Manual para familias de personas afectadas

por ¢l Sindrome i Prader Will







“La experiencia del pasado, si no cae en el olvido,
sirve de guia para el futuro”

Proverbio chino

“A veces, sentimos que lo gue hacenos es tan solo
una gota en el mar, pero el mar seria menos si le

faltara una gota”

Teresa de Calcuta
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Proélogo

ANTONIO GONZALEZ-MENESES LOPEZ

Las enfermedades raras son aquellas que presentan una es-
casa incidencia (menor de 1:2500 nacidos) y, ademas, presentan
una importante carga de discapacidad y cronicidad asociadas.
Tradicionalmente, han estado olvidadas por las politicas sanita-
rias en relacion con otro tipo de dolencias mas comunes, pero
en los Ultimos afios estan teniendo una mayor visibilidad. Han

aparecido diversas iniciativas a favor de las personas afectadas
tanto a nivel europeo como espaiiol, como la Normativa Euro-
pea de Medicamentos Huérfanos, el Plan Andaluz de Enferme-
dades Raras 2008-2012 o la recién aprobada Estrategia
Nacional de Enfermedades Raras. El objetivo de todas estas
medidas es mejorar la atencion de las personas afectadas, or-
ganizando los circuitos de atencion y facilitando el acceso a te-
rapias adecuadas cuando estan disponibles asi como avanzar
en lainvestigacion, teniendo en cuenta sus especiales caracte-
risticas de escaso numero de afectados y dispersion geografica.

Dentro de esta nueva actitud sobre las enfermedades de
baja prevalencia se engloba la aparicion de este manual sobre
el Sindrome de Prader Willi. En él, el lector encontrara una
aproximacion muy completa sobre esta patologia, no soélo
desde el punto de vista médico sino, sobre todo, desde el
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punto de vista de la familia que tiene un miembro afectado.

Desde las sensaciones y vivencias al recibir el diagndstico a la

utilidad de las diferentes terapias hormonales o la genética del
sindrome, estas materias estan tratadas en este Manual de
una forma clara e inteligible. Es claramente una guia de los pa-
dres para los padres, pero sin perder un apice de su interés
para los profesionales, tanto los que nos dedicamos a la aten-
cion de estos pacientes de forma habitual, como de aquel que
lo atiende por vez primera o profundiza en el conocimiento de
las personas afectas por el Sindrome de Prader Willi.

Sin embargo, lo que mas destaca de su lectura es el gran
compromiso y carifio que los autores ponen en cada uno de
los apartados y capitulos que conforman este libro. Es esta ac-
titud positiva la que verdaderamente da valor a una obra ya
de por sitremendamente completa, y justifica plenamente su
vigencia, ademas de ofrecer una completisima informacion
sobre los problemas médicos, escolares, sociales y familiares

que este proceso supone para los afectados/as y su familia.

En Sevilla, diciembre de 2009.




Presentacion

El significado mas comUn que se atribuye al concepto de :

guiaes“...el que ensefia el camino a otro..."; esta acepcion en-
laza con laidea de ayuda mutua, ya que indica que hay alguien
que conoce el camino porque lo ha recorrido antes, y que ade-
mas, esta dispuesto a acompaiiar y a mostrarlo a otro que co-
mienza a emprenderlo. Es por tanto, poner de manifiesto la
esencia misma de la ayuda de los iguales, dispuestos a trans-
ferir sus conocimientos extraidos de la vivencia del proceso del

problema de salud, a otros que han de enfrentarse a circuns-
tancias similares.

La Consejeria de Salud, en su empefio por identificar cami-
nosy cauces para ganar mas salud, esta favoreciendo la inter-
vencion de los iguales para facilitar el manejo de un problema
importante de salud. Sabido es que son los servicios sanitarios
los que aportan las soluciones basadas en la evidencia cienti-
fica; pero, todo resulta mas eficaz y eficiente si somos capaces

de relacionary coordinar ambas fuentes de salud, la de los ser-
vicios y la de losiguales, sobre el respeto al papel que cada uno

puede aportar para ponerlas a disposicion de la persona y la
familia afectada.

Cuénta experiencia y conocimiento acumulan los padres y
las madres de los nifios y nifias afectados de Prader-Willi des-
pués de 5, 10, 20... afios de convivencia, de superacion de difi-
cultades en todos los terrenos, especialmente en el ambito
vital y emotivo. No es extrafio que surja de ellos mismos la ne-

cesidad de transmitir el conocimiento adquirido a otras fami-
lias que inician el mismo proceso.
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JOSEFA RUIZ FERNANDEZ

Cada vez hay mayor constatacion de la mejora de la cali-
dad de vida y mayor evidencia de la mejora del prondstico que
la aplicacion de estos conocimientos comporta. Es por ello,
que las guias que antes focalizaban su interés en la vision cli-
nica de los procesos, hoy contienen también la vision comple-
mentaria de los cuidados y de las vivencias. Si ademas se
coloca el acento en la recuperacion y la reconstruccion del pro-

yecto vital de la personay la familia afectada, la transcenden-
cia de estos mensajes es aun mas enriquecedora desde la
perspectiva de la calidad que se gana y la promocion de la

salud que se obtiene, a pesar de encontrarse inmerso en un
proceso discapacitante.

Como se vera en esta guia, el caso de padecer el Sindrome
de Prader Willi, por su caracteristica de incidir en planos tan
vitales como la alimentacion, aprendizaje, la sexualidad, etc.
hace que su utilidad e interés se multiplique y puedan enten-

derse y modelarse las conductas en positivo si se conocen las
pautas adecuadas.

Aprovecho, por tanto, para agradecery ofertar, con el res-
paldo de la salud publica, esta oportunidad que la Asociacion
Sindrome Prader Willi de Andalucia presta a todas aquellas fa-
milias que pudieran estar afectadas por este problema de

salud. Felicitarles porque con su asociacion y esta guia ya son
importantes agentes de salud.




Introduccion

Presidenta de la Asociacion

Prader Willi de Andalucia

Esta guia no es un manual médico, ni en ella encontraras la so-
lucion a todas las situaciones que se plantearan alo largo de la vida
con tu hijo/a con SPW. Cada persona es Unica y necesita, ademas,
unas determinadas actuaciones por parte de la familiay de los pro-
fesionales que estén en contacto con ella. Aqui, lo que queremos
es que encuentres la experiencia de otros padres y que la adaptes
a tu vida cuando lo consideres positivo, que nunca pienses que tu
hijo/a es un bicho raro, que no dudes por no saber qué hacer. Que-
remos dejar testimonio de nuestras vivencias para que te enriquez-
cas y tengas mas capacidad de ayudar a tu pequeii@.

Es verdad que desde que se tiene un hijo/a con SPW el pro-
yecto vital cambia, pero ahora podras ver cémo viven otros pa-
dres, como han conseguido sentirse satisfechos de sus hij@s,
como han logrado que sean felices, que sus vidas sean lo mas
normalizadas posible... Ese es el mensaje que queremos trans-
mitir: el mundo no se termina cuando nace un afectado/a con
SPW, empieza. Empieza otra forma de ver la vida, otro forma de
educar, otra forma de obtener satisfacciones.

Desde estas paginas, te podemos ayudar a tener esperanza
entimismoy en tu hijo/a; te explicaremos como lo hacemos nos-
otros dia a dia. Son nuestras experiencias, con las que esperamos
darluzy animo, y que veas que todas esas dudas son tan natura-
les como la vida misma: a lo largo de estas paginas comprobaras
que todos las hemos tenido. Por ejemplo, seqguro que te has pre-
guntado: “;Como sera mi hijo/a con SPW?".Yo, a esa pregunta, te
contesto con otra: ;Como serd mi otro hij@ sin SPW? No lo sé,
nadie lo sabe. Nosotros, como padres, tendremos que educarle,
hacer que sea una buena persona, que alcance su independencia.
Luego él/ellay las circunstancias de la vida diran como sera. Has
de pensar lo mismo de tu hij@ con SPW. Claro que tendras que
dedicarle mas tiempo, pero también te dara mas satisfacciones...
Viviendo el dia a dia disfrutaras de buenos y malos momentos;
tanto con un hijo/a como con el otr@.

Espero que estas paginas os sean de ayuda.

Agradecimientos

Nuestro agradecimiento es para los profesionales
del servicio de Participacion y Accion Social de la Conse-
jeria de Salud de la Junta de Andalucia, que nos dieron
laidea y nos explicaron como poder conseguir los recu-
sos necesarios. Y, en especial, a Rafael Muriel, Isabel
Valle y Josefa Ruiz Fernandez. A nivel personal, a la per-
sona que ha recopilado y contrastado la informacion de
familiares, profesionales, asociaciones espanolas y de
otros paises, y todo ello porque hace 23 afios tuvo una
hermana con SPW, Patricia Ruiz Rustarazo. GRACIAS.

También quiero expresar mi gratitud a los profesio-
nales que nos han ayudado con sus aportaciones: Patri-
cia Arias Torneiro, Antonio Benitez Peia, Ana B.
Cerezuela Jordan, Joseba Jauregi Pikabea, José Antonio
Lobon Hernandez, Lourdes Martinez Pérez, Antonio
Gonzalez Meneses, Tamara Mufioz Torrefio, Laura Ro-
sell-Raga, Valentin Ruiz Nieto, Aurora Rustarazo Ga-
rrot, Maria Teresa Vargas de los Monteros, Norberto
Miguel Ventura Goémez, Rafael Yturriaga y Monica
Wong. También a todas las asociaciones de PW, en es-
pecial a la Asociacion del Reino Unido de PW y a la de
Estados Unidos, que nos han facilitado gran bibliogra-
fia.

Y como no tendria paginas suficientes para poner
todos los nombres de los padres y madres que han apor-
tado sus vivencias, GRACIAS ATODOS los que forman
esta asociacion. Y, por supuesto, a la gran familia que
tengo, que me ha dado la energia para esta guiay para
seguir trabajando por esta asociacion.




LA JUNTA DE ANDALUCIATE PUEDE AYUDAR

e  Centro de Valoracion y Orientacion de tu provincia. Expide el Certificado de Disca-
pacidad, entre otras prestaciones.

