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Hallazgos electrofisiológicos en pacientes con síndrome de Williams

Resumen
Las técnicas electrofisiológicas como el elec-
troencefalograma (EEG) y los Potenciales Rela-
cionados con Eventos (PRE) proveen informa-
ción valiosa sobre el procesamiento cerebral de 
los estímulos en diferentes contextos. Son re-
gistros de la actividad eléctrica de la corteza ce-
rebral que se obtienen de la superficie del cuero 
cabelludo con la ayuda de electrodos y amplifi-
cadores. Si bien en personas con SW existe un 
número limitado de estudios usando estas téc-
nicas, el presente capítulo da una panorámica 
general al respecto. Los estudios con EEG pa-
recen identificar un patrón atípico de actividad 
cerebral caracterizado por una disminución de 
amplitud (voltaje), mayor presencia de frecuen-
cias lentas y falta de reactividad a la apertura y 
cierre de los ojos. En diferentes condiciones de 
registro, como durante el reposo, en la aprecia-
ción de caras, o de ritmos musicales, o durante 
el sueño, se han descrito características atípicas 
del EEG en esta población.

Los estudios con PRE han mostrado una con-
troversia sobre si las personas con SW pre-

sentan o no una audición atípica que pudiera 
afectar los procesos cognoscitivos superiores 
como la atención, el control inhibitorio o el 
lenguaje, como se describe en el capítulo. Se 
resumen rasgos de los PRE en personas con 
SW, obtenidos en distintos contextos como en 
tareas de atención, de inhibición de respues-
tas, de percepción visoespacial, de lenguaje e 
incluso algunas que abordan aspectos de la 
cognición social como la apreciación de la pro-
sodia en el lenguaje y la confiabilidad que pro-
ducen las expresiones faciales. 

Aunque este es un campo en el que todavía 
debe avanzarse más, las alteraciones que 
presentan las personas con SW en los es-
tudios electrofisiológicos complementan la 
información que se tiene de sus dificultades 
a nivel cognoscitivo y conductual, para me-
jorar la comprensión global que se tiene de 
este trastorno genético.

Palabras clave: EEG, PRE, Síndrome de Williams, 
Procesos cognoscitivos, trastornos genéticos.
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E l Síndrome de Williams (SW) es un 
trastorno del neurodesarrollo pro-
ducto de una microdeleción o pérdi-

da de material genético en la región q11.23 
del cromosoma 7. En esta pérdida de mate-
rial genético están involucrados alrededor 
de 28 genes (Meyer-Lyndenberg et al., 2006) 
como los de la elastina y el miembro 6 de la 
familia FKBP que se encuentran en el extremo 
del centrómero, mientras que CLIP2, FZD9, 
STX1A, LIMK1, WSCR1-WSCR5, WCBR11, GT-
F2I y GTF2IRD se encuentran en el extremo 
del telómero (Galaburda et al., 2003). 

Esta pérdida de material genético da 
como resultado alteraciones en la arqui-
tectura y funcionamiento de diferentes 
sistemas dentro de los que se encuentra 
el neurocognitivo (Gombos et al., 2017). 
Muchos de estos genes se asocian con la 
expresión y el desarrollo neuronal lo que 
da un fenotipo neuropsicológico particu-
lar ya que los trastornos del neurodesa-
rrollo son el resultado de una alteración 
de la interrelación dinámica entre los 
procesos genéticos, cerebrales, cognosci-
tivos, emocionales y conductuales (Boivin 
et al., 2015). 

En términos generales, el fenotipo del SW se ca-
racteriza por: rasgos faciales particulares, este-
nosis supravalvular pulmonar o aórtica, proble-
mas de sueño (Bódizs et al., 2014; Gombos et al., 
2017) y anormalidades cardiacas entre otras. 

Aunque existe un fenotipo neuropsicológico he-
terogéneo en este síndrome las características 
cognoscitivas de esta población son: Coeficien-
te Intelectual deficiente, dificultades visoespa-
ciales, relativa fortaleza en el lenguaje expresi-
vo, alta sensibilidad musical, hipersociabilidad, 
dificultades en la atención e inhibición (Costan-
zo et al., 2013; Kasdan et al., 2022; Little et al., 
2013), en la cognición social (Serrano-Juárez et 
al., 2021) así como dificultades de aprendizaje. 

