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RESUMEN

El Sindrome de Turner (ST) es una alteracion genética, no here-
dable, determinada por la delecién total o parcial del cromoso-
ma X. Si bien dentro de la poblacion afectada existe una gran
variabilidad genotipica que da lugar a una expresion fenotipica
diferencial, existe consenso en considerar como una de las
areas mas vulnerables la dificultad para interactuar con el entor-
no social. Si se considera la cognicidn social como variable me-
diadora entre neurocogniciéon y funcionamiento social, esta se
convierte en un eslabon fundamental para comprender los pro-
cesos que subyacen a la interaccién social. Las investigaciones
en cognicion social en el ST se han centrado en el estudio de
tres dimensiones: procesamiento emocional, percepcion social
y teoria de la mente. El objetivo del trabajo es presentar una
revision tedrica de las investigaciones que abordan el estudio de
la cognicion social en el ST, analizando la importancia que adju-
dican a las diferentes dimensiones del concepto. Si bien las di-
mensiones que conforman la cognicion social sigue siendo tema
de debate, el abordaje que se realiza en el ST contribuye a la
comprension de las dificultades en un &rea cuya intervencion
podria contribuir a mejorar la capacidad de las nifias para inte-
ractuar con el entorno social.
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ABSTRACT

SOCIAL VULNERABILITY IN THE TURNER’'S SYNDROME:
SOCIAL COGNITION AS A MEDIATING IN THE SOCIAL
INTERACTION

The Turner Syndrome (TS) is a genetic not hereditary alteration
determined by the absence of all or significant parts of X
chromosome. Though inside the affected population there is
great variability genotypic resulting in a differential phenotypic
expression, there is consensus in considering the difficulty to
interact with the social environment as one of the most vulnerable
areas. If the social cognition is considered to be a mediating
variable between neurocognition and social functioning, this
becomes a vital link in understanding the processes that underlie
social interaction. The Research in social cognition in the ST has
focused on the study of three dimensions: emotional processing,
social perception and theory of mind. The aim of this work is to
present a theoretical review of the researches that approach the
study of the social cognition in the ST, analyzing the importance
awarded to the different dimensions of the concept. While the
dimensions that shape social cognition remains subject to
debate, the approach that is realized in the ST contributes to the
understanding of the difficulties in an area which intervention
might help to improve the ability of girls to interact with the social
environment.
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El Sindrome de Turner (ST) es uno de los trastornos cromosoé-
micos de mayor incidencia poblacional (1:2.500 nifias nacidas
vivas), el mismo corresponde a una alteracion genética, no he-
redable, determinada por la delecion total o parcial del cromoso-
ma X en el sexo femenino. Dentro de las caracteristicas clinicas
mas frecuentes se encuentran: talla baja, disgenesia gonadal y
ausencia de maduracion puberal. Cognitivamente no presentan
dificultades en las habilidades verbales y las capacidades inte-
lectuales, sin embargo, se han observado problemas en el
aprendizaje debido a déficit en la percepcion espacial y la coor-
dinacién visual-motora, lo que conlleva a un Cl manipulativo in-
ferior al Cl verbal. Se describen, ademas, déficit en el funciona-
miento de la memoria de trabajo y en tareas de atenciéon que
requieren control de la impulsividad y automonitoreo, asi como
dificultades en el aprendizaje caracterizado por déficit académi-
co en aritmética, matematicas y ciencias (Ross y col, 2006).

Si bien las nifias con ST presentan una gran variabilidad genotipi-
ca que conlleva a una expresion fenotipica diferencial, la dificul-
tad en relacionarse con el entorno social constituye una constante
durante su desarrollo. La literatura describe dificultades en las
relaciones interpersonales, en conformar y mantener relaciones
de amistad y en establecer pareja. (Katarzyna Lesniak-Karpiak,
2003; Poziom samooceny, 2005). Si bien esta disfuncionalidad
social suele estar asociada a una multiplicidad de factores fisicos
y psicolégicos (ansiedad social, baja autoestima, estatura menor
a la esperada poblacionalmente, entre otras), ninguno de ellos
explica completamente las dificultades sociales observadas
(Katarzyna Lesniak-Karpiak, 2003; Poziom samooceny, 2005),
constituyéndose en una de las areas de mayor vulnerabilidad.
Algunos autores consideran que los problemas en el funciona-
miento social pueden ser secundarios a disfunciones en otras
areas como déficit en el procesamiento afectivo/facial, dificulta-
des en la expresion del lenguaje, o a un repertorio limitado de
comportamientos sociales (Mazzocco, 2006). Comprender los
procesos que subyacen a las dificultades sociales podria cons-
tituirse en un punto de anclaje a partir del cual desarrollar estra-
tegias de intervencién destinadas a mejorar el desarrollo psico-
social y la calidad de vida de las nifias con este sindrome.