° Servicio de Informacién, Orientacidn y Valoracién. Posibilita el acceso a los recursos
sociales existentes.

o Pension por hijo/a a cargo. Asignacién econdmica por cada hijo a cargo con discapa-
cidad igual o superior al 65%.

e Centro de Atencidn Infantil Temprana (CAIT), un centro interdisciplinar de estimula-
cion, al que se llega a través de la derivacion de los profesionales de la Pediatria.

o Plan de Apoyo a las Familias Andaluzas. Incluye una serie de medidas para personas
con discapacidad.

e  Solicitud de valoracion de Ley de Dependencia. Ofrece apoyo para las actividades
esenciales de la vida diaria de la persona con discapacidad.
Visitar www.juntadeandalucia.es/igualdadybienestarsocial

e Solicitud de la segunda opinién médica.
Visitar www.juntadeandalucia.es/salud

° Pensiones no contributivas. Prestaciones econdmicas con caracter mensual por pa-
decer un determinado grado de discapacidad y carecer de renta o ingresos suficientes. La
solicitud se hace en la delegacidn provincial de la Consejeria de Igualdad y Bienestar Social.

o Renta Activa de Insercion (RAI). Programa que comprende medidas de politica acti-
vas de Empleo gestionadas por los Servicios Publicos de Empleo.

Toda esta informacién puedes encontrarla en la web www.juntadeandalucia.es

Mas detalles y ayudas en el Anexo Il de este manual.
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Definicion y diagnostico

Un Sindrome complejo

El Sindrome de Prader Willi (SPW) es una alteracion genética
en el cromosoma 15 que afecta especialmente al funcionamiento
del hipotdlamo, encargado de regir mecanismos hormonales
como, por ejemplo, la correcta secrecion de la hormona del cre-
cimiento o las sensaciones de hambre y saciedad. En el Gltimo
caso, el cerebro no recibe la sefial de saciedad, por lo que estas
personas tienen continua urgencia por comer, no tienen un con-
trol de la ingesta. Ademds, comporta otras caracteristicas como
la hipotonia muscular, desérdenes del suefio, problemas de respi-
racién y de la temperatura corporal, desarrollo incompleto de los
caracteres sexuales, problemas de aprendizaje, de lenguaje y de
comportamiento, asi como un aspecto fisico particular (baja es-
tatura, manos pequefias, ojos almendrados...).

Fue descrito por primera vez en 1956 por los doctores suizos
Andrea Prader, Heinrich Willi y Alexis Labhart, pero no fue hasta
1981 cuando las causas del SPW se determinaron.

Es muy importante tener en cuenta la palabra sindrome. El
Prader Willi es un conjunto de sintomas distintos que no aparecen
por igual en todos los afectados. Por tanto, cada individuo desa-
rrollara unas u otras caracteristicas del SPW, o todas; apareceran
en diferentes grados y niveles, y su desarrollo a lo largo de su vida
serd distinto. Es un sindrome complejo. De hecho, un error muy
comun es subestimar la complejidad de esta patologia.

Los cromosomas llevan la informacién genética que hereda
cada persona y guardan toda la informacidn sobre las funciones
del cuerpo humano. Ese complejo sistema de 46 cromosomas de-
termina, también, el sexo de la persona y los 44 restantes forman
22 pares de cromosomas que se enumeran del 1 al 22. Recordemos
que los genes defectuosos del cromosoma 15 (el que sufre la alte-
racién) son una parte muy pequefia de todo el capital genético de
cada persona, que también la definen. Y a esta herencia hay que
afiadir las influencias del entorno cultural, social, familiar y del
medio que, como a todos/as y cada uno de nosotr@s, también
condicionaran al nifio/a con SPW. Por ello, a pesar de sus puntos co-
munes, hay una gran disparidad entre los diferentes individuos
afectados. Sin olvidar, en todo momento, que hablamos de perso-

nas, que como cualquier otra, tienen su esencia especial y Unica.

La recurrencia media es de 1:15.000 nacimientos. Por

ello se incluye dentro de las conocidas como enfermedades raras.
El término enfermedades raras es un concepto relativamente
nuevo que engloba un grupo de enfermedades muy diversas, la
mayoria de ellas de base genética y de baja prevalencia. En el am-
bito de la Unidon Europea se definen como aquellas que, ademas
de ocasionar peligro de muerte o invalidez crénica, afectan a
menos de un paciente por cada 2.500 habitantes o, lo que es lo
mismo, a menos de 5.000 pacientes por cada 10.000 habitantes.
Se estima que hay entre 5.000 y 8.000 enfermedades que pueden
encuadrarse en esta categoria.

Imposible prevenirlo

Hasta ahora, el SPW se define como un hecho genético acci-
dental en la gran mayoria de los casos, por lo que no hay forma de
prevenirlo. Las actuales investigaciones apuntan a que ocurre du-
rante la concepcion, bien cuando el évulo y el espermatozoide se
unen, bien en las primeras divisiones celulares. En ambos casos,
se producen uno de estos cuatro mecanismos de alteracion ge-
nética: Delecidn del cromosoma 15, Disomia uniparental materna
(DUP), Defecto de impronta (D) y Translocacion cromosémica.

- Delecion es la ausencia de un pequefio fragmento del cro-
mosoma 15 heredado del padre. Representa aproximadamente
el 70% de los casos.

- Disomia uniparental materna (DUP) es la ausencia completa
del cromosoma 15 paterno y existencia de 2 cromosomas de ori-
gen materno. Representa entre el 20 y el 25% de los casos.

MARIA TERESA VARGAS DE LOS MONTEROS

Los otros dos mecanismos de produccion del SPW, menos fre-
cuentes, son los que explica la doctora Maria Teresa Vargas de Los
Monteros.

- Defecto de impronta (DI) es la alteracién molecular en el cen-
tro de impronta, bien por delecién o por mutacidn; esta alteracién
causa una clinica muy parecida a la DUP. En otras palabras, existen
tanto el cromosoma 15 materno como el paterno, pero en este
ultimo, debido a un error genético se ha establecido la impronta
materna, es decir, se han silenciado los genes paternos.

- Translocacién cromosémica descompensada de origen pa-

rental o de novo (pérdida de los genes de origen paterno, lo
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que seria igual a una delecion).

Para diferenciar entre delecién, disomia (DUP) o defecto
en el centro regulador de la impronta (DI) se han de aplicar
técnicas de FISH, Analisis de Microsatélites y Metilacion.

Es importante conocer cual de estos mecanismos provoco
el SPW, porque existen algunas diferencias en la aparicidn y
recurrencia de la enfermedad dependiendo del motivo, por
ejemplo, en el caso de las deleciones el riesgo de repeticion

En aquellos casos en los que se confirme la presencia de
defecto en el centro regulador de la impronta (DI), es impres-
cindible realizar el estudio del padre para confirmar si el de-

fecto es de novo. En este caso,
el riesgo de recurrencia es <1%,
o bien, si ésta se ha heredado,
el riesgo de recurrencia en la
descendencia es del 50%.

Se ha propuesto que, aun-
que no haya diferencias signi-

ficativas en la mayoria
de los rasgos, los pacientes con
delecién presentan un fenotipo
(aspecto fisico) mdas “pronun-
ciado”, mas problemas psicoldgi-
cos, de comportamiento, menor
habilidad en la lectura, matema-
ticas e integracion visual motora
que los pacientes con DUP (diso-
mia uniparental materna).

Por otra parte, en los pacien-
tes con DUP (disomia), a dife-
rencia de los pacientes con
delecion, no ha ocurrido la pér-
dida fisica de ADN, sino la pér-
dida funcional de genes
regulados. Esto conlleva que los
problemas oculares y la hipopig-
mentacion sean menos frecuen-
tes. Respecto a los pacientes
con delecidn, los pacientes con
DUP presentan una frecuencia
menor, pero no significativa,

- LMG apuntan que “los trasta

~ gico propio de lamisma”. —— :
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frecuentes en los pacientes ca
materna, sugiriendo la exi

Diagnéstico precoz

El objetivo prioritario, y a corto plazo, es que a cualquier
neonato que presente hipotonia muscular, ausencia de llanto
y grandes dificultades en la succidn, se le haga directamente
la prueba para confirmar o descartar el SPW. Este diagnostico
precoz es realmente esencial para comenzar cuanto antes con
una atencion especializada y multidisciplinar que controle las
distintas anomalias asociadas al sindrome. Cualquier habito o
costumbre que se adopte desde el inicio de sus vidas puede
mejorar la calidad de vida del afectado/a y de la familia.

o ——

Mas alld del diagndstico genético, actualmente,
existe una lista de criterios fundamentales y secundarios que
ayudan a identificar el SPW. En principio, son las claves para que
el profesional haga un diagndstico clinico, pero también ayuda-
ran a los padres a reclamar la realizacion de esta prueba.

Si el afectado/a tiene menos de 3 afios ha de presentar 5
puntos en total, 4 de ellos han de ser fundamentales.
Si es mayor de 3 afios ha de presentar 8 puntos, 5 de ellos
fundamentales.
En cualquier caso, es importante pedir que se haga la prueba
genética si sospechas que tu hijo podria tener SPW. A pesar de
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todo lo dicho anteriormente. Las investigaciones han de-
mostrado que ninguna de las combinaciones de estos criterios
clinicos predice con certeza un test genético positivo, que sélo se
obtiene con el llamado Test de Metilacidn, que pueden solicitar los
padres. Es la Unica forma de asegurar si existe o no SPW.

Criterios fundamentales. 1 punto cada uno

¢ Hipotonia central neonatal e infantil con poca
fuerza para succionar, que mejora con la edad.

¢ Problemas de alimentacion en los primeros pe-
riodos de la infancia, que en algunos casos requieren
técnicas de alimentacién especial; y dificultad para
ganar peso.

e Aumento excesivo y rapido del peso y bajo cre-
cimiento. Aparece entre el afio y los 6 afios. Obesi-
dad si no hay medidas restrictivas en la alimentacion.

e Caracteristicas faciales, presencia de 3 o mas:
dolicocefalia (cabeza alargada), cara con el diametro
bifrontal estrecha, ojos almendrados, boca pequeiia
con labio superior fino, comisuras bucales
hacia abajo.

¢ Hipogonadismo que, segun la edad,
presentaran diferentes caracteristicas:

a) Hipoplasia genital (desarrollo
incompleto o subdesarrollo de los genita-
les). En los nifos, hipoplasia escrotal, crip-
torquidia (falta de descenso testicular
completo), pene y testiculos pequefios. En
las nifias, hipoplasia severa de los labios me-
nores y/o del clitoris.

b) Maduracién gonadal retrasada o incompleta con las
caracteristicas de la pubertad retrasada después de los 16 afios.
En los nifios, gdnadas pequefias, bello facial y del cuerpo escaso,
carencia del cambio de la voz. En las nifias no existe periodo
menstrual o son infrecuentes.

¢ Retraso global del desarrollo en los nifios menores de 6
afios; retraso mental leve moderado o dificultad de aprendizaje
en nifios mayores.