En todos los casos del SW se pierde el gen de 
la elastina que se encuentra en el centro de la 
región q11.23, pero en los extremos hay una 
gran variabilidad ya que no siempre la dele-
ción incluye o excluye a los mismos genes por 
tal motivo las características fenotípicas y cog-
nitivas pueden cambiar de persona a persona. 

Los procesos cognitivos pueden estudiarse 
a través de diferentes métodos y técnicas 
entre las que se encuentran las de lápiz y 
papel, pero existen otras técnicas como las 
electrofisiológicas dentro de las que están el 
electroencefalograma (EEG) y los Potencia-
les Relacionados con Eventos (PRE) que dan 
información valiosa sobre el procesamiento 
cerebral de los estímulos, además de ser de 
bajo costo y no invasivas. 

En personas con SW se han estudiado las ca-
racterísticas electrofisiológicas de diferentes 
procesos cognitivos. A continuación, se resu-
men los principales hallazgos.

3.2 EEG en pacientes 
con síndrome de 
Williams

3.1 Introducción

Además de ser una técnica útil para el diag-
nóstico y seguimiento de las epilepsias, el 
electroencefalograma (EEG) es una herra-
mienta útil para evaluar el funcionamiento 
cerebral en la investigación y en la prácti-
ca clínica. La actividad eléctrica cerebral es 
producto de los movimientos iónicos de las 
células piramidales de la corteza cerebral cu-
yos potenciales postsinápticos excitatorios e 
inhibitorios son registrados en la superficie 
del cuero cabelludo con la ayuda de elec-
trodos (Ríos y Álvarez, 2013). En el EEG se 
registra actividad eléctrica en forma de os-

cilaciones que tienen diferentes frecuencias 
(ciclos por segundo) y amplitudes (valores de 
voltaje). Así se describen frecuencias lentas 
(con mayor voltaje) como la actividad delta y 
theta, y frecuencias rápidas (con menor vol-
taje) como la actividad alfa, beta y gamma. 
Esta actividad cambia de acuerdo con las ca-
racterísticas de los participantes evaluados 
como la edad, vigilia-sueño, atención, estado 
de salud, entre otras (Marosi, 2011). 

De acuerdo con Greer et al. (2021), hay poca 
literatura sobre el EEG en pacientes con SW en 
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comparación con la que existe en otros tras-
tornos del neurodesarrollo como los de Déficit 
de Atención con Hiperactividad, Específico del 
Aprendizaje y del Espectro Autista. Los escasos 
estudios existentes han reportado un EEG atí-
pico con menor amplitud, falta de reactividad 
a la apertura y cierre de ojos, o mayor cantidad 
de ondas lentas bajo ciertas condiciones y este 
perfil se parece al que presentan otras altera-
ciones del neurodesarrollo. 

3.2.1 Sueño
Gombos et al. (2011) realizaron un estudio 
polisomnográfico con nueve adolescentes 
y adultos jóvenes con SW que fueron com-
parados con 9 participantes normotípicos 
emparejados por edad y sexo. Evaluaron la 
arquitectura del sueño, el movimiento de 
las piernas y el espectro electroencefalográ-
fico. Encontraron que los participantes con 
SW presentaron un patrón de sueño carac-
terístico con un tiempo decrementado, mala 
eficiencia, aumento de ondas lentas relacio-
nadas con el sueño, menor porcentaje de 
movimientos oculares rápidos, ciclos irregu-
lares y, fragmentación del sueño.

En el análisis espectral, los participantes con 
SW mostraron un incremento de actividad 
lenta (delta), así como disminución de activi-
dad “alfa y sigma” (Gombos et al., 2011). 

El aumento de sueño de ondas lentas se ha re-
lacionado con la fatiga que presentan los partici-
pantes con SW debida a la sobrecarga que expe-
rimentan para adaptarse a su medio ambiente. 

Los mismos autores reportaron en personas 
con SW un incremento de banda ancha en 
la conectividad inter e intrahemisférica tanto 
en el sueño REM (movimientos oculares rá-
pidos) como en el no-REM, y un decremento 
de la sincronización alfa en los estados no-
REM en regiones centro-temporales mien-
tras que en la fase REM se observó una sin-
cronización occipital (Gombos et al., 2017). 
Los autores refieren que estos resultados 
son consistentes con reportes recientes so-

bre la densidad sináptica y dendrítica de los 
modelos del SW, así como de alteraciones en 
la microarquitectura de la corteza occipital 
que influyen en los déficits visuoespaciales 
que presenta esta población. 

