios
con sordera; de entre un 8 y un 33 % de los pacientes con RP, y de aproximadamen-
te el 50 % de los casos de sordo-ceguera (Lentz J et al., 1999). Este dltimo hecho lo
convierte en una patologia cuyo estudio y prevencién reviste gran interés.

El tipo de sordera es causado por una alteracion coclear a nivel del 6rgano
receptor de las células ciliadas y por ello se manifiesta en una audiometria con
hipoacusia neurosensorial bilateral simétrica de gran intensidad en el tipo I, 1o
cual asocia sintomas de ausencia de formacién de lenguaje articulado efectivo.

La RP en los pacientes USH no tiene ninguna caracteristica que la diferencie
de otras RP, los pacientes presentan inicialmente ceguera nocturna y mala adap-
tacion a la oscuridad y se afecta el campo visual periférico (visién en tunel).
Mas tardiamente pueden aparecer las complicaciones habituales que afectan a la
visién central y también pueden aparecer cataratas (Millan JM et al., 2011).

La RP no tiene un tratamiento eficaz ni curativo, ni siquiera paliativo, para
intentar detener el curso de la enfermedad.

Se recomienda evitar aquellos deportes que requieran de buena visién o buen
equilibrio, pues podrian ser peligrosos, y la conduccién de vehiculos, por la pér-
dida del campo visual periférico. Ademas, debido al alto riesgo de desorientacién
cuando se sumergen en agua, la natacién debe llevarse a cabo con precauciéon
(Lentz J et al., 1999).

Desde el punto de vista genético, el USH es un trastorno autosémico recesivo,
con un riesgo de recurrencia para hermanos del 25 %, pero hay diez genes aso-
ciados. Afortunadamente las nuevas tecnologias, como Next Generation Sequen-
cing (NGS), permiten la deteccién de mutaciones pequefias (puntuales, pequeias
deleciones o inserciones...) o mayores (delecién de exones...) estudiando todos
los genes implicados en el mismo test (Aparisi MJ et al., 2014).

1.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Los déficits de audicién y visién, aislados o asociados a otros trastornos, tienen
una repercusion importante en el desarrollo psicomotor, la conducta y la integra-
cién social de quienes los padecen. La incomunicacién y la desconexién con el
mundo que la privacion sensorial genera en las personas con USH condicionara
su fenotipo cognitivo-conductual.
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Aparte de los problemas para comunicarse con los demas, son personas que
probablemente tendran dificultades, en mayor o menor grado de acuerdo a sus
caracteristicas, en el acceso a la informacion, a la educacién, a la capacitacion
profesional; a la vida social y cultural, etc.

Por lo que respecta a la capacidad cognitiva, en general, no se trata de un sin-
drome que se asocie a discapacidad intelectual. Es importante destacar que esta
capacidad en personas con USH no es facil de valorar. Es evidente la dificultad
de realizar pruebas psicométricas a pacientes con limitaciones visuales y audi-
tivas graves, cosa que puede incluso llevar a interpretaciones erréneas sobre la
existencia de discapacidad intelectual, cuando en realidad no existe.

Por otra parte, se ha reportado asociacion entre UHS y trastornos de conduc-
ta y/o mentales.

Tamayo y colaboradores, por ejemplo, realizan un estudio con una muestra de
30 pacientes y describen la presencia de funcionamiento intelectual limite, depre-
sién o trastorno bipolar en el 16,7 % de los pacientes afectados de USH tipo I y en
el 33.3 % de los afectados de USH tipo II (Tamayo ML et al., 1996).

Dammeyer describe que el 23 % de los pacientes con sindrome de Usher de
su estudio manifestaban trastornos mentales o de conducta como esquizofrenia,
discapacidad intelectual leve y grave, autismo atipico y trastorno de conducta
(Dammeyer J, 2012).

Existe debate respecto a la patogenia de estas alteraciones mentales. Probable-
mente, esta sea multifactorial y responda a la combinacion del efecto propio del
gen mutado y del resultado del aislamiento sensorial que experimenta la persona
con USH. Posiblemente se necesitarian mas estudios para aclararlo, pero la aso-
ciacion entre Usher y trastornos mentales y de conducta no debe obviarse. Es por
este motivo que la intervencion basada en un enfoque integrado deberia incluir
un soporte psicolégico en el manejo de estos pacientes (Domanico D et al., 2015).

Recomendaciones de conducta

Cuando los estimulos ambientales les sobrepasan, las personas con sindrome de
Usher pueden presentar, por ejemplo, un comportamiento excitable o ansiedad.
Es importante seguir las siguientes pautas de conducta.

— Es de gran ayuda dirigirse a ellos de forma pausada y con calma en esos
momentos.

— Para disminuir la probabilidad de que aparezcan conductas no apropiadas, se
deben intentar identificar las situaciones que desencadenan la ansiedad o el
malestar de estas personas para poder prevenirlas.

— Asimismo, es recomendable seguir una rutina estable y tener un entorno orga-
nizado para proporcionar seguridad y evitar conductas disruptivas.
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1.3. Comunicacion y lenguaje

Aunque existen diferentes tipos de sindrome de Usher con grado de sordera y
edad de inicio de la retinosis pigmentaria variable, etc., la comunicacion de todas
las personas afectadas de USH esta alterada y requiere algin tipo de apoyo y
entrenamiento adecuado.

Se pueden aplicar medidas de ayuda auditiva con adaptaciéon de audifonos
(fundamentalmente en el de tipo II) y, en los casos de sordera profunda, estaria
indicada la colocacién de un implante coclear.

Se debe considerar siempre la rehabilitacién del lenguaje en estos pacientes,
tanto si se realiza o no el implante coclear.

Recomendaciones de lenguaje

Dada la heterogeneidad de esta poblacion, el sistema de comunicacién que pue-
den utilizar también varia. Algunas estrategias de intervenciéon recomendadas en
pacientes con sindrome de Usher, teniéndose en cuenta los dos déficits sensoria-
les que presentan son:

— Ensefar lengua de signos.
— Enseiar sistema dactiloldgico.
— Ensenar sistema braille.

— Al usar lengua de signos, estos deben realizarse a una velocidad normal, su
configuracion debe ser clara y las frases concisas, y hay que mantener una
distancia comoda frente al interlocutor.

— Cuando empiece la pérdida de vision, se podra seguir utilizando la lengua de
signos haciendo que su interlocutor se coloque dentro de su campo visual (que
por lo general es estrecho por la vision en tunel) y cuidando que los signos y
la cara del hablante se encuentren bien iluminadas.

— Cuando esto no sea suficiente, se podra utilizar un sistema de comunicacion a
través del tacto (lengua de signos apoyada o sistema dactilolégico en la palma
de la mano).

2. SORDERA ASOCIADA A OTRAS CAUSAS DE DISCAPACIDAD
INTELECTUAL

2.1. Aspectos clinicos y genéticos

Las hipoacusias congénitas afectan a uno entre 1.000 recién nacidos, siendo el
defecto congénito mas frecuente en las sociedades desarrolladas (Egilmez OK et
al., 2016). Hablamos de sorderas sindréomicas cuando la persona presenta alte-
raciones en otros sistemas del organismo, como corazoén, riiién... Hay méas de
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700 sindromes genéticos que han sido descritos con caracteristicas del déficit
auditivo. Aproximadamente el 30 % de la sorderas genéticas son sindrémicas
(Koffler T et al., 2015).

A modo de ejemplo, revisaremos a continuacién algunas de las sorderas sin-
drémicas como el sindrome de Treacher Collins, el sindrome de Goldenhar o
microsomia hemifacial y el sindrome CHARGE.

2.1.1. Sindrome de Treacher Collins

El sindrome de Treacher Collins (STC) se caracteriza por presentar una mal-
formacion craneofacial debida a mutaciones en el gen TCOF1, de transmision
autosémica dominante (Chang CC et al., 2012).

Su incidencia es de uno entre 50.000 nacidos vivos (Renju R et al., 2014).

Las anomalias faciales son generalmente bilaterales: hipoplasia de los arcos
zigomaticos, hipoplasia supraorbital y micrognatia (mandibula anormalmente
pequena). Inclinacién antimongoloide de los ojos e hipertelorismo, coloboma
palpebral y problemas visuales (no despreciables), como pérdida de la agudeza
visual en el 33 % de los casos, estrabismo (37 %), cataratas congénitas y, en algin
caso, microftalmia o anoftalmia (Chang CC et al., 2012).

El150 % de las personas con STC presentan hipoacusia conductiva por malfor-
maciones de los huesecillos del oido medio y malformaciones del oido externo
(Koffler T et al., 2015). El oido interno es generalmente normal.

Hay pacientes con discapacidad intelectual leve, pero generalmente la inteli-
gencia de las personas con STC suele ser normal (Chang CC et al., 2012).

2.1.2. Sindrome de Goldenhar o microsomia hemifacial

El sindrome de Goldenhar se caracteriza por multiples anomalias que afectan a
las estructuras craneofaciales, las vertebras y los 6rganos internos. Generalmen-
te de presentacion esporadica, se observa en uno de entre 35.000 y 56.000 nacidos
vivos (Goswami M et al., 2016).

Recibe también el nombre de espectro 6culo-auriculo-vertebral. Entre las ano-
malias oculares vemos dermoides epibulbares, coloboma del parpado y microf-
talmia; a nivel auricular vemos malformaciones de las orejas como microtia y
apéndices preauriculares; las manifestaciones generalmente son unilaterales con
microsomia hemifacial (cara asimétrica, un lado mas pequefio que el otro) y las
anomalias vertebrales incluyen fusiones y presencia de hemivértebras. Pueden
verse afectados otros 6rganos como el corazon o los rifiones, entre otros.

La pérdida auditiva es de leve a moderada en el caso de la conductiva, y de
grave a profunda en la neurosensorial (Heike CL et al.,1999).
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2.1.3. Sindrome CHARGE

Es un trastorno de herencia autosémica dominante, debido a mutaciones en el
gen CDH7, con una prevalencia de uno de entre 8.500 a 10.000 recién nacidos
(Koffler T et al., 2015). El nombre es el acrénimo (por sus siglas en inglés) que se
deriva de los sintomas principales que caracterizan el sindrome:
— Coloboma (hendidura del parpado).
— Heart defects (defectos cardiacos).
— Atresia of the choanae (atresia de coanas).
— Retarded growth and development (retraso del crecimiento y del
desarrollo).
— Genital hypoplasia (hipoplasia genital).
— Ear anomalies/deafness (anomalias auriculares y sordera) (Seema
Het al., 1999).

La pérdida auditiva afecta a entre el 60 y el 90 % de los pacientes; es de carac-
ter severo y de tipo conductivo o mixto.

Los nifios con sindrome CHARGE generalmente muestran retrasos conside-
rables en el desarrollo motor secundarios a hipotonia troncal con laxitud liga-
mentosa, disminucién de la agudeza visual, discapacidad auditiva y trastornos
vestibulares.

El desarrollo del lenguaje a menudo se retrasa debido a la pérdida de la audi-
cién y por la visién reducida que impide la lectura de labios y la percepcién de
las sefiales del lenguaje corporal (Ha J et al., 2016).

2.2. Fenotipo cognitivo-conductual

Sabemos que las personas con algun tipo de deficiencia auditiva tienen altera-
ciones del lenguaje y del habla, pero hay que tener en cuenta que su desarrollo
cognitivo y psicosocial puede verse también afectado, limitando asi, la calidad de
vida de estas personas (Dalamén V et al., 2009).

2.2.1. Sindrome de Treacher Collins

El individuo con STC presenta usualmente una inteligencia dentro de la norma-
lidad. Sin embargo, en ocasiones puede observarse un retraso en el desarrollo
cognitivo, que podria estar relacionado con el déficit auditivo.

Pueden presentar trastornos de conducta.

2.2.2. Sindrome de Goldenhar

Entre un 5 y un 15 % de los individuos con sindrome de Goldenhar presentan
trastornos del aprendizaje asociados. Algunos estudios describen esta asocia-
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cion en el 45 % de los pacientes. El trastorno de espectro autista aparece también
relacionado a este sindrome, afectando a un tercio de los pacientes (Johansson
M et al., 2007).

2.2.3. Sindrome CHARGE

Las primeras publicaciones sobre el sindrome sugerian que el 100 % de nifios con
CHARGE presentaban discapacidad intelectual. Posteriormente se ha visto que
esto no es asi. Los individuos con este sindrome tienen un funcionamiento inte-
lectual que puede ir de bajo a alto.

Se ha llegado a la conclusién de que los casos con un coeficiente intelectual
bajo que habian sido descritos podrian no estar correctamente valorados, ya que
no solamente es muy dificil comunicarse con estas personas con déficit auditivo
y visual, sino que muchos de los instrumentos de evaluacién existentes pueden
resultar inadecuados (o dificiles de adaptar) para ellos.

A nivel conductual, son varias las caracteristicas o trastornos que se han
asociado al sindrome CHARGE, como, por ejemplo, el trastorno de déficit de
atencién/hiperactividad (TDA/H), la ansiedad, la depresién o un comportamiento
perseverativo en joévenes u obsesivo-compulsivo en adultos, que puede causar
problemas en su entorno.

También este sindrome se ha descrito asociado al autismo (Fernell E et al.,
1999).

Otro rasgo caracteristico en las personas con CHARGE es que tienen un
umbral del dolor alto.

Los problemas de conducta pueden ser un tema destacable en los indivi-
duos con este sindrome, sobre todo en la etapa de la adolescencia. Algunas de
las conductas disruptivas que se han descrito son: rabietas, tantrums (berrin-
ches) y conductas autolesivas y desafiantes (Bernstein V, 1995).

Recomendaciones de conducta

Las personas con sordera asociada a otras causas de discapacidad intelectual
pueden presentar problemas de conducta. Estas dificultades pueden tener dife-
rentes origenes: las frustraciones por los problemas de comunicacion, el dolor y
malestar fisico, los impedimentos cognitivos (en algunos casos) y los problemas
a la hora de cambiar o iniciar actividades, entre otros. Las siguientes pautas de
conducta ayudan a prevenir situaciones no deseadas.

— Se deben intentar identificar las situaciones que desencadenan ansiedad o
malestar en estas personas para poder evitarlas y asi disminuir la probabili-
dad de que aparezcan conductas no apropiadas.
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— También es importante considerar que la conducta tiene una funcién comu-
nicativa. Asi pues, es importante comprender el propésito y la comunicacién
que subyace a la conducta inapropiada, ser paciente y ayudar a la persona a
encontrar métodos de comunicacién mas adecuados para lograr sus objetivos.

— Actuar siempre que se pueda de forma calmada. No reaccionar aumentando
su ansiedad o su enfado puede ser también de gran ayuda.

— El hecho de seguir una rutina y tener un entorno organizado, proporcionara
seguridad y evitara conductas disruptivas.

— Hay que ensefar y reforzar el aprendizaje de normas basicas a estas personas,
siempre con los apoyos que sean necesarios.

2.3. Comunicacion y lenguaje

Las personas con sindromes como el de Treacher Collins, el de Goldenhar, el de
CHARGE, entre otros, sufren déficits auditivos o visuales y cognitivos (en algu-
nos casos) que dificultaran el acceso al lenguaje y a la comunicacion.

A veces la pérdida de audicién no es suficientemente grave para llamarla
«sordera». Sin embargo, cualquier grado de pérdida de la audiciéon puede afec-
tar el desarrollo del habla y a la habilidad en el lenguaje. En este sentido, la
estimulaciéon por parte de logopedas o especialistas en trastornos del lenguaje
sera de gran ayuda.

En los casos en los que el déficit sensorial es dual (es decir, hay afectacion
también de la visién) la dificultad para comunicarse se incrementa y necesitaran
sistemas de comunicacion especificos para no quedar desconectados de las per-
sonas y del mundo que tienen a su alrededor.

2.3.1. Sindrome de Treacher Collins

Hay varias caracteristicas en este sindrome, aparte de la pérdida de la audicién y
el posible déficit cognitivo (se da en pocos casos) que pueden afectar al habla y
al desarrollo del lenguaje. Los problemas anatomorfol6gicos, por ejemplo, daran
como resultado trastornos articulatorios en la ejecucion del habla y alteraran su
resonancia y su inteligibilidad.

2.3.2. Sindrome de Goldenhar

Es un sindrome que se caracteriza por presentar una amplia gama de sintomas y
signos, que pueden variar mucho de unas personas a otras, en funcion de la severi-
dad del caso. Algunos de estos sintomas, como el déficit auditivo, los posibles pro-
blemas de vision y la discapacidad intelectual (que se da en algunos de los casos),
provocaran que exista afectacion en el area del lenguaje y la comunicacion.
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2.3.3. Sindrome CHARGE

Los sistemas lingiiisticos o simbdlicos que emplean las personas con este sin-
drome genético que cursa con déficit auditivo y visual no son necesariamente
los mismos al expresarse que al recibir informacién. Algunos emplean diversos
tipos de sistemas de comunicacion a la vez, y la forma en la que emplean estos
sistemas puede variar con el tiempo. Ello demanda una capacidad de adaptacién
a las cambiantes capacidades sensoriales y cognitivas de la persona.

Recomendaciones de lenguaje

El avance en la capacidad para comunicarse implica una mejora de la calidad de
vida de estas personas.

Para aumentar esta capacidad pueden resultar ttiles las siguientes estrategias:

— Utilizar un sistema de Comunicaciéon Aumentativo y Alternativo (sistemas
de CAA). El sistema de comunicacion debe ser individual, adaptado a cada
persona (en funcién de sus caracteristicas y de sus habilidades cognitivas,
lingiiisticas, motrices, etc.).

— Fomentar el aprendizaje de la comunicaciéon aumentativa en contextos natu-
rales y funcionales, siempre que sea posible.

— Reforzar siempre positivamente todos los inicios de comunicacion, asi como
el uso de los sistemas de CAA.

— Aprovechar la apariciéon espontanea de cualquier signo o gesto para referirse
a un objeto o accion.

— Sobreinterpretar las sefiales de las personas afectadas. Reaccionar a sus
movimientos, acciones, indicaciones, miradas, sonidos o vocalizaciones para
dar a todo ello un sentido comunicativo relacionandolo con el contexto de la
situacién presente en ese momento.

— Preparar horarios y calendarios de sus rutinas y hacerlo de la manera en la
que el nifio entienda mejor. Esto les proporciona apoyo para la comunicaciéon
y también seguridad.

— Usar sistemas de CAA para programar actividades no habituales y para anti-
cipar nuevos acontecimientos.

Para las personas con sindrome CHARGE es importante:

— Escoger el sistema de comunicacién més adecuado en funcién de los apren-
dizajes adquiridos, de los restos de su capacidad visual o auditiva, de su habi-
lidad para manejar ciertos dispositivos, etc. El mas utilizado es la lengua de
signos apoyada en las manos, pero entre los métodos conocidos se encuentran
ademas: la lengua oral y la lectura labial; 1a lengua de signos; el uso de signos
en el campo visual, restringido o apoyado; los sistemas braille y Moon; los blo-
ques alfabéticos; el sistema dactilolégico; las notas escritas; la comunicacion
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electrénica (con salida braille o letras en formato grande); el empleo de signos
propios, y el sistema Tadoma (normalmente utilizado como una fuente adicio-
nal de informacion), entre otros. Todos estos métodos se pueden combinar.

— Al usar lengua de signos, estos deben realizarse a una velocidad normal, su
configuracién ha de ser clara y las frases concisas y hay que mantener una
distancia comoda frente al interlocutor.

En general, cuando no se conoce a la persona afectada, se recomienda pre-
guntar a sus familiares o cuidadores cudl es el sistema de comunicacién que
utilizan habitualmente.
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Capitulo 6

APTITUDES Y SINERGIAS DEL INTERPRETE PARA
PERSONAS CON DISCAPACIDAD INTELECTUAL
SEVERA CON EL APOYO DE LA HERRAMIENTA

DE COMUNICACION EC+

Carmen Acufia-Partal, Teresa Alba Rodriguez
Yy Marcos Rodriguez-Espinosa (Universidad de Mdlaga)

Se describen las cualidades y formacion necesarias en un intérprete profesional
que trabaje con personas con necesidades comunicativas complejas resultantes
de una discapacidad intelectual severa y se incide en la especial relevancia,
como apoyo en su labor de mediacién, del conocimiento y dominio de sistemas
de comunicacion aumentativa y alternativa de base tecnoldgica de ultima gene-
racion, como pueda ser la herramienta disefiada por la Universidad de Mala-
ga (Espana) en el marco del Proyecto de Investigacion Erasmus + Enhancing
Communication: Research to Improve Communication for People with Special
Needs and Development of ICT Resources and Tools (EC+), cuya utilidad practi-
ca se evalia en una experiencia de interpretacién desarrollada en colaboracién
con una asociacion de discapacitados psiquicos.

1. CONTEXTUALIZACION Y ANTECEDENTES

La Universidad de Malaga coordina un proyecto de investigaciéon Erasmus+
denominado Enhancing Communication: Research to Improve Communica-
tion for People with Special Needs and Development of ICT Resources and Tools
(EC+) en colaboracién con las Universidades de Gante (Bélgica) y Klagenfurt
(Austria) y el Hospital Parc Tauli de Sabadell (Espaia), entre cuyos objetivos
esta el desarrollo de una herramienta (EC+) basada en un Sistema de Comunica-
ciéon Aumentativa y Alternativa (SCAA) multimodal y de alto nivel tecnoldgico,
asi como la formacion de estudiantes de diferentes ambitos, como el sanitario, el
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educativo, la psicologia, la logopedia y la interpretacion en el trato con personas
con discapacidad intelectual severa.

La utilizacién de los SCAA con personas con discapacidad se remonta a la
década de los anos ochenta del siglo xx. La Convencioén de la ONU (Nueva York,
2006) sobre los derechos de las personas con discapacidad recoge en su articu-
lado los derechos de comunicacion y acceso facil a la informacién para todas
las personas y la relevancia de los SCAA. Asi, en su articulo 2 establece que el
derecho a la comunicacién implica:

(...) los lenguajes, la visualizacién de textos, el Braille, la comunicacion tactil,
los macrotipos, los dispositivos multimedia de facil acceso, asi como el len-
guaje escrito, los sistemas auditivos, el lenguaje sencillo, los medios de voz
digitalizada y otros modos, medios y formatos aumentativos o alternativos de
comunicacion, incluida la tecnologia de la informacién y las comunicaciones
de facil acceso. Por «lenguaje» se entendera tanto el lenguaje oral como la
lengua de senas y otras formas de comunicacion no verbal [...] (p. 20649).

En numerosos instrumentos de instituciones de referencia como la Uni6én
Europea y las Naciones Unidas se incluyen resoluciones, directivas, declaracio-
nes y convenciones que reconocen, por ejemplo, las lenguas de signos y los dere-
chos de las personas sordas al acceso a servicios publicos y privados de forma
directa o por medio de intérpretes. La interpretacion de lengua de signos (ILS)
constituye una profesion relativamente nueva en Espafia. Si bien existen intér-
pretes de LS en distintos estratos de la Administracién Publica, segin el Libro
Blanco de la traduccion e interpretacion institucional (2011), la mayoria trabaja
para empresas privadas o bien como auténomos, y son contratados por asocia-
ciones, familiares o entidades gestionadas por los propios intérpretes.

Respecto de las necesidades comunicativas de personas con discapacidad
intelectual severa, en la que nos centramos en este trabajo, Brun et al. (2015)
(apud Calleja y Postigo, 2016, p. 1190) destacan los esfuerzos que en la actua-
lidad se llevan a cabo por mejorar su situacion durante la infancia y subrayan
la necesidad de profundizar en el estudio de las estrategias comunicativas ade-
cuadas en la adolescencia y la vejez. Por otra parte, parece haberse extendido la
concepcioén errénea de que las nuevas tecnologias son ajenas a los adultos, que,
al no mostrar disposicién a aprender a usarlas ellos mismos, tampoco ensefian
a sus hijos con discapacidad intelectual grave a valerse de ellas. Resulta pues
imprescindible adoptar una actitud positiva y conocer su utilidad. El desarrollo
exponencial de las tecnologias ha facilitado la creacién de aplicaciones cada vez
mas personalizadas para que cualquier usuario pueda acceder instantadneamente
a su descarga desde la Play Store, para Android o la Apple Store, para IOS, la
mayoria de las veces con un coste bastante asequible, o incluso de forma total-
mente gratuita.
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En el caso de las personas con discapacidad intelectual, los avances tecno-
légicos han permitido también la reduccién de costes y dimensiones en relacion
con los SCAA tradicionales (McNaughton y Light, 2013, p. 107) y contamos con
aplicaciones intuitivas de facil uso tanto en tabletas como en teléfonos moéviles.
Borg, Lantz y Gulliksen (2014) dan cuenta de la utilidad y continua mejora de las
prestaciones de los dispositivos accesibles frente a los estandares (navegadores,
paginas web, programas de correo electrénico o telefénicos accesibles). Varias
experiencias llevadas a cabo con personas con capacidades diversas confirman
la utilidad de navegadores y paginas web con audiodescripciones, vista completa
de la pantalla, botones fijos y pasos automaticos. En cuanto al envio de correos
electrénicos, una serie de usuarios con afasia encontraron asimismo un gran apo-
yo en programas con frases categorizadas e imagenes predisenadas disponibles
para usar en cualquier momento, y en cuanto al teléfono, diversos usuarios con
discapacidad intelectual encontraron mayor facilidad en el uso de un dispositi-
vo con dibujos, narrador y pocos botones frente a dispositivos mas complejos
(Borg, Lantz y Gulliksen, 2014, pp. 550, 556-557).

La tecnologia no solo ha demostrado ser 1til en su vertiente socializadora,
sino también en la pedagégica. Ya en la década de los afios noventa, MacAr-
thur (1996, p. 344) emple6 un procesador de palabras con una funcién sinte-
tizadora del discurso y un banco de palabras personalizado que permitia a
sus estudiantes con dificultades de aprendizaje generar contenidos, estruc-
turar sus redacciones y evaluar y revisar sus textos. El procesador, que se
desarroll6 originalmente para personas con discapacidad fisica para reducir
el nimero de pulsaciones, resulto ttil también para estudiantes con problemas
graves de ortografia, puntuacién y sintaxis (MacArthur, 1996, p. 347). Hoy en
dia, los procesadores de texto cuentan con opciones adaptadas a diferentes
usuarios, ademads de con bancos de palabras cada vez mas amplios en diferen-
tes idiomas. En cuanto al uso de pictogramas como método de aprendizaje,
MacArthur (1996, p. 348) menciona como precedente el programa Kid Works
2 de 1992, que incluye «cajas» de nombres, verbos y adjetivos, y en el cual
cada palabra se acompana de un dibujo y se presenta oralmente por un narra-
dor. Los usuarios pueden crear una secuencia de simbolos para desarrollar
historias a modo de jeroglificos o traducirlas en palabras. Si bien MacArthur
(1996, p. 352) afirma que por aquel entonces atin no contaba con resultados del
potencial de este tipo de software en estudiantes con problemas de aprendiza-
je, menciona un estudio de Daiute (1992) sobre la combinacién de elementos
multimedia, como imagenes y sonido, para producir un significado personal,
que, en su opinién, contribuiria a motivar a los usuarios en la produccién del
discurso. En la actualidad hay un creciente interés por el desarrollo de apps
con pictogramas para facilitar la comunicacién en personas con discapacidad
intelectual.
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2. APTITUDES Y SINERGIAS DEL INTERPRETE
EN LA COMUNICACION CON PERSONAS
CON DISCAPACIDAD INTELECTUAL SEVERA

Las teorias mas recientes tratan el acto comunicativo como un proceso en el que,
en el caso que nos ocupa, intervendrian al menos tres agentes, un minimo de dos
personas que desean comunicarse y el intérprete que actia como facilitador del
discurso y de la mejora de la calidad de vida de las personas con discapacidad
en el acceso a la comunicacion. Junto a los factores meramente comunicativos,
hay que considerar la relevancia crucial en su labor de la empatia, especialmente
cuando se trata de personas con dificultades de aprendizaje (Hewett y Nind, 1998
apud Griffiths y Smith, 2016, p. 25), o con discapacidad que presenten comporta-
mientos que difieran de lo que entendemos como normal segin las convenciones
sociales al uso, o que en ocasiones puedan parecer incluso desafiantes debido
a sus limitaciones en la comunicacién (Carvill, 2001 apud Martens et al., 2017,
p- 873). Por ello, es especialmente relevante para los intérpretes que trabajen con
personas con discapacidad conocer de antemano las caracteristicas clinicas de las
distintas discapacidades de que pueda tratarse, asi como las estrategias que les
ayuden a facilitar el intercambio comunicativo de la forma mas acertada posible.

Respecto del analisis conversacional, resultante del estudio de las técnicas
que los participantes usan para construir y dar sentido al discurso con objeto de
explicar el diseno sistematico de acciones sociales, Garfinkel (1967 apud Turner
y Merrison, 2016, p. 141) afirma que, en el caso de las personas con discapaci-
dad intelectual, a menudo no se realiza una construccion ordenada del discurso
ni tampoco se emplean los mismos simbolos, ni siquiera en ocasiones un sistema
de simbolos mas o menos extendido en la sociedad, sino que a veces se emplean
unos simbolos particulares construidos en un entorno familiar. Es por ello por lo
que el intérprete debe conocer y aplicar una amplia gama de recursos propios de la
comunicacién intersemiotica. Asi, una persona que presente sordera junto con otra
discapacidad secundaria podria necesitar del empleo de la LS, que complemen-
tara con una determinada gesticulacion, como puedan ser movimientos de la(s)
mano(s) y/o brazo(s) realizados de forma espontanea e inconsciente durante su
discurso (Kendom, 1988 y McNeill, 1992 apud Gullberg y Holmqyist, 1999, p. 43).
En este sentido, Griffiths y Smith (2016, p. 25) apuntan que la mayor parte de la
comunicacion con estos usuarios es no verbal y que recurren a menudo a gestos de
contacto, asi como a expresiones faciales, movimientos corporales, vocalizacion,
posicionamiento del cuerpo, mirada y otras acciones. Para Grue (2015, p. 17), el
texto como producto se compone de unidades lingiiisticas que deben ser cohesivas
y coherentes, y el «contexto», entendido en sentido amplio como todo aquello que
complemente al texto, resulta de suma importancia en la conversacién con este
tipo de usuarios y, en no pocas ocasiones, sera esencial para descifrar el mensaje.
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En cuanto a la formacién del intérprete, en general debe reunir una serie de
caracteristicas personales como son la motivacion, la flexibilidad y la seguridad
en si mismo; ha de ser capaz de procesar adecuadamente la informacién (dis-
criminacién visual, habilidad de generar mapas mentales, pensamiento critico,
multitarea y rapido procesamiento auditivo y visual) y demostrar ciertos habitos
académicos y destrezas (aprendizaje auténomo y amplia base de conocimientos)
(Shaw, 2014, p. 73). De entre todas estas aptitudes, y su mayor o menor compleji-
dad técnica (Timarova y Salaets, 2014, p. 34), cobran especial importancia en el
area que nos ocupa la flexibilidad y la motivaciéon. La motivacién es primordial
al tratar con personas con grandes dificultades comunicativas, por lo que en oca-
siones la interpretacion puede resultar una labor un tanto ardua para el profesio-
nal, que debera afrontar con optimismo, buena voluntad y atencién los intentos
comunicativos que realiza el interlocutor. En cuanto a la flexibilidad, Moser-Mer-
cer (2008 apud Timarova y Salaets, 2014, p. 37) afirma que en interpretacion es
crucial saber buscar soluciones innovadoras a los problemas y desarrollar una
capacidad de adaptacion en su interpretacion para amoldarse al cliente, si bien
en este ambito se requerira de un mayor esfuerzo. Asimismo, hemos de tener
siempre en cuenta el cédigo deontolégico de la profesion de intérprete, que en
ningtn momento dirigird la conversacion, y se limitara a interpretar el mensaje
de forma neutra y acorde a la situacion, respetando el contenido original del
mismo. En estas situaciones comunicativas especiales, el intérprete debera ser
igualmente neutral, interviniendo tinicamente como transmisor de la informacién
y facilitador del discurso como en cualquier otra modalidad de esta area.

Ademas de la exigencia de que el intérprete sea, como hemos dicho, una per-
sona con empatia, flexible, paciente y con motivacion, pues en ocasiones la labor
de interpretaciéon puede resultar ardua —para lo que podra contar con el apoyo
tecnolégico, que habra de incorporar a su labor como herramienta de trabajo
prioritaria conforme a los avances tecnolégicos que venimos comentando—, es
fundamental la comprension de la situacién especifica de los interlocutores. Asi
pues resultara imprescindible la elaboracion de un dosier de documentacion pre-
vio que recoja las caracteristicas comunicativas principales concretas de la dis-
capacidad y las estrategias posibles para poder dar sentido al discurso, ya que
en ocasiones la comunicaciéon puede basarse en la mirada, en sonidos o gestos.

A la hora de reunir informacion sobre los rasgos individuales del usuario, los
familiares o los profesionales que a diario conviven o trabajan con €l seran una
valiosa fuente de informacién para determinar de antemano a qué sistema de
comunicacioén esta habituada esa persona, y si recurre, por ejemplo, a gestos pro-
pios, para poder identificarlos convenientemente en nuestra conversacion pos-
terior. Ademas, puede ser de gran utilidad tener acceso a una ficha de logopedia
para conocer el nivel lingiiistico que posee, comprobar si suele tener iniciativa
en la conversacion o si sigue la estructura l6gica de «S+V+C» (sujeto, verbo,
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complementos), entre otros aspectos. En cuanto al tema en cuestion, hemos de
preparar de antemano un glosario que pueda sernos 1til en la interpretacion.
Sera, asimismo, imprescindible trabajar con la aplicacién, en nuestro caso EC+,
de forma previa a la interpretacion, a fin de localizar de antemano verbos para
expresar acciones, sustantivos para mostrar los diferentes elementos y adjetivos
para describir sus caracteristicas.

En el momento de la interpretacion es primordial tener siempre en cuenta
que estamos ante usuarios que oyen y comprenden de forma parcial mensajes
simples con apoyo visual, por lo que nos serviremos de la aplicacién de nuestro
dispositivo electrénico y utilizaremos los recursos correspondientes, como la ILS,
pictogramas, fotografias o videos, junto con la palabra transmitida oralmente.
Por otra parte, hablaremos en todo momento de forma pausada y con un lengua-
Jje claro y sencillo, respetando siempre la latencia de respuesta, ya que en ciertos
casos el usuario podria tardar en responder desde varios segundos hasta incluso
un minuto. Durante la intervencién comunicativa del usuario, es muy importante
ayudar a que exprese sus necesidades, deseos y emociones, y para ello le ani-
maremos a que emplee la aplicacién. Le ayudaremos en todo lo necesario para
que pueda realizar esta tarea, indicandole, por ejemplo, que asienta o niegue al
mostrarle los pictogramas, o que sea él mismo quien los busque y nos ensefie
aquellos que representan la realidad que desea comunicar. Como hemos dicho, es
importante que, o bien a través de la familia o de su entorno, conozcamos previa-
mente qué forma de comunicacién se adapta mejor a esta persona teniendo en cuen-
ta las funciones ejecutivas basicas de atencién visual, auditiva y concentracion, y
que adaptemos nuestra interpretacion a sus habilidades cognitivas, lingiiisticas y
motrices. Asi, por ejemplo, si el usuario manifiesta gran dificultad en sus habilidades
lingiiisticas, le mostremos pictogramas de lo que queremos trasmitir y dejaremos
que nos senale con la mano, y asienta o niegue también con la mano o con la cabe-
za, y, de tener mas desarrollada la parte lingiiistica pero no la motriz, que asienta
y niegue de forma oral. Siempre buscaremos la forma mas cémoda de interpretar
para el usuario. Por tltimo, hemos de saber descifrar sus movimientos, miradas o
sonidos y ser capaces de darles sentido comunicativo. Estas sefiales son perfecta-
mente compatibles con la aplicacién que estamos utilizando, en nuestro caso EC+.

3. DESCRIPCION DE UNA EXPERIENCIA DE INTERPRETACION
CON EL APOYO DEL SISTEMA DE COMUNICACION EC+

EC+ es una herramienta multimodal que puede servir de apoyo tanto a profe-
sionales en interpretacién de lengua de signos (ILS) como en interpretaciéon con
personas con discapacidad intelectual severa, ya que cada concepto se represen-
ta de diversas formas, esto es, mediante pictogramas, fotografias, la voz, video
y LS. Lo que mas valoran las asociaciones que colaboran con el Proyecto EC+ es
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precisamente la guia sobre las caracteristicas clinicas de pacientes con diferen-
tes problemas, entre ellos, sindrome de Angelman, Cornelia de Lange, Kleefstra,
paralisis cerebral, sordera asociada a otras causas de discapacidad intelectual o
autismo. La aplicacién EC+ se ha disefiado en espafiol, catalan, aleman, inglés
y neerlandés y la lista de conceptos incluidos parte del inventario del desarro-
llo de habilidades comunicativas de MacArthur, y se ha venido ampliando con
conceptos complementarios que han considerado ttiles las referidas entidades
colaboradoras.

Para dar a conocer la aplicacion EC+ y contrastar con las asociaciones la
funcionalidad de la herramienta para la mejora de calidad de vida de las perso-
nas con discapacidad mediante el uso de las nuevas tecnologias se han llevado a
cabo sesiones formativas para profesionales, familiares y usuarios, de gran inte-
rés igualmente para la formacion del intérprete, que tiene asi la oportunidad de
realizar una experiencia en un contexto real especifico. Entre las asociaciones
en las que se ha presentado la aplicacién, describimos la experiencia con una de
discapacitados colaboradora del proyecto. Esta asociacion consta de varias uni-
dades, entre las que se encuentra el centro ocupacional, que es el encargado de
proporcionar trabajo a personas con discapacidad en edad laboral que no tienen
posibilidad de acceder a puestos de trabajo ordinarios. Las tareas que se les des-
tinan estan relacionadas con el tratamiento de plasticos, la jardineria, el reciclaje
del papel y el apoyo a servicios de cocina, limpieza y recepcién. Con el fin de
integrar a las personas con discapacidad existe un empleo externo con mas de
30 personas contratadas por tiempo indefinido en labores de floristeria, adminis-
tracion, limpieza, jardineria, huerto, conserjeria y vigilancia, o relacionadas con el
papel. Para las personas con discapacidad intelectual grave o con alteraciones del
comportamiento, existe una unidad de estancia diurna y una residencia para los
gravemente afectados. En ambas unidades se llevan a cabo actividades fisico-de-
portivas y lidicas, orientadas tanto a la rehabilitacién como al tratamiento asis-
tencial. Existe ademas una unidad de viviendas tuteladas para personas con una
discapacidad ligera con el fin de que puedan normalizar su vida en el hogar, donde
cuentan con servicios de alojamiento, manutencién, atencion psico-social y médi-
co-sanitaria. Los participantes en las sesiones de presentacion de la herramienta
EC+ pertenecen al centro ocupacional y a la unidad de estancia diurna. Asimismo,
han colaborado en el seguimiento de las sesiones y el taller informativo psicé-
logos, cuidadores, técnicos, informaticos y directores de las distintas unidades.