¢ Hiperfagia (excesivo apetito), busqueda y obsesion por la
comida.

e Deleciéon 15q11-13, preferentemente confirmada por FISH;

u otra anomalia localizada en esta regidn del cromosoma.

g . -
Nacen “dormidos” pero con
tu ayuda se “despiertan”.

Criterios secundarios. Medio punto por cada uno
e Movimiento fetal disminuido o letargo; llanto débil del lac-
tante que mejora con la edad.
® Problemas caracteristicos del comportamiento, rabietas,
arranques de violencia, perseverancia, comportamiento obse-
sivo-compulsivo; tendencia a discutir, a oponerse sistematica-
mente, a mostrarse inflexible; manipulador, posesivo y cabezota;
suele coger cosas a escondidas y mentir (para que
puntte ha de presentar 5 de las caracteristicas cita-
das o mas).
¢ Trastornos y apneas del suefio.
¢ Talla baja en relacion a su familia.
¢ Hipopigmentacion (piel blanca).
e Manos y pies pequefios.
e Manos estrechas de corte recto.
e Anomalias oculares (estrabismo, miopia, etc.).
e Saliva espesa y viscosa con tendencia a secarse
en la comisura de los labios.
® Problemas de articulacion en el lenguaje.
e Tendencia a rascarse las heridas y la
piel.

Criterios suplementarios. No puntian
pero aumentan la certeza del diagndstico
¢ Elevado umbral del dolor.
e Escasos vomitos, se debe al bajo
tono muscular en el estémago.
¢ En la infancia, inestabilidad de la
temperatura corporal, y en jovenes y adultos,
sensibilidad alterada de la termorregulacion.
e Escoliosis (curvatura en la columna vertebral) o cifosis (cur-
vatura de la columna vertebral en 45 grados).
¢ Adrenarquia precoz (pelo pubico o axilar entre los 6-8 afios).
e Osteosperosis (desmineralizacion o adelgazamiento de los
huesos).
e Gran habilidad para resolver rompecabezas o puzles.
e Estudios neuromusculares normales.

En resumen, teniendo en cuenta las lineas de trabajo actua-
les, y debido a la complejidad del sindrome y de su diagndstico, la
prueba genética de metilacion deberia hacerse en los siguientes

casos:
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Desde el nacimiento hasta los 2 aiios: Si hay presen-
cia de hipotonia con succion pobre en el periodo neonatal y
pocos movimientos fetales.

De 2 a 6 afios: Si hay hipotonia con historial de succién pobre
y retraso global del desarrollo.

De 6 aios a 12 aios: Si hay historial de hipotonia con succién
pobre, retraso global del desarrollo, apetito exagerado (con obe-
sidad central si no se controla).

De 13 afios a edad adulta: Si hay déficit cognitivo frecuente
con retraso mental leve, apetito exagerado (con obesidad central
si no se controla), hipogonadismo hipotaldmico y problemas de
conducta caracteristicos.

En todo momento, hay que tener presente que hablamos
de un sindrome, ademas complejo, por lo que no todos los in-
dividuos presentaran todas las caracteristicas. Es mds, en cada
uno/a se daran unas u otras y lo haran en diferente medida. A
su vez, la sintomatologia del sindrome es cambiante segtn la
edad, por lo que en cada etapa de la vida se presentaran distin-
tos sintomas y de forma variable.

Primeras medidas béasicas

Los bebés con SPW suelen presentar al nacer una severa hi-
potonia muscular, llanto débil o ausencia del mismo, problemas
de succidn y respiratorios. Una gran mayo-
ria de madres constata una ausencia o dis-

minucidon de los movimientos fetales
(debido a la hiponotia severa) que, practi-
camente en un 50% de los casos, finaliza
con cesdrea al no girarse el bebé para que-
dar en posicidn de parto.

Generalmente, nacen con poco peso,
un maximo aproximado de tres kilos, y en
los primeros meses de vida suelen crecery
engordar por debajo de la media.

A partir de los dos o cuatro afos, la
falta de apetito se convertird en un hambre
insaciable, (con riesgo de obesidad), y se
haran evidentes caracteristicas propias del
sindrome como el hipogonadismo, el re-
traso psicomotor en diferentes grados,

Durante los primeros meses tienen
problemas de succion.

la baja estatura, los manos y pies pequefios, los trastor-
nos del suefio y los problemas de comportamiento.

Durante estos primeros meses, y debido nuevamente a la
hipotonia, duermen continuamente, hay que despertarlos para
comer, apenas realizan movimientos y no lloran con frecuencia.
No son capaces de succionar y algunos deben ser alimentados
transitoriamente con sonda nasogdstrica; otros padres consi-
guen con paciencia darles de comer “ordefiando” la tetina, aun-
gue hay que tener especial cuidado con que les caiga sélo la
leche que son capaces de tragar. Este problema de succién es la
principal causa por la que el bebé no hard el peso que debe en
los primeros meses de vida.

Es importante que desde los primeros dias de tu hijo/a, em-
pieces a estimularle. Aqui van los consejos de los padres y ma-
dres de la Asociacion Prader Willi de Andalucia:

“Con el chupete, hazle ejercicios dentro de la boca para que
tenga que mover la lengua”

“Ponle musica y en cada toma intenta mantenerle despierto,
y hdblale mucho, muchisimo”

“Para desarrollar el tono muscular, es bueno darle dos o tres
masajes al dia por todo el cuerpo. Hay que aprovechar para su-
jetarle los pies y que intente levantar la cabeza, estimulandole
con objetos o ruido”

“Para aumentar la capacidad pulmonar, le poniamos una
mascarilla, en forma de bolsa pequefia que le tapase la nariz y

3 === laboca, de manera que cuando le faltaba
un poquito el aire tenia que esforzarse en
respirar (dos o tres veces al dia)”

“Utilizar juguetes que tengan musica y
hagan mucho ruido; mantenerlo el mayor
tiempo posible despierto y viendo cosas
(incluso la tele)”

“Le ponemos boca abajo encima de una
gran pelota y le sujetamos los pies para que
tenga que levantar la cabeza, en periodos
de un minuto”

“Para el tono muscular, secarlo después
del bafio con toallas tiesas (sin suavizante),
y el agua nada caliente”

“Es bueno habituarse a llevarlo en la
mochila, mirando hacia fuera, nunca pe-
gado a nosotros”
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“Para el tono muscular de la cabeza hay un ejercicio
que el bebé hara boca bajo. Haremos un rulo con una toalla 'y
la meteremos en una media; el rulo lo pondremos debajo de
sus bracitos y de su térax, asi conseguiremos que apoye sus ma-
nitas y suba la cabeza”

“Esta es un poquito arriesgada, pero ahi va porque es bue-
nisima para ejercitar la lengua cuando son bebés: ponedle azu-
car alrededor de la boquita y él se chupa toda la boca en
redondo (o restregarle un caramelo alrededor de la boca)”

“A diario, ponerlos boca abajo y hablarles, hacer ruido,
poner musica por encima de su cabecita para que la suba”

“No dejarles dormir durante el dia, llevarlos en una mochila
mirando al frente siempre y que lo vean todo con nosotros en
casa. Y por la calle, parate con ellos ante los escaparates de elec-
trodomésticos, donde haya varias teles funcionando; o durante
la Navidad con tanto color, musica, que salgan mucho a la calle
para que se llenen de sensaciones, porque los estimulos cuan-
tos mas, mejor. Y por la noche a dormir, dejemos que descansen

y descansemos”

Trabajo de grupo
Lo mas importante es la estimulacion precoz, un
trabajo de rehabilitacion y fisioterapia continuo, en
grupo. Las sesiones con los profesionales y la constan-
cia son importantes, pero es fundamental que padres,
hermanos y familiares aprendan la leccion y cualquier
interaccion con el bebé sea un estimulo. En resumen,

practicar, practicar y aprender juntos.

Cambio vital para padres y madres

“La noticia se recibe mal, pero como es tu primer
hijo crees poder con la situacion”

“A su padre y a mi nos cambid la vida, pero decidimos criarla
y educarla como si de una nifia normal se tratara”

“Entre la multitud de pruebas médicas a las que le sometian,
una noche sofié que yo estaba en medio de una plaza rodeada
de toros, aterrorizada porque sabia que uno me iba a embestir.
Cuando supe el diagnéstico, fue un ‘por fin’, ya sabemos cual es
nuestro toro; por otro lado, fue desolador, vivir con una discapa-

cidad de por vida. Pero, yo la he afrontado porque es el pri-

mer paso para poder empezar a ayudarle”

“lgnoro el motivo, pero desde el momento en que nacio,
algo dentro de nosotros nos decia que aquello no iba bien y los
dos éramos complices de nuestro silencio. Cada uno sabiamos lo
que el otro pensaba, pero ninguno nos atreviamos a nombrarlo”

“Yo me preguntaba qué era lo que habia hecho tan malo para
que nos hubiera ocurrido tal desgracia. Me molestaba todo y no
encontraba nada que me aliviara el dolor y la ansiedad. Pensaba
que ya no iba a disfrutar de nada bueno en la vida”

“Se lo diagnosticaron con seis aifos, nosotros sélo atisbaba-
mos el retraso en el habla, también vimos problemas al andar, su
gran apetito, problemas de cifo-escoliosis, luxacidn congénita de
cadera, etc.”

“Sabias que tenia algo, sabias que se llamaba Sindrome de
Prader Willi, pero no sabias muy bien a qué te enfrentabas. Eso
es muy complicado, por los miedos que te crea y también por
falsas esperanzas que te haces”

“Es como si el mundo se parase: esto no puede ser, no me
puede estar pasando a mi. Sélo existia él y sus problemas; buscas
las causas, si todo el embarazo iba bien... écdmo ha podido pasar
esto?”

“éAsimilarlo? No es tan facil, se necesita tiempo y del todo no
sé si se llega a asimilar. La gran pregunta ‘éPor qué a mi?’ apa-
rece al principio, asoma de vez en cuando en los momentos mas
bajos y no deja de acechar para atacarte cuando menos te lo es-
peras”

“Si rapidamente sabemos el diagndstico, se nos enciende
una luz, ya tenemos un nombre y sabemos a qué enfrentarnos;
cuando tenemos la informacion, hay dos preguntas que nos ha-
cemos todos o casi todos: ‘éQué he hecho Yo?’ y ‘éPor qué a
mi?”