Por su parte Bódizs et al. (2014) reportan que 
son aspectos inseparables de esta población, 
las alteraciones electroencefalográficas duran-
te el sueño como la actividad lenta en la zona 
frontal, así como características específicas 
como decremento de la potencia alfa y theta 
tanto en el sueño no- REM como en el REM. 

3.2.2 Procesamiento Musical
Por otra parte, se ha reportado que los pacien-
tes con SW presentan una alta sensibilidad 
musical y percepción variable sobre el ritmo. 

Kasdan et al. (2022), usando EEG investiga-
ron la base neuronal del seguimiento del 
ritmo (beats) en 27 adultos con SW compa-
rándolos con 16 adultos normotípicos. Los 
pusieron a escuchar de forma pasiva ritmos 
musicales con acento en el primer o segun-
do tono de un patrón repetido para producir 
diferente percepción del ritmo. 

Aunque ambos grupos mostraron actividad 
en las bandas beta y gamma que se relacio-
nan con el procesamiento del ritmo, hubo 
diferencia en la distribución topográfica de 
la actividad EEG entre grupos.  

El grupo con SW presentó una actividad am-
pliamente distribuida, mayor amplitud de 
los potenciales evocados auditivos y modu-
lación en la actividad alfa. Estos resultados 
se interpretaron como el reflejo de la per-
cepción variable sobre el ritmo, la sensibili-
dad auditiva y las dificultades atencionales 
en los participantes con SW. 

En otro estudio en donde se usó una tarea 
de priming afectivo, Lense et al. (2014) eva-
luaron el EEG de participantes con SW com-
parados con pares normotípicos, trece en 
cada grupo. Presentaron breves extractos 
musicales emocionales o sonidos neutros y 
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les mostraron rostros, los participantes de-
bían reportar la valencia emocional de los 
rostros (felices o tristes). 

A diferencia de los normotípicos, los SW dis-
tinguieron entre extractos musicales felices 
contra tristes, además presentaron mayor 
amplitud (voltaje) de la actividad alfa en re-
giones fronto-centrales ante las piezas musi-
cales felices en comparación con las tristes. 
Solo encontraron el efecto priming en el gru-
po con SW quienes respondieron de forma 
más rápida cuando la emoción en el rostro 
era congruente con la valencia emocional 
del extracto musical precedente. Interpreta-
ron estos resultados como una conexión es-
pecífica entre la música y el procesamiento 
emocional demostrando que las personas 
con SW son muy sensibles al procesamiento 
emocional musical. 

3.2.3 Procesos cognitivos
En la evaluación del proceso de integración vi-
sual a través del registro de las oscilaciones de 
la banda gamma (g) del EEG, Grice et al. (2001) 
compararon la actividad de participantes con 
autismo con la de personas con SW, les pre-
sentaron visualmente elementos para inte-
grar un objeto. Encontraron anormalidades 
en las oscilaciones g en ambos grupos. La ac-
tividad g del grupo SW no estaba organizada, 
además presentó una amplitud disminuida. 
Los autores concluyen que el patrón alterado 
de la banda g del EEG puede ser causa prima-
ria o secundaria del fenotipo conductual en la 
percepción visual y en otros dominios. 

Tomando en cuenta los reportes sobre la 
vulnerabilidad de la vía visual dorsal, así 
como alteraciones en la integración visual 
en el SW, Bernardino et al. (2013) aplicaron 
a 9 pacientes con SW con deleción típica (1.5 
Mb) y a 8 adultos normotípicos una tarea 
de integración 3D de caras a partir de movi-
mientos de profundidad, con el fin de poder 
caracterizar la respuesta neuronal de la per-
cepción 3D en personas con SW. 

Los autores evaluaron la actividad en la ban-
da g y encontraron patrones diferentes en 
cada grupo tanto en el rango alto como el 
bajo de dicha banda. Sus hallazgos corrobo-
raron que las áreas a lo largo de la vía dorsal 
están involucradas en la percepción de caras 
en 3D y apoyan la idea de la disfunción de 
esta vía en el SW.