En la experiencia que describimos han participado cuatro usuarios con dife-
rentes niveles cognitivos asi como con distintas limitaciones lingiiisticas. Es pre-
ciso subrayar la importancia de conocer la heterogeneidad de las personas con
discapacidad intelectual severa (Griffiths y Smith, 2016, p. 25) que pueden ser
potenciales beneficiarios de un apoyo tecnolégico si queremos que nuestra apli-
cacion resulte eficaz para el mayor nimero de personas posible.
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El usuario 1 presenta paralisis cerebral cognitiva, lo que conlleva sintomas de
oligofrenia y dificultad del lenguaje. Respecto de sus necesidades comunicativas,
presenta dificultad para expresarse debido a sus problemas de vocalizacion, lo
que provoca un nivel expresivo deficiente si no cuenta con apoyos, asi como
situaciones de estrés. Como medios de comunicacién alternativos al medio oral,
utiliza la escritura sobre papel y con boligrafo y los mensajes por WhatsApp, ya
sea mediante el uso de emoticonos o del teclado alfabético. En cuanto a su nivel
receptivo, no presenta problemas ya que tiene un buen nivel cognitivo a pesar
de su oligofrenia.

El usuario 2 es una persona con sindrome de Down y un nivel cognitivo medio.
Respecto de sus necesidades comunicativas, puede expresarse y entender a los
demads siempre que usen un vocabulario basico. No posee habilidad de lectoes-
critura. En cuanto al nivel morfosintactico, emite enunciados con algunos fallos
en los tiempos verbales y ausencia de nexos, pero, por lo general, sabe hacerse
entender. En el nivel pragmatico se detecta una necesidad de mayor latencia de
respuesta y, a veces, aclaraciones a preguntas parciales.

Al usuario 3 le fue diagnosticada una deficiencia mental severa, a lo que se
suma una disminucién de su agudeza visual por miopia magna, ademas de tra-
tarse de una persona de edad avanzada. Tiene necesidades comunicativas com-
plejas puesto que, pese a tener una buena capacidad comprensiva en su contexto
habitual, su capacidad de respuesta es muy baja y no cuenta con capacidad de
habla. En el nivel expresivo, por tanto, se sirve de lenguaje no verbal y en el
receptivo responde mejor a estimulos visuales que a los auditivos, por lo que
necesita cierto tiempo de respuesta. En cuanto al nivel pragmatico no manifiesta
intencién comunicativa mas alla de la expresién de sus necesidades basicas.

El usuario 4 es una persona joven con un 97 % de discapacidad intelectual. Es
conductualmente correcta, aunque necesita de apoyo permanente para desarro-
llar sus habilidades sociales y cognitivas. Presenta necesidades comunicativas
muy complejas debido a un nivel expresivo oral muy pobre, inicamente es capaz
de comunicarse mediante lenguaje no verbal. En cuanto al nivel receptivo podria
establecerse un nivel medio de comprensién de conversaciones simples respecto
de sus actividades e intereses basicos. Demuestra gran intencién socializadora,
aunque a veces responde de forma aleatoria.

En el caso de los usuarios 1 y 2 se trabajaron con ellos temas variados como
las actividades de ocio, la familia, la ocupacién laboral, los gustos culinarios,
y todo tipo de cuestiones relacionadas con sus aficiones. No obstante, con los
usuarios 3 y 4 los temas de conversacion quedaron reducidos a sus necesidades
basicas en relacion con la vestimenta, el aseo y la comida. Recurrimos a temas
de su interés para conseguir establecer una comunicacién mas fluida y natural a
fin de poder determinar las estrategias necesarias por parte del intérprete para
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ayudarles en la comunicacién, asi como la funcionalidad y posibles mejoras en
los actuales contenidos y parametros de la aplicacién EC+.

En las respuestas y reacciones del usuario 1 se constaté una reduccion del
estrés progresiva con el manejo de la aplicacion, asi como una mayor tendencia a
terminar los enunciados. Esta persona es proclive a comunicarse, pero en ocasio-
nes, al sentirse incomprendida por su interlocutor tiende a abandonar la conversa-
cion. Al tener informacion de antemano sobre sus caracteristicas clinicas y su for-
ma de ser, pudimos asociar el hecho de que dejara el discurso inacabado no a una
falta de interés intrinseca, sino a la frustracién que se deriva de sus limitaciones
lingiiisticas. Resultaron especialmente ttiles el soporte tecnolégico y el contexto
ala hora de descifrar algunos conceptos que en un principio resultaban confusos.

El usuario 2 tiende a expresarse correctamente y suele comprender a sus
interlocutores siempre que se utilice el vocabulario con el que esta familiarizado
y se hable de forma pausada. La aplicacion puede usarse cuando aparece algun
concepto que no logra comprender. No presenta grandes problemas lingiiisticos,
pero si requiere de una mayor latencia de respuesta, lo que nos lleva insistir en
la importancia de la paciencia como cualidad en un intérprete que trabaje con
personas con discapacidad. Una utilidad adicional de la herramienta EC+ es su
posible aplicacién didactica, que pudimos comprobar con este usuario que esta
aprendiendo a leer y escribir, y para el cual la lista de palabras ordenadas por
categorias puede ser un buen instrumento de aprendizaje, al igual que en su dia
lo fuera el referido programa Kid Works 2 (apud MacArthur, 1996, p. 348).

En cuanto al usuario 3, a veces llega a ser dificil la comunicacion con €l debi-
do a su falta de motivacion, ya que, al ser una persona adulta tiene su rutina
muy marcada. Se dio la circunstancia, sin embargo, de que le presentamos un
soporte tecnoldgico basado principalmente en imagenes a una persona que mani-
fiesta gran interés por la fotografia, gracias a lo cual conseguimos aumentar su
implicacién comunicativa. Con este usuario resulté especialmente importante la
documentacion previa sobre su persona por su baja vision, que hizo necesario
acercarle continuamente durante la intervencion el teléfono moévil, a través del
cual accedemos a la aplicaciéon EC+, al centro de su campo de vision. Ademas,
al no disponer de capacidad de habla debimos conocer de antemano cémo se
comunica, en este caso mediante sistema de gestos, de comprensién universal, y
al tratarse de una persona muy metodica, fue importante asimismo saberlo antes
de tratar con ella para evitarle situaciones de estrés innecesarias.

Por el contrario, el usuario 4 es una persona joven con muchas ganas de
comunicarse y de participar en nuevas actividades. También resulté muy pro-
vechosa la documentacion previa ya que, debido a su interés comunicativo, a
veces asiente de manera efusiva aunque no esté entendiendo realmente lo que se
le comunica. Es necesario recurrir constantemente a la alteracién del orden del
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enunciado para comprobar si de verdad lo ha entendido y que no esta simplemen-
te respondiendo con el dltimo elemento. Ademas, basa sus actos comunicativos
en gestos, miradas y sonidos, por lo que es necesario saber interpretarlos para
ayudar a construir un discurso coherente.

En todos los casos analizados, pero especialmente en los de los usuarios 3
y 4, con un menor nivel cognitivo, ha sido primordial conocer de antemano su
forma de comunicacion y lo que cada sonido, mirada o gesto significa para ellos
de manera que pudieran conectarse con la aplicacién. Asi pues, para dotar de
significado el discurso de sus interlocutores es posible realizar la comunicacién
con conceptos de la aplicacion que previamente hayan sido vinculados a sus
realidades y que para ellos tengan sentido.

4. CONCLUSIONES

Con el esfuerzo de toda la sociedad, la discapacidad esta afortunadamente supe-
rando anteriores connotaciones de estigma y marginacioén social y la reivindica-
cién de los derechos de las personas que la padecen es hoy una forma de acti-
vismo mediante el cual se pretende contribuir a paliar las diversas limitaciones
que puedan presentar dichas personas en el desarrollo de sus vidas. McNaugh-
ton y Light (2013, p. 110) nos hablan de cuatro desafios actuales a la hora de
explotar los beneficios potenciales de las tecnologias méviles en accesibilidad:
poner el foco en la comunicaciéon y no solo en la tecnologia; desarrollar enfoques
innovadores respecto del uso y la evaluacion de los SCAA; asegurar la facilidad
de acceso a los SCAA para todos los individuos con necesidades complejas de
comunicacion, y optimizar soluciones de SCAA que apoyen una gran variedad
de funciones comunicativas.

Para que una aplicaciéon destinada a dispositivos moéviles constituya una
herramienta realmente accesible es primordial definir su uso efectivo en inter-
cambios comunicativos concretos, y apostar por que la tecnologia sea verda-
deramente accesible para todos los individuos y no resulte en la marginacion
de aquellos con necesidades de comunicaciéon mas complejas. En este sentido,
Kagohara et al. (2010) subraya que, si los individuos con necesidades complejas
de comunicacién no demuestran la habilidad para usar estas apps o tecnologias
moviles de CAA con efectividad, erréneamente concluimos que es porque ellos
no tienen las «destrezas prerequeridas» necesarias para usar los SCAA, o que son
«demasiado poco funcionales» o «demasiado discapacitados» para usar tecnolo-
gias moviles (apud McNaughton y Light, 2013, p. 112).

Las innovaciones tecnolégicas como apoyo del intérprete en su ejercicio
profesional suponen una gran ayuda para el desarrollo de su labor de media-
cién comunicativa con un publico heterogéneo, para la cual es fundamental
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una adecuada y amplia formacion previa. La experiencia desarrollada en la aso-
ciacién, valorada muy positivamente por usuarios, profesionales y familiares,
ademas de darnos la oportunidad de comprobar en un contexto tan especifico
las aptitudes que ha de reunir el intérprete que trabaje con personas con disca-
pacidad intelectual, nos ha permitido apuntar algunas sugerencias de mejora
en la herramienta EC+ que detectamos gracias a los propios usuarios y que
comunicamos a los expertos responsables de su incorporacion a la aplicacion.
Destacamos la importancia de poder reunir informacion relevante sobre las
caracteristicas clinicas, comunicativas conductuales y emotivas de los usuarios
en un contexto real, de forma previa a la labor de interpretacion, y la relevancia
del feedback que recibimos de usuarios y profesionales, que nos permitié com-
probar de forma efectiva la eficacia de la herramienta, y su utilidad como apoyo
a la interpretacion.

Como sugerencias de mejora, se indico, por ejemplo, la pertinencia de anadir
una pantalla de inicio con categorias ordenadas en forma de pictogramas y por
orden de uso, lo cual facilitaria la tarea a personas sin capacidad de lectoescri-
tura o con baja vision; la posibilidad de cambiar fotografias por otras de objetos
personales de los usuarios, haciendo asi de la herramienta algo mas familiar,
cercano y rapido de usar, al poder reconocerse los conceptos mas facilmente; la
opcion alternativa de crear frases con diferentes términos que puedan guardarse
y emplearse en situaciones cotidianas para evitar tener que construir nuevas fra-
ses, y la posibilidad de desarrollar un apoyo futuro para usuarios con problemas
de movilidad mediante dispositivos tecnolégicos como un licornio conectado a la
aplicacion. Estas sugerencias van todas en la linea de contribuir a que la herra-
mienta sea mas intuitiva y personalizada, en beneficio también del intérprete, que
encontrara en ella un apoyo tecnolégico fundamental para el desempeiio de su
labor, y estan ya incorporadas a la aplicacién que se encuentra en la actualidad
en proceso de revision de contenidos conforme a la retroalimentacion que viene
recibiendo de distintos colectivos e instituciones.

Entendemos necesario seguir investigando acerca del modo en que las per-
sonas se comunican teniendo en cuenta el procesamiento visual-auditivo de la
informacién que se intercambia, asi como la representacion de los conceptos en
soportes tecnologicos de manera que, a la par que funcionales, resulten atrayen-
tes para las personas con necesidades comunicativas complejas. Dentro de los
objetivos del proyecto, se contempla poder probar la aplicacién con un mayor
numero de usuarios con discapacidad intelectual severa y con los profesionales
que trabajan con ellos, a fin de poder comprobar si, favoreciendo la comunica-
cion efectiva y reduciendo el estrés ante lo desconocido, mejoran tanto las con-
diciones de estos profesionales, en nuestro caso el intérprete, en el desempeio
de su labor como las de los usuarios a la hora de ser atendidos y expresar sus
necesidades especificas.
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Chapter 7

BEST PRACTICES IN INTERPRETER-
MEDIATED ENCOUNTERS WITH A VISUALLY
IMPAIRED CLIENT

Hildegard Vermeiren (Ghent University, Faculty of Arts.
Department of Translation, Interpreting and Communication)

According to the European Blind Union (EBU), there are estimated to be over
30 million blind and partially sighted persons in Europe. This figure takes into
account two groups who are difficult to quantify, i.e. elderly people who experi-
ence sight loss and people who suffer varying degrees of sight loss but who don’t
declare their condition.

All of these categories can be mobile, moving between countries for reasons
such as emigration, tourism, family visits or medical treatment. In a context of
language discordancy, visual impairment becomes an extra challenge. Service
providers can face encounters with blind or low vision clients who don’t speak the
national language and, consequently, may need assistance from an interpreter.

However in general, interpreter training doesn’t prepare students for encoun-
ters other than with people without disabilities. Consequently, interpreters often
are not aware of best practices for assignments where one of the clients is blind
or has low vision. Interpreters have to make best guesses or find solutions on the
spot, which is not the best method for the overall quality of the service provided
to the sight-impaired person.

The framework of the Erasmus Plus Project 2015-1-ES01-KA 203-015625 on
‘Enhancing Communication (EC+): Research to Improve Communication for Peo-
ple with Special Needs and Development of ICT Resources and Tools’ offers an
excellent opportunity to formulate best practices for interpreters working in this
context. An online course (in Dutch) on Multimodality and Interpreting devel-
oped at Ghent University, one of the partners of the EC+ project devotes one of
his chapters to interpreting for visually impaired people. This article focuses on
this specific issue.
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1. LIVING WITH VISUAL IMPAIRMENT:
STAKEHOLDERS

Visually impaired people are not a homogeneous group. Since visual impair-
ment can be congenital, accidental, chronic or due to old age, conditions and
abilities of visually impaired people can vary substantially. Most visually
impaired people have seen the world and know landscapes, sky and clouds,
buildings, colors, television, the sun, the moon, etc. They may not know the
braille writing system but rather be literate through software packages on
computers.

Service providers have institutional encounters with many categories of cli-
ents with an impairment, visually impaired people among them. They have guide-
lines and ‘best practices’ at their disposal to make these meetings fruitful for
both sides. Such documents explain, for example, how to manage communication
with a visually impaired person. However, there are no guidelines for situations
where the visually impaired client speaks another language, and an interpreter
must mediate. The barrier created by language discordancy hampers the right to
participation and equal treatment of the impaired person.

Campaigning via forums, such as the European Blind Union (EBU), the Euro-
pean Disability Forum (EDF) and their international counterparts, has led to
bills recognizing and defending the right to participation of disabled people. The
U.N. Convention on Rights of Persons with Disabilities (art. 24) (2008), and more
recently the European Charter of Fundamental Rights (2009) and the European
Strategy 2010-2020 for Handicapped Persons, all insist upon the rights of disabled
people to participation, accessibility, etc. In the past few years, the existence of
such legal frameworks has mobilized an ethics of care or assistance, and led, for
instance, to the so-called more ‘sensible approach’ towards special target groups.
The Erasmus Plus Project EC+ is an example of how the academic community
provides training to professionals, to guarantee impaired people’s accessibility to
and participation in organizations, venues and services.

One of the target stakeholders of the online course on ‘Multimodality and
Interpreting’ developed at Ghent University are visually impaired people, a cate-
gory that receives special attention in this article.

2. THEORY OF MULTIMODALITY

Before proceeding to best practices, we must first clarify the notion of ‘multi-
modality’ which is at the core of the online course. When applied to communi-
cation, ‘multimodality’ refers to the different ‘modes’ (speech, body language,
conventional gestures, sign language, writing), but also to the different media
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(voice, hands, eyes, handwriting, pictograms on a tablet, etc.) that humans use
to communicate when talking to each other, pointing at something, giving a pre-
sentation, using a tablet, etc.

All aspects of modes are studied by a discipline called Semiotics. The human
species has the advantage of having a wide range of modes at its disposal that
can enhance or be an alternative to each other. In the case of visually impaired
people, visual modes such as body language, pictograms, photographs and
writing make way to audio-oral and especially tactile modes. The absence of
the visual dimension consequently doesn’t mean that visually impaired people
live in a mono-modal world. Not only do many visually impaired persons have
visual memories; they moreover compensate the missing mode with other sen-
sory impressions, such as smell, touch, etc. Since this article focuses on service
encounters, we will discuss the audio-oral dimension, as well as the tactile aspect
that is relevant to face-to-face encounters where one of the interlocutors is visu-
ally impaired. This article doesn’t discuss what happens in informal encoun-
ters between friends, lovers, family members, etc. when one of them is visually
impaired.

Blind people use verbal language in the same way as seeing persons. Conse-
quently, the can be fluent users of the three kinds of signs defined by semiotician
CS Peirce (1958): indexes, icons and symbols.

An index is simply pointing, and it is used to show the orientation in time, in
space or between persons. Its most well-known verbal expression are personal
pronouns such as “he”; “she” or even names such as “Donald Trump”.

An icon is a non-arbitrary sign based on sensory experience (mostly, of the
auditory kind) and its imitation as, for instance, in an onomatopoeia.

A symbol, on the contrary, is a fully arbitrary sign that uses a graphic or
phonetic convention to convey a certain content. The content can as well be an
object, such as a car, or a concept, such as ‘because’.

A visually impaired person, nonetheless, is not able to perceive the alternative
indexes, icons, symbols and mixed signs of sign language interpreting, nor is
he able to view other conventional or unconventional signs that are a product
of body language. He remains capable however of perceiving the paralinguistic
modes, with laughing, crying, and other expressions of anger, joy, grief, etc. that
make use, for instance, of our voice. On the other hand, visually impaired per-
sons use their tactile senses for exploration, recognition and orientation. In spite
of limitations that seem to hamper multimodality, communication with visually
impaired persons still involves some of the latter. Service providers and inter-
preters should be aware of the multimodal possibilities in an encounter with a
visually impaired person, especially the tactile dimension.
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As we are focusing on the context of a face-to-face conversation, the use of
modes, such as braille writing, speech recognition or assistive text reading, is not
discussed here.

3. THEORY OF PARTICIPATION AND INTERACTION
IN AN INTERPRETER-MEDIATED ENCOUNTER

A face-to-face conversation is a specific discursive genre whose nature is fun-
damentally dialogic. In an institutional setting, however, encounters are often
limited in time, they proceed following a protocol, they include note taking by
the employee of the (public) service, and they show asymmetries between its
participants. In the dyad formed by the client and the employee, variations in
parameters such as gender, age, occupation, income, racial origin, qualifications
or impairments determine the higher or lower status of the client versus the insti-
tutional interlocutor. An impaired person traditionally occupies a low-status posi-
tion, while the institutional interlocutor easily dominates the conversation.

There is an antidote to such asymmetries. It is called ‘sensitivity’ or ‘respon-
siveness’ (Hewett, 2012), and it is related to the notion of ‘care’. This antidote
appears when institutional agents adopt an ethical standpoint based explicitly
on the principles of participation and accessibility defended by international and
national human rights conventions. In such a case, the institutional agent will
attune more to the possibilities of the impaired person. On the linguistic level,
this way of attuning is called ‘accommodation’. Accommodation theory, which
was drawn by Goffman (1981), Giles, Coupland & Coupland (1991) and further
developed by Fischer (2016) utters the idea that interlocutors adjust to each oth-
er while speaking. Usually, interlocutors tend towards convergence and reach a
common ground. However, accommodation can come from one side only and,
moreover, reach an extreme degree. The latter is called ‘over-accommodation’. It
seems clear that in any encounter with an impaired person, the service provider
must be ready to accommodate to the possibilities of the disabled person.

Participation in an encounter with a disabled person can be very different
from an encounter between persons without disabilities. Even when he is an
adult, the disabled person can be accompanied by a family member or another
partner. This means that there are not just two primary participants, but that a
third one can assume the same status. This mediating third can be a substitute for
the disabled person, he can ask questions and give answers in his place, limiting
the disabled persons’ right to participation. The service’s employee might want to
speak directly to the disabled person, without his companion. Only then he will
be able to find out the extent of the possibilities of the disabled persons’ reach,
and what this person wants to tell him in the absence of his companion. To this
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end, he might need several accommodation strategies, such as a register change
towards plain language, or using gestures and body language while speaking.
Thanks to accommodation strategies, the service employee establishes a com-
mon ground between himself and the disabled person. Asymmetry between them
remains because it is the service employee who controls the situation and makes
the effort to accommodate or even to over-accommodate, but communication
runs more smoothly. The disabled person overcomes an important barrier and
gets the opportunity to have a say.

In an interpreter-mediated encounter with a disabled person, a secondary
participant, the interpreter, joins the encounter between the two primary partic-
ipants. The interpreters’ positioning is an implicit way of defining his status as
a secondary participant. The interpreter reminds each interlocutor individually
of his role (faithfulness towards the source), towards both of them together
(neutrality) and towards them and third parties (confidentiality). By signaling
that he will use the first person, he explicitly assigns himself a secondary sta-
tus. This status does not mean, however, that the interpreter is simply a conduit.
In the context of working with an impaired client, the interpreter adopts the
ethical attitude of the service employee, which means that he too will be sensi-
tive or responsive. The interpreter also must accommodate to the possibilities
of the client.

The interpreter has to assess both interlocutors, and especially the commu-
nicative capabilities of the disabled person. He determines to which degree he
should accommodate. He evaluates, in particular, the need for alignment, i.e.
re-using the phrasing and words of the impaired person when speaking to him
or when translating for the interlocutor. He consequently accommodates in
an asymmetrical way, proceeding to align twice with the disabled person, this
means as well in the target as in the source position. He accommodates much
less with the service employee and renounces to any (strong) alignment with
him. But then, at least the service employee is able to assess the client’s possi-
bilities too.

The switching situation of the interpreter, who now adopts the employee and
the clients’ position while speaking invariably in the first person singular, raises
issues that, following Goffman (1981), concern so-called footing. The interpret-
ers’ footing implies adopting one by one different identities, while ‘I’ remains
(Wadensjo, 1998). This footing phenomenon means a considerable challenge for
people who may have difficulties identifying who is behind ‘T, for instance when
they have no visual control of changes and depend entirely on voices. It is also
particularly difficult for those who may not have a good understanding of the
mechanism of ‘T, its pointing (indexical) nature and quick switches between dif-
ferent ‘T’ in a conversation.
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4. THEORY OF INTERACTION IN AN INTERPRETER-MEDIATED
ENCOUNTER

Much research has been conducted on interaction, both without and with inter-
preters. We stick here to the basics of the subject, limiting ourselves to fundamen-
tal observations and highlighting what could be a problem for a visually impaired
interlocutor.

Studies by Saks (1972), Sacks, Schlegoff and Jefferson (1974) stipulated that
interaction in (dyadic) encounters has, among others, the following characteristics:

— While speaking, interlocutors grant turns to each other.

— One interlocutor speaks at once.

— Occasional overlaps happen between interlocutors; such overlaps usually
remain short.

— Turn-taking moves are not pre-defined.

— Turn-taking distribution is not defined in advance.

— The length of turns is not determined in advance.

— The length of the encounter is not determined in advance.

— It is not known in advance what each of the interlocutors will say during the
encounter.

— An interlocutor can interrupt his own turn.

— Interlocutors use strategies to keep a turn or hand it over.

— Interlocutors know repair strategies.

In the case of a visually impaired person, all the characteristics mentioned
above remain relevant. However, it depends on the ethical conviction of the ser-
vice provider whether or not he will grant more time and opportunities to the dis-
abled person to take turns or not. In situations where the service provider is not
a follower of a sensitive or responsive approach, turn switching remains critical
for visually impaired people. In this case, the rights to equality of the impaired
person are at stake.

When an encounter becomes triadic because language-discordant interlocutors re-
ceive assistance by an interpreter, turn-taking moves become more complex and the
interpreter takes a large part in granting smooth turns:

— The usual turn-taking in this setting is the combination A-Interpreter-B-Inter-
preter-A-Interpreter-B, etc.; however one part can claim successive turns with-
out accepting to hand them to the interlocutor. Generally it is the person with
the higher status.

— Turns’ length depend on the technique used by the interpreter (consecutive or
simultaneous) and his ability to take notes of longer turns.
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— The conversations’ topic is not fixed in advance, but the interpreter does not
add any personal content to it.

— Interruptions and silences are ambiguous moments since they can mean a
pause or the end of a turn; an interlocutor can wrongly interpret that he now
can take a turn; sometimes interlocutors struggle for a turn, even when there
is an interpreter assisting them.

— Turns can be long or short; the three participants have to agree on what is the
most suitable length for them to work efficiently, especially which length is
manageable by the interpreter.

— Turn switches (from A/B to the interpreter or from the interpreter to A/B) are
usually accompanied by body language that may include body moves or eye
contact, but when a client is visually impaired other strategies are needed,
such as enhanced verbal communication or hand or arm contact.

— Interpreters pay much attention to speech acts and adjacency pairs as
observed in complaints-consolation, greetings-greeting, etc. Missing body lan-
guage however makes it more difficult to the visually impaired to understand
adjacency pairs, which could trigger an inappropriate reaction.

— In the case of visually impaired non-native clients, interpreters can indeed
grant a better distribution and length of turns, fewer mistakes in turn-tak-
ing when there is silence, and they can also find alternative solutions when
eye-contact is missing, such as a hand or arm contact. As the equal distribu-
tion of turns does not take place, this implies a considerable management
effort for the interpreter.

5. INTERPRETING FOR VISUALLY IMPAIRED CLIENTS

Service providers and interpreters can face blind or low vision clients in lan-
guage-discordant service encounters. If it is their first meeting with the client,
they might not know much about the educational level of the client and his lin-
guistic abilities. They have to assess his audio-oral abilities at the beginning of
the encounter. The interpreter can do it while talking with the client during the
preliminaries of the official part of the meeting, and then he can decide to which
extent it will be necessary to accommodate or even to align his speech with the
client. He can decide the extent to which plain language is useful or necessary. In
a language-discordant encounter, the language provider should be able to draw
his own conclusions on the educational and linguistic level of the client. But he
needs a faithful, well-aligned translation from the interpreter to be able to do it.
Moreover, regarding participation and interaction, the interpreter will have to
find out which alternatives there are for eye-contact and turn taking or giving
signals. Firstly the interpreter can decide to use his voice in such a way that the
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visually impaired person hears more clearly that the turn is now given to him.
Next, the interpreter can agree with the client on a tactile sign to move on or to
stop talking and to give the turn to the interpreter.

However, an interpreter-mediated encounter with a visually impaired client
requires a more accurate overview of best practices. The following outline mixes
the usual steps of an interpreter-mediated encounter with the advice given to
people who have to meet visually impaired persons in the context of an insti-
tutional meeting. It is an initial revision of best practices, which hopefully will
extend shortly.

5.1. Briefing

If the service provider and the interpreter know beforehand that the expected
client is visually impaired, they can agree on a series of things to avoid problems
during the encounter, such as removing obstacles in the room or finding a place
for a guide dog.

The service provider must be aware of the fact that the visually impaired per-
son may come to the appointment with his assistance dog. Access to guide dogs
may not be refused in public places, offices, cafeterias, patient rooms in hospi-
tal and doctors’ consultation rooms. For reasons of hygiene, access is denied to
delivery rooms, surgery wards and intensive care units.

If they are more experienced, they can find an agreement on a series of issues
that will be highlighted in the following sections and anticipate challenges of
different kinds.

5.2. Environment

The environment must be as low-noise as possible. A quiet room is preferable for
the encounter. If the encounter takes place in a shared office, ask other people to
be quiet during the meeting with the visually impaired person. Close windows to
avoid street noise, turn off noisy electrical devices. During the encounter move
the furniture —chairs and desks or tables— the least possible, and avoid other
sounds that may be disturbing, such as loud tapping on a laptop keyboard or
ticking a pen on a desk.

Light might be a nuisance. Avoid direct heavy artificial light or sunlight shin-
ing right on the place where the visually impaired person will sit. Open or close
curtains and lower the light intensity if necessary.

Be aware of furniture and other objects in the room that can be obstacles.
They may impede the orientation of the client or cause a risk of falling or hurting
himself.
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5.3. Placing

The visually impaired person may come to the meeting with a guide dog. Provide
a place for it in the room and make sure that the client finds it appropriate.

Organize the placing of the interlocutors in a way that facilitates interaction,
e.g. avoid distance between the provider and the client because it makes hearing
more difficult.

When a client appears to be visually impaired only upon arrival, the provider
and interpreter have to check which is the best possible seating and check before
the conversation starts if the visually impaired person hears everybody well.

The best place for the interpreter to sit is where the visually impaired person
hears him the best. It can be on his left or his right side. In this way, the inter-
preter can clarify more easily what is going on in the room (e.g. if the service
provider stands up to take something in a closet, or leaves the room, or if he is
going to make a telephone call).

The visually impaired person must be able to orient himself in the room as
well; he must be informed about the place of the desk, the chairs, bottles of water,
coffee or the cups, the place of his guide dog, the door. He must also know where
his interlocutor(s) sit.

5.4. Acquaintance

The first moments of the meeting are important to create mutual trust between
the client, the service provider and the visually impaired person. The client
should feel that his interlocutors are benevolent persons who wish to guarantee
the best conditions for communication.

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



9 DISABILITY AND COMMUNICATION

When meeting the blind person at the reception or in a waiting room, the
first to address him is the interpreter, as he is the one who speaks his language.
The interpreter touches his arm and says “Hello mister X (name)”, “Hello miss X
(name)”. The visually impaired person immediately knows that it is his turn now.
When he reaches out his hand, the interpreter should take it to greet him.

In the meeting room, the interpreter first presents himself and the provider.
When the visually impaired person offers his hand to the service provider, the
interpreter should assist him to reach it out and to draw the attention of the ser-
vice provider so as to make him correspond the greeting. Then he addresses the
matter of the guide dog, and he orients the client towards his seat at the desk. The
interpreter takes the visually impaired by the arm (left or right) and brings him
next to his seat so as to make him feel the shape of the chair and allow him to sit
down safely. The door of the room must be closed.

The verbal exchanges between the visually impaired and the interpreter with
the service provider before the encounter may help to make the client familiar
with the interpreter’s voice. If there are any problems and the visually impaired
person doesn’t hear well, the interpreter can still adapt by, for example, speaking
louder, slower.

The triadic encounter starts officially when all are seated and the interpreter
starts his positioning.

Before the conversation starts, it may be helpful to reach an agreement on the
interaction of the meeting and the length of turns. The interpreter can make clear
that the client does not have to stop after each sentence to let the interpreter
speak. In previous encounters, the client may have had language assistance by
an untrained interpreter who may have translated sentence after sentence.

It is also advisable to agree on the best way to ask the client to stop or start
talking during the encounter. Some visually impaired people prefer the tactile
solution and be touched by their arm, others prefer a verbal cue. It is the visually
impaired person who has the right to choose the system that suits him best.

5.5. Positioning
The interpreters’ positioning is the sign that the institutional encounter has started.

First the interpreter should address his positioning to the visually impaired,
and next to the service provider.

If there is no other impairment involved, the positioning can be done in its
usual form. It might be wise to use a smooth introduction so as to give time to the
visually impaired person to be aware of the importance of the message and not
to miss any part of it.
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5.6. Language accommodation and alignment

At the beginning of the meeting, it is advisable to speak the standard language
instead of a dialect. Progressively, the interpreter can adapt to each of the
interlocutors, depending on how able he is to accommodate and align. For
instance, in the case of Spanish, an interpreter can choose to speak with a more
Spanish or a more Latin-American accent and vocabulary, and re-use the words
the client uses. That is both accommodation and alignment. The same applies to
varieties of other languages.

Visually impaired people can have very different educational levels. For cli-
ents with a lower educational level, plain language is always advisable. However,
even if the client has a higher educational level, it is better not to align with a
very intellectual style. Instead, it is better to choose a more straightforward way
to speak for the sake of fluency, and to avoid repetition, explanation or clarifica-
tion during the conversation.

Throughout the conversation, the interpreter should control if the client under-
stands everything well, and ask him directly if he followed, especially when the
client needs plain language.

It is advisable to bear in mind the tips for plain language. Speak in a quiet,
clear way, with pauses and with a correct prosody that makes it evident whether
a sentence is, for example, a question. Strive for lexical simplicity. Avoid long,
wordy and complicated sentences with a lot of subordinates, don't use jargon but
instead, lay standard vocabulary.

Interruptions and self-correction should be avoided. Speech production
towards the impaired client should be monitored especially well.

Errors and mistakes in interpretation should be corrected immediately, signal-
ing that there was an inaccuracy.

5.7. Technique

The choice for a specific interpreting technique depends upon the possibilities
and limitations of the interaction with the client. It is preferable not to use whis-
pering translation during a turn of one of the primary participants because the
visually impaired person hears both voices at once, which is confusing.

The interpreter must be aware of the fact that the client does not perceive any
visual information. Therefore, he has to make explicit all visual moves that are
important; for example, a doctor showing an X-ray or an echography, or when
he stands up and goes to fetch something from a closet, or if he leaves the room.
Body language expressions of emotion, fatigue, concern, etc. that the service
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provider may perform must also be exposed. These are techniques also used in
audio-description of films, theater and other performances. Whispering can be
useful when the interpreter makes this visual information verbal for the visually
impaired client. By doing this, the client understands it as side information, and
not a translation of something the provider has said.

Nowadays clients can bring their own recording devices to meetings. The
interpreter has to adapt the technique he uses to provide the client with the
recording he wants.

5.8. Interaction

The interpreter shares the providers’ attitude to care for the client and to strive for a
successful service encounter; even if there is a difference in status, the service provid-
er should attempt for equality and participation, and the interpreter has to follow him.

When addressing the client, it is advisable to use a trigger (e.g. his name) to
catch the attention of the client before the sentence starts. By using this strategy,
the client does not miss relevant information at the beginning of a turn. Follow-
ing the same reasoning, it seems preferable not to put important information
at the beginning, but later in the sentence. The essential information should be
repeated.

Turns and their switches should be marked clearly, by using a paralinguistic
means, such as a gap (silence), a pitch fall or a physical sign.

Because the visually impaired person is dependent on the verbal mode to a
high degree, it is important to make interaction verbally explicit.

Turn-taking can be managed through eye-contact in the case of the provider.
However, in the case of the client, it must be marked in a verbal or tactile way.
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Providers avoid dominating the conversation. Should that, however, be the case,
the interpreter should not waste any opportunity to give the floor to the client.

The interpreter should not make the mistake of addressing his interpretation
to the companion of the client if the client is perfectly able to have the conversa-
tion himself. It is the visually impaired client who should have the best chances
to participate, not his companion.

5.9. Interaction and interpreter ethics

The interpreter speaks in first person, singular. However when he displays visu-
al information he can switch to the third person and say “And now the doctor
goes to his closet and takes a file”, “The doctor now shows you a radiography
of your abdomen”, “The doctor shows you now an echography of the baby”, etc.
This is an explicit change in footing that the interpreter makes only when his
client is visually impaired.

If a visually impaired person comes with a family member (e.g. his mother) or
a companion, the interpreter uses the third person, and next switches to the first:
“Mister X (or his name) says: I....” or “Missis X (his mother) says: I...”, which is the
usual way of handling a situation with multiple interlocutors on one or both sides.

Any side-talk between the service provider and the interpreter should be
avoided, because the visually impaired person hears their whispering, but
doesn’t know what is happening. He feels excluded; in other words, his right to
participate is at stake.

When the visually impaired person interrupts the interpreter while he is car-
rying out his task for him, the interpreter first has to find out whether it was
because the client did not fully understand. In that case, it is better to ask if
there was a problem of understanding and to solve it immediately by repeating
or explaining. The interpreter can consider to report this to the other interlocutor

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



98 DISABILITY AND COMMUNICATION

(the service provider) or not, since reporting takes time and, in fact, there was
no side-talk but only a request for repetition. Moreover, the interruption of the
translation and the interpreter suddenly speaking in another language can create
unnecessary confusion in the mind of the visually impaired person.

However, if the blind person interrupts the interpreter as a reaction to some-
thing he is saying, the interpreter will kindly ask him to let him finish, and remind
him that he will be given a turn afterwards. In this case, the interpreter can con-
sider it as a beginning side-talk, and he can report it to the service provider.
However, to avoid the same confusion as in the previous point, the interpreter
can choose not to report this beginning side-talk to the service provider. The
interpreter can clarify this way of managing interruptions during the briefing
session (or the debriefing session).

If the context is a medical consultation where the client has to take off his
clothes, the interpreter must respect his intimacy in the same way as he does for
a person without a visual impairment. But he has to make this clear to the client
and tell him that since he will have his back turned upon him, it will be a bit more
difficult to hear the translation.

During a medical consultation, the interpreter has to clarify the subsequent
diagnostic procedures even if the doctor remains silent, e.g. listening to the heart,
the abdomen, auscultation of the throat, palpation, an injection, etc. There is no
side-talk when an interpreter simply makes this visual information verbal. This
helps the client to understand what is going on and prevents him from feeling
excluded.

If a fourth person enters the room, the interpreter has to mention it immediate-
ly to the client and tell him as quickly as possible who this person is. If this person
stays in the room to participate in the encounter, the interpreter has to repeat
his positioning formulae, announcing it in the first place to the visually impaired
person, who could otherwise think that there is side-talk and feel excluded.

5.10. End of the meeting

When the conversation comes to an end, it must be noted very clearly. That will
probably happen after the professional’s advice, a new appointment and payment
agreements (if it is the case) and other concluding formulae, such as inquiring
about the guide dog or how the person will go home. The provider (or otherwise
the interpreter) has to ask the client if he has understood everything or if there
is any doubt left. It is part of the provider's duty of care to check that everything
was understood. Furthermore, the client must know that it is the provider who is
asking this question since he is the person responsible for the encounter and the
issues surrounding it. It is not a personal inquiry on the part of the interpreter.
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The aftercare includes agreements on prescribed medicines or important
dates, such as a new appointment. The provider should put all relevant infor-
mation on paper or send it to the client by e-mail. For legal reasons, it is easier
when all the data is in the language of the country, and not in the version of the
interpreter. If the interpreter makes a mistake and gives wrong information, he
would be legally responsible.

When the visually impaired person leaves the meeting, he can be taken by the
arm and led (with his guide dog) back to the reception where there may be some-
one waiting for him, or to a place where he can continue alone. This procedure
is part of the ‘duty of care’, not only of the medical staff but also of all service
providers. The doctors’ or providers’ duty of care does not end at the doorstep
of their offices.

5.11. Debriefing

The service provider and the interpreter can have a debriefing session and reach
an agreement on how to better manage further visits either of any visually
impaired person or this same client. They can particularly assess whether the cli-
ent had sufficient opportunity to participate. In fact, it is essential also to let the
visually impaired person express his (dis)satisfaction about the case. A visually
impaired person is always aware of the efforts others make to make things easier
and more comfortable for him and to let him have a say.

6. CONCLUSION

The Erasmus Plus Project ‘Enhancing Communication: Research to Improve
Communication for People with Special Needs and Development of ICT Resourc-
es and Tools’ strives to achieve better quality in communication with disabled
people. One of the aims of the Ghent online course is to improve the overall qual-
ity for visually impaired people in interpreter-mediated encounters. Given that in
Europe alone the potential target population is 30 million people, it is justified to
define some best practices.