“Hay una gran frustracion de los padres porque tienes que
hacer renunciar a tu hija a muchas cosas que quiere, pero que no
puede hacer”

Nadie nos enseia a ser padres, algunos dedican los nueve
meses de embarazo a leerse todo lo que pueden sobre ser pa-
dres, otros se sienten orgullosos de como han sido educados y
siguen los consejos de sus propios progenitores. En definitiva,
cada cual busca su camino. Pero cuando nace tu bebé, la vida
cambia y nada es parecido a lo que pensabas. Tienes un hij@

enfermo y no sabes de qué; la alegria, el dolor, la angustia y el
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miedo se unen y crees que la vida, la que conoces, se
ha roto para siempre.

Hay una gran fase de miedo y una sobreproteccién al afec-
tado/a. Se repiten los sentimientos de culpabilidad, la falta de
conocimiento ahonda en todo lo anterior y no sabes qué le es-
pera al bebé, ni cdmo puedes ayudarle... Es un shock complejo
al que hay, en primer lugar, que ponerle freno.

Hay que buscar buena informacién, completa, porque hoy
con canales como internet hay una cara y una cruz de la informa-
cion. Lo que alli se encuentre puede ser bueno, pero también
malo, falso o distorsionado.

Una vez encontrada la informacion sobre el SPW, empieza el
camino del aprendizaje para ti y para tu hij@. Hay que ir poco a
poco, aprender con cada paso. Es importantisimo conocer a
otros padres y madres, a “iguales”, para despejar dudas y encon-
trar apoyo. En esta primera fase de diagndstico, de recibir la no-
ticia y dar los primeros pasos, la verdadera busqueda y éxito es
la aceptacion del problema.

Cémo afrontar/asumir que tu hijo/a es discapacitado/a

Nadie es culpable de que tu hijo/a tenga SPW, ni te ha tocado
a ti por nada de lo que hasta ahora ha pasado en tu vida. Es dificil
asumir una situacién asiy lo normal es que necesites un tiempo.
La gran variedad de respuestas emocionales que pueden darse
tras el diagndstico es enorme y todas ellas son naturales. Puede
que tu no sientas lo mismo que tu pareja, puede que los abue-
los/as lo afronten de otra manera... pero cualquier sentimiento
es valido y no debe ser fuente de confrontacion.

Cada miembro de la familia, entre ellos tu, tiene que poner
en orden sus sentimientos para que, poco a poco, quizas pa-
sando por diversos estadios, vayais asumiendo todos los cambios
que tendrdn vuestra vida.

Es duro, pero hay que sonreir y empezar a pensar en vivir el
dia a dia. “Hoy ha conseguido succionar”, te diras, otro dia le-
vantara la cabeza y otro dira “papa, mama”; y aunque al princi-
pio te resulte dificil pensar en el futuro, lo verds andar, correr,
reir y llorar y te llenard de satisfaccién estar a su lado para vivir
juntos todos esos momentos. Tu bebé va a conseguir todo eso y
mas. Ahora bien, si cualquier hijo exige que los padres tengan
energia, con las personas con SPW es necesario que seamos ca-

paces de tener pilas inagotables.

Cada padre o madre se recarga de una manera: hay
padres religiosos que con su fe se han llenado de vitalidad y em-
puje, hay padres ateos que se han agarrado a sus fuerzas de supe-
racion, hay otros cuyo pilar basico es la familia, otros sacan fuerzas
ayudando a los demas... hay tantos casos, como padres hay.

¢Cémo superarlo? A dia de hoy, no sabemos si se supera o
no, lo que si se hace imprescindible es aceptarlo para poder lu-
char por una vida lo mas “normalizada” posible. Tenemos que
asumir que el recién llegado es PW y eso significa que es disca-
pacitado/a, es decir, que tiene algunas limitaciones. Es un paso
dificil pero fundamental, pues si no se logra, serd mucho mas

costoso ayudar a vuestro hijo/a. En de-
finitiva, para solucionar un problema
hay que reconocer que se tiene, de lo
contrario, nunca se podra solventar.
Es importante tener toda la infor-
macién del sindrome y recordar que no
tiene por qué tener todos los sintomas,
pero sin engafiarnos al ver una buena
evolucion del nifio, al verle crecer sano,
delgado y a buen ritmo. Hay que asumir
su discapacidad, con nombre propio,
para prevenir y evitar consecuencias.
Ademas, es posible que debido al
aspecto “angelical” de los nifios SPW hasta
» | los 5 6 6 afos, (la mayoria de ojos y piel
f clara, rubitos y bastante sociables, muy cari-
/ flosos por lo general) haya una especie de
relajacion, puede haceros caer en un tipo
deengafo, que haga “olvidar” todo lo que
El buen desarrollo de suin. cONlleva o puede conllevar SPW,
fancia no debe confundirte. Pero padres, madres y familiares
tienen que asumir que ciertas ca-
racteristicas del sindrome apareceran y, sin duda, marcaran su as-
pecto y su comportamiento en un futuro no muy lejano.

Para ayudar a quienes estan en contacto con la persona con
SPW, es positivo saber todo lo relacionados con el SPW y cada
dia se puede aprender mds. Cuanto mas preparados estén los
que rodean al afectado/a, mejor podran ayudarle.

Ademas, entre todas esas caracteristicas de las personas con
SPW, hay en comun rasgos muy positivos que suelen repetirse:

son amables, carifiosos y sociables, se preocupan por los
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demasy por el mundo que les rodea. A menudo, tienen
un gran sentido del humor. Pueden ser realmente persistentes
en determinadas tareas, incluso seguir intentandolo cuando la
mayoria habria desistido y, con suerte, suelen acabarlo bien.
Ademas, como cualquiera, suelen tener un talento propio. Re-
cuérdatelo también de vez en cuando.

Sentimientos encontrados

“Mi hija tiene 25 afos, acude diariamente a un centro de dia
donde se encuentra feliz e integrada con sus compafieros, en
casa es una joven fantastica... es que me pierde el amor de
padre”

“Estamos muy orgullosos de nuestra hija, porque ella misma
ha conseguido y consigue dia a dia todo lo que se propone”

“Yo ahora las cosas las veo de otra manera, me veo mas ma-
dura. Cuando intenta que caiga en su juego no me enfrento a él”

“Ahora puedo decir que mi hijo es feliz, es un chico carifioso,
atento, sonriente, sociable”

“Las primeras imagenes son duras, a veces, pueden hacer
que padres nuevos se distancien del grupo”

“Sus primeros pasos... fue una grandisima alegria para noso-
tros después del sufrimiento de su diagndstico”

“Es una perfecta auxiliar nuestra en la casa”

“Decidimos plantearnos la vida dia a dia, no mirar atras, ni
hacia el futuro, hacemos o intentamos hacer la vida lo mas feliz
posible; si no hubiéramos llorado tanto, nos habriamos ahorrado
muchas ansiedades tan perjudiciales”

“No hay que olvidar que cada persona es distinta por lo que
no se puede asegurar que siempre se obtengan los mismos re-
sultados satisfactorios”

“Es cabezona y cuando se enrabieta no se puede razonar con
ella, asi que lo que hacemos, y nos va bien, es dejarla que se le
pase y luego hablar con ella”

“Ha hecho varias competiciones de natacion, en 2007 fue
medalla de Oro de Espafia en los Juegos Paraolimpicos de Sevi-
lla”

“Nuestra experiencia como padres es que cada hijo necesita
una disciplina distinta para su educacion y cuando hay algun pro-
blema, hay que enfocarlo teniéndolo en cuenta, nunca se educa
a dos hijos de la misma forma”

“Actualmente, nuestra hija participa en Campeonatos de

Espafia de Natacion Adaptada y estd nombrada por

nuestra comunidad como Deportista de Alto Rendimiento”.

“Mi hijo fue el primero que me ayudé a ir mejorando el es-
tado animico; cuando empieza a mirarte, cuando consigues que
te coja el dedo”

“Me ha ayudado mucho intentar continuar con el mismo
ritmo de vida que tenia hasta que llegd mi nifio”

“Mi hijo me da una fuerza impresionante, me alimento de
su energia positiva, de su amor, de su sonrisa, de su falta de
prisa, me ensefia cada dia la virtud de la paciencia y la constan-

”

Cla

El psiquiatra profesor titular de Psicobiologia en la Universi-
dad del Pais Vasco-Euskal-Herriko Unibertsitatea, el doctor Jo-
seba Jauregi Pikabea, explica en este sentido:

La conciencia de la diferencia se establece de manera paula-
tina en el desarrollo de la persona con SPW y también en el en-
torno familiar y social. La asimilacion de las consecuencias del
diagndstico requiere un proceso en el que la tendencia a la ne-
gacion de la diferencia puede estar presente en mayor o menor
medida. Cuanto antes se acepte que hay un miembro de la fami-
lia que va a tener un modo de vida diferente, antes se podran im-
plementar la organizacion familiar y los ajustes psicoldgicos
necesarios.

Analicemos si te sientes identificado con alguno de los sen-
timientos que exponemos a continuacion, lo que seria comple-
tamente normal. Puede que la ayuda de un profesional sea lo
mejor para superarlos.

Tristeza y sentimiento de fracaso Puedes sentir que tus es-
peranzas sobre el futuro de tu bebé, de repente, estan destroza-
das. Es una especie de fracaso sobre lo que tu hijo/a podria
haber sido o hecho en su vida. Necesitaras tiempo para asumir
el hecho de que tu pequefio y tu iréis por una carretera diferente
a la que tu habias previsto.

Depresion Tal vez, te sientas deprimido/a al pensar en lo que
sera el futuro, o porque sospechas que no serds capaz de hacerle
frente. Si para las madres es esto lo que ocurre justo después de
haber nacido el bebé, sera dificil diferenciar si esa depresion de-
pende del cambio de hormonas después del embarazo o al
hecho de que el pequeiio haya nacido con SPW; o por ambas

cosas. La depresion post-natal también les ocurre a algunas
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madres que no tienen nifios con discapacidad. Tu mé-
dico podria ayudarte, en cualquier caso. Esta depresion deberia
ser un estadio que pase rapidamente, pero si persiste, tendras
qgue ponerlo en conocimiento de un profesional.

Ira y confusion Puedes sentirte furioso/a, confundido/a o
perplejo/a al ver que las cosas se han transformado de forma di-
ferente a lo que esperabas: “éPor qué, entre toda la gente del
mundo, me ha pasado a mi?”. Puedes sentirte furioso incluso
con los médicos que no te advirtieron sobre el SPW. Desgracia-
damente, es casi imposible predecir que ibas a tener un bebé
con SPW.