Por su parte, Ng et al. (2015) evaluaron el 
comportamiento de la banda alfa en la zona 
frontal en un paradigma de estado de repo-
so con ojos abiertos y cerrados. Registraron 
la actividad del EEG de 9 adultos con SW y de 
un grupo control. Encontraron que ambos 
grupos presentaron patrones opuestos de 
asimetría interhemisférica, el grupo control 
presentó mayor asimetría derecha sobre iz-
quierda, además las personas con SW tuvie-
ron menor potencia del ritmo alfa frontal en 
el hemisferio izquierdo. 

Los autores asociaron funcionalmente el 
sobrereclutamiento del hemisferio izquier-
do con el perfil ansioso característico de los 
pacientes con SW. También refieren que el 
pobre reclutamiento de la región frontal de-
recha en el SW es una evidencia preliminar 
de la actividad atípica de base en las regio-
nes cerebrales relacionadas con la inhibición 
en tareas de reposo.     

En esta misma línea, con tareas de reposo, 
Greer et al. (2021) analizaron la actividad 
alfa y beta del EEG en adultos con SW para 
evaluar si este estado favorece las dificulta-
des de atención e inhibición asociadas con 
el síndrome, ya que los ritmos alfa y beta 
tienen una relación funcional con los proce-
sos de atención e inhibición. En comparación 
con los adultos normotípicos, el grupo con 
SW presentó una tendencia de menor po-
tencia alfa que es parecida a la encontrada 
en participantes con trastorno por déficit 
de atención con hiperactividad quienes se 
caracterizan por tener también dificultades 
atencionales e inhibitorias. 
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Estos autores también reportaron que las per-
sonas con SW presentan muy baja variabilidad 
en el EEG que es contradictorio con la típica 
heterogeneidad conductual observada en 
este grupo.  Sin embargo, de los 11 participan-
tes, solo 9 contaban con la prueba de fluores-
cencia de hibridación in situ (FISH) y 2 fueron 
diagnosticados clínicamente, por lo que no se 
asegura que todos los participantes tuvieran el 
mismo tamaño de deleción y genes afectados. 

Se ha reportado que las personas con SW 
presentan una relativa fortaleza en el reco-
nocimiento de rostros. Para evaluarla, Fa-

rran et al. (2020) caracterizaron la respuesta 
neuronal de 11 adultos con SW y la compa-
raron con la de neurotípicos emparejados 
en edad y género. Presentaron en escala de 
grises rostros y casas tanto en forma verti-
cal como invertida. Los participantes con SW 
presentaron un patrón eléctrico cerebral di-
ferenciado para los rostros en comparación 
con las casas, y para las caras presentadas 
en forma vertical en comparación con las in-
vertidas. Este último patrón difirió del de las 
personas neurotípicas, lo que sugiere que 
los pacientes con SW realizan una codifica-
ción global de los rostros. 

3.3 Potenciales 
relacionados con 
eventos en pacientes 
con síndrome de 
Williams

Los Potenciales Relacionados con Eventos 
(PRE) son una de las técnicas electrofisio-
lógicas más importantes para comprender 
las bases fisiológicas de diferentes procesos 
cognitivos. Tienen una gran resolución tem-
poral y reflejan cambios en la actividad rela-
cionada con el estímulo que la provoca, pue-
de ligarse a un proceso sensorial, perceptual 
o cognitivo. Su ventaja principal reside en 
que permite la evaluación en tiempo real de 
la relación entre el proceso cognitivo que se 
evalúa y la respuesta eléctrica cerebral (Ro-
dríguez-Camacho et al., 2011). 

A diferencia del EEG que es el registro de la 
actividad eléctrica cerebral espontánea, los 
PRE son cambios en los patrones de voltaje 
del EEG en curso, que se ligan en el tiempo a 
eventos sensoriales, motores, perceptuales o 
cognitivos. Los picos de los PRE se nombran 
de acuerdo con su polaridad (positiva o nega-
tiva) y su aparición en el tiempo o latencia, por 
ejemplo, P1 es la primera onda positiva que se 
presenta, o el componente N400 es una onda 
negativa que aparece alrededor de los 400 ms.