The frameworks of multimodality, participation and interaction gave us a the-
oretical background that helped to identify more clearly the challenges and solu-
tions. Encounters with visually impaired people benefit from enhanced verbal
(accommodation, alignment, plain language, better monitoring, repetition) and
tactile communication. Consequently, they are multimodal.

The crux of the encounter, however, is the participation of the visually
impaired person in an institutional meeting where there is a considerable risk
that the service provider dominates the interaction. Even his companion can
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deprive him of his chances to speak. Following the ethics of care, and the choice
for a sensible or responsive approach, the interpreter must give the impaired
person all possible opportunities to have a say in the encounter.

Moreover, the interpreter has to participate in other helping tasks that never
occur in an encounter with a non-disabled person, such as meeting and welcom-
ing him at reception, solve the difficulties of his assistance dog emplacement,
remove furniture that might be a trouble or taking his arm to help him greet the
provider.

Instead of being mere, ad hoc moves of the interpreter, all the interpreter
behavior discussed above should be part of a set of guidelines that are routinely
applied in an interpreting assignment for a visually impaired client who does not
speak the language of the service.
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Chapter 8

LIAISON INTERPRETING
AND MULTIMODALITY: A CASE STUDY

Encarnacion Postigo Pinazo (University of Malaga)

In this chapter, we address the ability and attitude of interpreters to approach
non-verbal and multimodal communication, as well as the coordination of their
interaction with users of interpreting services who suffer severe intellectual
disabilities. These users tend to experience frustration in interacting with other
people, especially those who are unfamiliar to them. This is due to the fact that
they do not have access to a satisfactory communicative exchange, especially in
situations where important decisions are made for their lives.

1. BACKGROUND

We are fortunate that some work and documents are currently being devoted to
providing guidelines to media professionals, police, healthcare staff, etc., on how
to interact with severely intellectually disabled individuals (Martorell, 2012; Real
Live Media, 2003; UNHCR, 2011; Hepner et al., 2015; Boardman et al., 2014).

Most research studies have always attributed to sign language interpreters
the ability and responsibility to communicate with the deaf and people with other
disabilities (Marschark M et al., 2006). Family members are also given the task of
interpreting or communicating because they are more familiar with the disabled
person than the professionals are. However, this does not always coincide with
reality.

The provision of sign language interpreters is not generally available to hospi-
tals, health and leisure centres or courts, but is requested for the hearing impaired
in very specific situations (Brunson J, 2008). Specifically, in Spain and regions
such as Andalusia, a protocol was established at the end of September 2017 for
the provision of these interpreters in different fields'. However, there are many

1 http://elindependientedegranada.es/ciudadania/personas-sordas-podran-solicitar-interprete-lengua-
signos-cualquier-servicio-sanitario [Retrieved: 5/10/2017].
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complaints from those interpreters since the law has not been enforced. Thus, in
October 2017, sign language interpreters claim that 30 % of hearing impaired school-
children in the province of Malaga (Marinetto, 2017) do not have their needs met.

It is complicated to find any research or protocols for interpreters regarding
communication with disabled people. Although it is true that there are a good
number of electronic tools to overcome cultural and language barriers (Verdugo,
2014), little attention is devoted to the communication of the interpreter with
intellectually handicapped people. With a few exceptions in the European context
(Roisko and Vesala, 2016), the limited number of publications devoted to this field
of interpreting are practically unknown. Perhaps, it is because this field produces
a relative reluctance on the part of the interpreters, or because it is not consid-
ered a priority from the point of view of social policies. The research which is
slowly coming to light is usually provided by associations or foundations. Also, in
North American and Australian institutions?, research centres, associations and
foundations there do exist guidelines and information documents.

Despite the aforementioned research, this is not fully in step with the principles
enacted by the 2006 UN International Convention on the Rights of Persons with
Disabilities® and the documents that ensure compliance of these laws or some
European or national guidelines*. Nor is the application of these standards reflect-
ed in everyday life or the services provided to people with severe intellectual dis-
abilities (Rodriguez D, 2017).

Interpreters are first trained in academic institutions. At that stage, they
deal with simulated topics and practices commonly related to legal, health-
care, educational or business fields. It is precisely the healthcare sector that
is not being studied to a large extent, as might be expected. This is shown by
research devoted to the interpreters’ training, either because not much practice
is dedicated to this field or, in other cases, because the students themselves are
reluctant to work in high-risk situations when they are professionals (Postigo
Pinazo, 2015). Equally, several studies have shown the need for collaboration
between institutions and interpreters when they have to work together (Farooq,
and Fear, 2003; Acar and Blasco, 2016; Roat, 2010). Furthermore, it should be
noted that currently, the interpreting companies offer their professionals stan-
dardized training protocols that facilitate effective communication with the
users (Parrilla Gémez, 2014).

Although research on interpreting and disability, as we have already men-
tioned, have generally been focused on the use of sign language, it is true that

2 https://www.industrydevelopmentfund.org.au/images/files/people. SUPPORTING INTERPRETERS TO
WORK EFFECTIVELY IN THE DISABILITY SECTOR. National Disability Services (NDS) May 2015. [Retrieved:
5/10/2017].

3 www.ohchr.org/Documents/Publications/Disabilities_training_17_sp.pd [Retrieved: 5/10/2017].

4 www.ohchr.org/Documents/Publications/Disabilities_training_17_sp.pdf [Retrieved: 13/10/2017].
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communication and interpreting in mental health is also receiving some attention
in recent decades (Bot, 2015). As some authors have pointed out (Roisko and
Vesala, 2016), it is essential for the professional interpreters to be able to interact,
and in order to do so, they must acquire the necessary skills to communicate with
intellectually verbal or nonverbal disabled persons.

Precisely, to fulfill these training and resource needs, the European project
EC+ has been implemented. The project mentioned above aims to offer resources
for both professionals and disabled users. It focuses on severe intellectual disabil-
ity, and specifically on those syndromes that have a significant cognitive deficit
and produce serious communication problems. Numerous pedagogical studies
have been devoted to communication and interaction with disabled subjects
retaining certain abilities. However, it is true that hardly any studies have been
dedicated to those with serious intellectual disabilities or to the professionals
who work with them (Postigo Pinazo & Calleja Reina, 2016). There remains a gap
that needs to be filled with research to improve communication between the two
groups. It is necessary to empower the different professionals who work within
this environment, be it in the medical (Pino Postigo, 2016), educational (Calcu-
lator, 2010) or any other context through the use of resources that integrate a
multimodal approach (Chicano and Luque, 2016).

The field of liaison interpreting may include the need for professionals to pro-
vide services to persons of other nationalities with severe intellectual disabilities in
the legal context (court, foreign institutions, refugee centers, etc.), medical context
(hospitals, health centers, emergency situations, etc.) or educational environments.
Most of the existing research focuses on healthcare, and a limited number of them
point out the need for healthcare or education professionals to share the neces-
sary information with the interpreters for them to better perform their tasks. Unfor-
tunately, in most cases, there is neither the time nor the organization needed to
achieve this (Langdon and Saenz, 2016). Therefore, in addition to being familiar with
different languages and cultures, interpreters must have the ability to communicate
and collaborate with other professionals and, in many cases, be able to anticipate
and take the initiative to make cooperation and communication effective.

2. THE PROFILE OF THE INTERPRETER

Different authors have analyzed the qualities of translation and interpreting stu-
dents. We must stress that they are people who are expected to be willing to tackle
interdisciplinary tasks or problem-solving situations. As Mor6én Martin (2010) says®:

5 Mordén Martin M. Perfiles profesionales en traduccion e interpretacion: anélisis DAFO en el marco
de la sociedad multilinglie y multicultural. La Linterna del Traductor 2010; 4:91-115 http://www.
lalinternadeltraductor.org/n4/dafo-traduccion.html [Retrieved: 12/10/2017].
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No atenderemos solo a perfiles especificos en TI, sino precisamente a estos
nuevos perfiles multilingiies, interdisciplinares y multiculturales demanda-
dos por la sociedad actual. [...] A pesar de que la «interdisciplinariedad»
parece la etiqueta de moda, la Traduccién y la Interpretacién son materias
que desde su concepcion original, surgidas desde las disciplinas lingiiisti-
cas puras, se han alimentado de otros enfoques y disciplinas: redaccién,
documentacién, comunicacién, etc. configuran una parte fundamental de
la TT junto con la combinacién de otros contenidos tematicas o disciplinas
de especialidad (Derecho, Economia, Ciencia, Tecnologia, entre otras) en
las que el traductor e intérprete desempena su trabajo. A pesar de esto,
en la practica, esta naturaleza interdisciplinar de los estudios traslativos
ha sido escasamente analizada desde el punto de vista de la capacitacion
de los egresados en esta area, lo que encaja, a su vez, con la reticencia del
mercado (espaiiol) para asumir perfiles diversos o flexibles.

This author carries out a study on professional profiles in line with the skills
stated by the European Higher Education Area. Also, she quotes, among other
characteristics, the following: awareness and respect for intercultural issues;
not feeling fear towards the unknown, new or different problems; readiness to
be open-minded; the ability to work autonomously to respond satisfactorily to
various educational systems, to integrate into multiple working groups, etc. It
is also worth noting that qualities such as maturity, self-confidence, motivation,
ambition and patience are included in the personality strengthening section,
along with a positive attitude and critical thinking. Also, according to Mikkel-
son (2015)°, the qualities of an interpreter must be: an excellent command of
languages, analytical capacity, listening and remembering skills, interpersonal
communication skills, observance of ethical codes, ability to produce speech,
willingness to acquire documentation, and in-depth knowledge of the issues to
be addressed. In this same work, the author also emphasizes the complexity of
the situations and interactions that arise in the field of community or liaison
interpretation.

Other recent studies, such as Krystallidou’s (2016:174) assert that the interpret-
er’s task should include the importance of knowing how to recognize non-verbal
communication. The author considers that precisely the resolution of this com-
plexity of interactions, especially in the health field, should be seen from theories
of cooperation and negotiation in interaction such as those of Goffman (1961):

However, participants might at times communicate entirely by means of
non-verbal resources such as gaze, body orientation and gestures — for example,
to give the floor or to signal that they are listening (Levinson, 1988:176). This
might also occur in interpreter-mediated interaction, where one of the primary

6 Mikkelson H. Interpreting is interpreting — or is it? https://aiic.net/page/print/3356 [Retrieved: 12/10/2017].
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participants might be speaking to the interpreter and, at the same time, commu-
nicating non-verbally with the other (Krystallidou, 2013). Negotiation of roles,
used in this article in the sense given by Goffman (1961), can be affected by such
behaviour. For this reason, I argue that the inclusion of non-verbal communica-
tion in the study of the interpreter’s behaviour can contribute to an exhaustive
analysis of all participants’ moves (Krystallidou 2016:174).

3. INTERDISCIPLINARY PROPOSAL FOR EC+ PROJECT

It was precisely the lack of resources from which we were encouraged to pro-
mote an interdisciplinary approach for interpreters in the EC+ project. This mul-
tidisciplinary perspective oriented towards liaison interpreting training should be
introduced in the field of university training. This also applies to the provision of
resources for professionals aimed at addressing communication situations with
disabled populations, for which the ICT resources that are being created in EC+
project will have positive outcomes.

Interpreting trainees and professionals have participated in training courses
and activities within the EC+ project. The following is a description of the tasks
carried out, and an analysis of the skills they have shown in resolving a practical
case study of communication in the field of severe intellectual disability. Their
response and interest were worth analyzing.

The comments and suggestions of the interpreters from both groups will also
be examined in the satisfaction surveys when evaluating the EC+ application.
Their participation provides revealing data on the involvement and potential of
these professionals to face challenges, even though they are not too familiar with
this environment.

Firstly, an initial survey was created to explain the project objectives and their
usefulness for health, education and interpreting professionals. It was distributed
through electronic questionnaires and received a response of significant accep-
tance and interest from the interpreters. Their responses accounted for 30% in
comparison to 20% of the education professionals.

During the evolution of the project, other activities were organized according
to the proposed program project schedule. Among them, a face-to-face confer-
ence was held followed by virtual courses in the different universities and centers
of the project consortium.

Additionally, an intensive training course involving the mobility of students
from participating institutions also took place. In the future, we will also evaluate
the reports submitted by the interpreting students who took part in this activity
after finishing the aforementioned activity.
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4. TOTAL COMMUNICATION AND MULTIMODAL
APPROACHES

Dreyfus et al. (2011:58-59) draw attention to the fact that people without disabil-
ities are trained in a verbal environment. Those with severe intellectual disabil-
ities generally have non-verbal language and have to be trained in a different
environment. However, the fact that these people do not have a lexical-grammar
structure similar to the verbal speaker does not mean that they cannot commu-
nicate effectively.

The above mentioned authors pose the case of a child who uses different mul-
timodal resources to transmit a great variety of meanings. Yet, the child experi-
ences limitation of collaboration in the construction of meaning because of his
intellectual limitation when interacting with his counterparts, be it the therapist,
the interpreter, or a relative.

Therefore, the interpreter must become familiar with what the authors call
“semiotic behavior” (Ibidem, 2011:59) and know how to distinguish when non-lin-
guistic communication appears in the interaction. To this end, it is essential to
explore Total Communication approaches that include multimodal elements.
Research that involves interpreting and multi-modality (Biihrig, 2004; Nadir et
al., 2013) should be a reference point for interpreter’s training. This provides
additional instruction and thus, empowerment in the face of any unpredictable
interaction with disabled subjects.

5. ANALYSIS OF THE INTERPRETERS’ PERFORMANCE
IN SOLVING A PRACTICAL CASE

A good number of students and professionals have participated in the training
activities of the EC+ project and have been offered several study materials.
Participants were offered an initial training through face-to-face conference
which was recorded for those who could not attend and subsequently, all were
given tutorial assistance. We will focus on those course participants who belong
to the field of interpreting and were previously trained in this discipline. First
of all, they are not expected to be familiar with the communication and disabil-
ity scenario. In a second phase, they access all the scientific, intervention and
multimodal communication resources for interpreters hosted in the educational
portal of the EC+ project. They have to fill in intervention and specific interpret-
ers questionnaires. The intervention questionnaires require that they also deal
with scientific documents explaining the fifteen pathologies, chosen by health-
care researchers and professionals because they are those that cause devastat-
ing effects on communication skills. At the beginning of their training, they are
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always encouraged to deeply research different disciplines. Therefore, they will
have no difficulty in handling the medical texts or in answering the question-
naires referring to the characteristics and behavior in the communication of the
different subjects according to the syndrome they suffer.

Interpreting students had to analize the medical characteristics of subjects
and intervention recommendations designed by psychologists and therapists.
They were then required to complete an intervention questionnaire without los-
ing sight of the medical aspects that are also related. They also worked with doc-
uments on community interpreting including multimodal resources and exam-
ined international legislation on the rights of disabled persons in order to be able
to complete a questionnaire on these issues.

The participants were provided with resources and materials which were not
previously part of the academic programs of their established university sylla-
bus. In this way, their training was extended in the specific field of interaction in
the context of disability.

They were requested to complete the following case study and detail the pro-
cedures and strategies they should use. The techniques they will use provide us
with information and indicators to check whether interdisciplinary training of
professionals who do not belong to the educational or health field can to pro-
duce the expected results.

5.1. Case study proposed to student interpreters or other professionals
who have acted as interpreters

Ellen’ is a 20-year-old Austrian girl who is suffering from Angelman syndrome.
She is at a social welfare centre in Spain to look for an association that offers
a place that suits her needs and preferences where she can spend the summer.
There are two centers to choose from, and the social worker wants to describe
the two of them. To do so, she displays the following points.

1. Create a simulated situation to interview the user and make comments on the
resources that can be used together with voice (they are subjects who hear
and partially understand simple messages with visual support).

2. Provide the guidelines to be followed with Ellen during the interview and the
pre-documentation process for the interpreter.

3. Describe the two places where Ellen can spend her holidays using the resourc-
es of the EC+ pedagogical portal or application.

4. Use as many terms as you can to describe the place, and ask Ellen if she likes
using pictograms, sign language, images or videos.

7 The subject is fictional; it does not refer to a real case.
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5. Ask Ellen for the meals she likes and what she would like to do as a leisure
activity.

6. Explain which resources you use for each intervention in the conversation
you plan to have with Ellen.

5.2. Documentation

After examining their reports, we found that all interpreters opt for exhaustive
documentation based on EC+ materials, express the intention to consult bibliog-
raphy and specialized databases provided in the references of our online training
documents and others they consider necessary.

They also express the convenience of requesting information from family
members so that they can obtain more information and guidance directly from
their caregivers. Or, in the case of adults, from the associations or institutions
that may be in charge of them.

Before starting the interview, they emphasize the need for a satisfactory com-
munication and analyze in detail the characteristics of the subject proposed in
the case study.

5.3. Collaboration with the service provider

It is striking to note how they make explicit their intention to share all their work-
ing materials with the institution hosting the person in question since the case
study describes that the person will remain in this institution for some time. They
will also make them available to the social worker, who in this case is the rep-
resentative of the service providers. One of the participants, for example, even
suggests that he will create resources of his own to provide the sound of the
waves and the song of the birds for the patient.

5.4. Use of resources and codes of ethics

The case studies carried out by the interpreters provide us with data that we
must take into account, such as the need to observe codes of ethics, the ability to
design a conversation with EC+ resources and their concern to provide an appro-
priate environment and strategies for satisfactory communication with users.
All of them bring personal initiatives to facilitate communication with basic con-
cepts, and the provision of additional resources to support interaction along with
their interest in interpreting natural gestures.
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5.5. Other professionals performing interpretation tasks

We also assess the case studies of healthcare professionals who have per-
formed interpreting work for a reference centre on rare diseases. All of them
make a brief scientific definition of the syndrome that arises in the practical
case. They later place a particular emphasis on providing many alternative
communication options such as pictogram, real photographs and they also
mention talking to the family.

They do not refer to previous documentation, probably because they under-
stand that this is the kind of knowledge that healthcare professionals should
have. They also mention the need to be prepared to interpret spontaneous mes-
sages. What we can conclude from this analysis is that interpreters do make an
extraordinary effort to cope with new professional environments. Healthcare
professionals might not list as many answers as interpreters do since they are
quite familiar with disability contexts.

5.6. Comparative table with the proposals made by the two groups

TasLE 8.1. Comparison of the answers given by the two groups of professionals.

Interpreters
or interpreting students

Healthcare professionals
who act as interpreters

They require comprehensive documentation
based on EC+ materials and express the
intention to consult references and specialized
databases.

No reference is made to the
documentation consulted, but the
characteristics of the disease are briefly
listed, not the intervention.

They express the convenience of talking
to family members so that they can be
guided.

They express the convenience of talking
to family members so that they can be
guided.

They emphasize the need for satisfactory
communication and, to this end, analyze in
detail the features of the syndrome proposed
in the case study and the intervention
guidelines, provide an appropriate
environment for conversation and positive
reinforcement to avoid disruptive behaviours.

Not mentioned

They express the intention to share all their
working materials with the host association
and service providers and partners.

Not mentioned

(It continues)
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Interpreters Healthcare professionals
or interpreting students who act as interpreters
They emphasize the need to follow Not mentioned

interpreters’ codes of ethics.

They have developed the conversation with They have often mixed different
the EC+ resources in such a way that a communication systems when making
combination of these has led to creating a conversation.

satisfactory conversation.

They wish to prepare additional resources to Not mentioned
further investigate preferences (timetables
with pictograms, etc.). They stated: “If Ellen
says she likes to swim, I'll point out the

two places where she can swim, both in the
residence of the mountains and on the beach,
so that she can make a better decision”.

They emphasize the importance of showing
options with simple ideas and concepts, and
from there to move to more complicated units.

They emphasize the importance of showing They also state that they have to be
options with simple ideas and concepts prepared to interpret spontaneous
and from there to move to more complicated messages.

units.

6. SATISFACTION SURVEYS AND INTERPRETERS’ REPORTS

Surveys where interpreters evaluated the application and course also yield
revealing data on the interest and readiness of these students and professionals
to communicate with the disabled, namely:

— They value very positively what they have learned and say that the applica-
tion is useful. They also say that it must be disseminated so that more inter-
preters know about it.

— They consider that the use of technologies is beneficial for both disabled and
interpreters because it increases the quality of communication which provides
a higher level of satisfaction to both the subject and the professional.

— They all suggest some terms be added, especially in the medical or legal field,
which they think will be necessary for real interactions. They also agree on a
positive assessment of sign language resources, since interpreters who do not
have this knowledge can use them if they consider it necessary.
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These statements are in line with the demands made by groups such as the
police, in The Police Intervention Guide for Persons with Intellectual Disabil-
ities (Martorell, 2012), which is prepared as a resource for interviews in cases
involving persons with disabilities:

En los casos en los que se requiera un “traductor” o persona “facilitadora”
(véase anexo 3), se le debera preparar antes de la entrevista, explicandole
cémo se va a organizar la misma, pidiendo el minimo de intervencién por
su parte, y explicando la importancia de limitarse a traducir literalmente lo
que diga el entrevistado, sin anadir o completar informacién alguna por su
parte. (Martorell, 2012; p. 60).

The document often emphasizes the role of the interpreter as fundamental to
guaranteeing the rights of the intellectually disabled and ensuring that commu-
nication is effective:

También, se puede usar material de apoyo para la entrevista, como
fotografias de las personas que viven en su casa, de su escuela, trabajo o
actividades sociales, que también van a servir de ayuda para establecer la
relacion con el entrevistado y facilitar la comunicacién. Este material sera
fundamental en aquellos casos en los que la persona con DI tenga problemas
para encontrar las palabras adecuadas de lo que quiere referir. Por ejemplo,
si le cuesta explicar con palabras donde sucedi6 determinado hecho, podran
ser empleadas fotografias que le permitan sefnalar el lugar en cuestion.[...]
En algunos casos se debera contar con un intérprete para estar seguros de
que la comunicacién es satisfactoria. También serviran pictogramas (con-
ceptos plasmados en dibujos que se utilizan como lenguaje alternativo) o
lenguaje de signos si es que alguno de estos métodos es el lenguaje habitual
del entrevistado. (Ibid., 2012; p. 60).

7. ANALYSIS OF THE INTERPRETERS’ PERFORMANCE IN REAL
CONTEXTS

We also had the opportunity to observe the interpreters’ work in the inten-
sive training course as part of the mobility program included in the EC+ proj-
ect. The graduates of interpreting studies who attended the intensive training
course gathered their impressions in individual reports. We were also able to
observe their work and degree of involvement in the workshops with disabled
people.

In a first phase, they attended seminars where the researchers explained
the objectives and tools of the EC+ project. They also participated in work-
shops with professional interpreters who are experts in the field of health and
the management of multimodal applications and resources. In the seminars,
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all the students of interpreting, both the ones from our university and the ones
who came from the foreign institutions from the consortium stood out for their
interest in undertaking the intensive training. They worked with groups of
Spanish intellectually disabled persons in daycare centers. Those interpreters
faced cultural, linguistic and communication challenges as well as pathologi-
cal barriers.

They had obtained the opportunity for this additional instruction following
a selection process after expressing their interest in the offer. They had a B2
and C1 level of Spanish language and training in interpreting and communi-
cation.

In the workshops, where they had to interact with disabled people, they
stood out for their interest in getting to know them, for their readiness to test
the application with them, for using sign language and for their great involve-
ment in communicating with different disabled users. Subsequently, all of
them made a report evaluating the activity. In their reports, they state that
these last activities were the most interesting experiences of their visit. Mutual
understanding could be observed between disabled people with these young
interpreters.

Another comment highlighted in the reports was that experience had
brought them closer to other areas of communication which were so neces-
sary for the intellectually disabled such as health or legal fields, among oth-
ers, and that they would need these skills for their future professional work.
The researchers did not observe any physical reactions in the interpreters that
showed stress or nervousness when facing the practical work despite intense
sessions. In fact, they tested the resources with users for relatively long peri-
ods of time without requiring the help of the center therapists who were coor-
dinating the workshops.

Recent studies, such as Acar et al. (2016:39), argue that there should exist
a specific profile of interpreters who work in the disability field. They list a
series of characteristics similar to those we have analyzed above and suggest
that there must be a commitment to solve complex situations:

Candidates desiring to serve as interpreters with communication disorders
professionals should have an interest in learning about communicative dis-
orders and be willing to learn from specific training and on the job as well.
They should have excellent interpersonal skills and be prepared to engage in
teamwork and collaboration. They must be flexible, as each session may be
different. Good organizational and time management skills are also valuable.
Candidates should be aware that sessions may be emotionally difficult and
physically demanding, especially when working with children.

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



LIAISON INTERPRETING AND MULTIMODALITY: A CASE STUDY 113

8. DISCUSSION

Effective communication with the severely intellectually disabled must be guar-
anteed in such a way that their rights can be heard and their wills respected. For
this purpose, the characteristics of the pathologies they suffer and the commu-
nication guidelines should be followed. All this information seems to be directed
towards the educational level despite different widespread initiatives by associa-
tions or foundations are increasing. The guidelines to interact with intellectually
disabled people are vital in areas such as the courts, hospitals, police, among
others.

Interpreters, as facilitators of communication between different languages
and cultures, will also have to deal with interactions within the intellectually dis-
abled community where communication becomes remarkably complicated. Rais-
ing the awareness of interpreters to broaden their training in the management
of scientific information and multimodal resources has been one of the primary
objectives of the EC+ project.

The results obtained both in the training activities and in practice with inter-
preting students and professional interpreters are encouraging. The expectations
regarding the profile of these professionals and students that we have analysed
in the research are fulfilled. We can affirm that effective communication will be
possible if as it happens in our case study, these following factors come together:
analytical and interpersonal communication capacity, respect for ethical codes,
documentation and in-depth knowledge of the issues to be dealt with and involve-
ment to resolve complex situations.

It is true that satisfactory communication with the group of severe intellectual
disabilities is a fact that is beginning to be recognized in many vital areas of soci-
ety. Interpreting professionals cannot be oblivious to these needs and must be
involved in change, broadening their training from a multidisciplinary perspec-
tive by acquiring skills in the use of multimodal resources, and in managing inter-
action with disabled people by documenting the guidelines needed to achieve
effective communication. Equally, the research that we have been dealing with
should stretch to more languages paying equal attention to cultural factors.

The fact that the above EC+ research has been presented in the International
Colloquium of 60™ anniversary of the Ecole Supérieur d’Interprétes et de Traduc-
teurs which took place in Paris on the 27" of October, 2017, by EC+ researcher
Isabelle Cémitre, shows that this study is of importance for the widening of new
perspectives in this profession. This is only the beginning of extensive future
research to come which the scientific community could expand and flourish for
those who are the most vulnerable in our society.
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Capitulo 9

PROTOCOLO DE COMUNICACION CON
EL PACIENTE DISCAPACITADO: COLABORACION
ENTRE PERSONAL SANITARIO E INTERPRETE

Laura Parrilla Gomez, Encarnacion Postigo Pinazo (Universidad de Mdlaga)

La comunicacion en el ambito hospitalario ha venido experimentando una serie
de avances y mejoras gracias a las nuevas tecnologias; aunque estas mejoras
han estado mas patentes en el contexto de la interaccién entre usuarios y el pro-
fesional sanitario, que tienen que solventar la barrera lingiiistica. Algunos de
estos avances también pueden utilizarse entre pacientes que muestran algun tipo
de discapacidad, que pueda crear obstaculos en la comunicacion. En el presen-
te capitulo, se pretende dar a conocer la realidad de herramientas y métodos
utilizados para la mejora de la comunicacién entre pacientes discapacitados y
sanitarios, a la vez que se evalia el uso de App EC+, disefiada en el marco del
proyecto Erasmus + «Enhancing Communication (EC+): Research to Impro-
ve Communication for People with Special Needs and Development of ICT
Resources and Tools», junto con una propuesta de uso de la misma para el
intérprete sanitario.

1. ESTADO DE LA CUESTION

La calidad de la prestacion sanitaria se ha basado, en los dltimos afios, en pro-
porcionar un cuidado mas centrado en el paciente (patient-centered care), llegan-
do incluso a ser, en algunos paises, uno de los elementos mas importantes para
medir la calidad de los cuidados prestados por diversos hospitales, organismos
y organizaciones'.

1 Committee on Quality of Health Care in America. Institute of Medicine Crossing the Quality Chasm: A New
Health System for the 21st Century. Washington, DC: National Academy Press; 2001.
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Se llevan implantando diferentes medidas para incluir mas al paciente en su
proceso de recuperacion y hospitalizacion, desde simplificar el lenguaje que uti-
liza el especialista, hasta incluir a las propias familias en el proceso de toma de
decisiones. Los pacientes, acostumbrados a un rol pasivo, ahora son invitados a
realizar preguntas al médico y a participar en la conversacion con el facultativo,
para llegar a entender todo lo que necesitan saber sobre su enfermedad. Todo
ello con informacién personalizada al propio paciente, en un proceso en el que se
puede deliberar de forma significativa y compartir opiniones (Epstein y Peters,
2009:195), convirtiéndose en un elemento importante en la prestacion sanitaria
de calidad, que permite al paciente entender y leer la informacién sanitaria y
formar parte del proceso (Raynor y Theo, 2012).

La transmision efectiva de informacién con pacientes que presentan proble-
mas de comunicacion es esencial en el contexto hospitalario para que las necesi-
dades basicas tanto fisicas como psicoldgicas se puedan transmitir, y las decisio-
nes y deseos de los mismos sean tenidos en cuenta (Grossbach et al., 2011:46). En
este proceso de transmision, es esencial que todas las partes estén involucradas,
incluyendo al personal de enfermeria y al intérprete que tenga que facilitar la
comunicacion.

Este proceso, si bien en muchos casos no se puede transmitir un mensaje ver-
bal en el contexto de la discapacidad intelectual, se puede conseguir a través de
diversos métodos como gestos, movimientos de cabeza, articulacion de palabras,
pizarras o pictogramas, entre otros. Las herramientas mas basicas pueden variar,
desde blocs de notas para poder escribir, hasta pictogramas o listas con dibujos
y frases mas utilizadas en un contexto en particular.

Los pictogramas han sido la herramienta mas utilizada y fiable para comu-
nicarse con este tipo de pacientes, ya sea mediante acceso manual (el paciente
indica con un dedo el dibujo), con el control de la mirada (a través del parpadeo y
la fijacién de la mirada el paciente puede indicar el dibujo), o utilizando otro tipo
de apoyo para indicar el dibujo, por ejemplo: mediante un puntero®.

Algunos de estos materiales han sido disefiados y editados por organismos
como el Centro Estatal de Autonomia Personal y Ayudas Técnicas (CEAPAT)?
o el Portal Aragonés de la Comunicacién Aumentativa y Alternativa® y su uso
estd muy extendido en diversos hospitales. Blanca Mayor recoge en su blog® pic-
togramas especializados para pacientes de neumologia (creados por la planta

2 http://www.ceapat.es/InterPresentl/groups/imserso/documents/binario/mcomu_pictogramas.pdf
[Recuperado: 20/11/17].

http://www.ceapat.es/ceapat_01/index.htm [Consulta: 20/11/17].

http://www.arasaac.org/ [Consulta: 20/11/17].
http://medicablogs.diariomedico.com/blancall,/2015/11/10/materiales-de-apoyo-a-la-comunicacion-
con-el-paciente-mediante-pictogramas/ [Consulta: 20/11/17].
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de Neumologia del Hospital Dr. Negrin de las Palmas de Gran Canaria) o para
pacientes con afasia.

Hoy en dia, se vienen practicando distintos métodos de comunicacién para
pacientes afasicos, como el PACE (Promoting Aphasics Communicative Effecti-
veness), en el que se recrean situaciones comunicativas normales (y no se limita
al entorno paciente-terapeuta); el VC (Visual Communication) que es una lista
de tarjetas con figuras e iconos, o el C-ViC, que ofrece, en pacientes con afasia
severa, un sistema informatizado de simbolos como alternativa al lenguaje habla-
do (Echavarri, 2000:489).

Sin embargo, aunque la disponibilidad de recursos es amplia, es necesaria la
creacion de una herramienta multimodal que ofrezca una disponibilidad inme-
diata, de uso agil, interactivo y que contenga todos los recursos necesarios para
poder usarlos en cualquier situacion sin dificultad.

2. NUEVOS DISPOSITIVOS PARA LA COMUNICACION
ENTRE INTERPRETE Y PACIENTE

Tal y como se ha comentado en el apartado anterior, muchos avances tecnol6gi-
cos se han ido desarrollando en los ultimos anos para favorecer la comunicacion
entre paciente e intérprete. Algunos de estos avances han sido liderados por
Google y Microsoft, derivando en nuevas herramientas que se han centrado, prin-
cipalmente, en la comunicacion entre hablantes de distintos idiomas, por ejem-
plo: Google Translate, GoogleTalk, Facebook Chat o Windows Live.

En cuanto al contexto biosanitario, cabe destacar las siguientes herramientas
para la comunicacién entre pacientes o familiares y profesionales sanitarios:

— Universal Doctor Project’: se trata de un proyecto que desarrolla herramien-
tas para facilitar la comunicacién entre profesionales de la salud y pacientes
de diversos idiomas. El equipo lo engloban profesionales de todo tipo, progra-
madores, traductores, médicos, profesores, llegando incluso a contar con una
herramienta para mujeres embarazadas (Universal Women Speaker).

— Lebab: se trata de una aplicacion informatica de traducciéon instalada en el
ordenador a través de la cual el paciente escucha una serie de preguntas
en su lengua nativa y las contesta en su mismo idioma. El programa esta
disponible para traducir a inglés, arabe, chino, rumano o bilgaro preguntas
como «;donde le duele?», y referencias temporales («menos de dos dias»).
La base de datos que compone esta herramienta contiene doce mil términos
médicos y ha sido elaborada por equipos médicos de diversas areas. Todos
los términos y preguntas fueron revisados por facultativos de los paises de

6 http://www.universaldoctor.com/ [Consulta: 20/11/2017].
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origen de los inmigrantes. Se ha implantado en numerosos centros de salud
de Castilla y Le6n, en ambulancias con ordenador del SAMUR y se ha probado
en otras comunidades espafolas. Al final de la visita, el paciente puede contar
con el diagndstico y el tratamiento en su idioma.

— TRADASSAN: una aplicacién que nace de su predecesora, Hipot-CNV (creada
para solventar las carencias comunicativas con pacientes que tenian dificulta-
des en el habla); actualmente, esta disponible en diferentes idiomas, haciendo
posible su uso entre pacientes y sanitarios, incluso del mismo idioma, pero que
no pueden comunicarse. Puede utilizarse offline, es gratuita y ha sido creada
con la colaboracién de profesionales sanitarios y profesionales lingiiistas. Su
uso es facil y se asemeja a la utilizacién de pictogramas.

Es conveniente mencionar el mundo de las aplicaciones para méviles, un mer-
cado en auge gracias a la proliferacion de smartphones; se esta haciendo eco de
las dificultades comunicativas producidas por las barreras en la comunicacion.
Ya se ha creado la primera aplicacién para iPhones descargable en Apple online’,
destinada a profesionales sanitarios que experimentan los obstaculos idiomati-
cos al tratar pacientes extranjeros.

Sin embargo, los esfuerzos por desarrollar herramientas que faciliten la comu-
nicacion entre sanitario, intérprete, y paciente discapacitado han sido conside-
rablemente menores. Cabe destacar la existencia de algunos dispositivos para
pacientes con problemas auditivos, por ejemplo: amplificadores o dispositivos de
escucha como Pocketalker Personal Amplifier®. Adem4s, contamos con software
especializado para crear tableros de comunicaciéon desde el ordenador o tableta,
como Boardmaker® Software’.

Algunos investigadores han realizado estudios sobre el uso de dispositivos
electrénicos en la Comunicaciéon Aumentativa y Alternativa, en los que el pacien-
te toca una imagen y se reproduce un mensaje de voz grabado (Miglietta et al.,
2004; ten Hoorn et al., 2016), o en los que el paciente utilizaba una pantalla tactil
(Rodriguez et al., 2012) contrastando el éxito en el uso de este tipo de dispositi-
vos, junto con otros mas tradicionales, como los gestos.

Chicano y Luque (2017) realizan un analisis de los distintos dispositivos mévi-
les o herramientas de Comunicacién Alternativa y Aumentativa, como JabTalk,
Arasaac, Talk In Pictures, Words in Pictures, concluyendo que solo se basan en
pictogramas.

A pesar de estas iniciativas, nos encontramos con dispositivos que se cen-
tran mas en un uso por parte bien del paciente, o bien del sanitario, pero que no

7 https://itunes.apple.com/us/app/health-communication-building/id697289957 [Consulta:10/11/2017].
8 https://es.williamssound.com/catalog/pkt-el [Consulta: 20/11/2017].
9 https://mayer-johnson.myshopify.com/ [Consulta: 20/11/2017].
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engloban a ambos, ni tienen en cuenta las necesidades del intérprete. Por eso, la
app EC+ ha sido disefiada con el fin de abarcar las distintas necesidades que las
tres partes involucradas en el proceso de la comunicacién hospitalaria requieran,
es decir, no solo informacion sobre sindromes para el sanitario o para el intér-
prete, sino estrategias de comunicacion y diversidad de recursos multimodales,
como fotografias, dibujos y videos, para proporcionar mas variedad de eleccion
al paciente.

2.1. La aplicacion EC+

La aplicacioén, desarrollada en el marco del proyecto, estd compuesta por un por-
tal académico en la web del Proyecto™ y una aplicaciéon movil descargable en
smartphones y tabletas. La aplicaciéon mévil, que es en la que se centra el presen-
te articulo, esta compuesta por los siguientes elementos originales:

— Videos con lenguaje de signos.

— Videos para representar acciones.

— Fotos.

— Pictogramas.

— Lista de términos.

— Informacién especifica sobre 15 sindromes (relacionados con discapacidad

intelectual severa y otro tipo de discapacidades que son los que, precisamente,
causan mas dificultades en la comunicacién).

La lista de términos esta traducida en cuatro idiomas: espaiol, neerlandés,
aleman y catalan. El intérprete puede actualizar y descargar la informacion del
sindrome y los términos desde el portal académico, o desde cualquier dispositivo
movil. Cuando el intérprete selecciona un concepto, se despliegan distintas for-
mas de representaciéon del mismo. Los clips de video han sido grabados teniendo
en consideracion las condiciones acusticas, la resolucion (para poder utilizar-
se tanto en ordenadores, como en smartphones y tabletas) o los colores de la
vestimenta de la persona que aparece en el video, para asi evitar la distraccién
(Chicano y Luque, 2017:571).

Una de las ventajas que presenta para el uso por parte del intérprete es el
acceso facil y rapido a informacién médica sobre el sindrome y las estrategias
de intervencién y comunicacion, aportando datos fundamentales que ayudan al
intérprete a prepararse para el encuentro comunicativo. Igualmente, la aplica-
cion permite personalizar fotografias y, de este modo, adaptarla a los condicio-
nantes culturales. Asi, podriamos cambiar las imagenes de los familiares, de la
casa, del colegio, de la ciudad, etc., segun cada uno de los paises de procedencia.

10 https://ecplusproject.uma.es/ [Consulta: 20/11/2017].
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2.2. Evaluacioén de la aplicacién EC+ por parte del personal sanitario

El proyecto, ademas de tener como uno de los objetivos principales la creacién de
la aplicacién EC+, ha organizado diversos cursos de formacion destinados a alum-
nos de varias especialidades: salud, educacion, psicologia, interpretacion y logope-
dia, que han podido acceder a informacion cientifica, recursos y estrategias de for-
ma facil y til para profesionales (sanitarios, intérpretes, cuidadores) y familiares.