Culpable Puedes sentirte culpable por algo que hiciste ti o tu
pareja antes o durante el embarazo. Puedes sentir que es un
cierto “castigo” por algo que hiciste en el pasado. Hasta el mo-
mento, lo Unico que pueden decir los expertos es que el SPW es
completamente accidental y que nadie es culpable; no se puede
prevenir.

Incredulidad Puedes tener una experiencia de incredulidad.
“éiComo saben realmente que hay algo que va mal en mi hijo?
¢Cémo lo saben? Estarad bien una vez que crezca”. A veces, los
padres tienen este sentimiento, mientras que otros aceptan
antes el diagndstico. Parece ser un sentimiento comun entre los
abuelos/as y otros miembros de la familia, y puede ser dificil de
aceptar. De hecho, en ocasiones, hacen falta afios hasta que el
diagndstico se acepta.

Rechazo Algunos padres o madres albergan un sentimiento
de rechazo hacia sus hijos/as, especialmente cuando el diagnds-
tico se conoce poco después del nacimiento. El bebé no llora,
no quiere que le alimentes y, probablemente, ha de pasar por la
seccion de cuidados especiales. Iniciar el vinculo con tu pequefio
puede resultar dificil y el shock del diagndstico puede empeorar
aun mas las cosas. Aunque en casos de nifios/as mayores es mas
complicado que ocurra este rechazo, en ambas situaciones es
bueno contar con el apoyo de un profesional.

Alivio y justificacion Aquellos padres o madres que siempre
han sospechado que su hijo/a tenia algo pero no han obtenido el
diagndstico hasta que han sido mayores, pueden desde ese mo-
mento sentir alivio al saberlo. Pueden entender, hacer algo con
razones y consiguen que las dificultades de sus hijos no se deban
necesariamente a que han sido “malos padres”. Pueden sentirse
justificados porque sus preocupaciones tenian un fundamento. A
veces, es mas sencillo tener esa “etiqueta”, la del sindrome.

Cambio (resiliencia) Muchos padres/madres trans-
forman sus sentimientos negativos, cuales sean, en una serie de
acciones positivas. Adoptan una actitud con la que luchan por los
derechos de sus hijos/as, para obtener las mayores facilidades
para ellos y para un mejor entendimiento y manejo del sindrome.

Compartir Si te resulta complicado sobrellevar tus sentimien-
tos y crees que eso estd teniendo efectos negativos en ti, en tu
hij@ o en otro miembro de la familia, es bueno que acudas a un
profesional. Sin embargo, a menudo padres y madres de nifi@s
con otras discapacidades, no sélo con SPW, son los que mas fa-
cilmente ofrecen ese entendimiento o simpatia que puedas ne-
cesitar. Muchos habran pasado por los mismos sentimientos que
tu tienes y puede resultar mas sencillo abrirse.

El futuro, tema delicado

“No veo el futuro, no lo pienso, es como si no existiria. Vivi-
mos el dia a dia”

Hay muchas preguntas sin respuesta alrededor del tema del
futuro. Por ejemplo: ¢Viviran siempre en casa?

Veamos lo que dice, al respecto, el doctor experto en la ma-
teria Jauregi Pikabea:

“Este es un tema muy delicado y al que cada familia debe
responder segun sus propios criterios. El alejamiento fisico no
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es en si algo positivo pero el alejamiento psicoldgico,

(el dejar que se cree un espacio, en el que la persona con SPW
por un lado y el resto de la familia por otro pueda evolucionar,
crecer y vivir) parece altamente deseable. Ademds, responde a
una ley inexorable, la del paso del tiempo.

éHasta cuando seria posible mantener una situacion de en-
roque familiar, ain y cuando la disposicién de los padres a ha-
cerlo fuera absoluta por las razones que fueran? Probablemente
la persona estaria mas protegida, correria menos riesgos, pero
éseria la suya una vida suficientemente buena, desarrollaria sus
potencialidades de sufriry de gozar? En efecto, al plantear estas
cuestiones entramos en terrenos filoséficos y morales y, por ello,
la respuesta compete a cada familia”.

En cualquier caso, existen experiencias de centros especifi-
cos sélo para personas adultas con SPW en lugares como los
EEUU o los paises escandinavos, que parecen funcionar correc-
tamente.

También, existe actualmente un modelo de residencia para

personas con SPW, por ejemplo, en Dinamarca, en la region

Midtjylland y se llama Grankoglen. Consta de 8 apartamentos, y

estd hecho a medida para personas con SPW, viven 11 jovenes

durante todo el afo. Las residencia y centro de actividades es

parte de un complejo mayor con capacidad para otras 40 perso-
nas con discapacidad.

Hay un comedor y un responsable que se encarga
de preparar y organizar las comidas diariamente. También hay
un gimnasio para que los residentes hagan ejercicio diario. Ins-
talaciones, todas ellas de especial importancia para los PW.

Todas éstas son algunas de las pautas de este centro segun
su directora Karin Juul-Pedersen:

“Cuidamos el sindrome y al ser humano con sus necesida-
des”. “Controlamos los alimentos que ingieren, pero también in-
tentamos recordar que son jévenes que necesitan relacionarse
y divertirse como cualquier otra persona joven”.

Se disefian directrices individuales en cooperacién con un
psiquiatra y nutricionista y se discuten con un experto de Enfer-
medades Raras.

“La enfermedad puede causarles mucha ansiedad y frustra-
cion”.

“Los dias deben ser predecibles y con una clara rutina que
puedan seguir”.

“Ser predecible, ser claro, ser responsable, tratar a todo el
mundo con dignidad”.

“Conviven personas que padecen la misma enfermedad, es
la mejor forma de romper con el aislamiento y tener a alguien
con quien relacionarse”.

“Lo importante es centrarse en el paciente y no en la enfer-
medad. Para muchas de estas enfermedades no existe curay, por
lo tanto, la dimensidn social de la calidad de vida es tan impor-

tante como intentar buscar el tratamiento médico adecuado”.
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Conoce a otras personas

Las preguntas del milléon: ¢Como serd? ¢Andard? ¢Hablara?
¢Podra estudiar? Pues si, podra hacer todo eso, y para ello lo mejor
es que conozcas a otras familias SPW. Asi, veras que cada uno es
distinto al otro. En Andalucia somos mas de 80 familias las que, a
veces mas, a veces menos, compartimos informacion, apoyo, carifio
y muchos momentos juntos. También nuestros hijos/as crean una
red de amigos importante.

En la nuestra, como en otras asociaciones de vuestra localidad,
os pueden ayudar, a tiy a tu hij@, pues es muy importante sentirse
dentro de un grupo de iguales, incluso para superar determinadas
etapas vitales como padres y madres de un hijo con discapacidad.
Podras compartir experiencias y encontrar respuestas a algunas de
tus preguntas. Encontrards otras enfermedades, otros problemas y
discapacidades, y mucha ayuda. El dia a dia sera mas facil junto a pa-
dres que luchan, como tu, por la superacion e integracion de tus
hij@s. Y el pequefio podrd encontrar comparieros/as y amigos/as.

Y no olvides que también tienes ayuda institucional, a la que no

debes renunciar (ver anexo 2 de este manual).

Papel de los hermanos/as

“Desde que supimos con
certeza cudl era su problema, lo
cual fue al paso de casi tres afos, y
la realizacion de varios estudios ge-
néticos, sabiamos que teniamos
que darle hermanos a nuestra nifia.
Por eso estan aqui sus hermanas,
pory para ella”

“Mi hijo no tiene hermanos, no
sé si ha sido mejor o peor. Algunas
veces pienso que es mas facil el
tema de la comida con un hijo solo”

“Si soy mejor persona es por
tener una hermana con PW”

“Tener una hermana con PW
me ha llevado a valorar cosas que
para la mayoria de las personas
pasan desapercibidas”

“Entre ellos hay una relacion de
iguales en muchos aspectos, eso
también es bueno”

“Su hermana es mas pequefia

Es importante que quienes
formen parte de su entorno
conozean el sindrome.

e parece mas pe-
acion y es muy coope-

sonal viva. No siempre
jue te aportan, sin duda,
nocerte mejor, a relativi-

dos y fracasos, a querer disfrutar de cada momento.

2 de sentido las palabras mas complejas”
~ “Ellaes la més pequefa y siempre le dice a su hermana que la
quiere hasta el infinito y mas alla”
“Nunca se queja de lo que le ocurre, lo que me ayuda a ser
. menos egoista” .

Si cuando llega el bebé con SPW ya tienes un hij@, es positivo
informarle -segln su edad- y hacerle participe de lo que le pasa a
su herman@ desde el primer momento. Es muy positivo dejarle
que participe en la estimulacién, que jueguen, que rian y lloren

~ juntos. No lo apartéis ni tengdis miedo de su relacién: sera una
aventura enriquecedora para ambas partes.

Para los hermanos de nifios con discapacidad también es una
ayuda conocer gente de su edad que esté en su misma situacion,
para compartir preocupaciones y sentimientos con ellos.

Lo primero que hay que aclarar al resto de hermanos es que
nadie tiene la culpa y que en la mayoria de los casos no se da mas
de una vez en la misma familia.

Aparte del complejo asunto de la discapacidad y del cambio de

ida que conlleva, hay dos temas principales a abordar en profun-
idad con los hermanos: la comida y las rabietas.

A

Asi que, si tienes un hermano/a con SPW, atento a los si-
guientes consejos:

1) Recomendaciones sobre la comida.

- Tienes que tener bien claro por qué estan tan obsesio-
nados con la comida, cdmo se sienten, y que es algo que no pue-
den controlar. Que quieren y no pueden.

- Hay que llegar a un trato en familia sobre qué hacer si les
encuentras comiendo, incluso hablar de cdmo vas a actuar con tu
herman@ con SPW. Hay que tener especial cuidado con que nin-
guno os sintais culpables (las consecuencias deben quedar bien
claras con anterioridad) y que no haya un sentimiento de vigi-

lando/vigilante bajo el término de “por si acaso”.
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2) Es bueno ante las rabietas que los hermanos/as se-
pais reaccionar. Aqui hay algunos puntos que pueden ayudaros.

- Siempre que ocurre algo asi, hay que ser capaz de pregun-
tarse si hay alguna causa, si alguien (puede que tu mism@) ha sido
injusto/a con tu hermano/a. A veces, sélo necesita que alguien vea
las cosas desde su perspectiva.

- Preguntate si se ha confundido. Quizas tenga algin motivo
de estrés. Puede que una explicacion sencilla le satisfaga.

- Intenta reirte con él/ella de la situacion.

- No trates de hacerle sentir “molest@” por lo que pasa.