Debido a que en el SW se ha reportado un 
fenotipo auditivo atípico (Meyer-Linderberg 
et al., 2006) que incluye hiperacusia y fono-
fobia, así como un “enganchamiento” con 
la música (Dykens et al., 2005). Zarchi et al. 
(2015) realizaron un estudio para delinear 
las alteraciones neurofisiológicas que sub-

yacen a este fenotipo auditivo investigando 
el complejo P1-N1-P2 y la MMN (mismatch 
negativity u onda negativa de disparidad) en 
comparación con un grupo control empare-
jado en edad y género. Presentaron un tono 
estándar y cinco tonos diferentes. 

A diferencia del grupo control, los participan-
tes con SW mostraron una mayor amplitud 
tanto para el complejo P1-N1-P2 como para 
la MMN. Los autores concluyeron que en el 
SW es hiperactivo el procesamiento auditivo 
central. Las respuestas cerebrales auditivas 
de mayor amplitud de todas las ondas de los 
PRE señalaron que la codificación de sonidos 
y la detección de cambios se encuentra al-
terada en este síndrome, lo que puede dar 
como resultado en el SW una alteración en 
las funciones cognoscitivas superiores rela-
cionadas con el procesamiento auditivo.   

Debido a que los participantes con SW pre-
sentan también problemas de atención, Ja-
cobs et al. (2018) evaluaron en adultos con 
desarrollo típico y con SW, la percepción au-
ditiva y la colocación de recursos atenciona-
les en dos experimentos de discriminación 
activa de estímulos. 

En una tarea oddball auditiva presentaron 
tres estímulos para evaluar las ondas P1-
N1-P2, P3a y P3b que se relacionan con los 
estadios atencionales sensoriales tempra-
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nos y con los de alto orden del procesamien-
to auditivo. En el experimento 1 utilizaron 
acordes de piano como estímulo estándar, 
estímulo blanco y estímulo novedoso, mien-
tras que en el experimento 2 sustituyeron 
los estímulos novedosos con sonidos dife-
rentes al del piano. 

En ninguno de los dos experimentos se obser-
varon diferencias entre grupos en las ondas 
P1-N1, relacionadas con las primeras etapas 
de la codificación sensorial, pero sí una mayor 
amplitud para el grupo SW en la onda P2. 

Con relación a los componentes tardíos, en el 
experimento 1 no hubo diferencias intergru-
pales en el componente P3. Mientras que en el 
experimento 2 las personas con SW presenta-
ron mayor amplitud del componente P3a para 
los estímulos novedosos (distintos perceptual-
mente a los estímulos estándar o blanco), y 
una reducción del componente P3b. 

Con estos resultados, los autores concluyen 
que el grupo SW no tiene una hiperrespuesta 
sensorial auditiva y que las características con-
ductuales auditivas de esta población pueden 
asociarse más bien con alteraciones cognitivas 
de alto orden reflejadas en las últimas etapas 
de la categorización y evaluación del estímulo. 

Además, observaron una gran actividad neu-
ronal asociada con la colocación incremen-
tada de recursos cognitivos para categorizar 
los estímulos ya que se distraen fácilmente 
por estímulos inesperados. 

Por su parte, Greer et al. (2017) evaluaron 
el control inhibitorio en 11 adultos con SW 
contra16 adultos normotípicos igualados en 
edad y género, y 13 niños normotípicos em-
parejados en edad mental verbal. Aplicaron 
una tarea oddball en la que se debía respon-
der a un estímulo blanco dentro un conjunto 
de estímulos frecuentes y otros novedosos. 
Los participantes solo tenían que responder 
ante el blanco e ignorar los demás. 

En comparación con los grupos control, los 
participantes con SW presentaron una am-
plitud atenuada del componente N2 (relacio-
nado con la evaluación perceptual) ante los 
estímulos novedosos y el blanco. No presen-
taron diferencias de amplitud del compo-
nente P3a (relacionado con la orientación de 
la atención e inhibición), pero sí un retraso 
de la latencia de este componente y una au-
sencia del componente P3b como respuesta 
al estímulo blanco. 