En el curso denominado «La optimizacién de la comunicacioén total para la dis-
capacidad mediante el uso de nuevas tecnologias en el ambito de la educacion,
sanidad e interpretacion», los participantes han podido dar su opinién una vez
utilizada la herramienta, creada gracias al presente proyecto.

A continuacién, se mostraran las respuestas mas relevantes de aquellos par-
ticipantes del ambito sanitario que han podido utilizar esta herramienta en su
contexto de trabajo. Consideramos que es esencial que, a la hora de disefiar una
herramienta que pueda ser utilizada por parte de un intérprete, el profesional del
servicio publico en el que se va a desarrollar su trabajo haya podido probarla y
dar su opinién sobre la misma.

Tomando una muestra de quienes han contestado, cabe destacar que el nume-
ro de profesionales que consideran que los beneficios que la herramienta pre-
senta son muy numerosos, a pesar de que piensan que se necesitan mejoras rela-
cionadas con la inclusién de terminologia y un tiempo prudencial para saber
manejarla porque asi se facilita en gran medida su trabajo.

Todos los participantes coinciden en que la herramienta es de gran utilidad,
no solo para que el paciente pueda comunicarse con el sanitario, sino para que
el personal que trabaje con ellos pueda hacerlo también para poder transmitir
informacion o para realizar preguntas.

Es de gran interés la valoracién de 1 a 5 (siendo 5 la mas alta) aportada a la
aplicacién en diferentes aspectos que se les pidié que evaluaran. En la Tabla 9.1
se muestran los resultados.

TaBLA 9.1. Valoracion de la aplicacion por parte del personal sanitario.

Elemento a valorar Puntuacion

Informacion cientifica sobre el sindrome. 43
Informacién sobre intervencion. 3,8
Informacién sobre el proceso de comunicacion. 4.2
Utilidad para comunicarse mejor con pacientes con discapacidad intelectual. 44
Utilidad para trabajar mejor con la ansiedad que pueda producir este tipo 49
de comunicacion. ’

Vocabulario basico para intercambios comunicativos. 4,5
Compendio de recursos multimodales. 42
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En general, todos ellos coinciden en que la calidad de la comunicacién aumenta,
consiguiendo una mayor satisfaccion para todos los participantes, mientras que
otorgan una puntuacién de 2,5 a la comunicacién con el paciente a través de un
familiar.

Es de gran interés el feedback proporcionado con vistas a la mejora de la aplica-
cién, sobre todo, en el banco de términos que estos profesionales consideran nece-
sario incluir, como «mareo», «pupa», «silla de ruedas», «no me apetece», y también,
informacion un poco mas especializada sobre las discapacidades o sindromes.

Gracias a la actividad de formacién, se ha concienciado a los profesionales
que han participado de la importancia de conseguir una comunicacion efectiva,
utilizando un recurso fiable y riguroso.

3. PROTOCOLO DE ACTUACION DEL INTERPRETE
EN EL CONTEXTO SANITARIO

En los ultimos anos, se ha dedicado cierta atencién a la elaboraciéon de distintas
guias de ayuda para la comunicacion entre intérprete, médico, y paciente, como
los Cédigos éticos y de conducta de la International Medical Interpreters Asso-
ciation' o la Australian Institute of Interpreters and Translators'; sin embargo,
estos documentos se centran, principalmente, en el comportamiento que tiene
que demostrar el intérprete, incidiendo en aspectos profesionales como la neu-
tralidad, la exactitud, la necesidad de una formacién continua, pero no llegan a
guiar al intérprete en el protocolo a seguir para llevar acabo una interpretacion
en el contexto sanitario.

De la misma manera, no se ha desarrollado una investigacién importante en
relacién con la actuacion del intérprete con pacientes discapacitados con pro-
blemas de comunicacién. Bot (2005, 2015) investiga sobre el encuentro clinico
entre paciente, intérprete y psiquiatra, incidiendo en la importancia de conocer
el grado de entendimiento del paciente en este tipo de interacciones. Esta falta
de interés por crear protocolos de actuacién para intérpretes viene justificada
por la dificultad del acto comunicativo, la falta de formacién y el recelo que el
intérprete pueda presentar con este tipo de pacientes, al no poder gestionar bien
los turnos de palabra, las emociones y tener que recurrir a un elemento que le
asista en la comunicacion.

Sin embargo, con la creacién de herramientas como la disefiada por el pro-
yecto EC+ que aqui nos ocupa, se facilita la labor del intérprete y se recomienda

11 http://www.imiaweb.org/code/ [Consulta: 20/11/17].
12 https://ausit.org/AUSIT/About/Ethics___Conduct/Code_of Ethics/AUSIT/About/Code_of Ethics.aspx
[Consulta: 20/11/17].
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seguir ciertas pautas de actuacion. De este modo, el protocolo que se propone en
el presente articulo se divide en las siguientes partes:

1. Documentacion y recogida de informacion sobre el paciente: en este
apartado, el intérprete necesitara recabar datos sobre la edad del paciente
(la forma de tratar a un nifio pequefio sera distinta de si es un adulto, sobre
todo, en la eleccion de dibujos); la nacionalidad, para poder tener en cuen-
ta cualquier rasgo o caracteristica sobre aspectos culturales trascendentes,
como la religién; el sindrome o patologia (informacién que puede ser com-
partida con el servicio publico y que puede proporcionar datos sobre si la
comunicacion es verbal, no verbal o si es necesario el uso de sistemas alter-
nativos).

Asi, en el apartado «sindromes», el intérprete puede seleccionar de la lista que
se despliega aquél que se adecua al paciente. Si, por ejemplo, seleccionamos
«Sindrome de Kleefstra», se despliega informacién sobre el mismo que incluye
el apartado «Estrategias de comunicacion», donde el intérprete puede cono-
cer cuales son las pautas de intervencion recomendadas.

Figura 9.1. Pantalla de la aplicacion con
lista de sindromes.

Figura 9.2. Pantalla con informacién sobre
el sindrome seleccionado.
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2. Proceso de entrevista con el paciente: en la siguiente etapa, se tendran
en cuenta los distintos elementos que pueden influir en el proceso de comu-
nicacién, como el lugar de la entrevista, donde no debe haber ruidos; la
disposicion del mobiliario; la forma de sentarse del intérprete, e incluso cual-
quier otro elemento visual que pueda distraer la atencién del paciente. El
intérprete decidira en este momento el lenguaje que se va a utilizar. Tenien-
do en cuenta la discapacidad del paciente, se optara en mayor o menor medi-
da por el uso de frases cortas; de preguntas cerradas para respuestas de «si»
o «no» (de las cuales no se debe abusar, pues el paciente puede tender a dar
una respuesta mas que por la otra); preguntas guiadas en las que el paciente
pueda contestar con frases cortas o con palabras, por ejemplo, en lugar
de «;,Coémo te sientes?», se pueden realizar preguntas mas directas del tipo
«;Estas cansado?».

A la hora de formular preguntas, es necesario evitar la aquiescencia o ten-
dencia a responder «si», dependiendo de cémo esté formulada la pregunta o
tomando la primera informacion o ultima de la misma (Martorell, 2012:53),
optando por preguntas como «;Qué parte del cuerpo te duele?», en lugar
de «Entonces, ;te duele el hombro?», puesto que la tendencia sera que el
paciente conteste «si». El tiempo de espera a la respuesta del paciente sera
mas prolongado que el de una comunicacién habitual, nunca dando por sabi-
do cual va a ser la respuesta, ni adelantandose a la misma, aunque resulte
obvia para el intérprete. Los silencios pueden ser ttiles en este tipo de con-
textos, a veces para dar tiempo al paciente a asimilar la pregunta que se le
ha formulado, o para que este pueda escoger el pictograma o simbolo que
mejor se adapte a la respuesta que quiere dar. No se debe acelerar el discur-
SO ni interrumpirlo.

Es conveniente que el intérprete repita la repuesta proporcionada por el
paciente para ratificarla, por ejemplo: «Duele brazo», «;Si?». Se debe utilizar
un lenguaje claro, sencillo y en ningtn caso, con sentido metaférico; esto ayu-
dara a que el paciente entienda la pregunta y, si no fuera el caso, reformularla
con otras palabras.

3. Uso de la aplicacion como herramienta para la comunicacion: una vez
que el intérprete tiene planificada la entrevista, ha considerado el lugar y el
tipo de lenguaje que va a utilizar en sus preguntas y se ha sentado cerca del
paciente, le guiara a través de la misma para que este pueda utilizar el dibujo,
foto o pictograma que mejor represente su respuesta, siempre dando tiem-
po suficiente para que el paciente navegue por los términos, o sea el mismo
intérprete quien lo haga en su lugar. Hay que mantener una actitud recep-
tiva, empatica y mostrar satisfaccién cuando la comunicacion sea efectiva,
estos seran elementos esenciales para evitar la frustracion o la impotencia del
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paciente, que siempre se produce cuando se da cuenta de que sus interlocuto-
res no lo comprenden.

Figura 9.3. Pantalla con foto, video y pictograma para uno
de los términos.

4. Cierre: El intérprete tiene que tener en cuenta que una entrevista en el con-
texto médico con este tipo de pacientes puede llevar mas tiempo de 1o normal,
o incluso, tener que realizarse en varios momentos, o que sean necesarios des-
cansos en el transcurso de la misma. En cualquier caso, el intérprete tendra
que consensuar con el proveedor del servicio publico, si es necesario, recabar
mas informacién o despedirse del paciente y darle las gracias por la colabo-
racién. Igualmente, se debe mantener la confidencialidad y privacidad del
paciente en todo momento, es por ello que, en este momento de la entrevista,
el intérprete podra pedir al servicio publico que elimine notas o documentos
que contengan informacién personal del paciente, tales como nombre, apelli-
do, direccién, edad y el contenido de la consulta.
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FICHA PARA EL INTERPRETE

Propuesta de protocolo de actuacion del intérprete en contextos
de salud mental y discapacidad severa:

1. Documentacién y recogida de datos del paciente:
—Edad
— Nacionalidad
— Patologia

2. Planificacion de la entrevista:

— Lugar de realizacién de la misma.

— Personas que van a participar en la entrevista.

— Presentar al intérprete y delimitar el papel que va a ocupar durante la interaccion.

— Explicar al personal sanitario y al paciente cémo se van a distribuir los turnos de
palabra.

— Tomar el primer contacto utilizando expresiones o palabras positivas para crear
empatia y reforzar la interaccion efectiva.

— Uso de frases cortas y directas.

— Evitar uso de lenguaje figurado, metaférico, irénico.

— Evitar el uso de la voz pasiva.

— Conceder un tiempo de espera prolongado para facilitar la respuesta del paciente.

— Respetar los silencios entre pregunta y pregunta (un silencio no significa que el
paciente haya terminado).

— Repeticién de la respuesta para ratificarla.

— Preguntar directamente al paciente y no al familiar o cuidador.

— Mantener el contacto visual.

— En el caso de no haber entendido la pregunta, reformularla con otras palabras.

— Mantener una escucha activa, repetir cada cierto tiempo lo que el paciente ha
contado.

3. Uso de la aplicacion:

— Sostener la tableta o dispositivo mévil para que, si el paciente pudiera navegar por la
aplicacién, tenga libertad de movimiento con los dedos.

— Ayudar al paciente para elegir la foto, video o pictograma que mejor se adapte a su
respuesta (si no existe comunicacién verbal).

— Actitud positiva y de refuerzo cada vez que se produzca una comunicacién efectiva.

— No conceder importancia a elementos en el comportamiento del paciente que puedan
surgir durante el uso de la aplicacién como gestos, movimientos, vocalizaciones
inusuales, etc.).

— Mostrar empatia con problemas de retencion, pues el paciente puede olvidar el
término que quiere sefialar en la aplicacién.

4. Cierre:
— Convenir con el personal sanitario si es necesaria una segunda entrevista.
— Despedida y agradecimiento.
— Deshacerse de cualquier material o notas que contengan informacién personal sobre
el paciente.
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4. CONCLUSIONES

En el contexto sanitario, la labor del intérprete incluye la comunicacién no solo
con los pacientes que hablen una lengua extranjera, sino también con los que
sufran una discapacidad intelectual que puede ser debida a la edad, a una enfer-
medad grave sobrevenida a una persona sana, a haber padecido alguna expe-
riencia traumatica o a cualquier otra circunstancia (Postigo Pinazo y Calleja,
2017: 1192).

El personal sanitario puede mejorar la comunicacién con este tipo de pacien-
tes, evitar el nivel de frustraciéon y mejorar el resultado con estrategias que
faciliten dicha comunicacion, utilizando unos métodos especificos cuyo uso
deberia estar estandarizado entre el personal que interactiia con estas personas
(Grossbach et al., 2011).

No debemos olvidar que el intérprete también juega un papel muy importante
en este proceso, cuando se trata de personas de culturas distintas a las del pais
donde se realiza la intervencion médica. Ademas, en este contexto, es necesario
que el paciente colabore y escoja qué términos serian ttiles para cada entrevista
en concreto (Patak et al., 2006). El uso de aplicaciones como EC+ en dispositivos
y la posibilidad de poder incluir terminologia médica en estos sera un pilar fun-
damental para lograr calidad en la comunicacion.

Las nuevas tecnologias presentan numerosas ventajas, basadas sobre todo en
la disponibilidad de las mismas. En el caso concreto de la aplicacién EC+, ade-
mas de permitir que se pueda usar en cualquier momento, contiene informacion
médica en distintos idiomas, a la que el intérprete puede acceder y consultar
antes del encuentro.

También es necesario mencionar la importancia de saber que la confidencia-
lidad y la imparcialidad van a ser respetadas, al proporcionar su uso tanto a pro-
fesionales como a pacientes, de forma que la intervencién de los familiares quede
relegada a un segundo plano y se recurra a ella solo cuando sea necesario. El
hecho de que la aplicacién sea gratuita garantiza que su uso se pueda extender,
en gran medida, a los servicios publicos. Y, aunque la comunicacién bilateral pue-
da ser limitada, puedan existir frases no coherentes, y puedan surgir dificultades
técnicas con el uso de las nuevas tecnologias (Navaza et al., 2009:151), son mas
las ventajas que ofrecen, que las desventajas.

En el caso de la aplicacién EC+, encontramos una gran variedad de opciones
(pictogramas, dibujos, videos) disponibles para un mismo término y el manejo
de los recursos es agil, facil e interactivo tanto para el profesional como para el
usuario. Ademas, el uso de un protocolo en el que se tengan en cuenta las estra-
tegias de comunicacion e intervencién apropiadas para el sindrome o patologia,
influira en el éxito de la comunicacion.
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Es obvio que el uso de los sistemas de Comunicacién Aumentativa y Alterna-
tiva supone la mejor forma de obtener éxito en la transmisién de informacién,
siempre y cuando se cuente con los apoyos adecuados y necesarios para poder
participar en la comunicacién cuando existen situaciones de riesgo en la vida
de las personas, sin olvidar la satisfacciéon que se alcanza cuando se obtiene la
confianza de un paciente con una discapacidad intelectual o con otro tipo de sin-
drome (Boardman et al., 2014: 34).

Aunque se esta experimentando un aumento en la formacién en este tipo de
sistemas alternativos en algunos contextos, como en el ambito educativo, en el
que padres y educadores demandan mas formacioén para poder mejorar la comuni-
cacion con los nifos sordos (Alonso et al., 1989:7); o en el &mbito policial, en el que
se han creado algunas guias de actuacién para la comunicacién con pacientes dis-
capacitados", todavia no existen recursos similares en el contexto hospitalario.

Alo largo del presente articulo, se han revisado las distintas herramientas
de las que se dispone para facilitar la comunicacién y, aunque existen diversos
recursos electrénicos y software como el Diccionario Multimedia de signos?,
videos demostrativos y tableros electrénicos, la investigacién en crear material
que pueda ser de ayuda al intérprete sanitario no ha tenido relevancia en los ulti-
mos afios. Por ello, el proyecto «Enhancing Communication (EC+): Research to
Improve Communication for People with Special Needs and Development of ICT
Resources and Tools» y la aplicaciéon EC+ presentan numerosas ventajas sobre
las otras aplicaciones al incluir la figura del intérprete entre sus destinatarios y
al ofrecer formacién y recursos adecuados para su labor.

Con la aplicaciéon EC+, el intérprete podra obtener documentacion sobre las
caracteristicas del sindrome o patologia de la persona discapacitada con la que
va a realizar la interaccion y, al contener indicaciones sobre la intervencion de
la patologia, tanto el proveedor de servicios como el intérprete, podran preparar
mejor la entrevista y evitar recurrir a familiares y/o cuidadores. Asi, la persona
con discapacidad podra formar parte de la toma de decisiones o en las opinio-
nes que puedan ofrecer. Aunque el familiar siempre pueda ser consultado para
obtener informacion sobre la persona en concreto, el objetivo es que el intér-
prete y el personal sanitario cuenten con herramientas y protocolos necesarios,
para proporcionar al discapacitado intelectual la oportunidad de comunicarse en
situaciones importantes para su vida, como es el caso de la salud.

El protocolo aqui propuesto podra ser de utilidad para el intérprete, teniéndo-
lo disponible en la aplicacion y portal académico para su descarga, ofreciéndole

13 http://eprints.ucm.es/20207/1/Guia_intervencion_DI.pdf y http://web.icam.es/bucket/PROTOCOLO0%
20ACTUACI%C3%93N%20PERSONAS%20DISCAPACIDAD.pdf [Consulta: 20/11/17].

14 https://www.carm.es/web/pagina?IDCONTENIDO=26&RASTRO=c801$m4331,4330&IDTIP0=246
[Consulta: 20/11/17].
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unas pautas a seguir con las que guiar la conversacién y obtener una comunica-
cion satisfactoria.

Por tultimo, debemos enfatizar que las autoridades sanitarias deben considerar
la importancia de la accesibilidad a la hora de disefiar sus prestaciones, por-
que supondra una inversién que humanizara sus servicios y proporcionara una
atencion global a todos sus usuarios y en particular, a aquellos que tienen nece-
sidades especiales (Corral Gonzalez-Baylin et al., 2012:19), teniendo siempre en
mente que «la clave del empoderamiento es la eliminaciéon de los impedimentos
formales e informales, asi como la transformacién de las relaciones de poder
entre individuos, comunidades, servicios y gobiernos» (OMS, 2010).
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Chapter 10

APHASIA, ITS DERIVED DISORDERS AND
HOW THE EC+' APP CAN HELP

Cristina Vereda-Alonso, Lidia Taillefer
(University of Malaga)

1. APHASIA

Aphasia is a disruption of language taking place as a consequence of brain dam-
age. It normally happens after a stroke when the brain stops receiving oxygen
from blood. Depending on the brain area that is damaged, there are mainly eight
types of aphasia: Broca’s aphasia, Wernicke’s aphasia, transcortical motor apha-
sia, transcortical sensory aphasia, conduction aphasia, anomic aphasia, global
aphasia, and mixed aphasia.

1.1. Types of aphasia
1.1.1. Broca’s aphasia

Broca’s aphasia occurs as a result of damage in areas such as the left posterior
inferior frontal gyrus or inferior frontal operculum (Purves, 2008). These brain
areas were called Broca’s after Paul Broca (1865). Its main characteristic is the
reduced production of language, which is the reason why this type of aphasia
is also known as non-fluent aphasia. Comprehension, however, remains intact
(National Aphasia Association, 2017).

Poor production of language may be induced by articulatory difficulties, pho-
nemic paraphasia (phonological errors) and agrammatism (Libben, 1989:260).
Patients suffering from this type of aphasia show difficulties structuring sentenc-
es at a syntactic level (Reyes-Tejedor & Camacho-Taboada, 2007). According to

1 EC+ Mobile App. Available in Google Store.
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Goodglass, Kaplan & Barresi (2001) cited in McNeil & Copland (2011:39), Broca’s
aphasia’s patients present the following set of syndromes:

1. Their articulatory agility is either severely (unable to form speech sounds) or
moderately impaired (sometimes clumsy and effortful).

2. Their phrase length is either severely (1 word) or moderately shortened (four
words).

3. Their grammatical structure presents either no syntactic word grouping at
all or is made of simplified or incomplete forms. They tend to omit required
grammatical morphemes.

4. Their melodic line is either aprosodic or limited to short phrases.

5. They produce one or two instances of paraphasias in running speech per min-
ute of conversation or none at all.

6. They produce content words equal to fluency or primarily content words.

7. Their ability to repeat sentences is either severely or moderately impaired.

8. Their auditory comprehension is either moderately impaired or intact.

1.1.2. Wernicke’s aphasia

Wernicke’s aphasia occurs as a result of damage in the posterior first temporal
gyrus (Goodglass et al., 2001), named Wernicke’s after Carl Wernicke (1874). Its
main characteristic is the production of fluent speech at a normal pace but emp-
ty of content, which is why this type of aphasia is also known as fluent aphasia.
Unlike patients with Broca’s aphasia, the ones suffering from Wernicke’s aphasia
have difficulty understanding both spoken and written language (National Apha-
sia Association, 2017).

Having trouble interpreting sentences, however, does not mean these patients
do not preserve morphological and syntactic knowledge. Libben (1989:260)
claimed that patients with Broca’s aphasia perform poorly in tasks demanding
to arrange parts of a sentence in the correct order. They may use word meaning
to interpret them but lack the morphological and syntactic notions to correctly
order them. So while patients with Wernicke’s aphasia are unable to understand
sentences, they still can arrange its parts in the correct order. Furthermore, these
patients produce logorrhea (trouble to control their speech) and are not aware
of it. This unawareness is called elective anosognosia (Reyes-Tejedor & Cama-
cho-Taboada, 2007). Also, according to Goodglass, Kaplan & Barresi (2001) cited
in McNeil & Copland (2011:39), patients with Wernicke’s aphasia present the fol-
lowing set of syndromes:

1. Their articulatory agility is either mildly impaired or unimpaired at all.
2. Their phrase length is either mildly shortened (five or six words) or normal
(seven words).
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3. Their grammatical form may either only present a mildly lack of simplified
forms and omissions of required grammatical morphemes or show a normal
range of syntax and facility with grammatical words.

4. Their melodic line is either almost normal or normal.

5. They either produce paraphasias in every utterance or only one or two
instances per minute of conversation.

6. Their speech is fluent but empty of content words.
7. Their ability to repeat sentences is either severely or moderately impaired.
8. Their auditory comprehension is either severely or moderately impaired.

1.1.3. Transcortical motor aphasia

Transcortical motor aphasia occurs as a result of damage in the small subcortical
superior to Broca’s area (Goodglass et al., 2001). This type of aphasia is different
from Broca’s aphasia in that sentence repetition is intact. Speech is also well-
articulated and fluent but empty (Schatz, 2017). According to Goodglass, Kaplan
& Barresi (2001), cited in McNeil & Copland (2011:39), patients with transcortical
motor aphasia present the following set of syndromes:

1. Their articulatory agility is either mildly impaired or unimpaired at all.

2. Their phrase length is either severely shortened (one word) or not at all (seven
words).

3. Their grammatical form presents either no syntactic word grouping at all or
show a normal range of syntax and facility with grammatical words.

4. Their melodic line is either aprosodic or normal.

5. They hardly ever produce paraphasias in running speech.

6. Their speech is either fluent but empty of content words or they may produce
no speech at all.

7. Their ability to repeat sentences is intact.

8. Their auditory comprehension is either mildly impaired or intact.

1.1.4. Transcortical sensory aphasia

Transcortical sensory aphasia occurs as a result of damage in the posterior
middle temporal gyrus or in the posterior parietal region (Coulson, 2010). This
type of aphasia is different from Wernicke’s aphasia in that sentence repetition is
intact (Kertesz, 1982). Their comprehension is impaired and their expressive out-
put (fluency) is intact (Reyes-Tejedor & Camacho-Taboada, 2007). This type of
aphasia is not included in the Boston Diagnostic Aphasia Examination (Good-
glass, Kaplan & Barresi, 2001) but it is in the classification of the Western Apha-
sia Battery (Kertesz, 1982), cited in McNeil & Copland (2011:38). Patients with
transcortical sensory aphasia present the following set of syndromes according
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to the Western Aphasia Battery’s table (Kertesz, 1982), cited in Swindell, Holland
& Davida (2014):

1. Their speech is from mildly to completely fluent but empty of content words.
2. Their auditory comprehension is either severely or moderately impaired.

3. Their ability to repeat sentences is mildly impaired or completely intact.

4. Their naming ability is either severely impaired or almost intact.

1.1.5. Conduction aphasia

Conduction aphasia occurs as a result of damage in the arcuate fasciculus (Good-
glass et al., 2001). Damage in this area affects transmission of information from
Wernicke’s to Broca’s area (Libben, 1989). Its main characteristic is the moderate-
ly intact auditory comprehension but the poor repetition of sentences (Reyes-Te-
jedor & Camacho-Taboada, 2007). So while sentences can be heard and interpret-
ed, these can only be understood by means of only word meaning (Libben, 1989).

Like patients with Wernicke’s aphasia, the ones suffering from conduction
aphasia have no articulatory problems and their speech is fluent, but it lacks
semantic coherence (Libben, 1989). This is the reason why some researchers do
not support separating both types of aphasia, as Wernicke’s turns into conduction
in the last rehabilitation stage (Peiia-Casanova & Pérez-Pamies, 1995:77, cited in
Reyes-Tejedor & Camacho-Taboada, 2007).

According to Goodglass, Kaplan & Barresi (2001), cited in McNeil and Copland
(2011:39), patients with conduction aphasia present the following set of syndromes:
1. Their articulatory agility is either mildly impaired or unimpaired at all.

2. Their phrase length is either moderately shortened (between four and seven
words) or normal (seven words).

3. Their grammatical form may either present a moderately lack of simplified
forms and omissions of required grammatical morphemes or show a normal
range of syntax and facility with grammatical words.

4. Their melodic line is either moderately normal or normal.

5. They either produce paraphasias in every utterance or only one or two
instances per minute of conversation.

6. Their speech is either fluent but empty or they may produce content words
proportional to fluency.

7. Their ability to repeat sentences is either severely or moderately impaired.
8. Their auditory comprehension is either moderately impaired or intact.
1.1.6. Anomic aphasia

Anomic aphasia occurs as a result of damage in the tempoparietal junction or
extending into angular gyrus (Goodglass et al., 2001). Its main characteristic
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is the disrupted ability to retrieve lexical items during a conversation. Since all
the patients with any type of aphasia suffer from anomia to some degree, many
authors question if anomic aphasia should be sorted separately from the other
types (Reyes-Tejedor & Camacho-Taboada, 2007).

Patients suffering from anomic aphasia can produce fluent and grammatically
correct speech but full of vague words and circumlocutions. They understand
speech well and can repeat words and sentences (National Aphasia Association,
2017). According to Goodglass, Kaplan & Barresi (2001), cited in McNeil & Cop-
land (2011:39), patients with anomic aphasia present the following set of syn-
dromes:

1. Their articulatory agility is either mildly impaired or unimpaired at all.

2. Their phrase length is either mildly shortened (five or six words) or normal
(seven words).

3. Their grammatical form may either only present a mildly lack of simplified
forms and omissions of required grammatical morphemes or show a normal
range of syntax and facility with grammatical words.

4. Their melodic line is either almost normal or normal.

5. They produce one or two instances of paraphasias in running speech per min-
ute of conversation or none at all.

6. Their speech is either fluent but empty or they may produce content words
proportional to fluency.

7. Their ability to repeat sentences may be only moderately impaired or intact.

8. Their auditory comprehension may be only moderately impaired or intact.

1.1.7. Global aphasia

Global aphasia occurs as a result of damage in the large cortical anterior and
posterior or small white matter (Goodglass et al., 2001). This is the worst type of
aphasia, as both production and comprehension are impaired. Patients suffering
from global aphasia can neither read nor write, but they preserve intellectual
and cognitive capabilities unrelated to language and speech (National Aphasia
Association, 2017).

According to Goodglass, Kaplan & Barresi (2001), cited in McNeil & Copland
(2011:39), patients with global aphasia present the following set of syndromes:

1. Their articulatory agility is either severely (unable to form speech sounds) or
mildly impaired (sometimes clumsy and effortful).

2. Their phrase length is severely shortened (one word).
3. Their grammatical form presents no syntactic word grouping at all.
4. Their melodic line is aprosodic.
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They produce paraphasias in every utterance.
Speech is normally absent.

Their ability to repeat sentences is severely impaired.

® N oo

Their auditory comprehension is severely impaired.

1.1.8. Mixed aphasia

Mixed aphasia occurs presumably as a result of damage in the frontal lobe (Good-
glass et al., 2001). As its name indicates, this type of aphasia presents a mixture
of symptoms from Broca’s and Wernicke’s aphasia. According to the National
Aphasia Association (2017), patients with mixed aphasia have sparse and effort-
ful speech similar to severe Broca’s aphasia and limited comprehension of speech
similar to Wernicke’s aphasia.

According to Goodglass, Kaplan & Barresi (2001), cited in McNeil & Copland
(2011:39), patients with mixed aphasia present the following set of syndromes:

1. Their articulatory agility is either severely (unable to form speech sounds) or
mildly impaired (sometimes clumsy and effortful).

2. Their phrase length is either severely (one word) or moderately shortened
(four words).

3. Their grammatical form presents either no syntactic word grouping at all or is
made of simplified or incomplete forms. They tend to omit required grammat-
ical morphemes.

4. Their melodic line is either aprosodic or limited to short phrases.

5. They produce one or two instances of paraphasias in running speech per min-
ute of conversation or none at all.

6. They produce either content words proportional to fluency or only a few
words. Speech may also be absent.

7. Sentence repetition is not discussed by Goodglass and colleages. However,
since this type of aphasia is a mixture of Broca’s and Wernicke’s, we guess this
ability may be severely or moderately impaired depending on the patient’s
severity rate.

8. Their auditory comprehension is either severely or moderately impaired.

2. DISORDERS DERIVED FROM THE APHASIAS

Now that the main types of aphasias have been described with a special focus
on the linguistic abilities that are impaired, we are going to analyze the main lin-
guistic disorders that are derived from them: auditory comprehension disorders,
naming disorders, reading disorders and writing disorders.
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2.1. Auditory comprehension disorders

“Auditory comprehension is the ability to understand spoken language. Most
individuals with aphasia present with some degree of auditory comprehension”
(Mikyong, 2011:111). Ellis and Young’s (1988) model describes the process of
auditory comprehension in a healthy person. It starts with the articulation of a
word by a speaker. The listener first analyzes the phonemes one by one and later
assembles them. Afterward, the individual compares the perceived word to all
the words stored in his/her memory. Once a match is found, the word is recog-
nized as one that had been listened before. This recognition leads to the semantic
system where s/he will have to choose the correct meaning of the word. If the
heard word happens to have a homophone, the listener may pick the wrong one
(e.g., piece and peace).

According to Franklin (1989), there are mainly three levels of impairment
in auditory comprehension: word-sound deafness, word-form deafness and
word-meaning deafness. The first type, word-sound deafness, implies that the
patient can distinguish between and discriminate non-verbal sounds, but their
verbal comprehension is affected. In cases where the level of impairment is low,
the individuals are able to use context to understand the input. Nevertheless,
their ability to repeat nonwords and words out of context is impaired.

The second type, word-form deafness, consists of impairment in the phono-
logical input lexicon. Patients suffering from this type of auditory comprehension
cannot discriminate between words with similar sounds when they hear them.
They also have to rely too much on context to understand the input. However, the
ability to repeat words and nonwords may remain unimpaired if the conversion
from phonemic input to output is intact.

The third type, word-meaning deafness, is described as having difficulty
in accessing the semantic system from the phonological input lexicon. As in
patients with word-form deafness, if the conversion from phonemic input to
output remains, their ability to repeat words and nonwords is not necessarily
damaged. According to Mikyong (2011), this is the most common auditory com-
prehension disorder observed in individuals with aphasia, even if their ability to
repeat words is preserved.

Concerning sentence comprehension, it is the same process involved in under-
standing spoken words. However, in this case, the individual has to pay attention
to the way the string of words is arranged. According to Mikyong (2011), there
are two processes involved: syntactic parsing and thematic role assignment.
The first process involves determining the subject and object of the sentence,
while the second process requires the individual to assign semantic roles to
describe the parts played by the subject and the object. For example, in the sen-
tence “The woman is sewing a blanket”, the subject (“the woman”) is performing
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an action; she is an agent. On the other hand, the object (“a blanket”) is the thing
undergoing the action being carried out by the agent. When there is damage in
the auditory comprehension, the mapping between syntactic parsing and the-
matic role assignment is disrupted, leading to asyntactic comprehension by the
patient. In some cases where the theme is an inanimate entity, the individual may
be able to use context to distinguish between agent and theme. However, if both
agent and theme are animate entities, the patient may reverse the sentence and
turn the theme into agent and the agent into theme (e.g., “The woman is pushing
the man” — “The man is pushing the woman”).

2.2. Naming disorders or word retrieval disorders

Cuetos (2003) states that there are three stages to naming: a semantic or acti-
vation of the meaning process, a lexical or retrieval of words process and a
phonological or arrangement of the phonemes to articulate process. In order
to explain the way these three processes work, Cuetos (2003:14) uses the word
“cat” as an example.

First, the semantic features of the word “cat” are activated, that is, feline fur-
ry domestic animal. This information is then sent to the lexical representation of
these semantic features (“cat”). However, other lexical representations sharing
some of these semantic features may be activated, too. For example, the word
“dog” may be activated instead of the word “cat”. This lexical representation
(“cat”) activates its corresponding phonemes in the correct order at the same
time (/k/, /2e/, /t/). If one of these phonemes is wrong, a phonologically similar
word is produced instead (“rat”). It could also happen that the resulting word
from the selection of a wrong phoneme turns out to be a pseudoword (a word
that sounds similar to a real word but that does not exist); for example, “gat”.

Based on these three stages, Cuetos (2003:52) describes three types of naming
disorders: semantic anomia, lexical or pure anomia and phonological anomia.
In the first type of anomia, semantic anomia, the activation of the semantic
features fail. This leads to the production of a word semantically related to the
target word (e.g., “dog” instead of “cat”). In the second type of anomia, lexical of
pure anomia, the process of accessing the word fails. Impairment in this stage
triggers failure in the retrieval of the target word. This leads to the production
of circumlocutions or semantically related words. Finally, in the third type of
anomia, phonological anomia, there is a failure in the process retrieving the
phonemes. This leads to the production of substitution, omission and addition of
phonemes. For example, in the case of “cat”, the patient may produce the word
“rat” (substitution), “at” (omission), or “cats” (addition). The individual may also
produce a pseudoword or neologism (a word that does not exist).
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2.3. Reading disorders

Coltheart, Rastle, Perry, Langdon and Ziegler (2001) state that there are two
routes to read a word: a lexical route and a phonological route. The lexical
route is used to read words that are already available in the mental lexicon while
the phonological route is used to read words that are unknown to the reader or
nonwords (invented words).

The first route has two ways to proceed: a lexical-semantic-phonological pro-
cess and a lexical-phonological process (also known as “direct route”). We will
use the same example as in the previous section: the word “cat”. In the first pro-
cedure, the word is first analyzed letter by letter, and then the reader accesses
his/her mental lexicon to find a match. Once this match is found, the reader pro-
ceeds to approach the semantic system where the semantic features of the word
are activated. In this stage, another word sharing the same semantic features
may be activated (“dog”). From here, the reader goes on to find the phonemes
corresponding to the orthographic form of the word “cat” in the right order (/kaet/).
Finally, the reader utters the word “cat” in the phoneme system.

In the second procedure, lexical-phonological process, the user reads a word
that is stored in his/her mental lexicon but whose meaning s/he cannot remember.
The process would be the same happening in the lexical-semantic-phonological
process, but in this case, the reader bypasses the semantic system.

The second route uses a letter by letter procedure to read, as the word the
individual is reading is not stored in his/her mental lexicon. So if the person has
to read the word “quay”, first the letters are analyzed. Once they are analyzed,
these are converted from graphemes to phonemes ([q], [u], [a], [y] — /k/, /W/,
/e/, /). Since this is a word with an exceptional pronunciation (/ki:/), it would be
misread. In this case, the reader would be producing a regularization of the word.

When reading is damaged, there are three types of dyslexia depending on the
process that is damaged: surface dyslexia, phonological dyslexia and deep
dyslexia. The three of them are explained by Cuetos (2013).

When there is impairment in the lexical route, surface dyslexia happens. Excep-
tion words are regularized (“steak” read as /stik/). Depending on the process of
the lexical route that is damaged, there are three types of surface dyslexia: input
surface dyslexia, central surface dyslexia and output surface dyslexia (Lesser
and Milroy, 2013; Cuetos, 2013). In the first type, input surface dyslexia, excep-
tion words are regularized but they are also confused in meaning. For example,
the word “steak” may be confused with the word “stick”. Pseudowords may also
be confused with real words (“brane” is confused with “brain”). In the second
type, central surface dyslexia, exception words are regularized and confused in
meaning but these patients can distinguish between real words and pseudowords.
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Finally, in the third type, output surface dyslexia, exception words are regular-
ized but the reader does not confuse their meaning.

When there is impairment in the phonological route, phonological dyslexia
happens. If this procedure fails, nonwords are lexicalized, that is, invented
words are read as real words. For example, the nonword “ked” may be read
as the real word “kid”. Besides lexicalization, other errors are produced when
there is phonological dyslexia: visual/phonological paralexias (“cave” read as
“case”), production of neologisms (“tobacco” read as “tobato”), omission of

” o«

affixes (“cats” read as “cat”, “stood” read as “stand” and “carter” read as “cart”).

Finally, when both the lexical and phonological routes are damaged, there
is deep dyslexia. It is characterized by the production of semantic paralexias
(“sidewalk” read as “road”), that is, the patient reads a word that is semantically
related to the target word. Besides the semantic paralexias, the individuals also
produce all the errors that happen in case of phonological dyslexia (see phono-
logical dyslexia above).

As for sentence reading, performance will depend mainly on the kind of apha-
sia the patient is suffering (Beeson, Rising and Rapcsak, 2011:122). For example,
if the individual has Broca’s aphasia, s/he will have trouble reading long sentenc-
es and will very likely omit functional words. This happens because patients with
Broca’s aphasia typically have deep and phonological dyslexia.

2.4. Writing disorders

According to Cuetos (2009), writing involves processes very similar to reading
(see previous section). There are also two ways to proceed: a lexical route and
a phonological/sublexical route. In the lexical route, the writer retrieves the
orthographic representation from his/her mental lexicon. Writers cannot use this
route to write either unknown words or pseudowords. On the other hand, the
writer relies on the phonological/sublexical route to write words that s/he had
not seen before. The only trouble with this procedure would be the regularization
of exception words. These are words whose pronunciation does not stick to their
written form. For example, they would write “stake” instead of “steak”. This is a
serious constraint, especially with languages that have an opaque orthography
such as English. But even a transparent language such as Spanish has restrictions
using this route when it comes to writing. For example, /k/ can be written as ¢, k
and qu; 0/ as ¢ and z; /b/ as b and v; /I/ as ll and y; /x/ as j and g; /g/ as g and gu; /i/
as y and i; /r/ as r and rr; and the letter £ is silent (Cuetos, 2009:414).