- Intenta distraerle con algun tema que le interese o sugi-
riéndole hacer algo que le gusta.

- Intenta no perder la calma, ni gritar.

- Si es necesario y no hay peligro para tu hermano/a, puede
ser positivo dejarle solo. Simplemente vete.

- Si crees que realmente no tiene razén, no cedas a lo que
quiere. Si lo haces, aprendera que otra vez esas rabietas funcionaran
contigo.

- Si las rabietas siempre son con el mismo tema, tendras
que aprender a ignorar la situacion para que cesen.

- Pidele ir a otro lugar, al jardin o a vuestra habitacién hasta
que se calme.

Y un truco para las repeticiones:

- Recuérdale que ya lo ha dicho varias veces y hazle que
piense en cudl ha sido tu respuesta. Dile que hablaréis sobre el tema
solo cinco minutos mas y cuando ese tiempo se acabe, recuérdaselo
y termina la conversacion.

La comunicacion es clave

Las peleas son algo normal entre hermanos, pero
como consejo, hay veces en las que los PW no entienden
bien las respuestas inmediatas, asi que a veces es positivo
que le ejemplifiques lo que quieres decirle... con una
muestra o haciéndolo ti mismo para que lo vea.

Es bueno que hables con tus padres de las responsa-
bilidades que son tuyas y de las que no. Tanto las que te
preocupen ahora como las del futuro.

Ahora bien, es mejor que hables cuando tu her-
mano/a con SPW no esté alli.

Los hermanos tienen que conocerse solos,
pasar tiempo sin “mediadores” y jugar juntos

Los hermanos/as sugieren

Un trabajo de profesionales y hermanos de personas con disca-
pacidad deja algunos consejos sobre su propia experiencia. Puntos
calientes para reflexionar que pueden ayudar a que las relaciones
familiares sean mejores para todos:

- Hay un sentimiento de culpa en los herman@s de PW, a
veces, por la falta de informacidn, a veces, por sentir lo que sienten.
Les cuesta mucho hablar y expresarse en este estadio, por lo que la
intervencién de los padres es esencial. En ocasiones, se sienten res-
ponsables y sufren por lo que les pasa al hermano/a, por ser el “her-
mano sano”, el que puede hacerlo todo. Hay que tener cuidado con
culpabilizarles por sus avances en un intento de evitar que las dife-
rencias entre ellos sean mas visibles.

- Suelen reclamar un trato mas justo por parte de los pa-
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dres al considerar que el discapacitad@ es el “consentido”
y tiene demasiado poder sobre las situaciones. En este apartado, es
necesario que los padres tengan cuidado con las “acusaciones”:
nadie es verdugo y nadie es victima. Nuevamente, dedicarle un
tiempo a hablar del tema con el hermano/a es la mejor solucién.

- Pueden ser demasiado autoexigentes y
los padres y madres deben trabajar en esta linea
para pedirles que se relajen. No han de sentir la
presion de ser cuidadores/as perfectos, ni solucio-
nadores de problemas, ni fuentes constantes de
alegria; ni tampoco los que han de cubrir expecta-
tivas que no son las suyas.

- Es imprescindible que los padres y ma-
dres les dediquen un tiempo exclusivo a ellos/as,
sin el/la PW. Un espacio en el que se sientan queri-
dos, importantes y cuidados; en el que les digan
que les quieren. Ademas, tanto vosotros como ellos
mismos tenéis que recordar que son nifios y que
todos los nifios, sanos o discapacitados, necesitan
ayuda y cariflo. Mas aun de sus padres y madres.

- Es necesario hablar de la verglienza que
pueda sentir ante determinadas situaciones sociales con su her-
man@.

- Hay que hablar con ellos de la enfermedad de su her-
mano/a y concretar que no se curard o que no es contagiosa. Los
mas pequefios pueden crearse falsas expectativas por su imagina-
cion, lo que puede llevarles a nuevas frustraciones. Y por supuesto,
hacerles participe de sus problemas para que ayuden.

- Es necesario que los padres se abran a la ayuda que puede

ofrecer el hermano; incluso cuando no sea la que ellos esperan.

Coémo comunicarselo a la familia

“Ha de crecer una relacion entre ellos”

“La familia intenta ayudar, aunque el problema es que dicen
que por un dia qué va a pasar, que para un rato que la ven por qué
no le pueden comprar una chuche”

“Evitamos en lo posible las salidas continuas con amigos, fami-
liares, ya que no puedes prohibirle a los demas que coman cosas
que a ella le perjudican”

“Nosotros se lo dijimos a un miembros de cada familia (padre,
madre), y ellos se encargaron de comunicarlo a los demas. En aque-
llos momentos las palabras Prader Willi desgarraban el alma como

para repetirlas mucho”

“Contar las cosas por capitulos es muy dificil porque
es demasiado complejo. Con la familia menos directa y los amigos
esperas que el tiempo sea el que lo vaya contando. A excepcion del
tema de la comida, claro”

“Es un problema que no suelen entender aquellas personas que
no conviven con ella. No
es facil dejarla con los fa-
miliares”

“Si tengo la necesi-
dad de dejar a mi hija
con alguien un tiempo
largo, no puedo”

“Comunicamos a la
familia lo de Prader Willi
con toda naturalidad. Es
importante que lo sepan
todos los que nos ro-
dean, no ocultandolo a
nadie importante, ni si-
quiera vecinos, para que
conozcan todas sus limi-

taciones con la comida”

“Con la familia y amigos vivimos situaciones diversas. Mientras
unos sélo querian estar con nosotros, los padres, para ayudarnos y
darnos dnimos, otros sélo venian a ver el ‘nifio raro’ para cotillear”

“Hay que tener cuidado también con la familia, porque los PW
saben diferenciar a quién ‘cogerles las vueltas’, piden a quien saben
que es mas permisivo”

“Lo que mas les cuesta entender es lo estricto que hay que ser
con la comida. Las excepciones sélo pueden ser muy excepciona-
les”

“Comunicar a la familia y a los amigos lo que tiene nuestro hijo
no ha sido facil porque la enfermedad no es facil de entender ni de
explicar; son muchos sintomas, tu hijo no tiene todos pero puede
tenerlos mas tarde”

“Al principio, cuando se recibe el diagndstico, la mayoria quisiera
quedarse en casa encerrados y no ver a nadie. Tantas extrafias sen-
saciones juntas crean un estado de perenne preocupacion alrede-
dor de una busqueda de respuesta sobre lo que le pasa al pequefio.
Tantos sentimientos encontrados y tantas preguntas acaban con las
ganas de visitas, salidas...”

Por su puesto, te repites “éPor qué ha pasado?, tu aun no te lo
explicas del todo y ya te ves obligado a explicérselo a los demas. El
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primer paso es hablar clara y sinceramente del SPW, sin
miedo a expresar lo que realmente se siente y teniendo muy en
cuenta que esta enfermedad es un sindrome, por lo que no todos
los sintomas apareceran en nuestros hijos/as. No olvidemos que
cada persona es Unica.

La informacidn es positiva y serd muy importante que quienes
que estén alrededor del nifio con SPW sepan desde el principio qué
conlleva este sindrome. Quizds, durante los primeros meses de vida,
cuando son mds tranquilos, buenos y encantadores, sea un buen
momento para disfrutar de dejarlos con la familia. Su primera in-

fancia es muy dulce.

Asumir, hablar y compartir

Es bueno que todos los miembros de la familia hablen de la
nueva situacion cuando llega un nifio/a con especiales necesi-
dades para encontrar una solucion. Darse cuenta de que hay y
habra cambios que afrontar resulta esencial y, en la medida de
lo posible, hay que mirar el futuro de una forma realista. Es igual-
mente importante intentar mantener una mirada equilibrada:
no ver siempre el lado negativo de las cosas, pero a la vez, no
actuar como si no hubiera nada mal o nada hubiera cambiado.
Hay que trabajar y adaptarse a las necesidades que estan ahi.

Especialmente si hay mas hijos/as, recuerda que otros nifios
de la familia son tan “especiales” como tu hijo/a con SPW, y ne-
cesitan sentir que tienen tu atencion y amor.

De todas formas, “cada maestrillo tiene su librillo” y la
forma en la que se comuniquen todas las caracteristicas del SPW
dependen por completo de ti. TG conoces mejor a tu familia y pue-
des considerar, por ejemplo, que es mejor explicarlo poco a poco. Lo
importante es darles la informacién por adelantado, es decir, prepa-

rarlos antes de que llegue a una etapa concreta.

¢Te has enterado tarde?

Otro de los objetivos que pretende este manual es
que se detecte el SPW desde el nacimiento, es decir, que cuando
nazca un bebé con hipotonia severa y que no pueda succionar, la
exigencia médica sea hacerle la prueba de metilacidn para descarta
o confirmar si es PW. Se trata del diagndstico precoz.

Para los padres que llevan afios sin saber qué es lo que pasé
cuando nacié su bebé, es una alegria el dia en el que al fin se

le pone nombre:

“Tiene el Sindrome de Prader Willi”.

Si estd en la etapa de empezar a engordar, si esta en la de las
rabietas, si tiene mucho retraso, da igual, al ponerle nombre pien-
sas “ibingo! ya tengo la solucidn”. Pero nada mas lejos de la reali-
dad.

Lo cierto es que, una vez que le pones nombre y conoces los sin-
tomas, vuelven los mismos sentimientos del principio, pero con un
agravante: haces un recorrido por todo este tiempo pasado en el
gue no sabias que tu hij@ era PW y te puedes sentirte culpable por
todas esas cosas que no has hecho como debias (claro, no lo sabias).

Habra también medidas positivas de las que te alegres al reco-
nocerlas en vuestro pasado. Por ejemplo, habra padres que aunque
no sabian lo que tenia, le hicieron estimulacién precoz; habra otros
que cuando vieron que engordaban les pusieron a régimen, otros
pidieron ayuda psicoldgica. Pero, obviamente, no puedes hacer
todo lo que el sindrome demanda, porque éste es un sindrome
complicado y multidisciplinar.

Entonces, nacen de nuevo los miedos, el camino se hace muy
complejo porque sabes que habra un cambio radical en la vida de
tu hijo/a. Esta claro que la mayoria de los padres tiende a proteger
mas a sus hijos si tienen algin problema, maxime cuando no tienen
niidea de qué va la historia: nunca sabes donde esta el limite, hasta
ddnde exigirle o hasta dénde ser comprensivo. Pero una vez mas,
el objetivo ha de ser el mismo, no importa cudndo te enteres: hay
que informarse, superar los miedos, afrontar el sindrome e intentar
ayudarle.