En este contexto la cognicién social, entendida segin Penn
(Penn y otros, 1997) como un conjunto de procesos cognitivos
implicados en como la gente piensa sobre ella misma, otras per-
sonas, situaciones sociales e interacciones se presenta como
un area de investigacion que permitiria establecer un puente
entre neurocognicion y funcionamiento social. (Ruiz, 2006).

Si bien existen diferentes modelos tedéricos que abordan el ana-
lisis de la cognicion social todos ellos incluyen como denomina-
dores comunes: el procesamiento emocional (percibir y utilizar
emociones), la teoria de la mente (capacidad para hacer infe-
rencias sobre los estados mentales de otros), la percepcion so-
cial (capacidades para valorar reglas y roles sociales), el cono-
cimiento social (conocimiento de lo que es tipico en una deter-
minada situacién social), y el estilo o sesgo atribucional (las ex-
plicaciones o razones que uno da a las causas de resultados
positivos o negativos) (Brekke y col., 2005; Green y col., 2005;
Green y Nuechterlein, 1999; Penn y col., 2005).

Cabe considerar que la cognicion social es un campo de estudio
al que se le esta prestando particular interés por considerarse
una variable relevante en el funcionamiento social, aunando es-
fuerzos por comprenderla y otorgarle un estatus propio.

Uno de los primeros estudios realizados en cognicion social en el
ST es el de Skuse, D (1997) cuyo objetivo fue establecer la rela-
cién entre impronta genémica y cognicion social. Sus resultados
demostraron que las mujeres que heredan el cromosoma X ma-
terno presentan mayores dificultades en cognicion social que
aquellas que heredan el X paterno. Segun Skuse hay un locus
genético para la cognicion social, que es imprintado y se expresa
por la herencia del cromosoma materno. Si bien estos hallazgos
postulan una predisposicion genética esto no excluye el aprendi-
zaje posterior, destacando la importancia de la interaccién genes-
ambiente en el desarrollo de las personas con ST.

El trabajo de Skuse, pionero en el estudio de la cognicién social
en el ST, abri6é una linea de indagacion fructifera para la com-
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prension de las dificultades en el funcionamiento social. Sin em-
bargo, la investigacion en esta area es aun incipiente, conside-
randose como un campo de estudio controvertido por la multipli-
cidad de niveles de analisis y dimensiones que incorpora, dando
lugar a discusiones acerca de la validez de la cognicién social
como un constructo diferente de la cognicién no social, situando
la discusion en un plano superior.

Diversos estudios en ST han sesgado la investigaciéon en cogni-
cion social al abordaje de alguna de sus dimensiones como in-
tento de acercamiento al concepto global. Asi mismo, la linea
que separa una dimensién de otra es tan delgada que muchas
veces suelen confundirse conceptualmente. El problema se en-
cuentra en diferenciar cada dimension, conociendo los princi-
pios organizativos que le otorgan un estatus propio.

Las principales lineas de investigacion se han centrado en las
dimensiones: procesamiento emocional (dificultad para juzgar
expresiones faciales y dificultades en el reconocimiento de ex-
presiones de miedo); percepcion social (reconocimiento de ros-
tros, lectura de informacion social y monitoreo de la direccion de
la mirada) y teoria de la mente.

Ross, (2000) establece que las personas con ST muestran défi-
cit en el reconocimiento de caras y el reconocimiento de afectos
en expresiones faciales (procesamiento emocional). En esta
misma linea de investigacion, Molko (2004) considera que las
personas con ST, muestran dificultades en el reconocimiento del
afecto y el monitoreo de la direccién de la mirada (procesamien-
to emocional) sugiriendo que las mismas pueden originarse de
un déficit en la lectura de informacion socialmente relevante de
la entrada visual sutil (percepcién social). Lawrence (2007) plan-
tea que las dificultades sociocognitivas en el ST se extienden
desde el procesamiento de rostros al déficit en la capacidad de
mentalizacién, no pudiendo reducirse los mismos a un déficit
perceptual o sensorial.