When writing is damaged, there are three types of dysgraphia depending on
the process that is damaged: surface dyslexia, phonological dyslexia and
deep dyslexia. The three of them are explained by Cuetos (2009) and Lesser and
Milroy (2013).
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Surface dysgraphia occurs when the lexical route is damaged. It implies writ-
ing graphemes directly from the phonological input. These patients will make
spelling errors in the words with exceptional pronunciation. However, they nor-
mally have no problem writing high frequency, regularly spelt words.

Phonological dysgraphia happens when the phonological/sublexical route is
damaged. When the patient suffers from phonological dysgraphia, the conversion
phoneme-grapheme is disrupted. So the individual can only write words that are
stored in his/her mental lexicon. The errors that s/he produces are the same hap-
pening in phonological dyslexia (see previous section for examples): production
of neologisms, visual paragraphias, derivational errors (omission, substitution
and addition of affixes) and lexicalizations.

Finally, when both routes are damaged, the patient has deep dysgraphia. As
it happens with reading, this disruption is characterized by the production of
semantic paragraphias together with all the errors typically produced in pho-
nological dysgraphia. So the individual writes words semantically related to the
target word. For example, “water” instead of “sea”.

As for sentence writing, performance will depend mainly on the kind of
aphasia the patient is suffering (Beeson, Rising and Rapcsak, 2011:122). For
example, if the individual has Broca’s aphasia, s/he will have trouble reading
long sentences and will very likely omit functional words. This happens because
patients with Broca’s aphasia typically have deep and phonological dysgraphia.

3. THE USE OF EC+ APP AND ITS POTENTIAL APPLICABILITY
FOR LINGUISTIC TESTS IN A NEAR FUTURE

In this chapter, a review of the main types of aphasias and linguistic disorders
derived from them has been approached from a linguistic point of view. We hope
this helps readers to understand better the processes involved in language produc-
tion and comprehension and what happens when these processes are disrupted.

Our App EC+ (Chicano & Luque, 2017) is a useful tool to assist speech therapists
aiming to work with patients who have acquired global aphasia (Postigo-Pinazo
& Calleja-Reina). Since the application contains basic vocabulary and pictures,
individuals with global aphasia can benefit from it to restore both speech
production and comprehension. Usually, global aphasia is present only during
the first months after a stroke (McNeil & Copland, 2011). The affected patient
wakes up disoriented and unable to speak. Professionals working in hospitals
can help these patients to recover their speech production and comprehension
faster with this tool, whose main advantage is that it can be updated with new
lists of items and information regarding cognitive impairments.
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Now, we would like to introduce the main linguistic batteries used to assess
patients with aphasia: Boston Diagnostic Aphasia Examination (BDAE) (Good-
glass, Kaplan and Barresi, 2001) and Psycholinguistic Assessment of Language
Processing in Aphasia (PALPA) (Kay, Coltheart and Lesser, 1992). The advan-
tage of using PALPA is that this battery controls the linguistic variables inter-
vening in language: word length, imageability, frequency, grammatical class,
morphology, spelling-sound regularity and nonwords; and for all the linguistic
abilities: reading, writing, naming, auditory comprehension and repetition. These
tests could be adapted to design lists of items for our EC+ App. This ICT tool has
the potential to save professionals a lot of money and provide them with fast
access to useful lists of words, sentences and pictures that they can use to assess
their patients by making them read, write, name, repeat and test their auditory
comprehension.

Aphasia is one of the most common acquired language impairments and also
one of the most difficult to treat due to the several existing types and the comor-
bidities carried with them: dyslexia, agraphia, auditory comprehension disorders
and naming impairments. So far, we know that the age of acquisition and fre-
quency together with imageability (Davies & Cuetos, 2010) are the most import-
ant linguistic variables to take into account in the assessment of patients. We, as
linguists, could use linguistic corpora to create lists of words with high frequency
and low frequency. Once these lists are created, we could include them in arbi-
trary lists meant for tasks of reading, repetition and writing. We could also use
pictures arranged from more familiar to less familiar and make the patients prac-
tice naming with them or even write down their names. Furthermore, we may
allow speech therapists to test morphology by adding lists of affixed words and
also grammatical class by adding lists of nouns, adjectives, verbs and functional
words.

All the suggestions above are actually tasks that can be found both in PALPA
and BDAE batteries. The difference is that these batteries are really expensive
material unaffordable if you do not have a big budget. In future updates of EC+,
we could gradually offer similar tools for free and make them available for
anyone who needs to use them with their patients in future updates of the app.
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Kapitel 11

GEBARDEN ALS KOMMUNIKATIONSMITTEL

Marlene Hilzensauer, Christine Kulterer
(Alpen-Adria-Universitdt Klagenfurt)

1. EINLEITUNG

Kommunikation ist ein menschliches Grundbediirfnis:

,Bei jedem Menschen wird ein angeborenes Bediirfnis nach sozialem Kon-
takt und damit verbunden auch ein Bediirfnis nach Kommunikation ange-
nommen.“ (Kristen 2014: 83)

In den meisten Fillen findet diese Kommunikation iiber eine Lautsprache
statt. Allerdings ist diese Moglichkeit nicht immer gegeben, sodass eine andere
Kommunikationsform gefunden werden muss. Wie Wilken (2014b: 53) feststellt,
bezeichnet “Kommunikation ... alle Verhaltensweisen und Ausdrucksformen, mit
denen wir anderen Menschen Mitteilungen machen. Deshalb umfasst Kommuni-
kation viel mehr als nur die verbale Sprache”.

Sollte der akustische Kanal nicht oder nur erschwert zuganglich sein, kann
der visuelle Kanal diesen kompensieren. Griinde dafiir kénnen koérperliche
Gegebenheiten oder duflere Umstiande sein. Erstere beinhalten eine Beein-
trachtigung des Horvermogens bzw. der zerebralen Verarbeitung des Horein-
drucks. In diesem Fall konnen Gebidrden und Handzeichen zur Anwendung
kommen (Gebirdensprachen fiir gehorlose und z. T. auch fiir taubblinde Men-
schen sowie Unterstiitzte Kommunikation fiir Menschen mit mentaler Behin-
derung).

Handzeichen konnen auch eingesetzt werden, wenn das Lautsprachvermoégen
zwar vorhanden ist, aber die Umgebung keine Kommunikation erlaubt bzw. die-
se nicht erwiinscht ist. Tomkins (1936: 9) erwdhnt die Eignung von Gebirden
iiber die Distanz bzw. wenn Stille oder Geheimhaltung erforderlich sind. So finden
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Handzeichen z. B. an der Borse sowie bei der Unterwasserkommunikation beim
Tauchen Verwendung. Bei Polizei- und Militdreinsitzen soll durch die lautlose
Kommunikation mittels Handzeichen vermieden werden, die Aufmerksamkeit
des Gegners auf sich zu ziehen. In Kléstern mit Schweigegeliibde wich man auf
Gebirden aus, um sich auf diese Weise miteinander zu verstindigen. Ein weiteres
Einsatzgebiet von Gesten und Handzeichen ist die Verstindigung beim Aufeinan-
dertreffen von Personen mit verschiedenen Lautsprachen (z. B. die Zeichenspra-
chen der nordamerikanischen Prarieindianer).

Im Folgenden werden die verschiedenen Verwendungsmdoglichkeiten fiir
Gebirden/Handzeichen kurz dargestellt, beginnend mit den Gebardensprachen
gehorloser Menschen.

2. GEBARDENSPRACHEN DER GEHORLOSEN

2.1. Hérbeeintrachtigungen

Eine Horbeeintrachtigung kann verschieden stark ausgeprigt sein — so kann sie
von einer leichten Schwerhorigkeit bis hin zur volligen Gehorlosigkeit ohne Rest-
gehor reichen. Fiir die Zahl der Gehorlosen wird ein Richtwert von ein Promille
der Bevolkerung angenommen (Krausneker 2004: 290).

2.1.1. Art und Grad der Schwerhorigkeit bzw. Gehorlosigkeit

Grundsitzlich werden zwei Arten der Schwerhorigkeit unterschieden: die Schall-
leitungs- und die Schallempfindungsschwerhorigkeit (Innenohrschwerhorigkeit).
Bei der Schallleitungsschwerhorigkeit gelangt der Schall nicht bis zum Innenohr.
Die Ursache fiir eine Schallempfindungsschwerhorigkeit liegt im Innenohr, im
Hornerv oder in den Hirnzellen. Eine dritte Art der Schwerhorigkeit stellt die
kombinierte Schwerhorigkeit als Mischform von Schallleitungs- und Schallemp-
findungsschwerhorigkeit dar.

Die drei Grundtypen der Schwerhorigkeit werden nach Graden eingeteilt.
Grundlage dieser Einteilung sind Bezugswerte, die durch ein Sprach- bzw.
Tonaudiogramm ermittelt werden. Dabei wird zwischen leichter, mittlerer,
hochgradiger, an Gehorlosigkeit grenzender Schwerhorigkeit, Resthorigkeit
bei Gehorlosigkeit und Gehorlosigkeit unterschieden. Im Deutschen bezieht
sich der heutzutage politisch korrekte Begriff ,,gehorlos“ sowohl auf den medi-
zinischen Befund als auch die kulturelle Zugehorigkeit — ein Unterschied, der
im englischen Sprachraum durch die entsprechende Schreibung des Anfangs-
buchstabens (,deaf vs. ,Deaf®) visualisiert wird (vgl. Woodward und Horejes
2016: 284 ff.).
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2.1.2. Ursachen der Horbeeintrichtigung

Wichtig ist zuallererst der Zeitpunkt, an dem die Horbeeintrichtigung auftritt, da
von diesem auch der Zugang zu verschiedenen Kommunikationsformen abhingt.
Grundsétzlich kann eine Horbeeintrichtigung bereits vor der Geburt bestehen
(pranatal). Dies kann genetisch bedingt sein. Im Gegensatz zur landlaufigen Mei-
nung existiert kein spezielles ,,Taubheitsgen“, das zur Taubheit fiihrt, sondern es
handelt sich um Variationen in Genen, die an der Herausbildung des Ohres und
des Horsinnes beteiligt sind. Bisher konnten bereits iiber einhundert Gene identi-
fiziert werden, die Taubheit verursachen konnen, wobei genetische Ursachen in
der Mehrzahl der Fille eine Schallempfindungsstorung hervorrufen (Belk 2016:
443). Auch Erkrankungen der Mutter wihrend der Schwangerschaft wie z. B.
Roteln oder Toxoplasmose kénnen zu einer Horbeeintrachtigung fiihren.

Eine perinatale Horbeeintrachtigung entsteht durch Komplikationen im
Zusammenhang mit der Geburt, etwa durch eine Frithgeburt oder Sauerstoff-
mangel.

Schwerhorigkeit kann sich auch erst im Laufe des Lebens entwickeln (post-
natal). Mogliche Griinde (vgl. Wolf, Jilg, Corales 1992; Vallente 2016) dafiir sind:

— Entziindliche Mittelohrerkrankungen mit Komplikationen,

— Otosklerose,

— Infektionen durch Viren und Bakterien wie z. B. Roteln, Masern, Mumps, Grip-
pe, Meningitis, Giirtelrose, Diphtherie, Scharlach und Typhus,

— Unfille,

— plotzlich auftretende Horstiirze,

— Larmeinwirkung und

— altersbedingte Verinderungen.

Zusitzlich konnen bestimmte Medikamente (u. a. Antibiotika und Anti-Krebs-
Mittel) das Ohr schidigen, insbesondere die Cochlea (vgl. Vallente 2016: 464f.).

Unter den Gehorlosen werden nochmals zwei Gruppen unterschieden: Perso-
nen, die von Geburt an gehorlos oder vor dem 3. Lebensjahr ertaubt sind, werden
prilingual gehorlos genannt. Die Horbeeintrachtigung ist hier somit noch vor
dem Spracherwerb eingetreten, was das Erlernen der Lautsprache entsprechend
erschwert. Menschen, die ihr Horvermégen erst nach dem Spracherwerb verlo-
ren haben, werden als postlingual ertaubt bezeichnet.

2.1.3. Horgerite und Cochlea-Implantate

Horgerate konnen nur schwerhorigen Patient/innen helfen. Sie wurden seit der
Mitte des 16. Jahrhunderts immer weiter entwickelt, wobei man entweder die
Knochenleitfahigkeit niitzte oder durch trompetenférmige Gerite den Schall
verstirkte (fiir einen Uberblick iiber die Geschichte der Hérgerite vgl. Purdy
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2016). Dabei unterscheidet man zwischen konventionellen, implantierbaren und
knochenverankerten Horsystemen. Konventionelle Horgerite kénnen hinter dem
Ohr, im Gehoérgang (als ITC am Beginn des Gehorganges oder als CIC tief im
Gehorgang) sowie in der Ohrmuschel getragen werden (Krammer 2008: 15ff.).
Knochenverankerte Horgeridte (BAHA — bone anchored hearing aid) helfen ins-
besondere Menschen mit einer Mittelohrschwerhorigkeit (Krammer 2008: 18). Zu
den implantierbaren Horsystemen zihlt neben den Mittelohr-Implantaten (MEI)
und Hirnstamm-Implantaten (ABI) auch das Cochlea-Implantat (CI). Bei letzte-
rem handelt es sich um eine Innenohrprothese, gewissermafden um ein kiinst-
liches Innenohr (Miiller und Zaracko 2010: 244).

2.2. Einige Fakten iiber Gebardensprachen

Da Gehorlose Informationen nicht iiber ihre Ohren wahrnehmen kénnen, ent-
wickelten sie visuelle Kommunikationssysteme. Zehn Prozent der gehorlos
geborenen Kinder haben selbst gehorlose Eltern und verwenden Gebarden-
sprache als Muttersprache. Fiir die restlichen neunzig Prozent wird Gebarden-
sprache meist zur bevorzugten Sprache. In dieser Sprache kénnen sie voll-
stindig und barrierefrei kommunizieren und sie kann auf natiirlichem Wege
erworben werden.

Entgegen der Laienansicht existiert nicht nur eine einzige Gebardensprache,
sondern weltweit werden verschiedene Gebirdensprachen verwendet. Bei Eth-
nologue findet sich eine Auflistung von bis jetzt identifizierten 142 nationalen
Gebirdensprachen. EU-weit gibt es schitzungsweise 500 000 Menschen, die eine
Gebardensprache als Erstsprache verwenden (Krausneker 2004). Auch in den
einzelnen Landern gibt es nicht eine einheitliche Gebirdensprache, sondern — wie
bei Lautsprachen auch — verschiedene Dialekte und Soziolekte.

Immer mehr Gebirdensprachen werden aufgrund neuer technischer Moglich-
keiten auch digital festgehalten; vgl. hierzu z. B. das seit 2006 von der EU
geforderte Online-Gebardenlexikon ,SpreadtheSign“ (www.spreadthesign.com),
wo die Gebarden verschiedener nationaler Gebiardensprachen abgerufen und mit-
einander verglichen werden konnen.

Gehorlose aus verschiedenen Landern und mit verschiedenen Gebirdenspra-
chen konnen sich besser miteinander verstindigen als Horende mit verschiede-
nen Lautsprachen. Besonders gut funktioniert das, wenn die Gebirdensprachen
einer Sprachfamilie (die z. B. auf historischen Zusammenhingen beruht) angeho-
ren. Dennoch wird bei internationalen Anlissen iiblicherweise die Hilfskommu-
nikationsform ,International Sign“ (IS) verwendet. IS ist allerdings keine natiir-
liche Sprache und auch keine Plansprache wie Esperanto (fiir eine ausfiihrliche
Diskussion von International Sign vgl. Adam 2016).
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Mittels Gebarden konnen auch komplexe und abstrakte Sachverhalte ausge-
driickt werden und nicht nur, wie vielfach filschlich angenommen wird, rein iko-
nische Inhalte vermittelt werden. Gebardensprachen sind auch keinesfalls mit
einer Pantomime zu verwechseln; hier gibt es deutliche Unterschiede (vgl. hierzu
auch Klima, Bellugi, Battison et al. 1980: 17ff.): Z. B. ist in fast allen Gebarden-
sprachen die Verwendung von Korperteilen unterhalb der Taille ungrammatika-
lisch. Pantomime ist eine freie Form der Darstellung und sieht bei jeder Person
anders aus. Es gibt keine Konventionalisierung. Der dreidimensionale Raum wird
auf unterschiedliche Weise genutzt. Soll z. B. wiedergegeben werden, wie eine
Person von A nach B geht, kann in der Pantomime die Aktion einfach schauspie-
lerisch dargestellt werden. In der Gebardensprache muss die Bewegung auf die
Hande und den ,,Gebiardenraum® vor dem Korper tibertragen werden. D. h. anstel-
le der Person bewegt sich eine bestimmte Handform iiber eine entsprechend ver-
kleinerte Strecke im Gebidrdenraum. Bewegungen von Beinen bzw. von Fii3en
werden ebenfalls durch eine entsprechende Bewegung bestimmter Handformen
ausgedriickt.

Gebardensprachen sind vollwertige Sprachen mit einem umfangreichen Wort-
schatz und verfiigen wie Lautsprachen iiber eine eigene Grammatik. Man muss
zwischen ihnen und anderen visuellen Systemen unterscheiden. Eine Abgrenzung
ist z. B. gegeniiber dem Lautsprachbegleitenden Gebirden (LBG) notig. LBG ist
ein Verfahren zur Visualisierung der Lautsprache durch Gebarden. Die enthalte-
nen Informationen kénnen somit 1:1 in Gebdrden iibertragen werden. Die Rei-
henfolge der Gebirden entspricht der Syntax der lautsprachlichen Worter. Dabei
handelt es sich um eine , Kunstsprache®, die langsamer ist als Gebidrden oder
Sprechen (Wilken 2014a: 48).

Fingeralphabete geben wiederum nur die einzelnen Buchstaben bzw. Silben
(z. B. im Japanischen) einer Lautsprache wieder; d. h. welche und wie viele Buch-
staben/Silben es gibt, hingt von der jeweiligen Sprache ab. Z. B. existieren in
der Osterreichischen Gebirdensprache spezielle Moglichkeiten, um die Umlau-
te, ,R“, ,sch“ sowie Doppelkonsonanten darzustellen. Wie die Gebardensprachen
unterscheiden sich auch die Fingeralphabete der einzelnen Liander; allerdings
gibt es ein internationales Fingeralphabet. Eingesetzt werden Fingeralphabete,
um Fremdworter, Eigennamen oder Worter, fiir die es (noch) keine Gebarde gibt
bzw. diese nicht bekannt ist, zu buchstabieren. Fiir eine lingere Unterhaltung
sind sie nicht geeignet, da das Buchstabieren langwierig ist und hohe Konzentra-
tion bei der Produktion und Perzeption erfordert.

2.3. Bausteine von Gebardensprachen

In den 60er und 70er Jahren begann die Erforschung der westlichen Gebéar-
densprachen. Der amerikanische Linguist William Stokoe (1919-2000) von der
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Gallaudet University war einer der ersten, der sich mit der Erforschung der
Gebardensprache befasste. Im Jahr 1960 veroffentlichte er sein Werk ,,Sign Lan-
guage Structure: An Outline of the Visual Communication Systems of the Ame-
rican Deaf®, in dem er die Struktur der Amerikanischen Gebardensprache (ASL)
beschreibt (fiir einen Nachdruck vgl. Stokoe 2005).

Man erkannte, dass sich ein Gebardenzeichen aus verschiedenen Bausteinen
zusammensetzt. Im Unterschied zu lautsprachlichen Bausteinen, die sequentiell
angeordnet werden, werden in Gebidrdensprachen die Bausteine hauptsiachlich
simultan gebildet, wobei der sequentielle Anteil wesentlich geringer ist als in
Lautsprachen. Mit einer einzelnen Gebarde kénnen Inhalte ausgedriickt werden,
fiir die in der Lautsprache z. T. mehrere Worter oder Satze erforderlich waren.
Bewegungsabliufe konnen detailliert beschrieben werden, wobei auch die rium-
lichen Verhaltnisse einflief3en. Aufgrund des visuellen Kanals werden dabei Infor-
mationen beriicksichtigt, die in Lautsprachen von geringerer Bedeutung sind.
Beim Offnen einer Tiir wird z. B. wiedergegeben, in welche Richtung sie sich
offnen ldsst und wie der Tirgriff beschaffen ist (Klinke, Knauf usw.).

Skant, Dotter, Bergmeister et al. (2002: 17 ff.) unterscheiden grundséatzlich
zwischen Bausteinen, die mit den Hinden gebildet werden (manuelle Bausteine),
und solchen, die nicht mit den Hinden gebildet werden (vgl. hierzu auch Boyes
Braem 1995). Dabei werden Handformen mit einer bestimmten Orientierung im
Gebirdenraum positioniert bzw. in einer bestimmten Richtung bewegt. Auch
nichtmanuelle Bausteine konnen eine grammatische Funktion erfiillen (wie z. B.
die Mimik).

2.3.1. Manuelle Bausteine

Die vier Haupttypen von manuellen Bausteinen sind (Skant, Dotter, Bergmeister
et al. 2002: 17ff.):

— Handform
— Handorientierung/-stellung
— Ausfiihrungsstelle
— Bewegung

Jede Gebirdensprache verfiigt iiber ein begrenztes Handforminventar von ca.
20 bis 30 Handformen, wobei sich die verwendeten Handformen zwischen den
einzelnen Gebiardensprachen unterscheiden kénnen. Nicht alle moglichen Hand-

formen kommen in jeder Gebardensprache zur Anwendung (vgl. hierzu auch
Boyes Braem 1995: 19ff.).

Je nach der Ausfiihrung einer Gebarde kann man in Gebirdensprachen auch
Jflustern® oder ,schreien“. Ersteres wird etwa verwendet, wenn man eine unauf-
fallige Bemerkung macht: Dabei wird die Bewegung reduziert, die Ausfithrungs-
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stelle kann verandert werden. Das ,,Schreien“ kann auch zur Verstindigung iiber
die Distanz genutzt werden, indem die Gebirde grof3er ausgefiihrt wird und tiber
den iiblichen Gebirdenraum hinausgehen kann, sodass sie besser sichtbar wird
(vgl. Boyes Braem 1995: 23f.).

2.3.2. Nichtmanuelle Bausteine

Die nichtmanuellen Bausteine umfassen (Skant, Dotter, Bergmeister et al. 2002:
32ff.):

— Mimik

— Kopf- und Koérperhaltung

— Blickrichtung

— Mundbild (lautlos artikulierte Worter oder Wortteile, die zusitzlich zu den ein-
zelnen Gebirden mit dem Mund mitgesprochen werden)

— Mundgestik (Bewegungen der Lippen, Zunge oder Wangen; z. B. Kussmund,
eingezogene/aufgeblasene Wangen)

Die wichtigsten Funktionen des Mundbildes sind die Unterscheidung von
manuell gleichen Gebarden (z.B. die Mundbilder ,Fenster, ,Tafel“ und ,,Hand-
tuch zur Spezifizierung eines gebiardeten Vierecks) oder die ndhere Bestimmung
von Gebirden (z. B. die Gebirde ,Buch“ mit dem Mundbild ,Bibel“ identifiziert
ein bestimmtes Buch).

2.4. Verschriftung von Gebérdensprachen

Gebardensprachen besitzen keine schriftliche Tradition, d.h. es fehlen allgemein
giiltige Verschriftungen wie bei den Lautsprachen. Dank der heutigen Technik
lassen sich Gebiarden am anschaulichsten mit Videos festhalten. Dennoch exis-
tieren verschiedene Verschriftungsmoglichkeiten (fiir einen Uberblick vgl. auch
Arnold 2016).

Am einfachsten sind Glossen, die den Gebirden schriftsprachliche Uberset-
zungsiaquivalente gegeniiberstellen (u. U. unter Miteinbeziehung von nichtmanu-
ellen Bausteinen). Glossierungen konnen jedoch stark variieren und setzen die
Kenntnis der jeweiligen Gebirde voraus (vgl. hierzu auch Skant, Dotter, Berg-
meister et al. 2002: 1ff. und 13).

Wissenschaftliche Notationen dienen der Forschung und orientieren sich vor
allem an den manuellen Bausteinen. Bekannte Notationen sind u. a. die Stokoe
Notation, die auch im ersten Worterbuch der Amerikanischen Gebirdensprache
»A dictionary of American Sign Language on linguistic principles® (Stokoe, Cas-
terline, Croneberg 1976) verwendet wurde, sowie das darauf aufbauende ,,Ham-
burg Notation System for Sign Languages® (HamNoSys).
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Aufgrund der visuellen Natur von Gebardensprachen bieten sich fiir Gebér-
densprachen Verschriftungen an, die Kdérperbewegungen festhalten konnen. Der
am weitesten verbreitete Ansatz ist ,,Sign Writing“, das 1974 von der horenden
Téanzerin Valerie Sutton entwickelt wurde (vgl. auch www.signwriting.org).
»oign Writing“ kann mit dem Computer oder mit der Hand geschrieben werden.
Durch die relative Einfachheit kann es auch fiir lingere Texte eingesetzt werden.

3. KOMMUNIKATIONSFORMEN DER TAUBBLINDEN

Taubblindheit ist in Osterreich seit 2010 (EntschlieRung des Nationalrates vom
21. Oktober 2010) als eigene Behinderung anerkannt. Diese geht haufig auf Friih-
geburten zuriick, neben Unféllen, Verletzungen oder Erkrankungen der Mut-
ter; ebenso gibt es genetische Ursachen wie das Usher-Syndrom und die damit
zusammenhingende Retinitis Pigmentosa oder auch die CHARGE-Assoziation.
Ein Risikofaktor ist das zunehmende Alter (Sacherer 2011; vgl. dort und Pfau
2012 fiir einen Uberblick iiber Taubblindheit und ihre Ursachen). Verschiedene
Kombinationen sind méglich, je nach dem Grad der Seh- oder Horbeeintrachti-
gung. Es handelt sich dabei um eine Mehrfachbehinderung, wobei das Fehlen des
einen Sinnes nicht durch den anderen kompensiert werden kann (Sacherer 2011:
9). Taubblinde Menschen sind auf ihren Tastsinn angewiesen. Sie erfahren die
Welt buchstablich mit den Fingerspitzen.

Welche Kommunikationsform sie fiir den Austausch mit der Auf3enwelt wah-
len (kénnen), hingt von der primidren Beeintrichtigung ab, da Hér- und Sehbe-
eintrichtigung zeitversetzt auftreten konnen. Mesch (2016: 819) identifiziert hier
drei Kategorien:

— Taubblinde mit Lautsprache als Erstsprache
— Taubblind geborene Menschen ohne Laut- oder Gebiardensprache

— Taubblinde mit Gebardensprache als Erstsprache

Natiirlich gibt es Mischformen, wobei die Kommunikationsformen an die
Gesprachspartner/innen und die jeweilige Situation angepasst werden (Sache-
rer 2011: 26). Dabei unterscheidet man fliichtige (dazu zdhlen auch Gebarden)
von stabilen Kommunikationsmitteln (Sacherer 2011: 27). Lautsprachlich auf-
gewachsene Taubblinde verwenden eher taktile Fingeralphabete wie das von
Hieronymus Lorm (eigentlich Heinrich Landesmann) entwickelte Lormalpha-
bet, bei dem die Buchstaben des Alphabets iiber bestimmte Beriihrungen der
Hand erkennbar werden (vgl. Sacherer 2011: 31ff., Pfau 2012: 524). Primir
gehorlose Menschen, die eine Gebiardensprache erlernt haben und deren Seh-
vermogen erst spiter abgenommen hat, bevorzugen dagegen oft Kommunika-
tionssysteme wie die taktile Gebardensprache, bei dem die Gebirden durch
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Auflegen einer bzw. beider Hinde gewissermaf3en von den Handbewegungen
der gebardenden Person ,abgefiihlt“ werden (fiir Details vgl. Sacherer 2011,
Pfau 2012, Mesch 2016).

4. UNTERSTUTZTE KOMMUNIKATION

Bei Menschen, fiir die aufgrund von Behinderung die Lautsprache nicht ausrei-
chend zugénglich ist, muss ein anderer Kommunikationszugang gefunden wer-
den, der sich an ihren individuellen Fahigkeiten orientiert. Verschiedene Formen
von alternativer oder erganzender Kommunikation konnen ein kognitives Verar-
beiten der dargebotenen Informationen und eine soziale und emotionale Entwick-
lung unterstiitzen. Bei alternativen Kommunikationsformen wird statt der Laut-
sprache ein anderes Kommunikationssystem eingesetzt, insbesondere Gebirden,
grafische Symbole oder Schrift. Erganzende Kommunikation wird dagegen unter-
stiitzend bzw. begleitend eingesetzt (Wilken 2014a: 9). Deshalb wird im internatio-
nalen Sprachgebrauch oft der Terminus ergénzende und alternative Kommunika-
tion verwendet. Im deutschsprachigen Raum hat sich dagegen eher Unterstiitzte
Kommunikation (UK) als ,Oberbegriff fiir alle padagogischen und therapeuti-
schen Hilfen, die Personen ohne oder mit erheblich eingeschrinkter Lautsprache
zur Verstindigung angeboten werden®, durchgesetzt (Wilken 2014b: 71).

So konnen z. B. Gebirden, Bilder o. 4. die gesprochene Sprache unterstiitzen,
ersetzen oder ergénzen. Hierfiir erwdhnt Wilken (Wilken 2014b: 71) einerseits
korpereigene Kommunikationsformen wie Blick, Mimik, Zeigegesten, konventi-
onelle Gesten und Gebirden und zum anderen Kommunikationshilfsmittel wie
konkrete Materialien, Sachsymbole, Bilder, Kommunikationstafeln und -biicher,
Computer mit Sprachausgabe sowie Schrift. Wichtig ist, dass die Kommunikati-
onsangebote als sinnvoll erlebt werden (vgl. Wisch 1995: 68). Idealerweise steht
ein und dieselbe Information multimodal zur Verfiigung.

Wie Bober (2014a: 230 f.) feststellt, gibt es ,keine besseren und schlechteren
Systeme, jedes System hat eigene Vor- und Nachteile“. Man muss die Moglichkei-
ten somit auf die Bediirfnisse und Moglichkeiten der Einzelperson abstimmen,
wobei auch das Umfeld beriicksichtigt werden sollte.

Gebirden sind schnell, immer verfiigbar und erlauben auch eine Kommuni-
kation iiber die Distanz. Dafiir stellen sie hohere Anforderungen an Gedacht-
nis und Motorik und miissen auch von den jeweiligen Gesprichspartner/innen
beherrscht werden. Bober (2014a: 235) sieht sie als ,attraktive und leistungs-
fahige Kommunikationsform“ und empfiehlt u. U. die Kombination mit einem
grafischen Symbol. Ein Beispiel ist die Wortliste auf der Website des Erasmus+
Projekts ,Enhancing communication: research to improve communication
for people with special needs and development of ICT resources and tools”
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(EC+; http://ecplusproject.uma.es/), die auch als mobile Anwendung verfiig-
bar ist. Hier werden Gebiarden, Bilder und Lautsprache kombiniert; komplexere
Vorginge werden mittels Videos veranschaulicht.

5. UMGEBUNGSBEDINGTER EINSATZ
VON HANDZEICHEN

Wie Adam (1993: 111) feststellt, konnen sich Menschen auch durch Gesten ver-
standigen, sofern diese iiber eine vereinbarte Bedeutung verfiigen, die eigens
erlernt werden muss: ,Jedes Objekt, jedes Bild, jede Bewegung oder Tonfolge
kann zum Symbol erkliart werden®.

Dies trifft etwa auf die als sekundiare Gebardensprachen (Adam 1993, Pfau
2012) bezeichneten alternativen Kommunikationsformen fiir Hérende zu, die
Adam (1993: 114) von den ,primiren Gebirdensprachen der Gehorlosen®
abgrenzt. Diese finden sich u. a. zur Uberwindung von Sprachbarrieren bei den
Indianern Nordamerikas, bei den Aborigines Australiens (aufgrund von Sprach-
tabus), in Orden wihrend des ,,Schweigens®, bestimmten Berufsgruppen, die star-
kem Lirm ausgesetzt sind, sowie bei bestimmten Sportarten (vgl. Adam 1993:
114; zu den Gebardensprachen der Aborigines vgl. Pfau 2012: 535ff.). Umfang und
Einsatzmoglichkeiten unterscheiden sich hier z. T. stark. Ihnen allen gemeinsam
ist jedoch der Einsatz der Ikonizitit.

5.1. Beispiele fiir sekundare Gebardensprachen
5.1.1. Eingeschriankte Systeme

Handzeichen, die nur z. T. standardisiert sind, decken einen Grof3teil der Kom-
munikation zwischen Taucher/innen ab. Sie ermoglichen allerdings nur den Aus-
tausch von Basisinformationen wie Gefahren, Luftreserven, Tauchrichtung, etc.
(vgl. z.B. Obmann, Stamms, Amuth et al. 2014).

Ahnliches gilt fiir die Verwendung von Handzeichen in Nahkampfsituationen,
die ebenfalls nur eine situationsspezifische Kommunikation erlauben, etwa die
Weitergabe von Informationen iiber den Feind und die Umgebung sowie die Uber-
mittlung von Befehlen.

An der Borse fithren Handzeichen zu einer raschen Informationsweitergabe
iiber die Distanz hinweg, wobei selbst komplexe Transaktionen wiedergegeben
werden konnen (vgl. hierzu die Website https://tradingpithistory.com/history/
bzw. Carlson 2013). Unter den Handzeichen finden sich allerdings auch solche,
die heutzutage nicht mehr als politisch korrekt einzustufen sind, da sie z.B. auf
rassistischen oder sexistischen Bedeutungen basieren.
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5.1.2. Umfangreichere Systeme

5.1.2.1. Monchsgebdirden

Verschiedene Monchsorden pflegten ein Schweigegebot (hier verbanden sich
Griinde wie Askese und die Angst, sich beim Sprechen zu versiindigen, vgl. Con-
de-Silvestre 2001, Lomi¢kova 2011, Pfau 2012, Redkova 2015), im Sinne einer
sinneren Klausur“ (Lomic¢kova 2011: 101). Um diese Stille nicht zu storen, griff
man auf eine Zeichensprache zuriick, die aber das Schweigen trotzdem brach
(vgl. Lomic¢kova 2011: 102). Es handelt sich dabei um ein kiinstliches Kommuni-
kationssystem fiir die direkte Interaktion (Conde-Silvestre 2001: 153).

Diese Zeichen wurden in Form von kurzen Beschreibungen in Zeichenkatalo-
gen niedergelegt, die Lomi¢kova mit einem einsprachigen Worterbuch vergleicht.
Den relativ geringen Umfang erkliart Lomickova mit der Beschrinkung auf kurze
Mitteilungen und der Verwendung dieser Kataloge durch Novizen, d.h. die Mon-
che selbst gebrauchten durchaus auch weitere Zeichen (2011: 103f.). Das begrenz-
te Inventar kann auch der Einschrinkung der Kommunikation dienen (Pfau 2012:
531). Kombinationen von Zeichen sind jedenfalls moglich (Conde-Silvestre 2001,
Lomickova 2011). In manchen Klostern werden Zeichen immer noch verwendet
und sogar neue erfunden (fiir ein Beispiel vgl. Lomi¢kova 2011: 113f. und 116).
Die Zeichen sind meist ikonisch, wobei sich Parallelen zu Gebiardensprachen fin-
den — Conde-Silvestre (2011: 167) vermutet hier universelle Mechanismen bei der
Bildung von Gebirdensprachen. Sie werden fiir die Kommunikation zu kurzen
Nachrichten aneinandergereiht, wobei die Syntax auf die im jeweiligen Land ver-
wendete Lautsprache zuriickgeht (vgl. Lomi¢kova 2011: 115, Pfau 2012: 532ff.),
d.h. die Zeichensprache geht eher in Richtung LBG als in Richtung Gebardenspra-
che. Zum Teil scheinen auch allgemeingiiltige Gesten aufgenommen worden zu
sein (vgl. Conde-Silvestre 2001: 166).

5.1.2.2. Zeichensprache der nordamerikanischen Indianer

Die Indianische Zeichensprache wurde im Gebiet der Great Plains als Lingua
Franca eingesetzt und wird z. T. auch heute noch fiir bestimmte — hauptsichlich
traditionelle — Zwecke genutzt, sowohl von horenden als auch von gehérlosen
Menschen. Die bestdokumentierte Variante wird auch als Plains Indian Sign Lan-
guage (PISL) bezeichnet (Davis 2016: 783f.; vgl. auch Pfau 2012). 1885 soll die
Zeichensprache von 110.000 Native Americans verwendet worden sein (Tomkins
1936: 7). Im Gegensatz zu obigen Kommunikationssystemen sind hier ausfiihrli-
chere Erzahlungen moglich (vgl. die Beispiele in Tomkins 1936) und es existie-
ren sogar Redewendungen (vgl. Clark 1982: 416ff.). Die Grammatik erinnert z. T.
an Gebirdensprachen (z.B. die lexikalische Kodierung von Zeiten, vgl. Tomkins
1936, Clark 1982, Pfau 2012). Tomkins (1936: 8) beschreibt eine SVO-Syntax und
weist auch auf Gebardenwandel hin. Mimik wird kaum verwendet.
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6. ZUSAMMENFASSUNG

Grundzweck der menschlichen Kommunikation ist es, mit anderen Menschen in
sozialen Kontakt zu treten und Informationen untereinander auszutauschen. Sie
erfiillt vielfiltige Funktionen, u. a. Begriffsbildung, Ausdruck von Bediirfnissen
bzw. Wiinschen, Ablehnung, Fragen, Meinungen, Rituale fiir Routinen, Nachah-
mung etc.

Fiir den Grofteil der Menschen ist die primare Kommunikationsmethode die
Lautsprache. Ist diese nicht oder nur eingeschrinkt zuginglich, kann die mul-
timodale Kommunikation an ihre Stelle treten. Hier spannt sich der Bogen von
nonverbaler Kommunikation iiber Gebiarden/Handzeichen, Bilder bzw. Objekte
bis hin zu technischen Losungen. Dabei muss auf die Fahigkeiten des Individu-
ums eingegangen und fiir jede Person eine mafRgeschneiderte Losung gefunden
werden, um ihr eine Teilhabe an der Gesellschaft zu ermoglichen.

Gebirden finden — neben dem Einsatz in der Unterstiitzten Kommunikation
und z. T. fiir Taubblinde — insbesondere in der Kommunikation von gehérlosen
Menschen Verwendung, wobei es sich bei Gebardensprachen um natiirliche Spra-
chen handelt. Daneben gibt es noch mehr oder weniger eingeschrinkte visuelle
Kommunikationssysteme, die auch von Horenden eingesetzt werden, sofern das
die Umgebung erfordert.
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Capitulo 12

LA COMUNICACION AUMENTATIVA

Y ALTERNATIVA PARA HACER FRENTE A LAS
NECESIDADES COMPLEJAS DE COMUNICACION
EN USUARIOS DE BAJO PERFIL COGNITIVO

Marina Calleja Reina, José Miguel Rodriguez Santos (Universidad de Mdlaga)

1. INTRODUCCION

Podemos entender por comunicacion el proceso mediante el cual se produce el
intercambio de informacién y significado entre dos o mas personas usando un
c6édigo y/o un conjunto de herramientas comunicativas. En dicho proceso tienen
cabida las vocalizaciones, el habla, el hecho de oir, 1a capacidad de escuchar, la
expresion, la comprension, las habilidades sociales, la lectura, la escritura, el uso
de gestos, la expresion facial, los simbolos y los signos.