El primer paso es informar a la persona afectada y explicarle las
implicaciones del SPW, principalmente, el asunto de la comida. Por
ejemplo, tiene que intervenir activamente en un cambio tan grande
como seran los nuevos habitos alimenticios, mas aun teniendo en
cuenta lo que les cuesta adaptarse a nuevas situaciones. Sin duda,
el principio sera un reto a vuestra paciencia y perseverancia: hay
que tomarlo con calma y ser muy repetitivos. La labor es ardua,
pero positiva y con grandes beneficios. Empieza por crear nuevas
costumbres con respecto al ejercicio, al aprendizaje, habla con la
familia para que todos participen, desde hermanos a abuelos/as y
amigos. Asi lo explica una madre andaluza que tuvo el diagndstico
de su hija con casi diez afios:

“Ya no es que la nifia sea gordita o tenga tendencia a engorda
como la abuela o la tia tal, ahora debe quedar claro que tiene una
enfermedad. Algo que funciona muy bien es explicarles que es
como si fuera diabética, pero no sélo le hacen dafio los alimentos

con azlcar, sino todos los que engorden”.
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con un hijo/a sin el sindrome..
Aun asi, nuestro primer mensaje es que tienes que acudir a
la estimulacion desde el principio. En pocas semanas, veras
Asi son cdmo tu hij@ pasa de ser “de trapo” a tener tono muscular. Con-

seguira, por ejemplo, levantar su cabeza y mantenerla erguida
“El Prader Willi es algo muy dificil de explicar" 50|o/a”_ ya parﬁr de ah|" puedes y

“Lo malo del Prader Willi son las rabietas” debes pensar que puede llegar
“De mayor quiero vivir 3 M donde quiera.
con mi novia en un hotel = : Hay padres y madres que dicen
de cinco estrellas” 4 — \ que su hijo serd como cualquier
“A los que mas quiero g : , otro, que luchardn para que sea
es a mis padres” k. "™ completamente “normal”, es decir,
“Me encantairalcine” | ' “apuestan por el caballo ganador”.
“Lo que mas me gusta |8 = | Ellos notan estas actitudes, pues sue-
es salir con mis amigos” ‘ 1 len ser muy sensibles y es positivo
“Nosotros somos igua- ' . Ss———"_ 1 hacerlo, trabajar para que consiga lo
les que los demas” ' maximo, para que cada dia
“De mayor quiero vivir L - evolucionen. Y este manual
con mi novio en un chalet I > puede ayudarte a descubrir
con piscina” las peculiaridades del SPW,
“El amor es cuando ;% ' A para que ese trabjao sea efec-
uno quiere fuerte” g i . " tivo, ademas del apoyo de pa-
“Yo quiero sobre todo y ' : dres con experiencia y un
a mi madre y a mi perro” ' conjunto de profesionales en
“Mi madre es buena, s centros y servicios sociales.
carino y grufiona” Pero, has de tener muy en
“Algo malo del Prader cuenta que puede que tu hijo/a llegue en
Willi es ver poco, me refiero a la vista” segunda posicidn, es decir, que te muestre
“Si pudiera comer lo que quisiera, comeria pronto sus limites o/y que no sea capaz de
un pedazo plato de ensaladilla rusa” . seguir evolucionando en algunos aparta-

] dos. Y ellos/as lo saben. Todos, empezando
Asi describen ellos mismos su enfermedad, por ti, temos que saber que ante esas li-

sus caracteristicas, deseos, sentimientos... Con - mitaciones no pasa nada. Les gustara ha-
estas citas queremos reflejar, en parte, a estas blar de ellos si lo hacemos desde el carifio,
personas con SPW, intentar acercarlas a los pa- explicando que todos somos diferentes y
dres que acaban de recibir el diagndstico, que . cada uno tiene unas vitudes, unos defectos
se encuentran perdidos o que no conocian a y unos “topes”. Es muy importante que
otros PW. Sin perder de vista, en ningin mo- - sienta en esos momentos que sigues a su
mento, que cada persona es Unica y exclusiva, —— - lado, incluso que eso no supone un pro-
vamos a dibujar lo que podria ser un perfil del nifio/a PW. blema, para que su autoestima crezca. Quieren y pueden apren-

En un principio, es logico que la duda sea écdmo sera mi der que se puede seguir trabajando en otros aspectos, a vuestra
hij@?. Sin duda, eso nadie lo puede saber, al igual que ocurre manera. Asi que, a seguir luchando juntos.




Y mantente atento en todo momento, por ejemplo,
cuando comience a balbucear, a hacer sus primeros ruiditos,
quizas necesite ayuda logopédica o solo un pequefio refuerzo.

Quizas, cuando empiece a mostrar sus primeras pinceladas de
independencia tenga rabietas incontrolables. Pero entonces, no

hay que desesperar, po-
dréis aprender a preve-
nirlas, a controlarlas o
ayudarles a ello/as a ir
auto controlandose. Tam-
bién pueden ayudarte
consejos de este manual.
Tal vez, esas pequefias
rabietas sean parte de lo
que mas les define.
Quizas, su capacidad
intelectual no sea muy
alta, pero eso no le impe-
dird ser consciente de

lo que también podre-
mos ayudarle a que va-
lore lo que hace bien,
para que se
sienta  satisfe-
cho/ay feliz con
lo que hace, por-
que, por ejem-
plo, haciendo
puzles son muy
buenos (la ma-
yoria) y , como
cualquier otro,
es Unico y tiene
cosas por descu-

brir y ofrecer, y puede tener habilidades ocultas, artisticas, emo-
cionales... que hay que ayudarle a desarrollar.

Otra cosa que pronto aprenderas de ellos es que debes vivir el
dia a dia, practicamente olvidando lo que pasé ayer. Porque
ellos/as no recuerdan esa rabieta o no son capaces de aprender de
aquel error que cometieron. Al menos, no como tu y yo.

Y atento a esas facetas que muchos comparten: son dulces,

carinosos, nada rencorosos, tienen un gran sentido del
humor y son muy cercanos. Les encantan las personas, estar con
ellas, sentirse valorad@s y querid@s.
Ademas, aunque es totalmente necesario que estés infor-
mado de todo lo que conlleva este sindrome, no hay que olvidar

que eso implica que
habra sintomas que des-
arrollen y otros que no;
que el trabajo que hoy
hagas puede evitar o pre-
venir que aparezcan sin-
tomatologias... Y, ante
todo, que tu hijo/a puede
sorprenderte siempre.

Recuerda que ello/as
viven otro tiempo, otro
tic tac del reloj diferente,
por lo que no es positivo
que te obsesiones con
puntos concretos como
cuando empiezan a cami-
nar, cuando empiezan a
hablar, cudndo avanzan en esto
o en aquello.

El objetivo es tener asumido
gue necesitardn ayuda siempre,
incluso cuando haya peleas y
estéis enfadados, para expre-
sarse o para resolver algun pro-
blema; para seguir creciendo,
para no comer en exceso, para
aprender a autocontrolarse... A
veces, ese pasito lo haran con
los padres, otras veces, con los
profesionales; pero nunca hay
que bajar la guardia porque no
podran ser autosuficientes y
sus mejoras dependerdn, en
gran parte, de aquellos que les

rodean. Bajar la guardia puede arruinar parte de un trabajo o pro-
vocar que se den pasos hacia atrds. Pero esa piedrecita hay que

saltarla y seguir adelante.
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Matices de una igualdad

“El mayor llegé a pesar 120 kilos, mide 1,68. Hasta que
dijo: ‘esto se va a acabar, me voy a poner a perder kilos y veras qué
pronto me sale una novia’. Hizo un plan de comida y lo llevé a raja-
tabla. Llego a perder 40 kilos y se mantiene desde entonces”

“Yo les he hecho siempre un plan de comida y asi no engordan.
Como cogen peso es con lo que cogen a escondidas”

“Les he dicho a los de las tiendas y kioscos que no le despachen,
pero hay gente que si lo hace y gente que no. La verdad es que
cuando lo hacen, se lo agradezco en el alma”

“Cuando ya has pasado todo con uno, parece que con el segundo
te relajas un poquito. Muchos niveles en el SPW dependen de lo que
se les trabaja. El segundo nacié mejor, pero se quedd atras también
quiza por las fiebres que tuvo, que le afectaron mucho. Tengo la sen-
sacion de que con el mayor trabajé mucho, con mas ahinco”

“El mayor se preocupa mucho de su hermano. Piensa que él no
tiene lo mismo. No se considera discapacitado, aunque si al her-
mano. Le dice: ‘fijate en mi, que te vas a poner malo’, pero el pe-
quefio pasa olimpicamente”

“Con las rabietas lo mejor es dejar que pasen y después hacerles
comprender que lo que han hecho no estd bien. Pero, vamos, que la
proxima vez va a seguir igual”

“A pesar de todo, hay que dejarles vivir con cierta libertad”

“Los hijos que nacen con hermanos problematicos maduran
antes de tiempo y eso es una ayuda, sobre todo, fuera de casa”

“Nuestra vida va a mejor cuando el pequefio esta mejor fisica-
mente, su enfermedad y su peso”

“Los cambios no pueden ser de la noche a la mafiana, los tienen
que ir asimilando poco a poco”

“Si algun padre tiene un hijo con SPW lo primero es que se lo
diagnostiquen y después ponerse en contacto con una asociacién
especifica, para tener la experiencia de otros. Y sobre todo, trabajo,
trabajo y trabajo. No puedes relajarte nunca, siempre encima. Del
colegio, encima también”

Estas son algunas afirmaciones que resumen algunos momentos
importantes, aprendizaje basado en el dia a dia de una madre anda-
luza que ha vivido la experiencia de tener dos hijos con SPW.

En el mundo se conocen pocos, muy pocos casos en los que en
un mismo nucleo familiar existen dos personas afectadas con el SPW.
Uno de esos excepcionales casos del mundo esta en Andalucia. Dos
hermanos diagnosticados con el SPW conviven con un tercer her-

mano no afectado. Las diferencias entre los dos PW son
sustanciales. El primero, el mayor, ha conseguido en su época adulta
controlar en parte la ansiedad por la comida, se siente integrado so-
cialmente, es relativamente independiente en sus salidas y, ademas,
trabaja de forma temporal con frecuencia. Por otro lado, su hermano
seis afios menor, tiene mas problemas con el peso, algo que incluso
ha puesto en peligro su salud, y es bastante mas tendente a proble-
mas de comportamiento. Los dos son carifiosos y su relacién no di-
fiere mucho de la de otros hermanos.