Los estudios en ST han logrado dilucidar algunas de sus dimen-
siones, aunque aisladas, fundamentales para comprender las
dificultades en un area cuya intervencion podria contribuir a me-
jorar la capacidad de las nifias con ST para interactuar con el
entorno social. Este uso aislado de las dimensiones podria de-
berse a la excesiva especificidad y falta de adecuacién de los
instrumentos de evaluacion utilizados en cognicién social (Ruiz,
2006).

Comprender el concepto de cognicion social facilitara la cons-
truccion de modelos que permitan identificar variables sensibles
a la intervencién en el ambito individual, familiar y escolar para
favorecer el desarrollo psicosocial de estas nifias y mejorar las
relaciones interpersonales.

BIBLIOGRAFIA

BREKKE, J.S.; KAY, D.; LEE, K. y GREEN, M.F. (2005). Biosocial pathways to
functional outcome in schizophrenia: a path analytic model. International
Congress on Schizophrenia Research, Colorado Springs.

GREEN, M.F. y NUECHTERLEIN, K.H. (1999). Should schizophrenia be treated
as a neurocognitive disorder?. Schizophrenia Bulletin, 25 (2), 309-318.
KATARZYNA, L.; KARPIAK, M.; MAZZOCCO, M.; ROSS, J. Behavioral
Assessment of Social Anxiety In Females With Turner Or Fragile X Syndrome.
Journal of Autism and Developmental Disorders, Vol. 33, No. 1, February
2003.

LAWRENCE, K.; JONES, A.; ORELAND, L.; SPEKTOR, D.; MANDY, W,
CAMPBELL, R.; SKUSE D. (2007)The development of mental state attributions
in women with X-monosomy, and the role of monoamine oxidase B in the
sociocognitive phenotype Cognition Volume 102, Issue 1, Pages 84-100
LOESCHA DANUTA, Z. y otros. (2005) Effect of Turner’'s Syndrome And
X-Linked Imprinting On Cognitive Status: Analysis Based On Pedigree Data
Brain & Development.

MAZZOCCO, M. M.M. (2006) The cognitive phenotype of Turner syndrome:
Specific learning disabilities. International Congress Series 1298.
MCCAULEY, E.; FEUILLAN, P.; KUSHNER, H.; ROSS, JL. (2001) Desarrollo
psicosocial en adolescentes con sindrome de Turner.J Dev Behav Pediatr. Dec;
22 (6):360-5

MOLKO, N.; CACHIA, A.; RIVIERE, D.; MANGIN, J.F.; BRUANDET M;
LEBIHAN, D.(2004) Brain anatomy in Turner syndrome: Evidence for impaired
social and spatial-numerical networks, Cerebral Cortex 14 pp. 840-850.

346

PENN, D.L.; CORRIGAN, P.W.; BENTALL, R.P.; RACENSTEIN, J.M. y
NEWMAN, L. (1997). Social cognition in schizophrenia. Psychological Bulletin,
121, 114-132.

Poziom samooceny u dziewczat z zespolem Turnera (2005) Self-eteem
evaluation of girls of Turner syndrome. Annales Universitatis Mariae Curie-
Sklodowska Lublin - Polonia Vol.Lx, Suppl. Xvi, 72 Section D

ROSS, J. y col. (2006). Cognition and the Sex Chromosomes: Studies in Turner
Syndrome. Hormona Researchs.

ROSS, J.; ZINN, A,; & MCCAULEY, E. (2000). Neurodevelopmental and
psychosocial aspects of Turner syndrome. Mental Retardation and
Developmental Disabilities Research Reviews, 6(2), 135-141.

RUIZ, J.C. (2006) La relevancia de la cognicion social en la esquizofrenia
Apuntes de Psicologia Colegio Oficial de Psicologia Vol. 24, nimero 1-3, pags.
137-155.

SKUSE D.H.; JAMES R.S.; BISHOP D.V.; COPPIN B.; DALTON P. AAMODT-
LEEPER, G. (1997) Evidence from Turner’s syndrome of an imprinted X-linked
locus affecting cognitive function, Nature 387, pp. 705-708.