En esta descripcion de la comunicacion, aunque no exhaustiva, se enfatiza
la amplitud del intercambio comunicativo y se resalta la importancia de llegar a
alcanzar un significado compartido, sea cual sea el método utilizado.

La comunicacién no solo es un derecho humano reconocido incluso por la
Declaraciéon Universal de los Derechos Humanos (Naciones Unidas, 1994), sino
que es, ademds, un componente esencial en practicamente todos los aspectos de
la vida. El hecho de no contar con una minima habilidad para llevar a cabo los
intercambios comunicativos compromete de manera critica la calidad de vida de
las personas. Desde un punto de vista educativo es también un elemento esencial
en los procesos de ensefanza-aprendizaje y, por tanto, un factor decisivo en el
éxito educativo y social.

La comunicacién eficaz permite a las personas, entre otras cosas:

— Expresar pensamientos y opiniones.

— Solicitar y recibir informacion.

— Tomar decisiones.

— Expresar necesidades basicas y satisfacerlas.
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— Rechazar y aceptar.
— Entablar relaciones sociales y participar en actividades sociales.
— Ser oido y entendido.

Disponer de un medio eficaz para llevar a cabo los intercambios comunicati-
vos permite a las personas construir y mantener relaciones sociales, hacer elec-
ciones en funcion de sus intereses y poder participar en todas las actividades de
la vida diaria.

1.1. Personas con necesidades complejas de comunicacion

Es normal que las personas dispongan de los recursos suficientes para poder reali-
zar intercambios comunicativos entre los que destaca la capacidad de hablar como
medio fundamental de transmision de la comunicacién. Sin embargo, en ocasiones
concurren determinadas circunstancias que hacen que algunas personas dispon-
gan de pocas o de ninguna posibilidad de utilizar el habla para realizar los inter-
cambios comunicativos. En tal caso, nos referimos a las personas afectadas como
personas con «necesidades complejas de comunicacién» o NCC (término adoptado
del inglés Complex Communication Needs). Siguiendo la Clasificacién Interna-
cional del Funcionamiento y la Discapacidad — ICF (Organizacion Mundial de la
Salud, 2001), las personas con NCC son aquellas que presentan una severa limita-
cion en el funcionamiento de la comunicacion, afectando a su estado de salud, a
las estructuras y a las funciones corporales, a las actividades y a la participacion,
a los factores ambientales y a los factores personales (cfr. Balandin, 2002).

1.2. Naturaleza de las NCC

Las causas de las NCC pueden ser de naturaleza fisica, sensorial, cognitiva y
ambiental (por ejemplo pueden estar originadas por una discapacidad auditiva,
cognitiva o motriz). En ocasiones, esta limitacién es temporal (tras una interven-
cién quirdrgica en las cuerdas vocales el paciente no puede comunicarse mediante
el habla, pero tras el periodo de recuperacion puede volver a utilizarla), mientras
que en otras circunstancias la limitacién es permanente (por ejemplo en el caso
de Discapacidad Intelectual Severa). Las NCC se originan habitualmente por la no
disponibilidad del habla como medio primario de comunicacién. Sin embargo, en
otros casos, el sujeto puede hacer uso del habla (entendida como producciones
vocales y verbales), pero el grado de inteligibilidad es tan bajo que no logra llevar
a cabo los intercambios comunicativos funcionales de manera eficiente. En cual-
quiera de los casos citados, se ha de recurrir a estrategias® diferentes para comu-
nicarse con su entorno, estrategias no basadas en el recurso natural del habla.

2 Estrategias de Comunicacién Aumentativa y/o Alternativa bien sin ayuda (gestos manuales, expresion
facial, vocalizaciones...), bien con ayuda tanto de alto como de bajo nivel tecnolégico (tablets, smartphones,
ordenadores, libros o tableros de comunicacion).
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Las NCC pueden tener un origen evolutivo o adquirido. Si el origen es de tipo
evolutivo, como es el caso provocado por la aparicién de trastornos neuroevo-
lutivos, de naturaleza pre o perinatal, puede afectar al desarrollo cognitivo y
social. Entre los trastornos que cursan con NCC y que tienen caracteristicas neu-
roevolutivas podemos senalar la paralisis cerebral, la discapacidad intelectual,
el sindrome de Down, el trastorno del espectro autista... Cuando el origen de la
NCC es adquirido, generalmente la causa esta en una enfermedad o en una lesion.
Algunos ejemplos de NCC por causa adquirida serian el traumatismo craneoence-
falico, lesion medular, esclerosis lateral amiotréfica (ELA), etc.

Debido a la dificultad o incapacidad de uso del habla como medio natural
de comunicacion, las personas con NCC necesitaran recurrir a los sistemas o
estrategias de Comunicacién Aumentativa y Alternativa para efectuar los inter-
cambios comunicativos.

2. LA COMUNICACION AUMENTATIVA Y ALTERNATIVA (CAA)

La expresion «Comunicacién Aumentativa y Alternativa» (en adelante CAA) tie-
ne una historia de mas de treinta afios, y ha venido a reemplazar a otras expre-
siones previas como «Sistemas no vocales»; «Sistemas Alternativos de la Comu-
nicacién» (SAC); «Sistemas Alternativos y/o Aumentativos de la Comunicacién»
(SAAC) o «Comunicacién Aumentativa» (CA).

La CAA se define como un area de practica clinica que intenta compensar (de
modo temporal o permanente) los deterioros y alteraciones del ambito de la comu-
nicacion expresiva (es decir, danos severos en producciéon hablada, escrita o en
procesos de lectura) o como una alternativa al habla no funcional (NSW Govern-
ment Clinical Guideline, 2016). Cuando el dispositivo o el sistema de CAA tiene por
objetivo completar el habla residual, nos referimos a los sistemas de comunicacién
en su vertiente aumentativa. Por su parte, cuando la finalidad es sustituir al habla
no funcional, estamos ante una modalidad de sistema de comunicacién alternativa.

La CAA como ambito de estudio esta relacionada con diversas disciplinas:
Psicologia, Tecnologia Asistencial, Rehabilitacién, Educacién Especial y Logo-
pedia (Son, Sigafoos, O’'Really et al., 2000).

2.1. Clasificacion general de los sistemas de CAA

Tradicionalmente dentro de los sistemas de CAA se han diferenciado los sistemas
sin ayuda y los sistemas con ayuda.

2.1.1. Los sistemas de CAA sin ayuda

Los sistemas o estrategias de CAA sin ayuda se caracterizan por emplear el pro-
pio cuerpo para configurar el mensaje. En la modalidad de CAA sin ayuda se
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incluyen los gestos, las expresiones faciales y los signos manuales. Los signos
manuales, a su vez, pueden tener valor lingiiistico —cuando la configuracion
manual proporciona informacién clara de la relacién entre signo-concepto, como
es el caso de la lengua de signos, o signo-letra, como en el caso de la dactilologia—
o sin valor lingiiistico —cuando la configuracién manual por si sola no proporcio-
na informacién suficiente como para contribuir a configurar el mensaje, como
sucede en la palabra complementada— (ver Torres, 2001).

2.1.2. Los sistemas de CAA con ayuda

Entre los sistemas de CAA con ayuda se incluyen instrumentos adicionales, aje-
nos al propio cuerpo, que contribuyen a llevar a cabo los intercambios comunica-
tivos. Esta modalidad engloba desde dispositivos no electrénicos o de bajo nivel
tecnoldgico (v. g. los tableros y libros de comunicacién con dibujos y simbolos,
que ayudan a las personas a expresarse y comunicarse) hasta dispositivos elec-
trénicos o de alto nivel tecnolégico (dispositivos de habla artificial).

Existe un conjunto de dispositivos de alto nivel tecnolégico que en realidad
no han sido concebidos para llevar a cabo intercambios comunicativos, pero
pueden ser utilizados para dicho fin. Estos dispositivos, como las tabletas o los
dispositivos moéviles inteligentes, disponen de aplicaciones o apps que pueden
permitir diferentes opciones de comunicacién. La implantacién en la sociedad de
las tablets como los IPads, asi como las versiones Android estan popularizando
el uso de apps para mejorar los intercambios comunicativos funcionales (Speech
Pathology Australia, 2016).

La CAA, en definitiva, abarca todas las formas de comunicacién (ademas del
habla) que son empleadas para expresar pensamientos, necesidades, deseos e
ideas. Cada uno de nosotros recurrimos a la CAA cuando hacemos una mueca o
un gesto, cuando empleamos simbolos, dibujos o la escritura. Lo que se persigue
con la utilizacién de la CAA, en ultima instancia, es que las personas con dificul-
tades serias para comunicar puedan llevar a cabo intercambios comunicativos
eficaces y satisfactorios.

2.2. Algunas limitaciones de los sistemas de CAA

Los sistemas de CAA pueden presentar dos inconvenientes. En primer lugar, no
siempre estan al alcance de los profesionales del ambito sanitario (por motivos
econdémicos, de disponibilidad...) y, en segundo lugar, con frecuencia no han sido
disenados ad hoc para una poblacion determinada.

Dadas las limitaciones mencionadas, las personas con NCC necesitan recu-
rrir a diferentes métodos para llevar a cabo los intercambios comunicativos;
es necesario conocer tanto las potencialidades de la persona como sus posibles
limitaciones en el uso de los diferentes métodos. Es una evidencia que ademas
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de los aspectos no-vocales, como las expresiones faciales y lenguaje corporal,
las personas con NCC necesitan una gran variedad de sistemas y dispositivos de
Comunicacién Aumentativa y Alternativa (CAA).

3. INCREMENTO DEL NUMERO DE USUARIOS DE LA CAA

Aunque el perfil del usuario de CAA entendido como sujetos con NCC se ha man-
tenido estable, en los ultimos afos se han observado cambios de indole demogra-
fica, de indole social y de indole tecnolégica que han provocado un incremento
en el nimero de usuarios de la CAA (para una revision ver Calleja-Reina, 2018).

3.1. Cambios demograficos

Entre los cambios demograficos podemos destacar lo siguiente: a) el aumento en la
incidencia de determinados trastornos o sindromes que pueden cursar con déficit
en competencia comunicativa, como es el caso del trastorno del espectro autista
(TEA); b) los avances médicos que han posibilitado la supervivencia de bebés con
bajo peso al nacer, los cuales pueden presentar dafos cerebrales significativos que
causan trastornos o dificultades en la comunicacién; ¢) la mayor esperanza de vida
de las personas que incrementa la posibilidad de sufrir dafios sensoriales, motrices,
cognitivos y del lenguaje. En todas estas circunstancias, el uso de sistemas de CAA
se plantea como un recurso Util o necesario para comunicarse con su entorno.

3.2. Cambios tecnolégicos

Dentro de los cambios tecnolégicos estamos asistiendo a la revolucion de la tec-
nologia mévil (v. g. los teléfonos méviles con pantalla tactil y las tablets) con la
aparicién de una amplia gama de aplicaciones o apps de bajo coste, algunas de
ellas destinadas a apoyar o mejorar los intercambios comunicativos. Estos nue-
vos dispositivos han tenido un gran impacto en muchos de los sistemas de CAA
existentes y han provocado un cambio en las necesidades comunicativas de los
usuarios de CAA. Ahora se demanda un dispositivo que sirva no solo para comu-
nicarse, sino también para conectarse a internet, interaccionar con los grupos
de amigos, acceder a informaciéon o como medio de entretenimiento. En estos
momentos, muchas personas que necesitan un dispositivo de CAA se estan con-
virtiendo en consumidores activos, tomando sus propias decisiones en cuanto
a la eleccion de las tecnologias méviles disponibles y de las apps que mejor se
ajustan a sus necesidades (Shane, Gosnell, McNaughton y Sennott, 2011).

Entre las ventajas que han popularizado el uso de los dispositivos méviles se
encuentran: su reducido tamaino, el bajo coste (comparandolo con el de los gene-
radores de habla —-SGDs-) y el acceso rapido a una amplia gama de aplicaciones
(v. g. escribir texto, acceso a internet, navegador gps...). El hecho de que las
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apps para la CAA estén disponibles en el mismo almacén de las apps educativas,
sociales, de negocios, etc., ha provocado un aumento en la visibilidad de la CAA
entre el publico en general, lo que a su vez ha estimulado el incremento de la
aceptacion social de las mismas, aunque para determinados usuarios su reducido
tamano o los sencillos requisitos para acceder a ellos (mover, pinchar, arrastrar)
se convierten en una desventaja, ya que es complicado seleccionar la opcion
deseada en un teclado tan pequeiio (Flores et al., 2012).

3.3. Cambios sociales

Por dltimo, entre los cambios de indole social se evidencia una mayor acep-
tacion y concienciacion entre los profesionales y las familias hacia el uso de
la CAA (Light y McNaughton, 2012). Histéricamente, la CAA fue considerada
como el dltimo recurso disponible para personas con NCC cuando fallaba el
resto de las intervenciones logopédicas. Entre los terapeutas y los familiares
existia la impresion de que la utilizacion de la CAA podia impedir el desarrollo
del habla o su restitucién (Beukelman y Mirenda, 2015). Otros profesionales
tenian la creencia errénea de que era necesario disponer de unos prerrequisitos
cognitivos para poder recurrir a la CAA como medio de intervencion, por lo que
directamente las personas con discapacidad intelectual severa eran descartadas
como usuarios de CAA.

Sin embargo, en la actualidad se dispone de un amplio conjunto de investiga-
ciones (Fried-Oken, 2012) que han puesto de manifiesto que la intervencion con
CAA ha tenido resultados positivos en muchos niveles (comunicativos, lingiiisti-
cos, psicoldgicos y afectivos). Concretamente, hay estudios que han evidenciado
que el uso de la CAA no perjudica ni retrasa el habla ni en su desarrollo ni en su
restablecimiento (Beukelman y Mirenda, 2015). En cuanto a la idea de que para
aplicar una intervencion con CAA es necesaria la existencia de determinados pre-
rrequisitos, la evidencia ha demostrado que no es asi, puesto que la intervencién
en CAA es eficaz incluso con bebés (ver Santana y Torres, 1999).

La admision del uso de la CAA también se ha observado en usuarios adultos que
tras un dafio adquirido (ictus, traumatismo craneoencefalico, Alzheimer, demen-
cia...) necesitan recurrir a la intervencién con CAA (Light y McNaughton, 2012).

L. LA APORTACION DE LA CAA A LA DISCAPACIDAD
INTELECTUAL

Como ya se ha dicho anteriormente, los sistemas de CAA (tanto con ayuda como
sin ayuda) mejoran la interaccion social, el aprovechamiento escolar e incremen-
tan la autoestima de sus usuarios (Beukelman y Mirenda, 2015), asi como la com-
petencia comunicativa en una gran variedad de patologias, como por ejemplo,
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en casos de paralisis cerebral (Goossens, 1989), discapacidad sensorial (Harding,
Lindsay, O’Brien, Dipper y Wright, 2011; Rowland y Schweigert, 1989; Schweigert
y Rowland, 1992), trastorno del espectro autista (Johnston, Nelson, Evans y Pala-
zolo, 2003; Nunes y Hanline, 2007) y discapacidad intelectual (Sevcik, Romski
y Adamson, 2004; Stephenson, 2007).

La discapacidad intelectual (DI) hace referencia a la presencia de limitaciones
significativas en el funcionamiento intelectual asi como en la conducta adapta-
tiva, expresadas estas limitaciones en las habilidades adaptativas conceptuales,
sociales y practicas. Para recibir el diagnéstico de DI, la discapacidad debe ori-
ginarse antes de los 18 afios (Asociaciéon Americana de Discapacidad Intelectual
y Discapacidades del Desarrollo o AAIDD, por sus siglas en inglés: American
Association on Intellectual and Developmental Disabilities).

La consideracién de la DI se plantea desde una perspectiva multidimensional.
Las personas con DI muestran un funcionamiento intelectual caracterizado por
dificultad en la comprension de ideas complejas, problemas para formular hip6-
tesis o para resolver situaciones. Ademas, estas personas suelen mostrar un estilo
lento de aprendizaje. Por otra parte, las personas con DI presentan alteraciones
en las conductas adaptativas, es decir, no pueden desenvolverse en su vida diaria
como lo haria un igual sin esta discapacidad. Finalmente, el origen de la DI es
otro elemento diagndstico considerado en la definicion. Por norma general, la
DI se produce antes de nacimiento (v. g. en el caso del sindrome de Down, el sin-
drome X Fragil, en afecciones genéticas, etc.), aunque también puede originarse
durante el parto o después de nacer (por alguna lesién cerebral; por accidentes
cerebro-vasculares o por determinadas infecciones).

Tradicionalmente las personas con DI eran descartadas como potenciales
usuarios de CAA por no alcanzar unos prerrequisitos minimos, ni en habilida-
des cognitivas ni en el desarrollo sensorio-motor, relacionados con el desarrollo
del lenguaje (Miller, Chapman, Branston y Reichle, 1980; Mirenda y Locke, 1989;
Romski y Sevcik, 1988). No obstante, algunos investigadores se mostraron contra-
rios a dicha exclusiéon argumentando que, dado el impacto que ejerce el lenguaje
sobre el desarrollo cognitivo, parece evidente que si a una persona con DI se le
restringe la posibilidad de alcanzar habilidades expresivas, se estara comprome-
tiendo el conjunto de su desarrollo (para una revision ver Romski y Sevcik, 2005).
Estos autores, comparando los procesos de comprension y de produccion de nifios
con desarrollo normotipico frente a nifios que por diversas causas (congénitas o
adquiridas) no podian hacer frente a las demandas comunicativas tanto propias
como ambientales, concluyeron que los nifios con DI y con NCC pueden mejorar
sus competencias comunicativas si se les proporcionan estrategias de CAA duran-
te su desarrollo temprano. Dada la prevalencia y la persistencia de los déficits
comunicativos, las personas con DI son excelentes candidatos para el uso de las
estrategias de CAA (van der Meer, Sigafoos, O'Reilly y Lancioni, 2011).
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5. LA TOMA DE DECISIONES SOBRE UN DISPOSITIVO
DE CAA

Lund, Quach, Weissling, McKelvey y Dietz (2017) proponen que la toma de deci-
siones sobre el uso o no de un dispositivo de CAA debe realizarse considerando
tres areas fundamentales: a) la evaluaciéon centrada en el individuo con NCC;
b) la valoracion de las destrezas de los interlocutores, y c) el analisis de las carac-
teristicas del dispositivo (cfr. Calleja-Reina, 2018).

En relacion con las caracteristicas del individuo, hay que recabar informaciéon
sobre las competencias comunicativas de que dispone el usuario y de sus necesi-
dades y sus objetivos comunicativos; se debe valorar los puntos fuertes de habi-
lidad comunicativa del individuo y las barreras que pueden limitar el intercambio
comunicativo; y, ademas, considerar las preferencias expresadas por él. Para el
caso concreto de las personas con DI la toma de decisiones sobre el CAA se hace
en funcion de las necesidades del sujeto. En este sentido, Reichle (1991) propuso
que primero hay que prestar atencién a la forma en la que el sujeto lleva a cabo
los intercambios comunicativos, conocer qué vocabulario necesita para satisfa-
cer sus necesidades y obligaciones comunicativas y qué intentos comunicativos
deberia aprender el sujeto. Incluso tendriamos que valorar si la mejor opcién es
una estrategia con o sin ayuda (Reichle, 1991). Ante la posibilidad de elegir la
opcion sin ayuda, habria que evaluar la capacidad motriz del usuario asi como
el tipo de vocabulario que necesita aprender. Mientras que en la modalidad con
ayuda habria que valorar aspectos tales como: el tipo de simbolo (fotografia vs.
dibujo), el tamano del simbolo, la representacién del mensaje (naturaleza y lon-
gitud), el acceso al mensaje (mediante seleccion directa, escaneo o movimientos
oculares), las opciones de respuesta (presentaciéon visual o habla sintetizada),
la portabilidad del dispositivo y la capacidad de iniciar episodios de interaccion
social (capacidad para llamar la atencién a un oyente o posibilidad de comenzar
intercambios comunicativos) (van der Meer et al., 2011).

En cuanto a las habilidades de los interlocutores que van a comunicar con
el DI (equipo profesional, familia...), es importante saber si tienen experiencia
previa con el uso de dispositivos de CAA y conocer el grado de aceptaciéon o de
rechazo hacia los dispositivos de CAA. Thistle y Wilkinson (2013) sefialan que es
beneficioso incluir en el vocabulario del dispositivo aquellas expresiones prefe-
ridas por los familiares, como por ejemplo las férmulas de cortesia que suelan
emplear, giros lingiiisticos...

Por dltimo, el clinico tiene que decidir qué sistema de CAA de entre todas las
opciones existentes (gestos, posiciones manuales de la lengua de signos, sim-
bolos visuales insertos en tableros o libros de comunicacion, palabras escritas,
dibujos o dispositivos electrénicos como los ordenadores, los dispositivos de
generacion de habla artificial o las tecnologias méviles con aplicaciones para la
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comunicacién) (Beukelman y Mirenda, 2015, Thistle y Wilkinson, 2013) es el que
mejor se ajusta al sujeto en cuestién (Schlosser, Blischak y Koul, 2003).

Con relacion a las caracteristicas especificas de los dispositivos de CAA, hay
que valorar si es necesario realizar adaptaciones para conseguir los objetivos
comunicativos segun las habilidades y circunstancias de las personas con DI.

Antes de optar por un sistema o dispositivo de CAA, hay que plantearse las
siguientes cuestiones (Light y McNaughton, 2012):

— Qué objetivo/s nos proponemos con un sujeto concreto, empezar por los obje-
tivos y después elegir el sistema de CAA, el dispositivo etc.

— Cual es el mejor medio para que el usuario acceda a las estrategias de comu-
nicacién aumentativa y alternativa.

— Qué sistema es el mas apropiado para el usuario

— Qué dispositivo de comunicacién o sistema de entre los existentes se ajusta
mejor a las necesidades y fortalezas de los usuarios.

— Qué vocabulario o conjunto de simbolos va a ser mas adecuado para el usua-
rio, cémo se van a organizar los simbolos, qué tamano es el mas idéneo, si se
va a incluir la clave de color o van a ser simbolos en blanco y negro, cuantos
simbolos por pagina...

— Qué estrategias de seleccion se van a utilizar: la selecciéon directa, la mirada,
un interruptor, escaneo...

— Qué materiales o dispositivos son los mas adecuados al usuario y si estan
accesibles.

6. UNA NUEVA APP: ENHANCING COMMUNICATION (EC+)

EC+ es una aplicacién (en adelante app) gratuita cuya finalidad es incrementar
la competencia comunicativa funcional en personas con DI. Se trata de una app
descargable en teléfonos méviles y tablets y cuya finalidad es servir de disposi-
tivo de CAA de alto nivel tecnolégico. Con ella hemos intentado paliar algunos
de los inconvenientes que hemos detectado en el uso de los dispositivos de CAA.
En primer lugar, al ser gratuita y estar disponible para teléfonos y tablets tanto
de Android como de IOS, podra ser utilizada por una gran nimero de usuarios.
Por otro lado, se ha disenado teniendo en cuenta las necesidades de la poblacién
concreta personas con DI y sus interlocutores (habituales o puntuales).

6.1. Destinatarios

En numerosas ocasiones los sistemas de CAA no estan disefiados ad hoc para una
determinada poblacién, sin embargo el EC+ ha sido disefiado expresamente para
cubrir las necesidades comunicativas de personas con DI y con NCC. El grupo de
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destinatarios tendra una doble vertiente: por una parte las personas con DI y por
otra el grupo de interlocutores que interactiian con el sujeto en las actividades
de la vida cotidiana.

6.2. Criterios para crear la app

En la creaciéon del EC+, se han tenido en cuenta una serie de criterios como
son:

Seleccion del Vocabulario. El vocabulario se ha ajustado a las necesidades
de los usuarios. Dado el perfil evolutivo que llegan a alcanzar las personas con
DI, se ha considerado oportuno incluir en el corpus del vocabulario las palabras
que llega a utilizar un nifio con desarrollo normo-tipico de hasta 36 meses. De
ahi que se haya optado por incluir los términos del inventario comunicativo de
MacArthur (Jackson-Maldonado, Thal, Marchman et al. 2003).

Presentacion de los elementos en la pantalla. Los simbolos en la pantalla
se han presentado siguiendo dos criterios diferentes: presentacion en formato
pictografico y presentacion en orden alfabético. Se han utilizado tanto imagenes
estaticas (dibujos o fotografias) como representaciones dinamicas (videos).

La presentacién en formato pictografico esta organizada a su vez por el orden
de frecuencia en la seleccion del pictograma (cuanto mas se elija un determinado
simbolo, aparecera entre las primeras opciones). De esta forma dado que el voca-
bulario esta formado por mas de 300 simbolos, al final los més utilizados por el
usuario seran mas facilmente accesibles.

La presentacion alfabética esta concebida para que los interlocutores pue-
dan acceder al conjunto de simbolos de forma rapida mediante el criterio alfa-
bético.

Caracteristicas de los simbolos. Los simbolos se han presentado en forma-
to multimodal, es decir, cada simbolo esta representado mediante un dibujo, una
fotografia, una representacién manual (representacion dinamica) lingiistica de
la Lengua de Signos Espafiola, una representacion ortografica y una producciéon
hablada (representacion en video con habla).

Los simbolos pictograficos han sido realizados en color y siguiendo los crite-
rios de iconicidad y de animacion, esta dltima cuando procediera.

La iconicidad es uno de los factores que influyen en el logro de la percepcion
representativa (Stephenson, 2009). Cuanto mas se parece un simbolo a su refe-
rente, mas facil es determinar la relacién visual entre los dos (DeLoache, 1995).
En el EC+ se ha pretendido alcanzar el maximo de iconicidad pictografica, per-
mitiendo incluso el intercambio de imagenes de la app por aquellas que mejor
representen la realidad para los usuarios. Es decir, existe la posibilidad de incluir
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la imagen de su propia madre y sustituirla por el simbolo pictografico «madre»
del conjunto de simbolos de la aplicacién.

Los dibujos han sido realizados a color a partir de imagenes reales y las foto-
grafias, también en color, se han hecho siguiendo los principios de configuracion
figura-fondo (es decir, que se diferencie correctamente la figura del objeto repre-
sentado del fondo). La importancia de la presentacién a color de los simbolos
también ha sido una cuestién ampliamente estudiada en el disefio de los dispositi-
vos de CAA. Wilkinson, Carlin, y Thistle (2008) encontraron que la clave de color
interna facilita la busqueda de un elemento determinado en un conjunto de nifios
con y sin sindrome de Down.

La animacion se aplica a los simbolos referidos a los verbos (bien de accién,
bien de estado). Los verbos se representan mediante videos o representaciones
animadas a fin de obtener una mayor comprension del significado de los mis-
mos. Los estudios previos sefialan que la animacion mejora la comprension de
los verbos frente a la presentacion estatica (por ejemplo, un pictograma de un
balén con una flecha que indica la accién de caer -movimiento en la direccién
hacia abajo— (Jagaroo y Wilkinson, 2008; Schlosser, Koul, Shane, Sorce, Brock,
Harmon, Moerlein y Hearn, 2014).

Otra caracteristica resefiable de la app EC+ es que los sujetos que realizan
las acciones —como comer, beber, jugar— son personas, frente a otras apps que
presentan dibujos, esquematicos o no, de nifos o adultos realizando la accién
(v. g. Let me talk, E-mitza...).

Modalidad de acceso. La forma de acceder a la informacion contenida en el
dispositivo se hace mediante los gestos basicos tactiles sobre la pantalla (pulsar,
arrastrar y deslizar). La seleccién se hace mediante pulsacién del icono referido
al simbolo concreto. Y el desplazamiento por la pantalla se hace arrastrando el
dedo sobre la pagina. La app esta disefiada para Android y para IOS a fin de estar
disponible para una amplia proporcién de usuarios (en torno al 98 %).

6.3. Guias médicas

La app dispone de informacién médica de algunos sindromes que cursan con
DI y NCC. Esta informacién permite a los interlocutores ocasionales disponer
de informacion sobre el sindrome, su origen, las caracteristicas comportamen-
tales, etc.

6.4. Pautas para los intercambios comunicativos

La app dispone de un apartado en el que se recoge informacion sobre las pautas
para llevar a cabo los intercambios comunicativos o como interpretar sefiales de
personas con DI como intentos comunicativos.
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Chapter 13

OPPORTUNITIES OF INFORMATION
AND COMMUNICATION TECHNOLOGIES
IN TOTAL COMMUNICATION

Francisco Chicano and Gabriel Luque (University of Malaga)

Information and Communication Technologies (ICT) have produced a revolu-
tion in many different aspects of society. They have a primary role in two out of
the four Industrial Revolutions identified by some authors (Schwab, 2017): while
steam power and electricity were the drivers of the two first Industrial Revolu-
tions in the 18th and 19th centuries, the computers and the Internet are the star-
ring of the third and fourth revolutions in the 20th and 21st centuries. The impact
in education is also evident, where multimedia materials have been added to the
set of tools of the instructors. ICTs have also affected the habits of ordinary peo-
ple. We buy goods on the Internet, we send messages to our family and friends,
we talk to our mobile phone to ask for the shortest path by car to a destination,
and we attend meetings thousands of kilometers far using video-conferences.
ICT tools can also be used to help in the interaction with people with special com-
munication needs. Total Communication has been used in this context, using all
the modes available to provide a successful communication. In this chapter, we
discuss the advantages and limitations of ICTs and, in particular, mobile applica-
tions, as tools for Total Communication. We also review one specific application,
called EC+, born in the context of an Erasmus+ KAZ2 project and discuss potential
future lines of research and development in this regard.

1. INTRODUCTION

According to the European Committee on Equality and Non-discrimination,
there are more than 80 million people with disabilities in Europe, and this num-
ber is expected to increase in the future'. Most of the vast literature available on

1 See http://assembly.coe.int/nw/xml/XRef/Xref-XML2HTML-en.asp?fileid=21339&lang=en (accessed
in November 2017).
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disabilities is focused on people with some capacities at a certain point. Some
authors agree that there is a need to provide resources for people with severe
disabilities and special communications needs (Light & McNaughton, 2014, p. 107,
Mirenda, 2014, pp. 19-27). Resources like Makaton (Vinales, 2013), PECS (Bondy
& Frost, 2002) and Total Communication (Schlesinger, 1986) are valid alterna-
tives for communicating with people with severe disabilities, but, frequently, they
are not easily available when there is a communication need.

Nowadays, it is very common to have a smartphone in our pockets or a tab-
let at home or in our workplace. Thus, a mobile application containing all the
resources to help in an effective communication with severely intellectually or
developmentally impaired people would be a valuable tool for families, caregiv-
ers, leisure assistants, teachers, healthcare workers, and community interpreters.
They can simply install such a tool and search for a word they want to use in their
communication.

Mobile devices are an example of Information and Communication Technolo-
gy (ICT). They are effective and useful for multimodal or Total Communication.
However, other ICT tools, like desktop computers and laptops can also be use-
ful. Multimedia resources covering the multiple modes of communication can
be available in the form of desktop or Web application, as well as mobile device
application. We focus, however, on mobile devices because they are portable
devices that we can bring with us all the time. Thus, they are more convenient to
use in most of the cases compared to a desktop or laptop computer, which is a
heavy device that does not fit in the pockets.

In this chapter, we discuss a set of advantages and limitations of the mobile
devices for Total Communication (Section 2). After a brief review of some appli-
cations for these devices in Section 3, we focus on one particular application in
Section 4: EC+, a tool developed in the context of an Erasmus+ project where
the authors collaborate as developers. In Section 5, some potential future lines
of research in the context of ICT for Total Communication are outlined, and
Section 6 concludes the chapter.

2. ADVANTAGES AND LIMITATIONS OF MOBILE DEVICES
FOR TOTAL COMMUNICATION

A mobile device is a small computer. In spite of their size, today, there are mobile
phones that are more powerful than desktop computers. They have a powerful
microprocessor and enough memory to run complex programs and applications.

We can find many kinds of mobile devices on the market. The most common
examples are the mobile phone and the tablet, but there are some others. For
instance, smartwatches are devices with the size of a watch that send notifica-
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tions to the user and gather some information from their sensors, like the pulse of
the user, the amount of oxygen in the blood, etc. Some other examples of mobile
devices are Personal Digital Assistants (PDAs), pocket calculators, digital photo-
graphic cameras, portable gaming consoles, CPU sticks, digital camcorders and
SO On.

In the context of Total Communication, the most appropriate mobile devices
are the smartphones and the tablets because they have a screen large enough to
visualize pictures and videos, and a powerful microprocessor to run applications.

The evolution of mobile phones in the last decades has been very fast. The
first telephones in the 1970s were big devices only able to make phone calls. With
the advances of circuit integration and miniaturization, the size of mobile phones
was reduced until 2003 (approximately). However, the trend changed completely
in the mid-2000s, due to the change in the habits of the users and the populariza-
tion of the touchscreens in mobile phones (see Figure 13.1). Indeed, the increase
in the power of the microprocessors for mobile phones allowed the use of the
devices as multimedia centers, the access to the Internet, and the use of new
apps to assist the user in their daily life, thus replacing the old PDAs. On the oth-
er hand, the touchscreen replaced the keyboard, and the only interface with the
user in a mobile phone was the screen. The higher the screen, the easier to use.
These facts explain the increase in the size of the mobile phones.

Motorola 8900X-2 (1989)

/

~<——— HTC Typhoon (2004)

IPhone 6s Plus (2014) ———

Figure 13.1. Evolution of mobile phones.
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Regarding tablets, although they existed since the beginning of the 21st cen-
tury, an important event in their popularization was the launch of the iPad by
Apple in 2010. The tablet replaced the paper in many activities, for example, in
the health domain, where the doctors could use a tablet to visit their patients and
keep some notes about him/her; or the sales representative of a company, who
had the opportunity to present his/her clients multimedia resources showing the
product.

When talking about mobile devices, an important aspect to take into account
is the operating system that controls the device. An operating system is a piece
of software that offers an abstraction layer to the developers of the mobile
devices, hiding the details of its hardware. There are many operating systems
for mobile devices. However, there are two that cover the 99.7% of the market.
The most popular is Android, installed in 85.0% of the mobile devices; and it is
followed by iOS, installed in 14.7% of them? The other 0.3% of the mobile devices
have other operative systems like Windows Phone, Bada, BlackBerry OS, Tizen,
Symbian OS, etc.

From the developer’s point of view, there are big differences between Android
and iOS. While the former is completely open (the source code is available) and
many resources and hints are available too, Apple operating system is closed,
there are more requirements to run a mobile application in a device and it
requires a more expensive developer subscription.

Independently of the operating system installed in the device, there is a set
of advantages and limitations that mobile devices have when used as tools in
Total Communication. In the lines that follow, we will discuss these strengths and
weaknesses.

2.1. Advantages

We identify six advantages in using mobile devices for Total Communication.
They are the following:

1. Portability: The mobile devices can be taken with the user because they
have a reduced weight and size in contrast with the computers that we had
a few years ago, which were quite heavy and they could not be easily trans-
ported. Nowadays, we can have a device with a great computation power
in the pocket.

2. Versatility: since the mobile phones have a general-purpose processor, they
have great versatility. The user can run applications of any kind, not only

2 Source: IDC, http://www.idc.com/promo/smartphone-market-share/os
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communication applications. For example, smart applications that may act
depending on the sensors using Artificial Intelligence; they can connect to the
Internet to communicate with other devices and applications. That offers an
excellent opportunity to develop smart applications for people with special
communication needs.

3. Openness: this means that anybody can develop applications for mobile
devices. In the case of iOS it is more difficult, but in Android, using App
Inventor, it is easy to create a small application and install it on the mobile
device.

4. Always with us: we usually have the mobile phone with us because it is a
communication tool that we use to talk to the family and friends, through
phone calls or text messages. Thus, if we need a particular communication
with a person with special needs, we do not need to use any other specific
tool; we can simply take the phone from our pocket and use the correspond-
ing application.

5. Communication tool: as a communication tool, the mobile phone can be
used to communicate with a person in front of us or with a person who is
thousands of kilometers apart. Thus, Total Communication can be used with
persons far away.

6. Sensors: nowadays the mobile devices display many sensors. Many are relat-
ed to health (steps counter, oxygen in the blood, etc.). All of them can be
used to create new modes of communication in Total Communication. Per-
haps some persons may not be able to communicate their health state, but the
mobile phone can do it on his/her behalf.

2.2. Limitations

However, the mobile devices also have limitations for Total Communication, and
the ones identified are:

1. Battery: since the mobile device cannot be connected to the electric grid, it
has a battery that provides the power, and its charge reduces as time passes.
The higher the computation power and the size of the screen are, the earlier
the battery charge exhausts. The mobile devices existing a few years ago
could be working with a battery charge for a week, but nowadays, mobile
devices require a daily charge.

2. Memory: the memory is limited in mobile devices. The typical value for most
of them today is 32GB, while in the case of computers the storage space is
around 1TB (1 thousand GBs). The developers have to carefully think how to
manage this small amount of memory to be able to run all the applications.
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3. Computation power: in the mobile phones, the processors have a lower per-
formance, compared to the desktop processors. Developers have to take into
account this fact to avoid that the battery charge is quickly exhausted. They
also have to check if the mobile device is ready for a computationally costly
task because it could affect the temperature of the processor and the life of
the mobile devices itself.

4. Screen: the size of the screen is also limited. Some items are not appropriate
on a mobile screen. For example, an application with many controls (buttons,
for example) is not comfortable to the user.

5. Bandwidth and coverage: the bandwidth of mobile devices is limited com-
pared to other devices, like a desktop computer. The application in the mobile
phone has to take into account this limitation to avoid a bad experience for
the user. On the other hand, the connection of the mobile phone to the Internet
is not permanent; it is only possible to connect to the Internet when a wireless
network (cellular or WiFi) is available.

6. Variety: there are many mobile devices with different features: different CPU
power, different screen sizes, different screen resolution, different operating
system, etc. It is hard to develop an application that works on all the devices.
That is the so-called fragmentation problem, a challenge for the developer,
who has to make an extra effort to ensure that the application will work on
any device.

3. EXAMPLES OF ICT TOOLS FOR TC

Many tools for mobile devices are available to help disabled people in their com-
munication (see Table 13.1).

They all are Alternative and Augmentative Communication (AAC) tools, each
one based on some multimedia elements. For example, JabTalk uses real pictu-
res. Most of the applications are based on pictograms. Arasaac is a database that
contains pictograms used in many AAC applications. Some applications allow
the user to customize some these symbols, replacing them with a real picture
taken with the mobile device (e.g., Words in Pictures and TalkInPictures). There
are also applications whose primary resource is a set of sign language video
clips (e.g., Sign Language!). We can also find applications focused on providing
information for caregivers, like Asperger’s & Autism Community. However, as far
as we know, there is not a single application that contains information for caregi-
vers and put together all the resources available for communication (pictograms,
pictures and sign language video clips).
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TaBLE 13.1. Some AAC tools available for mobile devices.