La latencia retrasada del componente P3a 
se interpretó como una evaluación ineficaz 
de la información irrelevante. Estos resul-
tados reflejan que los participantes con SW 
presentan una deficiencia en el control tem-
prano de la información perceptiva con defi-
ciencias en los procesos de inhibición.

Para estudiar las dificultades en el proce-
samiento visoespacial, Key y Dykens (2011) 
evaluaron en 21 adultos jóvenes con SW el 
nivel preferido del análisis perceptual, así 
como el papel de la atención en el proce-
samiento de estímulos jerárquicos, compa-
rándolos con 16 participantes normotípicos 
emparejados en edad.

Presentaron estímulos globales (letras ma-
yúsculas “S”, “H” y “O”) y locales (las mismas 
letras mayúsculas formadas con letras mi-
núsculas, por ejemplo, la “H” estaba formada 
por varias letras “s” minúsculas) aparecían 
con igual probabilidad. Debían presionar un 
botón cuando apareciera la letra “H” y otro si 
aparecía otra letra. Los participantes no reci-
bieron instrucciones explícitas para dirigir su 
atención en un nivel particular del estímulo. 

Los resultados conductuales indicaron que, en 
ausencia de una instrucción específica para di-
rigir la atención, las personas con SW al igual 
que los normotípicos muestran el efecto de 
precedencia global, sin embargo, sus PRE re-
velaron un mecanismo cerebral atípico subya-
cente a la atención a la información local. 
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En ambos grupos, el análisis perceptual tem-
prano mostró una P1 reducida y una N150 
de mayor tamaño para el procesamiento de 
estímulos globlales. En el grupo normotípico 
se observó una P3b tanto para estímulos glo-
bales como locales y no así para el grupo con 
SW, que además presentó un aumento de 
amplitud de P3a para los estímulos globales. 

Se concluyó que los participantes con SW ex-
perimentan una mayor interferencia global 
a local y no asignan suficientes recursos de 
atención para la información local. Esto su-
giere que las dificultades viso-espaciales en el 
SW pueden deberse en parte a mecanismos 
cerebrales atípicos tanto en el análisis per-
ceptual temprano como en los estadios avan-
zados del procesamiento cognoscitivo visual. 

Por otra parte, dado que el lenguaje es una 
relativa fortaleza en pacientes con SW, se 
han realizado estudios para evaluar diferen-
tes niveles de procesamiento del lenguaje en 
esta población. Pinheiro et al. (2010) evalua-
ron los correlatos electrofisiológicos del pro-
cesamiento semántico en 12 participantes 
con SW de 9 a 34 años comparados con un 
grupo control emparejado en edad y género. 

Se les presentaron en forma auditiva oraciones 
cortas con estructura sintáctica simple, que te-
nían terminaciones congruentes (p.e. “La niña 
peina su cabello”) e incongruentes (p.e. “La niña 
peina su pan”) con el contexto, y se les pedía 
que decidieran si tenían sentido o no. Compa-
rados con los normotípicos, las personas con 
SW presentaron componentes sensoriales atí-
picos (N100 y P200), una amplitud normal de 
N400 y una P600 de mayor amplitud. 

Estos hallazgos apoyan la hipótesis de que los 
participantes con SW presentan anormalida-
des en el procesamiento sensorial auditivo 
temprano que influyen en el procesamiento 
de integración y reanálisis del lenguaje.   

En el SW se han descrito deficiencias con-
ductuales en el procesamiento emocional 

relacionado con la cognición social. Particu-
larmente, una habilidad deficiente para usar 
pistas vocales al interpretar estados emocio-
nales sobre todo en presencia de un conflicto 
semántico como en el sarcasmo y la ironía.

Pinheiro et al. (2011) evaluaron con PRE la com-
prensión de la prosodia emocional en 9 parti-
cipantes con un rango de edad de 9-31 años 
comparados con un grupo de 10 normotípicos 
emparejados en edad, género y lateralidad. 

Se les presentaron auditivamente oracio-
nes con contenido emocional neutro, de 
felicidad y de enojo en dos condiciones: 
con información semántica y sintáctica 
inteligible o ininteligible, esta última se 
consideró como la condición donde solo 
se evaluaba la prosodia. La tarea era de-
cidir qué emoción se transmitía en cada 
tipo de oración.