Application URL Features
JabTalk www.jabstone.com Real pictures
AAC Speech . .
Communicator zemleris.com Pictograms
Avaz www.avazapp.com Pictograms
CPA www.comunicadorcpa.com Pictograms
LetMeTalk www.letmetalk.info Pictograms
Pictotraductor www.pictoaplicaciones.com | Pictograms
PiktoPlus Autism AAC | www.limbika.com/team/ Pictograms
Pizwriter www.suncastletech.com Pictograms
Proloquo2Go www.assistiveware.com Pictograms
Sc@uit http://asistic.ugr.es/scaut/ Pictograms

Words in Pictures

www.fingertalks.it

Pictograms (can be replaced
by real pictures)

Arasaac arasaac.org Database of pictograms
. . . Pictograms (can be replaced
TalkInPictures www.myautisticapps.com g . ( P
by real pictures)
Sign Language! www.everydayasl.com Sign language video clips
Asperg ers & Autism www.aspiescentral.com Information for caregivers
Community

4. THE EC+ TOOL

In this section, we describe the EC+ tool, developed in the context of an Eras-
mus+ KA2 project: “EC+ — Enhancing Communication”. The interested reader can
find additional information on the project and the EC+ tool in the EC+ website®.

This tool is composed of a mobile application to be installed on the smart-
phones or tablets and an educational portal that is available online. In practice,
the mobile application should be the preferred way to access all these resources,
since mobile devices are very common in our daily life. The primary goal of these
applications is to provide in a centralized location a valuable set of resources to
ease the communication with disabled people having communication difficulties.

3  http://ecplusproject.uma.es
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4.1. EC+ requirements

In order to obtain this main goal, several conditions were defined for each appli-
cation. The requirements of the mobile application are:

— The application must show a list of words relevant for a basic communication
with disabled people.

— Each word must have a series of multimedia resources associated with it that
can help the user to communicate with disabled people.

— Three kinds of resource are considered: video clips with sign language inter-
pretation of the word, pictograms with a clear image representing the word
and pictures of real-world objects depicting the word.

— The application must show a list of syndromes that could affect communica-
tion with a detailed description, potential treatment, and external references.

— The list of words and syndromes must be in four languages: Spanish, Catalan,
Dutch, and German.

— Both lists (words and syndromes) must be downloaded and updated through
Internet from an academic portal.

— The multimedia resources must be available in three different resolutions for
them to be adaptable to the screen resolution and the network bandwidth of
the mobile devices.

The requirements of the academic portal are:

— The academic portal must show the list of words and syndromes to any user
(see the requirements of the mobile application above) and related multimedia
resources in the three available resolutions and the four languages.

— Both lists (words and syndromes) and the multimedia resources must also be
available through a Web Service (Alonso et al., 2010), where the mobile devic-
es connect to download and update their content.

— Administrators of the academic portal must be able to log in with a user and
password to edit the content of the academic portal.

4.2. The resources

The tool provides multimedia resources associated with a list of more than
400 words that are basic in any communication. These resources include (for
each word):

— Video clips: the video clips, like the rest of multimedia resources, will be used
to represent the different object and actions in order to ease the communica-
tion with disabled people having communication difficulties. Concretely, the
clips show sign language interpretation of the word. Besides, we have created
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some video for some actions where pictures are neither possible nor repre-
sentative.

— Pictograms: a pictogram is a quite simple drawing schematizing the main fea-
tures of the object or the action. Since they are created (usually by a special-
ized painter) instead of being taken from the real world, we can use lossless
formats to represent it.

— Pictures: the picture of real-world objects representing the word in order to
ease the understanding of some concepts.

All these resources were taken with the highest possible quality and, then, we
applied some post-processing steps to correct small errors and to generate the
final resources with the required format and resolution. The multimedia resourc-
es are available in three different qualities: low, medium and high. On the one
hand, low and medium qualities allow reducing the storage space and the band-
width requirements (which are very important factors for this kind of devices)
in the mobile application. On the other hand, the higher qualities will be used in
the web application, where space and bandwidth limitations are not a problem.
In any case, the user can decide which quality of resources their application may
use.

This tool also contains information about 15 specific syndromes related to
severe intellectual and developmental disabilities and special communications
needs (e.g., Angelman, Pitt-Hopkins, severe autism, etc.).

These resources are available in four languages: Spanish, Catalan, Dutch, and
German. The information about the syndromes is also available in English. As we
said above, all the multimedia resources and the description of the syndromes
have been created for this tool.

14.3. The resulting applications

The two applications of the EC+ tool are linked by means of a Web Service (see
Figure 13.2). The mobile application downloads the list of words, syndromes and
resources from this web service, which is located on the same machine as the
academic portal. Both, the web service and the academic portal access to exactly
the same database and resource files, since they are run on the same machine.

Now, we will describe the two applications, starting with the mobile one. The
current mobile application works on devices with Android Operating System,
version 4.0.3 or higher. We chose Android because it is the most used smart-
phone Operating System (more than 85% of the mobile devices in the market run
Android); and version 4.0.3 because about 99% of the Android devices use this or
a higher version, at the time of writing these lines. This application can be down-
loaded from Google Play (the Android Market).
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Web Service

<—— Access content ——>
Mobile application

N /

Web Application
<—Access content—>

Academic Portal

Figure 13.2. Architecture of the application.

The mobile application shows the list of words and syndromes in different pan-
els (see Figure 13.3, left). In the case of the list of words, the pictogram of each
word is also shown at the left of the word for fast identification. If we click on a
word, we can access a new view where all the multimedia resources associated
with that word (video clips, pictograms and pictures) are shown (see Figure 13.3,
center). The video clips can be reproduced and the pictogram and pictures can be
enlarged. There are two lists of words: the basic ones and the advanced ones. The
difference between the two is related to the number of available resources and
the level of abstraction of the word itself. The set of advanced words contain, for
example, all the prepositions, which are difficult to illustrate and require a higher
level of abstraction.

Figure 13.3. Screen capture of the list of words (left), resources of a word (center), and
information on a syndrome (right) in the mobile application.
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Figure 13.4. Screen captures of the academic portal showing the details of a word (top) and
the description of a syndrome (bottom).

The application also includes a panel with all the pictograms of the words (only
the pictograms) and a list of general communication documents. The group with
pictograms can be used by the disabled person to point what s/he wants to commu-
nicate. The communication documents contain basic scientific information of a few
concepts related to the communication, like the concept of Total Communication.

Each time the user launches the application, it contacts the web service to
check if any of the resources or the lists have been updated. If there are new
updates, they are downloaded. The mobile application downloads the resources
in the language of the device —if they exist in that language. However, the user
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can also select the language of the resources from the ones available. New lan-
guages and resources can be added to the EC+ tool using the academic portal,
and they will be immediately ready to use in the mobile application.

Currently, we are also developing a version of this application for iOS, which
allows iPhone and iPad users to have access to the same information. With this
version, we will cover most of the devices in the market: more than 99% of the
mobile devices in the world.

The academic portal is an online website accessible using any web browser.
The academic portal has two main uses. On the one hand, it allows accessing
the resources (list of words and syndromes and multimedia elements for the
words) in a similar way to the mobile application (see Figure 13.4). It is freely
available for any user through the following URL: http://ecplusproject.uma.es/
academicPortal/. On the other hand, it is also an administration tool to add new
resources (languages, words, syndromes, and multimedia elements) or to update
the existing ones. These new or updated items will be immediately available for
the rest of the users through the mobile application or the website. The ability to
add or update elements to the system will be restricted to some specific registered
users approved by the administrator of the academic portal.

5. THE FUTURE OF ICT IN TOTAL COMMUNICATION

Most of the applications that are available today to help in Total Communica-
tion are databases. They contain many resources to assist in the communication
with persons with special communication needs. These resources can be videos,
pictures, audios, symbols, etc. EC+ is not an exception; it contains a database of
resources organized by words. Moreover, this is very useful in many cases.

However, taking into account the current advances in computer science, it
is also possible to apply them to the field of Total Communication and conceive
applications that do smarter things to help the disabled people.

One of the new advances in computer science that can be used is the Internet
of Things. The idea of the Internet of Things is to connect all the smart devices
with the Internet and between them with the final goal of taking intelligent global
decisions or control the network of things in some way. Smart sensors today are
common and cheap. For example, many home automation solutions allow the
users to see what’s happening at their home, they can even open the windows
or start the washing machine from a mobile phone. In the case of Total Com-
munication, the Internet of things could be used to allow the disable people to
communicating not with a person, but with the items themselves, bypassing one
communication step and improving their autonomy. For example, the disabled
person could open the window or the door, by communicating with the window
or the door directly.
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The audio and video recognition can also be used in Total Communication.
In this case, the disabled people talk merely, or makes a gesture to a camera that
the devices automatically understand, providing direct communication with the
machine.

Augmented reality adds virtual objects to a real scenario. This can be used to
help the disabled people by adding a hint in a situation to ease the communication
within the environment. For example, it could be possible to add information to go
to a room or to find the exit based on the image recorded by a mobile device.

Artificial intelligence and machine learning are very popular domains
nowadays. There are autonomous cars that are able to see the road and drive
from an origin to a destination taking into account the other vehicles and pedes-
trians. Some computers are winners in games like Chess or Go. And all this intel-
ligence could also be used in Total Communication. For example, using machine
learning techniques, the machine could learn how to better communicate with
disabled people. This idea has already been applied in other contexts, like voice
recognition. In the case of the voice recognition applications, there is a learning
stage where the machines hear the voice of the user reading a given text. This
learning idea can also be used in the communication with disabled people and the
computer could learn the meaning of the different gestures, sounds and behav-
iors of the disabled user.

6. CONCLUSIONS

In this document, we have shown how ICTs can be useful tools for easing the
communication with people with particular communications needs. Especially,
we have focused on mobile devices because they are portable devices that we
can bring with us all the time. These devices have a set of advantages when they
are used as tools in Total Communication, such as portability or versatility, but
they also have some limitations, mainly related to their intrinsic nature (small
screen or limited hardware resources).

We have also presented some ICT tools used to help disabled people in their
communication. In particular, we have focused on the EC+ tool, a set of applica-
tions for easing the inclusion of people with severe intellectual or developmental
disabilities in their communities. The tool allows accessing the information and
a large number of multimedia resources. These multimedia resources (videos,
pictures and pictograms) were created for this tool in the context of an Erasmus+
KA2 project: “EC+ —Enhancing Communication”. All this is available in four dif-
ferent languages (Spanish, Catalan, German and Dutch).

We also describe the two main components of our tool, the mobile applica-
tion and the academic portal, showing how they present the different resources.
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These resources can be added or updated with an authorized account through
the academic portal.

Finally, we have discussed the utilization of some of the most recent advances
in Computer Science (Artificial Intelligence, Machine Learning, Augmented Real-
ity, Internet of the Things, etc.) to build applications able to carry out smarter
tasks to help the disabled people.
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Capitulo 14

MULTIMODALIDAD EN EL SUBTITULADO
DE CUENTOS INTERACTIVOS.
EL CASO DE BABEL CON EC+

Isabel Comitre Narvdez (Universidad de Mdlaga)

Communication is the essence of human life.
LigaT (1997)

1. INTRODUCCION

Como profesionales de la comunicaciéon, abogamos por la accesibilidad de todas
las personas con dificultades en la comunicacion e interaccién social. Este es
uno de los propésitos del proyecto europeo Erasmus «EC+ —~Enhancing commu-
nication» (Postigo Pinazo y Calleja Reina, 2016) que sigue los fundamentos de
la Comunicacion Aumentativa y Alternativa (CAA) y ha desarrollado diversos
sistemas multimodales destinados a los docentes, cuidadores y profesionales
que tienen que tratar con personas con necesidades especiales. Las habilidades
de comunicacién son fundamentales para la interaccion social y la participa-
cion humana en todos los aspectos de la vida (Light y McNaughton, 2012). Las
personas que no disponen de estas habilidades debido una discapacidad fisica
(movilidad reducida), sensorial (visual o auditiva) o cognitiva (intelectual) pre-
sentan lo que se denomina Necesidades Comunicativas Complejas (NCC, en ade-
lante), término adoptado del inglés: Complex Communicaton Needs (Beukelman
y Mirenda, 2013). Mi modesta contribucién a tan ambicioso proyecto se enmarca
en la perspectiva multimodal de la comunicacion y el enfoque constructivista y
socio-semidtico con objeto de presentar un recurso multimodal pionero respalda-
do por un estudio empirico cuya finalidad es favorecer el desarrollo de las habi-
lidades de comunicaciéon mediante el subtitulado y adaptaciéon con pictogramas
de un cuento interactivo como recurso multimodal EC+.
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2. LA COMPETENCIA COMUNICATIVA

Segun Light (1989), la competencia comunicativa para sujetos con NCC se define
como un constructo interpersonal dinadmico basado en la funcionalidad de la comu-
nicacion, la adecuaciéon de la comunicacién y la suficiencia de conocimientos, crite-
rios y habilidades en cuatro dominios: lingiiistico, operacional, social y estratégico.

A las habilidades propuestas por Light como elementos integrantes de la com-
petencia comunicativa, Calleja Reina (2018:129) propone afiadir la competencia
cognitiva ya que se ha observado que, en ocasiones, la ausencia de intercambios
comunicativos funcionales se produce por déficit en la competencia cognitiva
asociada a ausencia de lenguaje y/o habla (sindrome de Angelman).

Basandose en Perrenoud (1999), Calleja Reina (2018:129) define la competen-
cia cognitiva como «la capacidad de una persona para realizar operaciones men-
tales complejas como relacionar, recordar, interpretar, inferir, etc., y encontrar
soluciones a situaciones de acuerdo a un saber especifico».

En definitiva, segin Calleja Reina (2018:122), las personas con NCC son todas
aquellas que «por las circunstancias que sean no disponen de un medio adecua-
do para comunicarse con el resto de la poblacién mediante el habla. Estas limi-
taciones pueden estar ocasionadas por déficits cognitivos, déficits sensoriales,
déficits motdricos, por trastornos especificos del lenguaje, por déficit en la capa-
cidad comunicativa, o por el mero desconocimiento del idioma». Por ejemplo,
las personas con discapacidad fisica, sensorial, cognitiva o psiquica o personas
que sufren sindromes como Sindrome de Down (SD en adelante), autismo severo
o Trastornos del Espectro Autista (TEA), Paralisis Cerebral (PC) o Trastornos
Especificos del Lenguaje (TEL), entre otros.

Ahora bien, ;cémo mejorar la competencia comunicativa de las personas con
NCC?

3. LA COMUNICACION AUMENTATIVA Y ALTERNATIVA

Abril, Delgado y Vigara (2010:4-7) nos recuerdan que:

El lenguaje oral es una de las formas basicas para comunicarnos con el
entorno y modificarlo en funcién de nuestras necesidades y deseos. Si una
persona no puede comunicar, no podra tomar decisiones que afecten a su
vida, lo que originara dependencia y aislamiento.

Asi pues, cuando una persona tiene dificultades para comunicarse, puede uti-
lizar los Sistemas de Comunicacién Aumentativos y Alternativos (en adelante
SCAA) para complementar el lenguaje oral o mejorar sus habilidades de comu-
nicacion.
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Los SCAA permiten que personas con dificultades de comunicaciéon puedan
relacionarse e interactuar con los demas mediante «formas de expresion distintas
al lenguaje hablado, que tienen como objetivo aumentar (aumentativos) las posi-
bilidades de comunicarse y/o compensar (alternativos) las dificultades de comu-
nicacion y lenguaje de los sujetos con discapacidad» (Calleja Reina, 2018:121).

Algunos ejemplos de SCAA son el PECS (Sistema de Comunicacién por Inter-
cambio de Imagenes, Picture Exchange Communication System), desarrollado
por Bondy y Frost o los SPC (Simbolos Pictograficos de Comunicacion, Pictu-
re Communication Symbols), desarrollados por Mayer Jonson o Arasaac (Por-
tal Aragonés de la Comunicacién Aumentativa y Alternativa), destinados princi-
palmente a personas con TEA.

4. MULTIMODALIDAD Y CONSTRUCTIVISMO

En el amplio panorama de la actividad comunicativa y social y de los SCAA
actuales, los avances tecnol6gicos nos permiten incorporar una gran variedad de
recursos (fotografias, dibujos, pictogramas, simbolos, graficos, etc.) que se inclu-
yen en los textos que circulan cotidianamente. Podemos hablar de comunicacién
multimodal o multimodalidad como la «variedad de modos o recursos semioticos
utilizados para significar y que confluyen en un mismo evento comunicativo»
(Manghi, 2012:5).

Entre los precursores de esta perspectiva multimodal se encuentra Loncke
(1998), para quien el término multimodalidad se utiliza como referencia al hecho
de que los seres humanos tienden a procesar la informacion en varios modos:

Estos modos de informacién se refieren 1) a las formas de produccién en
comunicacién, como gestos, signos, escritura, habla y 2) a cémo se representa
internamente la informacion en el sistema mental: en redes donde una pala-
bra puede tener una representacion del habla ademas de una representacion
escrita. Estas dos representaciones estan conectadas entre si. La integracion
de todos esos modos semiéticos constituye la naturaleza del texto multimodal.
La multimodalidad implica que cada uno de los sistemas semiéticos utiliza-
dos para representar y comunicar posee una carga o potencial comunicativo.

Mas tarde, Kress y Van Leeuwen (2001a), y Kress (2003, 2010) desarrollan la
teoria multimodal y la semiética visual (2001b) y definen el concepto de multimo-
dalidad como un conjunto de modos semiéticos interrelacionados. A partir de ese
momento, el modelo constructivista de aprendizaje sera asociado a la ensefianza/
aprendizaje de la lectoescritura (Pérez Garcia, 2006; Lora Egea, 2006).

Con el desarrollo de las nuevas tecnologias, el lenguaje oral es solo uno de
los posibles cédigos de comunicaciéon. Asimismo, los presupuestos constructi-
vistas defendidos por Kiraly (2000, 2003), inspirados en la obra de Bruffe (1984)
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Collaborative Learning, vigente en la actualidad en muchos entornos educativos
(Pérez Garcia, 2006; Lora Egea, 2009; Garcia Cuenca, 2013; Serrano Gonzalez-Teje-
ro y Pons Parra, 2011) han tomado un gran impulso con las nuevas tecnologias y
la puesta en practica de la ensefianza no presencial. En relacién con este hecho,
numerosos autores retoman la perspectiva constructivista de Kiraly del alumno
como centro de interés y del aprendizaje. En consonancia con esta perspectiva,
Gardner (1985, 1993) desarrolla su teoria de las Inteligencias Multiples (IM), la
cual considera que los diferentes sujetos, segun su especialidad, desarrollaran un
determinado tipo de inteligencia, por lo que se reafirma en la idea de que cada
persona tiene infinitas y Unicas formas de aprender. Dicho autor defiende la exis-
tencia de ocho inteligencias diferentes e independientes que interactian entre
si; a saber, la inteligencia lingiiistica (relacionada con la lectura y la escritura),
la inteligencia légico-matematica (relacionada con el razonamiento abstracto
y la resolucién de problemas 16gicos), la inteligencia espacial (relacionada la
resolucion de problemas que exigen desplazamiento y orientacion en el espa-
cio), la inteligencia musical (relacionada con la capacidad de apreciar el ritmo
de la musica), la inteligencia corporal (relacionada con la capacidad de utilizar
el propio cuerpo), la inteligencia interpersonal (relacionada con la capacidad
para entender a los demas y actuar en la sociedad), la inteligencia intrapersonal
(relacionada con la comprension de si mismo) y la inteligencia naturalista (rela-
cionada con la capacidad para percibir las relaciones que existen entre varias
especies o grupos de personas). Estas ocho inteligencias conforman la competen-
cia cognitiva de una persona. En este sentido, Gardner presupone que el docente
ha de favorecer el aprendizaje activo y constructivo.

5. MULTIMODALIDAD Y HABILIDADES DE COMUNICACION

La idea que subyace a la propuesta de Gardner (1985, 1993) acerca de la existen-
cia de un amplio rango de inteligencias humanas ha llevado a estudiosos como
Ferrandiz Garcia (2005) a la decisién de evaluar la competencia comunicativa y
las habilidades implicitas en cada una de las inteligencias. Para ello, Ferrandiz
Garcia (2005) y Ferrandiz, Prieto, Bermejo y Ferrando (2006) han creado numero-
sas actividades y protocolos. En nuestro trabajo, nos hemos basado en las habi-
lidades de comunicacién propuestas por Ferrandiz, Prieto, Bermejo y Ferrando
(2006) y en las habilidades de comunicacion propuestas por Postigo Pinazo y
Calleja Reina (2016) y las hemos adaptado al estudio: «La lectura pictografica de
un cuento interactivo». Dichas habilidades de comunicacién son las siguientes:

— Habilidades tactiles.
— Habilidades visuales.

— Habilidades auditivas.
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— Habilidades lingiiisticas.
— Habilidades cognitivas.
— Habilidades motrices.

1. Las habilidades tactiles estan relacionadas con la percepcion sensorial. La
pantalla de la tableta es un medio idoneo para recibir e interpretar estimulos
a través del contacto con los dedos.

Pradas Montilla (2017) defiende que: «La utilizacion de las pizarras digitales
interactivas, las tabletas o los smariphones permiten el desarrollo de las habi-
lidades tactiles. Las pantallas tactiles en las que el alumno manipule y accione
con sus dedos le permitiran desarrollar esta habilidad».

2. Las habilidades visuales recogen las destrezas y los conocimientos para
interpretar y usar las imagenes (fotografias, dibujos, etc.).

3. Las habilidades auditivas estan relacionadas con las aptitudes para interpre-
tar y usar los sonidos y la musica.

4. Las habilidades lingiiisticas incluyen la capacidad de narrar aconteci-
mientos, de relatar sucesos con precision y de reconocer las acciones de
una historia.

5. Las habilidades cognitivas estan centradas en la inteligencia y la memoria.

6. Las habilidades motrices estan relacionadas con los movimientos corporales.

En el siguiente apartado, presentaremos un ejemplo de recurso multimodal
desarrollado en el marco del proyecto EC+ y evaluaremos las habilidades de
comunicacion que este recurso ayuda a mejorar en nifios con NCC. Sin embargo,
antes de desarrollar dicho recurso, cabe senalar las caracteristicas del material
multimodal que hemos elegido: un cuento interactivo.

6. APLICACION PRACTICA: EL CUENTO INTERACTIVO BABEL

Los cuentos interactivos en los que las palabras, las imagenes y los sonidos
interactian son la herramienta idénea para las personas con NCC. En efecto,
la combinacién de modos, la interactividad, la legibilidad y la dimensién lidica
son caracteristicas que convierten al cuento interactivo en un buen material que
implica la utilizacién de las habilidades de comunicacién. Gémez Garrido y Serra-
no Bellver (2013) destacan la importancia de contar y leer cuentos para el desa-
rrollo de los nifnos. Prestigiosos psicélogos como Bettelheim (1995) ya indicaron
que los cuentos permiten a los nifios conocer el mundo que les rodea, les ayuda a
forjar su personalidad a la vez que estimulan su imaginacién. Mientras que en los
cuentos tradicionales no se espera ninguna respuesta del lector, en los cuentos
interactivos, se propone un escenario en el que el receptor puede intervenir.
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En ese sentido, Perceval Verde y Tejedor Calvo (2005:180) apuntan que:

Las nuevas tecnologias de la informacién han ayudado a la creacion de
cuentos que superan el relato escrito para transformarse en un producto
audiovisual con diversas herramientas multimedia y con la posibilidad de
interaccién con el oyente.

Por otra parte, gracias a las nuevas tecnologias, los cuentos interactivos ofre-
cen subtitulos en diferentes idiomas asi como la posibilidad de elegir el audio en
el que se quiere oir el cuento. Un ejemplo es el cuento interactivo Babel, the cat
who would be king, que dispone de la narracién en off en inglés, francés, caste-
llano y neerlandés, y pistas de subtitulos en esos mismos idiomas (Figura 14.1).

El cuento presenta una interfaz interactiva (Figura 14.2) y el disefo de inte-
raccion cuenta con acciones como: tirar, soplar, arrastrar, girar, etc., segun las
secuencias del cuento. Aunque depende de la patologia, en general, la interactivi-
dad es muy 1til por su aspecto ludico. La pantalla tactil de la tableta o del disposi-
tivo mévil posibilita la intervencion de los nifios en la historia. Todos los recursos
que llamen la atencién y aumenten en interés son positivos para los nifios con
necesidades especificas. En la pagina web del cuento, se pueden apreciar todos
los recursos interactivos de los que dispone: http://babeltheking.com/. Uno de los
aspectos mas significativos de los cuentos interactivos es la posibilidad de incor-
porar cuantas pistas de subtitulos se deseen.

Figura 14.1. °EPIC. Figura 14.2. °EPIC.
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7. SUBTITULADO Y ADAPTACION DEL CUENTO

En lo que concierne a la subtitulacién como modalidad de traduccién audiovi-
sual, cabe recordar que:
La subtitulacién se puede definir como una practica lingiiistica que consiste
en ofrecer, generalmente en la parte inferior de la pantalla, un texto escrito
que pretende dar cuenta de los didlogos de los actores, asi como de aquellos
elementos discursivos que forman parte de la fotografia (cartas, pintadas,

leyendas, pancartas, etc.) o de la pista sonora (canciones, voces en off, etc.)
(Diaz Cintas, 2003:32).

Esta definicion indica claramente que la practica de la subtitulacion esta
supeditada a unos condicionantes técnicos concretos. En efecto, Diaz Cintas
(2003:203) indica que «la caracteristica principal de los subtitulos reside en la
reduccion que el contenido oral de la version original sufre en su metamorfosis
en material escrito de la version subtitulada». El cambio de medio de oral al
escrito, la segmentacion de las lineas de los subtitulos y la reducciéon son las prin-
cipales condiciones para subtitular adecuadamente. Para llevar a cabo la tarea
de subtitulacién de un cuento interactivo, es necesario tener en cuenta algunos
principios basicos:

— La estructura narrativa del cuento determina el pautado de los subtitulos.
— Los subtitulos deben estar sincronizados con la ilustracion y el sonido.

— Los subtitulos deben permanecer en pantalla el tiempo suficiente para su
lectura.

El cuento como subgénero narrativo de la literatura infantil y juvenil entrafia
cierta complejidad tanto a nivel de estructura (Propp, 1998) como a nivel 1éxi-
co-semantico (Sotomayor, 2000). Sin embargo, al ser un material multimodal que
combina principalmente dos modos semiéticos, la palabra y el dibujo, el procesa-
miento de la informacion se realiza mediante la interaccion texto/imagen (Moya
Guijarro y Pinar Sanz, 2007). Numerosos autores han sugerido que la adquisicién
del lenguaje de manera multimodal (Loncke, 1998; Rojas Lopez, 2013) desarrolla
la adquisicion de habilidades lectoras. De hecho, hay estudios empiricos como el
de Alba Rodriguez (2014) que demuestran que la utilizacién de subtitulos adap-
tados para las personas con discapacidad intelectual facilitan la comprension de
mensajes multimedia.

El proceso de subtitulacion consiste en dos etapas fundamentales:

Tras la transcripcion de la narracion y los didlogos en inglés, se realiza una
traduccioén al castellano. En primer lugar, se procede al pautado o spotting que
se centra en determinar los tiempos de entrada y salida del subtitulo en pantalla.
En segundo lugar, se procede a la creaciéon de los subtitulos propiamente dicha
que consiste en adaptar, sintetizar y estructurar el contenido de la informacién de
manera clara y sencilla. En la Figura 14.3 vemos un ejemplo concreto.
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Figura 14.3. °EPIC.

El personaje principal, Babel es un gato viejo y grufién que se aburre en casa
y decide subirse a un arbol muy alto para tocar las nubes.

Texto en inglés: Babel often climbs up trees, the highest he can find, yet, he
never manages to reach the clouds. So out of sheer frustration, he decides to
annoy them...

Traduccién al castellano: «A Babel le gusta trepar al 4rbol mas alto. Pero por
mas alto que sea, nunca consigue alcanzar las nubes. Entonces, de pura rabia, se
mete con ellas...»

Subtitulo: «BABEL NO PUEDE TOCAR LAS NUBES Y SE ENFADA».

Con la ayuda del programa GIMP, se crea la caja para el subtitulo en con-
sonancia con los colores de la ilustracion. Para el subtitulo, se usa un lenguaje
verbal conciso, con frases cortas y claras (véase Figura 14.4).

Figura 14.4. Subtitulo.
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Entre la lectura convencional de un cuento y la interaccién, se encuentra la
lectura pictografica (Martos, 2008). Los pictogramas son iconos, signos o ima-
genes esquematicas asociadas a actividades o situaciones que se utilizan como
herramientas para la comunicacion con nifios y constitugen un SCAA.

Los pictogramas son ttiles en el proceso de ensefianza/aprendizaje de la lec-
toescritura para los nifios y nifias que no saben descifrar las letras pero si pue-
den interpretar dibujos, ilustraciones e imagenes. La lectoescritura se asocia al
enfoque constructivista expuesto anteriormente en el cual el nifio puede desa-
rrollar las habilidades de comunicacion necesarias (Pérez Espinosa, 2017). Para
disefiar nuestra propuesta, hemos trabajado con los recursos que el proyecto
EC+ ofrece, ya sefialados anteriormente. Para la modificacion de texto escrito a
lectura pictografica se han tenido en cuenta diversos aspectos. Dichos aspectos
estan desarrollados en el Capitulo 12, apartado 6.2 «Criterios para crear la app.
Caracteristicas de los simbolos» por Marina Calleja Reina y José Miguel Rodri-
guez Santos en este mismo volumen:

— Creacion y seleccién de pictogramas relacionados con el contenido.

— El tamano del pictograma debe ser el adecuado para una correcta visuali-
zacion.

— Los pictogramas escogidos deben ser claros y concisos, evitando detalles
innecesarios.

— Los pictogramas representan sustantivos, adjetivos y verbos.

Para el disefio de los pictogramas, es necesario determinar a) el contenido
que hay que incluir; b) la representacion de este contenido; ¢) la organizacion del
contenido, y d) la presentacion del contenido en la pantalla.

En cuanto a la parte técnica se refiere, la inclusion de los pictogramas en el
cuento interactivo se ha realizado con el programa GIMP 2, software libre para
retoque y edicién de imagenes. En la Figura 14.5 se recoge un ejemplo de picto-
gramas creados en el marco del proyecto EC+ que forman la tira de pictogramas
que corresponde al subtitulo anterior.

Figura 14.5. Tira de pictogramas: Babel + no tocar + nube + gato enfadado.

La representacion y el color han sido factores que se han tenido muy en cuenta
en el disefio de los pictogramas. De este modo, para poder identificar a Babel con
mas facilidad, se ha creado un pictograma del gato con su atributo: la bufanda roja.
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A continuacion, se integran en la ilustracion tanto el subtitulo como la tira de
pictogramas. Veamos el resultado en la Figura 14.6.

Figura 14.6. °EPIC.

Veamos otro ejemplo que se muestra en la Figura 14.7.

Texto en inglés: One day, Babel is struck by lightning and he falls out of his
tree. Since the tree is very high, Babel falls for a long time. Enough time for him
to think about his miserable life.

Traduccién al castellano: «Un dia, casi le parte un rayo y Babel se cae del
arbol. Como el arbol es tan alto, Babel tarda mucho en caer. Tanto que le da tiem-
PO a pensar en su triste vida.

Subtitulo: «<UN RAYO LE ALCANZA. BABEL SE CAE DEL ARBOL>.

La accién siguiente (Figuras 14.8 y 14.9) muestra a Babel cayéndose golpeado
por un rayo. Supone un giro decisivo en la historia ya que traera consigo nume-
rosas consecuencias. El verbo «caer» es pues un verbo con mucha carga infor-
mativa. Por ello, se ha disefiado con un pictograma «dinamico» que representa
un nifio cayéndose. El efecto ha sido muy impactante ya que, como veremos mas
adelante en el andlisis de la muestra, todos los nifios «se cayeron» literalmente
al leer el pictograma.
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Figura 14.7. °EPIC.

Figura 14.8. Tira de pictogramas: 1 + rayo + tocar + Babel + caer + arbol.

Figura 14.9. °EPIC.
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En ocasiones, dependiendo de la accién, y para no saturar demasiado la ilus-
tracién, se ha optado por utilizar pictogramas compuestos (véanse ejemplos en
la Figura 14.10).

Figura 14.10. Ejemplos de un pictograma simple
(gato Babel) y de uno compuesto (preguntar para
construir el castillo).

Una vez adaptado la totalidad del cuento, se procede a presentar el material a
una muestra piloto de doce nifios y nifias con NCC con el objetivo de valorar la
idoneidad de dicho recurso.

8. ESTUDIO EMPIRICO

La muestra ha sido extraida a partir de una poblacién que acude al centro para
una intervencién logopédica por tener discapacidad intelectual y necesidades
complejas de comunicacién. Dicha muestra estd constituida por un grupo de doce
nifos y ninas entre seis y ocho anos. Dos de ellos tienen paralisis cerebral (PC);
dos presentan sindrome de Down (SD); seis tienen un trastorno del espectro autis-
ta (TEA), uno de los cuales cursa tetrasomia parcial del cromosoma 15 (Idic 15),
Yy, por ultimo, dos padecen un trastorno del lenguaje (TEL), uno de ellos con SD.

Pasamos a comentar en qué medida el cuento interactivo ha contribuido a
favorecer sus habilidades de comunicacion (tactiles, visuales, lingiiisticas, audi-
tivas, cognitivas y auditivas).

En cuanto a la habilidad tactil se refiere, todos los sujetos han interactua-
do con el cuento. Los cuentos multimedia interactivos para tabletas tienen una
dimension ludica que les permite leer, interactuar y jugar, lo que despierta mucho
su interés porque ellos mismos lo manipulan con los dedos.

En general, los resultados han sido variables atendiendo al componente
cognitivo.

En lo referente a la habilidad lingiiistica, todos los sujetos han extraido el sig-
nificado global (estructura del cuento), pero no el argumento de fondo. Hay un
problema de abstraccion verbal (mental). Si entienden la accién concreta (caer-
se), pero no comprenden la secuencia ordenada. Los sujetos tampoco entienden
la causalidad o la finalidad de una accién. Los sujetos con PC tienen la comuni-
cacion verbal y la no verbal alterada, es decir, no usan el lenguaje verbal y/o cor-
poral como comunicacién funcional. Sin embargo, los sujetos con un trastorno
del espectro autista (incluyendo al sujeto con Idic 15) y los sujetos con trastornos
del lenguaje, aunque sufran de discapacidad intelectual, tienen una capacidad de
comprension mayor a la capacidad de expresion. La logopeda refiere que algu-
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nas palabras destacables no se han comprendido en algunos casos: «gruién»,
«aburrirse», «dice que un rey necesita un castillo», «quién», «aventuras».

Con respecto a la habilidad visual, todos han procesado la informacién trans-
mitida por los pictogramas. No obstante, la comprensién de la informacion trans-
mitida por los pictogramas esta sujeta a las deficiencias individuales de cada
sujeto. Todos interpretan la palabra relacionada con la imagen-pictograma (1éxi-
€0), sin embargo, no procesan las proposiciones condicionales, las relativas, las
preposiciones, los conectores, los verbos abstractos («pensar», «<puede», «quie-
ren»), ni tampoco procesan la abstraccion verbal («construir un castillo»). La
logopeda expone que los cuentos son narraciones con cierta complejidad y que
los sujetos estan acostumbrados a pictogramas mas simples relacionados con la
tareas cotidianas (comer, lavarse, etc). Los pictogramas se comprenden segin
niveles cognitivos. Algunos no los entienden cuando aumenta la complejidad del
relato, aunque si comprenden las emociones basicas (triste, enfadado, contento,
etc.). Todos los sujetos identifican al gato Babel, pero no en clave «protagonista»,
sino como personaje del cuento. Preguntando por cudl es su personaje favorito,
curiosamente, hay empate entre el gato y el pajaro. En ese sentido, las ilustra-
ciones colaboran al significado global del cuento. Este hecho confirma que los
sujetos son «visuales».

En cuanto a la habilidad cognitiva se refiere, los sujetos con TEA presentan
mayor procesamiento de pictogramas, aunque depende de las diferencias de
discapacidad intelectual de cada uno. En general, procesan las secuencias de
acciones pero las relatan en desorden y no pueden ser precisos (;para qué el gato
Babel se pone la corona o construye el castillo?). Segun los niveles de discapaci-
dad, los sujetos pueden relatar lo mas relevante de la historia, aunque sin seguir
el orden correcto. La logopeda explica que hay que tener presente que todos los
participantes tienen afectado el componente expresivo del lenguaje y dificulta-
des en la memoria verbal. Todos los sujetos procesan las imagenes-pictogramas
con las secuencias de acciones: «tormenta, rayo, muerte, castillo destruido». Sin
embargo, no relacionan dicha secuencia de acciones con el fenémeno meteoro-
légico (no comprenden la relaciéon de causalidad). Las secuencias de acciones
son procesadas correctamente en los casos en los que el desarrollo cognitivo
esta mas preservado, en algunos casos se siguen las acciones pero sin causali-
dad. Los sujetos con TEA cuya expresion oral es escasa, han desarrollado otras
habilidades no verbales. Estos sujetos son mas visuales y procesan mejor los pic-
togramas. Tratandose de los TEA, hay diferencias en el modo de procesamiento:
dos de los sujetos TEA con menor discapacidad intelectual han procesado mejor
los pictogramas.

Los sujetos con SD no procesan los pictogramas de la misma manera que los
sujetos con TEA. Los sujetos con SD procesan la imagen en su globalidad, es
decir, no se detienen en los detalles presentes en los pictogramas procesados.
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Esta forma de procesamiento de los pictogramas supone una generalizacién que
es compensada por la expresion oral, habilidad que estd mas desarrollada en los
sujetos con SD. Los TEL tampoco son tan lectores como los TEA, no se fijan en
los pictogramas, simplifican mas.

En relacion con las habilidades auditivas, los sujetos muestran una sensibili-
dad al ritmo musical, a las onomatopeyas y, sobre todo, a la entonacién de la voz
de la narradora.

Finalmente, las habilidades motrices reflejan la discapacidad fisica de los
sujetos con PC frente a los demas sujetos que interactiian con el cuento.

9. CONCLUSION

Atendiendo a los resultados de la muestra analizada, podemos concluir que se
han cumplido los objetivos planteados. El recurso multimodal EC+ constituye
una herramienta facilitadora para todos los sujetos independientemente de su
patologia. Mediante el cuento interactivo adaptado con pictogramas se permite a
los sujetos acceder a la comprension lectora o simplemente visual del relato. Este
hecho corrobora la afirmacién de Light y McNaughton (2012) quienes apuntan
que gracias a los SCAA «se espera encontrar una aumento significativo en los
intercambios comunicativos funcionales entre los cuidadores y entornos cerca-
nos y la poblacién objeto de estudio».

Se puede suponer que el uso continuado de pictogramas aumenta la atencién
de los sujetos, activa la memoria (puesto que anticipan las imagenes que apa-
recen) y ayuda a trabajar conceptos como la percepciéon espacial y temporal,
asociando lugares con personas, actividades, etc.