Los autores encontraron diferentes latencias 
de los componentes de los PRE: N100 (proce-
samiento auditivo temprano) y 2 componentes 
relacionados con la prosodia: P200 (con la inte-
gración de las pistas acústicas de la emociona-
lidad) y N300 (con la evaluación cognitiva de la 
significancia emocional) entre las oraciones. 

También encontraron una amplitud reduci-
da de N100 para la prosodia de oraciones 
con contenido semántico, y una P200 más 
positiva para aquellas con contenido semán-
tico con entonación de felicidad y enojo, así 
como una N300 reducida para ambos tipos 
de condiciones. Lo anterior refleja que los 
SW presentan anormalidades en el procesa-
miento auditivo temprano que influye tanto 
en el análisis de la prosodia emocional como 
en la comprensión del lenguaje, lo que pu-
diera representar una característica electro-
fisiológica del procesamiento emocional del 
lenguaje en el SW. 

Siguiendo con la cognición social, se ha repor-
tado que para presentar un comportamiento 
social tanto exitoso como adaptado, debe reali-
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zarse una evaluación precisa de la confianza que 
puede provocar una persona (Shore et al., 2017). 

En primera instancia, las personas evalúan 
la confianza/confiabilidad, solo por la apa-
riencia facial, haciendo que se facilite o evite 
el contacto. Las personas con SW presentan 
un impulso social elevado en especial hacia 
extraños, posiblemente porque no realizan 
una evaluación adecuada de la confiabilidad.

Shore et al. (2017) estudiaron en 20 partici-
pantes con SW comparados con 21  neurotí-
picos, la dinámica temporal de la evaluación 
de la confiabilidad transmitida por los rasgos 
faciales para examinar si las diferencias en la 
actividad neuronal durante dicha evaluación 
pudiera explicar la motivación de las perso-
nas con SW para acercarse a extraños. 

Los autores registraron los PRE mientras los 
participantes clasificaban rostros como confia-
bles o no confiables y respondían si ellos ca-
minasen con una persona con esa expresión. 

En las personas con SW encontraron mayor 
amplitud del componente N170 ante los ros-
tros confiables. En ellos, la onda diferencia 
del componente N170 (rostros no confiables 
– rostros confiables) se correlacionó con una 
alta aproximación a extraños. Los autores 
concluyeron que la mayor aproximación a 
extraños en el SW puede ser el resultado de 
alteraciones tanto en el tiempo como en la 
organización de la actividad cerebral visual 
temprana durante la evaluación de la confia-
bilidad, específicamente, las deficiencias en 
los procesos perceptuales de bajo nivel pue-
den afectar a la cognición social.

3.4 ConclusionesSe ha encontrado que las personas con SW 
presentan características electrofisiológicas 
con alteraciones. Estas alteraciones electro-
fisiológicas en el SW complementan la in-
formación que se tiene de sus dificultades a 
nivel cognoscitivo y conductual. 

La ventaja del uso de las técnicas electrofisioló-
gicas es que permite evaluar el procesamiento 
cerebral de la conducta o cognición antes de 
emitir una respuesta, o aún en ausencia de ella. 

Los estudios reseñados en este capítulo 
tienen varias limitaciones: Dada la baja 
incidencia del síndrome, las muestras de 
participantes son muy pequeñas, lo que 
hace  difícil generalizar los resultados; ade-
más por el mismo motivo, en ciertos estu-
dios se combinan los resultados electrofi-
siológicos de niños con los de adultos, lo 
que puede ser una variable de confusión al 

interpretarlos, ya que en personas normo-
típicas existen diferencias bien conocidas 
relacionadas con la edad, en las medidas 
de amplitud y latencia de los PRE. 

Otra limitación es que no todos los estudios 
refieren los genes involucrados en la deleción. 
La combinación de diferentes perfiles gené-
ticos pudiera dar como resultado distintos 
patrones anormales de actividad eléctrica ce-
rebral, ya que los genes involucrados pueden 
actuar diferencialmente en la corteza cerebral. 

Mejorar el conocimiento sobre las fortale-
zas y debilidades tanto cognoscitivas como 
conductuales y electrofisiológicas de esta 
población, puede ayudar a comprender más 
cabalmente la relación entre genes, cerebro 
y conducta, así como contar con herramien-
tas más precisas para la evaluación e inter-
vención de estos pacientes 
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