Los resultados ponen de relieve que la lectura pictografica influye significa-
tivamente en el desarrollo integral de los sujetos. Cabe puntualizar que el proce-
samiento de las imagenes con pictogramas depende del grado de discapacidad
intelectual. Lo no verbal esta unido a lo cognitivo (a la discapacidad intelectual
o mental).
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12. ANEXOS

Subtitulos en castellano
1. BABEL ES UN GATO VIEJO Y GRUNON
. SU CASA ES VIEJA Y BABEL SE ABURRE
. BABEL SE SUBE A UN ARBOL
. BABEL NO PUEDE TOCAR LAS NUBES Y SE ENFADA
. UN RAYO LE ALCANZA. BABEL SE CAE DEL ARBOL
BABEL VE A UN PAJARO DENTRO DE UNA JAULA
. BABEL PIENSA QUE ES UNA CORONA DE REY
. BABEL SE PONE LA CORONA Y DICE QUE ES UN REY
. EL PAJARO DICE QUE UN REY NECESITA UN CASTILLO
. BABEL PREGUNTA QUIEN QUIERE CONSTRUIR EL CASTILLO
. LAS OVEJAS DICEN Si
. EL CASTILLO ESTA ACABADO
. BABEL Y LAS OVEJAS DUERMEN
. EMPIEZA A LLOVER. HAY NUBES Y RAYOS
. LOS RAYOS DESTRUYEN EL CASILLO
. EL PAJARO VUELA Y LAS OVEJAS SE VAN
. BABEL NAVEGA HACIA NUEVAS AVENTURAS
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Capitulo 15

EVALUATING SATISFACTION WITH SUBTITLES
FOR PEOPLE WITH HEARING IMPAIRMENT
IN SPANISH AUDIOVISUAL MEDIA

Joanne Lucy Elias, Maria José Varela Salinas (University of Malaga)

1. INTRODUCTION

Today, our society can be considered as an “information society”. In fact, the
audiovisual media are ubiquitous in our lives and represent an essential tool for
accessing information. Hence, the importance of equal opportunity and social
integration of disabled people. Social pressure, as well as the legal framework,
is increasing in order to remove the barriers that this target group faces when
trying to get access to information through audiovisual media on an equal basis
with non-disabled people.

This study is part of the interdisciplinary framework of a European project'.
It is relevant because deafness, both pre-locutive and acquired, can also be asso-
ciated or derived from other disabling conditions which the project deals with. It
contributes to the training of translators interested in communicating with people
with disabilities and the research we carried out shed light on the communication
gaps faced by disadvantaged groups.

Our study focuses on people with hearing impairment and their access to
audiovisual media just as the hearing people via SDH or subtitling for the deaf
and hard-of-hearing in Spain.? This adapted system is, so far, the most efficient
way for this group to access entertainment, culture and information, and, there-
fore, it represents substantial improvements in their quality of life. In 2003, the
Spanish Association of Standardization and Certification (AENOR) published

1 Erasmus+ project: Reference number: 2015-1-ES01-KA203-015625, Enhancing communication: research
to improve communication for people with special needs and development of ICT resources and tools.

2 According to the data obtained from the Spanish National Statistics Institute (INE) in 2008, there were
1,064,000 deaf and hard-of-hearing persons, representing 2.3% of the total population.
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a standard with subtitling guidelines for deaf and hard of hearing people as a
result of consultations with all interested parties (users, subtitlers, TV opera-
tors, etc.). In 2012 an upgrade was performed and is currently being applied in
Spain (AENOR: 2012).

The present work attempts to deepen in the knowledge of the profile of people
who use Subtitles for the Deaf and Hard of Hearing (SDH). It studies especially
the perception of the quality of SDH by the Spanish hearing impaired public and
tries to find out if there is a specific relationship between the user’s auditory pro-
file and the level of satisfaction with SDH. In order to achieve this goal, a ques-
tionnaire for the hearing impaired was prepared and distributed through different
institutions. Later, a descriptive analysis of the replies received was performed.

2. STUDY ON SATISFACTION WITH SUBTITLES FOR PEOPLE
WITH HEARING IMPAIRMENT

2.1. Methodology

In order to get a view from the perspective of users of subtitling for the deaf and
hearing impaired people, a survey was conducted. About 150 copies of question-
naires were distributed in different places, and in the end 40 of them were com-
pleted. Initially, the number of completed questionnaires was superior, but they
were discarded because they were incomplete or there were contradictions in the
answers. Specifically, questionnaires were collected in four different auditory
centres (José Luis Dominguez, OI2, Amplifén and Widex), dedicated to the sale of
hearing aids, in the administrative management of the Spanish National Organi-
zation for the Blind (ONCE) and in the Federal Society of Deaf people in Malaga
(SFSM). Of all the questionnaires, 16 were completed in auditory centres, 5 in the
ONCE and 19 in the SFSM. They were given in after a brief explanation of the
purpose of the study and the correct way to fill in the questionnaire. Respondents
were given a week for its completion before being collected.

A model of the questionnaire used in this study is attached (see Annex 15.1).
To prepare the sample, we established the following independent variables:
— Sex.
— Age.
— Employment.
— Level of hearing loss.
— Age of onset of hearing loss.
— The communication method(s).
— Use of hearing aids.
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— Reading problems.
— Vision problems.

This allowed us to know the profile of the respondents (questions 1-9).

Then, the indicators were determined and the questions to be included in the
survey were presented. Finally, the possible answers were categorized. These
allow analyzing the accessibility and level of satisfaction of SDH (questions
10-18). The answers are collected in a table in Annex 15.2.

After collecting data through the survey, we carried out its analysis. To this
purpose, we used the programme Microsoft Excel and SPSS Statistics, specific
to the statistical treatment that allows the development of a database. We pres-
ent the most significant data using graphics to facilitate the monitoring of data
analysis and to see if there is a correspondence between the hearing profile of
respondents and their level of use and satisfaction of SDH.

2.2. Study sample

As mentioned, the sample used for this study consists of 40 surveys of subjects
with the following characteristics.

2.2.1. Sex

Regarding gender, we tried to get the maximum equality possible. As shown in
the graph, the questionnaire was answered by 24 men and 16 women; that is, 40%
of the respondents were female, and 60% were men.

2.2.2. Age

The age division was performed as follows:

— 15 to 24 year-olds.
— 25 to 40 year-olds.
— 41 to b9 year-olds.
— 60 to 74 year-olds.
— Older than 75.

After the investigation, it was decided not to include the age range under 15.
Children with hearing disabilities are part of a group of users of the SDH that
have their own needs, which differ from those of adults/elderly, and in this case,
they should be the subject of a specific study. Additionally, some of the questions
in the survey would not have been appropriate for children.

The groups whose age range is between 25 and 59 have contributed the most
to the replies of the questionnaires with 24 subjects (60%). In the second place
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are the people whose age is over 75, with eight subjects (20%). Thirdly, the group
whose age is between 60 and 74, who answered six subjects (15%). And lastly, the
group of 15-24 year-olds, with two subjects (5%). Therefore, the last group’s con-
tribution is quite small, but the distribution of answers is well balanced among
the rest of categories.

2.2.3. Employment

This time, the sample was classified into four possible groups (see Figure 15.1):
— Student.

— Working.

— Unemployed.

— Retired.

32.5%

Frequency

Figure 15.1. Respondents’ Employment.

Figure 15.1 shows that the number of subjects who are studying is the lowest,
reflecting what was mentioned earlier about the small number of responses
from young people. However, the number of subjects who work, are unem-
ployed or retired is very similar. These figures are fully coherent when com-
pared to the different age ranges of the respondents. Moreover, about a third
of them claim to be unemployed. This significant part could be the result of a
problem of integration of people with hearing impairment in the world of work,
although in the current economic situation, it is difficult to determine to what
extent this is the case.
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2.2.4. Hearing loss level
The degree of hearing loss is measured as follows (see Figure 15.2):

— From 20 to 40 dB (mild hearing loss).

— From 40 to 70 dB (moderate hearing loss).
— From 70 to 90 dB (severe hearing loss).
— More than 90 dB (profound hearing loss).

25 —
20 —
> 15 —
o
c
Q
3
o
= 10 —
> 225%
2.5% 15.0%
I sox |
Normal Mild Moderate Severe Profound
hearing hearing hearing hearing hearing
(2-20 dB) loss loss loss loss
(20-40 dB) (40-70 dB) (70-90 dB) (more

than 90 dB)

Figure 15.2. Hearing loss level of respondents.

Most respondents (556%) have a moderate level of hearing loss. Groups of
severe and profound hearing loss are the next to be the most numerous with
22.56% and 15% respectively. Therefore, over 90% of the subjects suffer from high
hearing loss (between medium and profound). Presumably, these people will
need good quality, adapted subtitles. On the other hand, 2.5% (one person) has
a normal hearing. It has been decided to keep and include his/her responses as
a client of a hearing aid store that uses SDH. It can be assumed that this person
has a very slight hearing impairment.

2.25. Age of onset of hearing loss

Figure 15.3 shows that 37.5% of the respondents have a congenital hearing loss;
the vast majority (62.5%) started their hearing loss before the age of 3, and 17.5%
probably suffer from ageing-related deficiencies (beginning at the age of 55). The
age of onset of hearing loss is a crucial element because people who have lost
their hearing before they are three, i.e. before they could speak and read (prelin-
gual deaf), may face particular problems in reading (see section 2.2.8).
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Frequency

\
75% MY,
N
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7.5%

5.0%

Congenital  0-18 18 month- 4-19 20-34 35-54 55-74 Older
month-olds 3 year-olds year-olds year-olds year-olds year-olds than 75

Figure 15.3. Respondents' age of onset of hearing loss.

2.2.6. Communication methods

In the questionnaire, there are three methods of communication identified: oral
language, sign language and lipreading. Since subjects have the possibility of
using more than one way to communicate, this is a multiple choice question.
Therefore, the total reaches 132.5%.

25 —
20 —
>
2
S 15
3
o
2
5 | 22.5%
0 —
Oral language Sign language Lip reading

Figure 15.4. Communication method(s) used by the respondents.

More than a half of the respondents use oral language and sign language, and
only 22.5% also use lip reading. Of all respondents, 35% use exclusively verbal
language and 40% just sign language. 25 % of the subjects use more than one
method of communication (see Figure 15.4). It is important to mention that it
is a myth to think that all deaf people can read lips. Indeed, lip reading is an
acquired skill.
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2.2.7. Use of hearing aids

The questions about the use of hearing aids offered three possible answers. First,
the subjects do not make use of any hearing aid; second, they do use a hearing
aid: an electronic device inserted into the ear that amplifies sounds, and third,
they use a cochlear implant that consists of embedding an electronic device
through surgery inside the ear. Most respondents, 57.5%, do not use any hearing
aid, while 40% use hearing aid, and only one person has a cochlear implant.

2.2.8. Reading problems

Most subjects show no reading problems (82.5%), and only 17.5% have difficulties
in that field. If we reflect a bit, we find that all the people with reading problems,
except one, use only sign language. They are between 25 and 59 years old, are
prelingual deaf and have among medium and profound hearing loss. Thus, we
can assume that the problem is related to an early and high hearing loss.

2.2.9. Vision problems

72.5% of the sample has no vision problems, while the remaining 27.5% admits
having a related issue. 41% of them are 60 or older, and 59% are between 25 and 59
years old, which indicates that the vision problem is not necessarily related to age.

2.2.10. Conclusion of the sample

After a detailed presentation of the profile of all those polled for this study, we
observe that the sample is very diverse; that is, it is composed by all kind of peo-
ple from the deaf community, of all age ranges and with a highly variable degree
of hearing loss. We can consider that this has been achieved thanks to the varied
choice of institutions where the surveys were handed out.

3. ANALYSIS RESULTS

In this section, we examine the answers to questions regarding the use and satis-
faction of users of SDH provided by the different audiovisual media. Following
a presentation of the answers to each question, these responses are analyzed
according to some characteristics of the respondents’ profile, in order to provide
a descriptive analysis. The structure for each of the questions is always the same:

— According to the level of hearing loss.

— According to the age of onset of hearing loss.
— According to the communication method.

— According to the use of hearing aids.

Whenever we identified trends related to these features, we highlight them
and try to explain. In case that there was no particular trend, no comment will be
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made on. Analyses were also performed according to vision and reading prob-
lems but, as they showed no representative trend, they are not included in the
following figures.

Finally, each test finishes with a concluding comment in order to summarize
the results of the responses.

As shown in the Figure 15.5, 32.5% of subjects have been using the SPS for
10 to 20 years, while 30% for 5 to 10 years. Thus, we see that 70% has already
been using the SDH for 5 to 20 years; 30% for 1 to 5 years and only 7.5% for over
20 years. Therefore, we conclude that most respondents have some experience
with the use of SDH, allowing them to make an informed assessment.

35

30 —

25 —

20 —

Percentage

15 —

10 —

7.5%

1 year 1-5years 5-10 years 10-20 years + 20 years

Figure 15.5. Respondents' SDH usage time.

Different types of audiovisual media in which you can see the SDH are the
digital and satellite TV, DVD, cinema and the Internet. This is a multiple choice
question, because it is possible that the subjects use the SDH in various audiovi-
sual formats. Therefore, the total reaches 157.5% (see Figure 15.6).

Frequency

22.5%

Digital TV Satellite TV DVD/Blu-Ray Cinema Internet

Figure 15.6. Type of audiovisual media in which the respondents use more the SDH.
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We found that 85% of the respondents admit using the SDH teletext in digital
TV, while the rest of audiovisual media presents a use of SDH between 15% and
22.5%. Internet is the second most used with 22.5%.

3.1. According to the level of hearing loss

It does not stand out any particular information on this graph; people of all cat-
egories of level of hearing loss use SDH with the same frequency in different
media (see Figure 15.7).

40
B Normal hearing

30 B Mild hearing loss
Q .
§> Moderate hearing loss
é 20 — Severe hearing loss
2 Profound hearing loss

10 —

o | MmN |
Digital TV  Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Figure 15.7. Type of audiovisual media in which the respondents use more the SDH,
according to the level of hearing loss.

3.2. According to the age of onset of hearing loss

In Figure 15.8, on the one hand, it is shown that digital TV is the only audiovisual
format used by all categories belonging to the age of onset of hearing loss. On
the other hand, the only ones who use SDH on the Internet are prelingual deaf.

2 Age of onset
of hearing loss
20 —
B Congenital
S M 0-18 month-olds
2 15
§ 18 month-3 year-olds
o 4-19 -ol
2 4o year-olds
20-34 year-olds
5 _ [] 35-54 year-olds
55-74 year-olds
I. E B l§ Older than 75
o -
Digital TV Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Figure 15.8. Type of audiovisual media in which the respondents use more the SDH,
according to the age of onset of hearing loss.

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



220 DISABILITY AND COMMUNICATION

3.3. According to the communication method

2 Communication
method
20 —
B Oral language
S Sign |
g 45 ign language
é Lip reading
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Digital TV Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Figure 15.9. Type of audiovisual media in which the respondents use more the SDH,
according to the communication method.

3.4. According to the use of hearing aids

Use of hearing aids
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§7 Yes, hearing aid
& 20 — Yes, cochlear
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Digital TV Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Figure 15.10. Type of audiovisual media in which the respondents use more the SDH,
according to the use of hearing aids.

3.5. Final remarks

The use of different audiovisual media shows no significant trend. However, on
the one hand, it is found that those who use SDH on the Internet are only prelin-
gual deaf, and, on the other, that digital TV is the only format used by all catego-
ries belonging to the age of onset of hearing loss.

In short, the graphs show answers that are consistent with individual answers.
Digital TV appears as the dominant format in which the SDH is used by all the
groups surveyed.
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4. OPINION ON THE FORMAT THAT OFFERS THE BEST SDH

Once again, this is a multiple choice question. In this case, the total of answers
reaches 125.7% (see Figure 15.11).

20
15 —
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0 —
Digital TV Satellite TV DVD/Blu-Ray Cinema Internet

Figure 15.11. Respondents’ opinion on the format that offers the best SDH.

We found that 43.6% of the respondents choose the digital TV as a format that
offers the best SDH. In the second place, with almost the same percentage, locat-
ed movies and the Internet with 28.2% and 30.8% respectively.

4.1. According to the level of hearing loss

Level of hearing loss

20 —
B Normal hearing

B Mild hearing loss

Moderate hearing
loss

Severe hearing

loss
[J Profound hearing
loss
§ ]

Digital TV Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Percentage
o
|

Figure 15.12. Respondents’ opinion on the format that offers the best SDH, according to the
level of hearing loss.

Figure 15.12 does not follow the trend of the total of the answers, as the sec-
ond largest category (the subjects suffering from severe hearing loss) expresses
a preference for the format of the cinema and less appreciation for the SDH in
digital TV. Since the categories of medium and profound hearing loss do not show
this difference in their opinion, it can be considered that it reflects a personal
preference, rather than being related to the level of hearing loss.
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L4.2. According to the age of onset of hearing loss

Age of onset

12 of hearing loss
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4-19 year-olds

20-34 year-olds
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Digital TV Satellite TV DVD/ Cinema Internet
Blu-Ray

Figure 15.13. Respondents’ opinion on the format that offers the best SDH, according to the
age of onset of hearing loss.

As happens with the use of SDH on the Internet, it is interesting to note here
that only prelingual deaf think that the Internet is the format that provides the
best SDH (see Figure 15.13).

4.3. According to the communication method

Regarding the total number of respondents in these categories, it should be not-
ed that people who communicate through sign language choose the internet. On
the contrary, those who use oral language prefer the SDH in the digital TV (see
Figure 15.14).

Communication
20 — method
B Oral language
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S 10 —
2
[
o
) I I
: Il
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Figure 15.14. Respondents’ opinion on the format that offers the best SDH, according to the
communication method.
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4.U4. According to the use of hearing aids

Respondents who use hearing aid clearly express their inclination for digital
television, while those who do not wear prosthesis have a preference for the cinema
and especially the Internet (see Figure 15.15).
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Figure 15.15. Respondents’ opinion on the format that offers the best SDH, according to the
use of hearing aids.

4.5. Final remarks

The Internet and digital TV are the formats that offer the best SDH according
to the surveyed subjects. It shows once again that the prelingual deaf, who are
in most cases those who communicate through sign language, have an obvious
preference for the Internet. However, those using oral language choose digital
TV. Finally, the deaf who wear a hearing aid prefer the digital TV and those who
do not wear prosthesis choose the Internet as the best.

5. OPINION ON THE CHANNELS THAT OFFER THE BEST
QUALITY OF SDH

As it is a multiple choice question, the total percentage is 297.5% (see Fig-
ure 15.16).

We can observe that the opinion of the subjects is proportionately divided
among the possible answers; however, the Corporation for Spanish Radio and
Television (RTVE), which was one of the first channels to offer the SDH in Spain,
is the group that provides the best quality according to respondents (60%). It
seems, the percentages merely reflect the audience level of the different chan-
nels and is therefore not significant, which makes sense since all the Spanish
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channels should apply the same requirements from the regulation UNE 153010,
and consequently, the quality of SDH is supposed to be quite similar in all of them.

25

20

Frequency
1S

45%
5 42.5%
0
RTVE TV Atresmedia Mediaset Veo TV SGT
autonémica Net TV

Figure 15.16. Respondents’ opinion on TV channels that offers the best quality of SDH.

5.1. According to the level of hearing loss
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Figure 15.17. Respondents’ opinion on TV channels that offer the best quality of SDH,
according to the level of hearing loss.

5.2. According to the age of onset of hearing loss

Comparing with the total of answers, it appears that subjects with hearing impair-
ment since birth express a slight preference for the groups Mediaset and the Net
SGT TV (see Figure 15.18).
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Figure 15.18. Respondents’ opinion on TV channels that offer the best quality of SDH,
according to the age of onset of hearing loss.

5.3. According to the communication method

People who use oral language show a significant preference for RTVE, while
those using sign language like almost equally different groups of channels (see
Figure 15.19).
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Figure 15.19. Respondents’ opinion on TV channels that offer the best quality of SDH,
according to the communication method.
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5.4. According to the use of hearing aids

People using hearing aids show more preference for RTVE and less for other
channels than people who do not use hearing aids (see Figure 15.20).
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Figure 15.20. Respondents’ opinion on TV channels that offer the best quality of SDH,
according to the use of hearing aids.

5.5. Final remarks

As mentioned earlier in this section, RTVE is the group that gathers a little more
recognition than the rest of channels, particularly by the users who wear a hear-
ing aid device and use oral language. The explanation may reside in two facts:
that this corporation has been broadcasting subtitles for the deaf for a longer
time than the others, and that its audience share is high. But usually, we do not
identify any significant preference between the different channels since they
follow the current standard of SDH. That confirms the importance of having
and applying a standard that ensures a similar level of quality among television
channels.

6. OPINION ON SDH QUALITY ON TV IN GENERAL

Figure 15.21 shows how 75% of the respondents consider that quality on televi-
sion is sufficient or acceptable, and 20% think it is good or excellent. Only 5% is
very critical, considering it poor.
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Figure 15.21. Respondents’ opinion on the SDH quality on TV in general.

6.1. According to the level of hearing loss
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Figure 15.22. Respondents’ opinion on the SDH quality on TV in general, according to the
level of hearing loss.

It should be noted that the only category of people who think that the SDH on
TV is poor are those with profound hearing loss (Figure 15.22). It makes sense
that this group is the most critical, because, since they do not hear a sound, they
are the users who need quality adapted subtitles the most.
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6.2. According to the age of onset of hearing loss

Age of onset
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Figure 15.23. Respondents’ opinion on the SDH quality on TV in general, according to the
age of onset of hearing loss.

6.3. According to the communication method
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Figure 15.24. Respondents’ opinion on the SDH quality of TV in general, according to the
communication method.

6.4. According to the use of hearing aids
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Figure 15.25. Respondents’ opinion on the SDH quality on TV in general, according to the
use of hearing aids.
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6.5. Final remarks

The opinion of all the categories of respondents follows the usual trend. However,
it would be possible to improve the quality of SDH on TV because only 20% con-
sider that its quality is good or excellent. What is most remarkable is that the only
users who think that the SDH on TV is poor, are those with a profound hearing loss.
Due to their condition, they have much more significant needs regarding quality as
they cannot hear anything.

7. OPINION ON THE QUALITY OF LIVE SDH

The opinion on live programs reflects a poor quality (see Figure 15.26).
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Figure 15.26. Respondents’ opinion on the quality of live SDH.

7.1. According to the level of hearing loss
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Figure 15.27. Respondents’ opinion on the quality of live SDH, according to the level of
hearing loss.
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7.2. According to the age of onset of hearing loss
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Figure 15.28. Respondents’ opinion on the quality of live SDH, according to the age of onset
of hearing loss.

7.3. According to the communication method
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Figure 15.29. Respondents’ opinion on the quality of live SDH, according to the
communication method.

7.4. According to the use of hearing aids
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Figure 15.30. Respondents’ opinion on the live SDH quality, according to the use of hearing
aids.
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7.5. Final remarks

All the users share the same opinion about live SDH; it shows that they are unhap-
py with its quality. Indeed, subtitled live programmes have many mistakes and
synchrony problems. Thus, it might be assumed that it is closely linked to the
time available for reading them and the deficiencies of the techniques used to
produce them.

8. OPINION ON THE SDH QUALITY ON DVDS

Figure 15.31 illustrates that no respondent thinks the SDH on the DVD is poor.
Just over half of the respondents (57%) consider it/them sufficient or acceptable.
And 40% think that their quality is good or excellent, which is a lot better than the
television quality results.
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Figure 15.31. Respondents’ opinion on the SDH quality on DVDs.

8.1. According to the level of hearing loss

People with severe and profound hearing loss express a satisfaction level slightly
higher than the general opinion on the quality of DVDs (see Figure 15.32).
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Figure 15.32. Respondents’ opinion on the SDH quality on DVDs, according to the level of
hearing loss.
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8.2. According to the age of onset of hearing loss

People suffering a congenital hearing disability show a slightly higher level of
satisfaction than average, concerning the quality of DVDs (see Figure 15.33).
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Figure 15.33. Respondents’ opinion on the SDH quality on DVDs, according to the age of
onset of hearing loss.

8.3. According to the communication level

15 —

Communication
method

M Oral language

Sign language
Lip reading
0

Poor Sufficient ~ Acceptable Good Excellent

Percentage
15
|

v
|

Figure 15.34. Respondents’ opinion on the SDH quality on DVDs, according to the
communication level.

8.l4. According to the use of hearing aids
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Figure 15.35. Respondents’ opinion on the SDH quality on DVDs, according to the use of
hearing aids.
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8.5. Final remarks

Subtitles on DVDs are well appreciated in terms of quality. It is not distinguished
a great difference of opinion among categories of users. The only thing that
stands out is that deaf people since birth as well as those suffering from severe
and profound hearing loss tend to appreciate more the SDH on DVDs than the
ones belonging to other categories.

60 —

50 —

40 —
[
30 — Live
DVDs
20 —
10 —
o L 1 n

Poor Sufficient Acceptable Good Excellent

Percentage

Figure 15.36. Opinion on the SDH quality on TV, live and on DVDs.

Figure 15.36 puts together and emphasizes the respondents’ opinion on these
three audiovisual media to account for an overall view of the SDH users’ perspec-
tive.

9. FINAL CONCLUSIONS

Subtitling for deaf and hearing-impaired people is a topic that has been given
particular attention by the authorities and other stakeholders in recent decades.
As a result, regarding the quality and supply of SDH in the audiovisual media
in Spain, it is considered that there has been a significant improvement. Tech-
nological advances have also been very supportive, offering new solutions and
enabling users to control better the available services. However, there are still
improvements to be made.

The survey that was carried out does not allow drawing general conclu-
sions because of the insufficient number of respondents. However, based on
the answers received, we achieved some observations; on the one hand, about
the overall profile of Spanish users of SDH, and, on the other, on its assess-
ment of the quality of SDH. Hence, we propose some reflections on possible
improvements:
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— The survey allows concluding that the community of deaf and hearing-im-
paired people —and therefore potential users of SDH-is considerably heteroge-
neous regarding the type and degree of their disability, and the media they use.

— Digital television, far above others, is the most employed audiovisual media
among users of SDH, regardless of the individual hearing profile.

— It is noted that only prelingual deaf claim to use SDH on the Internet and they
appreciate their quality. In addition, users of sign language express a clear
preference for SDH on the Internet compared to other formats. This confirma-
tion could be explored in more detail in order to understand better the reasons
for this preference.

— In general, users do not show any specific preference regarding the Span-
ish television channels; the SDH quality on digital TV is considered accept-
able by most respondents. However, few people think their quality is good or
excellent. Hence, it may be contemplated the need to take steps in order to
improve it.

— On the other hand, live SDH is considered poor for more than half of the sub-
jects, without distinction of hearing impairment. Obviously, there is still so
much room for improvements in this field, and we can hope that technological
advances in the field of voice recognition, for instance, would improve the
quality of live SDH.

— We believe that a new survey with a larger sample of users and some more
specific questions would enable us to obtain additional and more detailed
information. However, it seems that the data collected has allowed drawing
interesting provisional conclusions on the subject. Several authors who have
studied the subject as Diaz Cintas (2005, 2007, 2010) or Pereira Rodriguez
(2005, 2010) claim that a solution to better meet the diverse needs of all the
users of SDH would be to offer the possibility to choose between two types
of subtitles: summarized or detailed. In this way, each user could choose the
form of transcription (literal or adapted) that they prefer and suits better in
each case. It can be expected that technological advances will open the way
to an economically possible solution in this regard, but now it seems a distant
solution.

— Since the speed of subtitling can be a problem for many deaf people (De Linde
and Kay, 2016:12), it would be useful to carry out a similar survey to ascertain
the satisfaction of sign language in audiovisual media. For many people with
severe disorders, it may be also easier to understand contents shown through
sign language, as is done with the application ECPlus, developed in the frame-
work of the project. The fact that this may be the solution to many situations
is already being demonstrated by the interest shown by the participants in
the training courses regarding this application for mobile devices (Postigo
Pinazo, 2016: 776).
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ANNEX 15.1: QUESTIONNAIRE
I g

QERs,;«)." )

UNIVERsiDAD  Accesibilidad del subtitulado para personas
DEMALAGA sordas y personas con discapacidad auditiva

El presente cuestionario pretende analizar el nivel de satisfacciéon de los usua-
rios del Subtitulado para Personas Sordas y Personas con Discapacidad Auditiva
(SPS), asi como alcanzar posibles mejoras del mismo.

iMuchas gracias por su colaboracién! ©
IMPORTANTE: Rodee la respuesta correcta con un circulo. Ejemplo: Hombre (1)

1. Sexo

3. Ocupacion

Estudiante
Trabajando
Desempleado 3
Jubilado

4. Nivel de hipoacusia

Audicién normal (0-20 dB)....
Hipoacusia leve (20-40 dB) ...
Hipoacusia media (40-70 dB)
Hipoacusia grave (70-90 dB).
Hipoacusia profunda (90+ dB).....

5. Edad de aparicion de la pérdida auditiva

De nacimiento
0-18 meses.......
18 meses-3 afios.
4-19 afos
20-34 anos
35-54 afos....
55-74 anos
75+afios

OO Ut W= WD

6. Método(s) de comunicacién

Lenguaje oral
Lenguaje de signos...
Lectura de labios ..

SNV

Implante coclear-....

8. Problemas de lectura

Si.
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9. Problemas de vision

5-10 afnos
10-20 afios....
Mas de 20 anos...

11. (En qué tipo de medio audiovisual utiliza los SPS?

TV digItal (FELEEEXEO)....evvtiiiiiiiieie ettt ettt st n e
TV satélite
DVD/Blu-Ray ..

Q
I
1=
®
SRS EENVCN S

12. En su opinién, ;qué formato ofrece mejor SPS?

TV digital (teletexto)...
TV satélite...........

DVD/Blu-Ray ..
Cine....
Internet..

S U WD

13. En su opinion, jqué canales de TV ofrecen la mejor calidad de SPS?

RTVE (La 1, La 2, Teledeporte, 24H, Clan. TVE Internacional)
Television autonémica (Canal Sur)......
Grupo Alresmedia (Antena 3, la Sexta, ) ...

Grupo Mediaset (Telecinco, Cuatro PDF, Dlvmltg, Bomg, Energy)
Grupo Veo Television (13TV, DlscovergMaX) ................
SGT Net TV (Disney Channel, Paramount Channel)..

N O U WD

14. En su opiniodn, ;cudl es la calidad del SPS en la TV en general?

Deficiente ...
Suficiente.
Aceptable.
Buena........
Excelente

15. En su opinion, ;cudl es la calidad del SPS en emisiones en directo?

Deficiente ...
Suficiente.
Aceptable.
Buena.......
Excelente

16. En su opinion, jcual es la calidad del SPS en los DVDs?

Deficiente
Suficiente.
Aceptable.
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ANNEX 15.2: RESPONSES TO THE QUESTIONNAIRE

José Luis

Centro A ONCE 012
Dominguez
Cuestion Encuestado n.° 21314 8 10 11
1 Sexo Hombre 1 1)1 1 1
Mujer 2 1 1
2 Edad 15-24 1
25-40 2
41-59 3 1
60-74 4 1
75+ 5 1 1 1 1
3 Ocupacién Estudiante 1
Trabajando 2 1 1
Desempleado 3
Jubilado 4 1|11 1
4 Nivel de Audicién normal (0-20 dB) 1
hipoacusia Hipoacusia leve (20-40 dB) 2
Hipoacusia media (40-70 dB) 3 1111 1
Hipoacusia grave (70-90 dB) 4
Hipoacusia profunda (90+ dB) 5 1 1
5 Edad de De nacimiento 1 1
aparicion 0-18 meses 2
de k.i p ol 18 meses-3 afios 3
auditiva
4-19 afos 4
20-34 anos 5 1
35-54 anos 6
55-74 anos 7 1|11 1
75+ afos 8
6 Método(s) de Lenguaje oral 1 111]1 1
comunicacion Lenguaje de signos 2 1
Lectura de labios 3 1
7 | Uso de prétesis | No 1 1 1
auditiva Audifono 2 1011 1
Implantes cocleares 3
8 Problemas de St 1 1
lectura No 2 111 1 1
9 Problemas de Si 1 1 1
vision No 2 1|11 1
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Sociedad Federada de Personas Sordas de Malaga (SFSM)| Amplifon Widex
12|13|14|15(16|17|18|19|20|21|22|23|24|25|26 |27 (28|29 (30|31 |32|33|34|35|36|37|38|39|40| Total | %
1 1 11 1 1 1(11|1|1|1]|1 1|1 1 1| 24 60,0
1 1 1|1 11 1 1|11 1 1 16 40,0
100,0
1 1 2 5,0
1 1 1/1 1 1/1 1/1 1 1| 12 30,0
1 1 1 1 111 1 1 1 12 30,0
1 1 1|1 6 | 150
1/1 8 20,0
100,0
1 1 1 3 7,5
1 1 1 1 1(1| 11 27,5
1 1|1 1 1 1(1(1]1 1|1 1 1 13 32,5
1 1|1 1|1 11 13 32,5
100,0
11 1 2,5
1 1 2 5,0
11 1 1 11111 1(1)1]1 11 1/1 1 22 55,0
1 1 1 1|1 1 1 1 9 225
6 15,0
100,0
1 1(1(1]1 1|1 1|1 1 1 15 37,5
1 1 1 1 1 5 12,5
1 1 1 1 5 12,5
1 2 5,0
1(1| 3 7,5
1 1 1 3 7,5
1 1 6 15,0
1 1 2,5
100,0
1 1|1 1|1 1|11 (11|11 ]1|1]|1] 21 52,5
1(1(1j1}1|1y1fy1f1{1j1r|1ry1j1{1j1j1ry1j1 23 57,5
1 1 1|1 1|1 9 225
132,56
1(1|1|1|1|1|1|1]|1 1(1)1(11|1|1|1]|1 1| 23 57,5
1(11(11|1|1|1]|1 16 40,0
1 1 2,5
100,0
1 1 1 1 1 7 17,5
1(1|1|1|1|1|1]1]1 1 1 111 1(1)1|1|1]|1]|1 1(1)1| 33 82,5
100,0
1|1 1 1 1 1 1|1 11 275
1|1 1|1 1111 1/1(1]|1]1]|1 1111 1 1|11 29 72,5
100,0
(Continia)
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Centro José Luis ONCE 012
Dominguez
Cuestion Encuestado n.” 2134|565 |6|7]8|9]10] 11
10 | ;Desde hace Menos de 1 afio 1
cuanto tiempo 1-5 afios 9 1 1 1
hace uso del =
SpPS? 5-10 anos 3 1
10-20 afios 4 1|1 1 1)1
Mas de 20 anos 5 1
11 | ;En qué tipo TV digital (teletexto) 1 111111 1|1 1
de medio TV satelite 2 1)1
audiovisual
utiliza los SPS? DVD/Blu-Ray 3 ! 1
Cine 4 1)1
Internet 5 1|1 1
Otro 6
12 | En su opinién, TV digital (teletexto) 1 1|1 1 1|1 1
&qué formato TV satelite 2 11
ofrece el mejor
— DVD/ Blu-Ray 3 1 1
Cine 4 1
Internet 5 1 1
Otro 6
13 | En su opinioén, RTVE 1 1|1 1 1
(qué canales Television autonémica 2 1 1
e TV Ofrec‘?n Grupo Atresmedia 3 1 1)1 1
la mejor calidad :
de SPS? Grupo Mediaset 4 1
Grupo Veo Television 5
SGTNet TV 6 1 1
14 | En su opinioén, Deficiente 1 1 1
icudlesla Suficiente 2
calidad del SPS
enla TV? Aceptable 3 1 1|1 1
Buena 4 1)1 1
Excelente 5 1
15 | En su opinién, Deficiente 1 111
&Cl{él esla Suficiente 2
eickaldlidae e 3 1 1|1 1
en emisiones en
directo? Buena 4 1 1
Excelente 5 1
16 | En su opinioén, Deficiente 1
icudles la Suficiente 2
calidad del SPS
en los DVD? Aceptable 3 1
Buena 4 1
Excelente 5 1 1 1
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Sociedad Federada de Personas Sordas de Malaga (SFSM)| Amplifon Widex
12|13|14|15(16|17|18|19|20|21|22|23|24|25|26 |27 (28|29 (30|31 |32|33|34|35|36|37|38|39|40| Total | %
1 111 11| 6 15,0
1 1 1 6 15,0
111 1 11 1 1 1 1 12 30,0
1 111|111 1 13 32,5
11 3 7,5
100,0
(11|11 |1|1{1|1|{1|1]|1 1(11|1]|1|1 1(1|1|1 11| 34 85,0
11 1 1(1 7 17,5
1|1 1|1 6 15,0
1|1 1 11 7 17,5
11 11 1 1 9 22,5
11 1
157,56
111 1 1 11111 1 17 43,6
1 1/1 6 15,4
1 3 77
1 11 1 11|11 1 1 1] 11 28,2
11 11 11|11 1/1 12 30,8
1
125,7
11 1(1 1(1)1(1|1|1|1|1 1 1(11|1|1|1 24 60,0
11111 11|11 |1]|1|1]|1 1 1 1 11 11 22 55,0
11 1(1 1(1|1(1|1|1|1]|1 1 1 19 47,5
11 1(1 111 (1|1|1|1]|1 1)1 1 1 1| 19 47,5
11 1|1 1(1)1(11|1]|1|1 11111 17 42,5
11 1|1 |1|1|1|{1|1|1]|1|1|1]1 1 1 18 45,0
297,56
2 5,0
11 1 111 1/1 11 11 12 30,0
1 11 1 11 111 1 1 1(1)1| 18 45,0
1 1 1 7 17,5
1 2,5
100,0
11111 11|11 (1|1 1|11 1f{1|1|1 1 22 55,0
1 11 1 1 5 12,5
1|1 1(1)1| 10 25,0
2 5,0
1 2,5
100,0
0 0,0
11 1 1 111 1 8 23,0
11111 1 1 1 1 1(1)1] 12 34,0
1 11 1 1 1 1 8 23,0
1 11 7 20,0
100,0

McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



McGraw-Hill Education (c) 2018, Madrid



DISABILITY AND COMMUNICATION

Scientific Analysis, Total Communication,
ICT Tools and Case Studies

Encarnacion Postigo Pinazo
Marina Calleja Reina
Elisabeth Gabau Vila

La obra colectiva que aqui presentamos tiene el propdsito de consolidar las
ideas de un grupo de investigadores, reunidos para aunar conocimientos y
sinergias con el fin de ofrecer recursos a un colectivo de personas que se
encuentra entre los mds vulnerables, asi como a todos aquellos profesionales
que deben brindarles asistencia en alguna ocasion.

El volumen consta de tres bloques. El primero esta a cargo de investigadores
del ambito sanitario y cientifico del Hospital Parc Tauli, centro de referencia
para enfermedades raras de base genética y su intervencion. Cada capitulo
aglutina un niumero de sindromes relacionados con su descripcidn cientifica y
las indicaciones de intervencidn. El segundo bloque incluye cuatro capitulos
relacionados con la interpretacién en el contexto de la discapacidad. El tercer
bloque incluye trabajos de investigacion sobre tecnologias, sistemas para la
comunicacion y subtitulado.

Todos los autores de este volumen son integrantes del proyecto europeo
Enhancing Communication (EC+) de las Universidades de Gante, Klagenfurt,
Mdlaga y del Hospital Parc Tauli. Aportan los resultados de su investigacion,
con el respaldo del programa Erasmus Plus. Con esta publicacién, los autores
persiguen dar pie a futuras iniciativas que favorezcan la atencion a los
discapacitados intelectuales y, a la vez, ofrezcan formaciony
empoderamiento a los profesionales que desempenan su labor en estos
ambitos.
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