El papel de los iguales

“Nos costd querer conocer a otros nifios PW, pero fue
bueno. A veces, hace falta un tiempo para asimilarlo, pero cuando lo
haces, descubres lo positivo que es”

“Ellos estan comodos, crean sus mundos y se identifican con otros”

A las personas con SPW, el contacto con otros iguales les ayuda a
sentirse identificados, a compartir experiencias y sensaciones al
mismo nivel y a aprender a compararse. Suelen crear grandes lazos de
unioén entre ell@s, fuertes sentimientosy, lo que es sin duda muy im-
portante para la linea vital de cualquier individuo: se sienten parte
de un grupo.

El reputado profesional de Psiquiatria Joseba Jauregi Pikabea,
explica en este sentido que las personas con SPW no pueden seguir
el ritmo de sus hermanos/as o compafieros/as y tienen que llevar
adelante su propio proyecto de
vida. Como éste no es facil, a
veces, se da una regresion en la
que los padres y madres pue-
den representar el Unico refu-
gio en el que esa persona
puede sentirse protegida. La
opcion, posiblemente mas ade-
cuada, es la de buscar un grupo
de integracién acorde a las ca-
pacidades de la persona con
SPW en la que podra desarro-
llarse sin la presion de la “normalidad” y estar protegido por un en-
torno profesional. Ser capaz de encontrar una estructura capaz de
realizar esas funciones depende de factores como la residencia en
una gran ciudad o un pueblo alejado o también de la existencia de
centros adecuados cuyo desarrollo es, sin duda, una de las cuestio-

nes que debe ocupar a las asociaciones de familiares.




El A trabajar

Estimulacién precoz

Todos los padres y madres, sin excepcidn, sentencian

que desde el momento en el que les cortan el cordén umbilical,
lo mejor es la estimulacidn, en todos y cada uno de los campos...
Asi, sus hijos/as podran desarrollar sus virtudes: hay quienes prac-
ticamente no tienen problemas de diccién, otros son deportistas
natos y algunos tienen un coeficiente intelectual elevado. Sus ca-
pacidades estdn ahi, pero que se desarrollen mejor o queden re-
legadas a un segundo plano dependera en parte de la estimulacion
durante sus primeros afios de vida.

“Hasta que supimos con certeza que era PW, lo cual fue al paso
de casi tres afios, contd con estimulacion precoz los centros y en
casa”

“Para nuestro nifios, lo mejor son los ejercicios desde que nacen,
pues si a mi hija se los hubiéramos hecho, quiza hubiese andado
antes de los 4 afios”

“Empezamos con la estimulacién en casa y en el Centro de Aten-
cién Temprana, ademas del fisioterapeuta para recuperar el tono
muscular. Todo desde que nacio”

“Uno de los trucos para la estimulacion en casa es subir la esca-
leras con ambas piernas o subir y baja el bordillo en los paseos”

“Después de 2 meses y medio en la incubadora, lo llevé a casa
y empecé con la estimulacidn, ejercicios en casa y con un especia-
listas, incluso ejercicios en el agua”

“Con dos meses empezamos a darle estimulacion”

“No hay que poner trabas a lo que pudiera o no hacer, lo impor-
tante es estimularles lo mas posible”

“Para evitar que torciera los ojos, nos metiamos en una habita-
cidn oscura, y con una mano le tapdbamos un ojo y en el otro le
aplicdbamos luz directa con una linterna tipo boligrafo, durante un
tiempo de 10 segundos en cada o0jo”

“Para mejorar el equilibrio, en una habitacién oscura sentaba-
mos al nifio en unasilla giratoria y le ddbamos tres vueltas muy des-
pacio de derecha a izquierda y luego repetiamos el ejercicio girando
de izquierda a derecha”

“Lo poniamos todos los dias un rato en el suelo para que apren-
diera a gateary aprendid¢”

“Es bueno que mastiquen chicle (sin azucar) para fortalecer la
mandibula”

“Antes de andar, le poniamos en los juguetes arena para que

él hiciera fuerza, en un correpasillos que tenia le poniamos
piedras y le costaba; pero no os podéis imaginar qué fuerza cogid”

“Lo tumbdbamos en el suelo y le poniamos lejos de él sus ju-
guetes preferidos y como no gateaba, lloraba mucho, pero se arras-
traba hasta que los cogia. Asi empez6 a trepar y coger mucha fuerza
en las piernas y brazos; empezé a andar a los 20 meses”

“También, para estimularlo le doblamos papeles de colores
transparentes, él los cogia y los arrugaba; era buenisimo para las
manos”

“Su médico rehabilitador era contrario a la natacién, porque,
segun recuerdo, el agua templada era contraproducente para nifos
hipotdnicos, y el ejercicio que pueden hacer en el agua es inferior
al que podian hacer fuera de ella”

“Los botes de hacer pompas de jabdn para soplar son muy bue-
nos”

“Para ensefiarles los colores, cada dia, cuando saliamos a andar,
buscabamos todas las cosas que fueran del color que tocaba apren-
der ese dia”

“Cuando comenzd a hablar, para que conociera las palabras, pe-
gaba en una libreta imagenes de una sola silaba. Cuando las cono-
cia, lo complicdbamos un poco; poniamos dos silabas y asi llegamos
a hacer un libro. La verdad es que fue muy bonito porque con el
tiempo parecia que sabia leer cuando cogia su libreta y vocalizaba
todas las silabas de las imagenes”

Tratar el tema de la terapia ocupacional en recién nacidos ser-
vira como ejemplo perfecto de un tratamiento continuo e impres-
cindible para que la estimulacion esté siempre presente e integrada
en vuestra rutina.

Profesora de Musica y Musicologia.
Madre de una nifia con SPW

Los recién nacidos con SPW se caracterizan por su hipotonia se-
vera, por lo que se encuentran, habitualmente, en posicion abierta;
mientras un bebé sin el sindrome suele estar mas recogido de pier-
nas y brazos hacia la linea media. Por lo tanto, hay que intentar, me-
diante ayuda del terapeuta ocupacional, conseguir que el nifio/a esté
“recogido”, es decir, en posicidn parecida a la fetal. Esto se puede lo-
grar con toallas enrolladas cuando esta acostado en la cuna: tum-
bado boca arriba, la mitad de la toalla se pasa por las corvas de las
piernas y los extremos pegados al tronco, para que los brazos que-

den mas cerca de la linea media y no se abran como un libro.




Esto mismo se puede hacer cuando va en el porta-
bebé, pero con espuma adaptada al tamafio de dicho portabebéy
del nifio. Se utilizarian tres espumas: dos cufias en los laterales del
respaldo pegadas al tronco y una mas elaborada debajo de los mus-
los, con los arcos que éstos forman.

Hay que aprovechar cualquier momento para hacer una co-
rrecta movilizacién del bebé, y uno de ellos, muy repetidos a lo largo
del dia, es en el cambiado de pafales y vestido y desvestido del
bebé. Cualquier movimiento que le hagamos, debemos pensarlo de
forma terapéutica. Por ejemplo, podemos aprovechar, si queremos
abrochar unos botones de la espalda, a poner al nifio de medio lado;
controla que la cabeza y el brazo que queda arriba acompaiia el giro
del cuerpo, para que no se queden atras. Debemos hacerlo lenta-
mente y ayudandole con nuestras
manos, para que su cerebro procese
un correcto movimiento que no hace
ahora. Asi lo conseguira pronto.

Otro movimiento importante que
se repite a lo largo del dia es tumbarlo,
ya sea en la cuna o en el cambiador.
Podemos aprovechar estos momentos
para fortalecer los musculos del cuello.
Bajalo de costado con tu mano en el
hombro, que queda debajo, y cuando
el lateral del bebé esté posado, vamos
soltando esa mano y dejamos que la
espalda se pose.

Debemos comprender la impor-
tancia de esto: todo movimiento que
ayudemos a nuestro bebé a realizar
debe tener cierta ldgica, puesto que
ellos procesan esa informacion y su
cuerpo va tomando habitos postura-
les. Estos movimientos debemos efectuarlos siempre de la misma
forma, fomentar la lateralidad, es decir, utilizar ambos lados por
igual y que lo asimilen a base de repeticiones, con las que, ademds
de procesar ese movimiento, ird tomando fuerza.

Es importante todo tipo de estimulacion sensorial, vista, tacto,
oido, olfato y gusto. La vista del recién nacido es muy limitada, pero
se pueden fabricar laminas con dibujos muy contrastados en rojo y
negro (algunos estudios dicen que son los colores que el recién na-
cido empieza a distinguir).

Para estimular el tacto, hay que ofrecer todo tipo de texturas,
(suave, aspero, calor, frio, granulos, etc.). Debemos pensar que el

La hipotonia que presentan
se puede combatir de forma
muy eficaz con ejercicios.

tacto no estd sélo en las manos, el bebé debe sentir todas
las partes de su cuerpo, lo que ayuda al autoconocimiento corpo-
ral.

Para fomentar el oido, es aconsejable ofrecer sonoridades y
comprobar que la escucha es uniforme en ambos oidos. Es muy im-
portante también el vinculo materno mediante el canto de la madre
o del padre, ya que no sélo estimularemos el oido, sino que ademds
se vera reforzada la parte afectiva.

Para el olfato, al igual que en el tacto, se le pueden dar a oler di-
ferentes olores, ya sean mas o menos agradables, teniendo cuidado
de que no chupe lo que le ofrecemos, o podria sentarle mal.

El gusto esta muy relacionado con el olfato, aunque debemos

pensar en no dar a probar al bebé nada que

” no esté relacionado con su alimentacién.
-mm‘” El terapeuta ocupacional aplicara y expli-
cara a los padres estos aspectos y mas rela-
cionados con la vida diaria, como puede ser
ayudar a darle el bibe: ponemos indice y pulgar
en los mofletes, y dedo medio bajo el labio infe-

rior.
Veamos otros ejercicios interesantes:

Ayuda profesional: ejercicios para casa

De 0 a 3 aiios

e  Tumbado boca arriba en plano incli-
nado o cufia:

Ejercicio 1 Globo: debe dar con la mano al
globo, posicionandola como si el bebé la tuviera
en alto. Se suelta para que tenga la intencion de
golpear el globo suspendido de una cuerda.

Ejercicio 2 Se puede tentar al nifio con otros artilugios (sonaje-
ros, palos de lluvia, muiiecos, etc.) para que levante los brazos y los
siga con la mirada.

o Masajes faciales: Para la estimulacién de toda la muscula-
tura, sobre todo, la que ayuda a la succién. Alrededor de la boca
(musculo circular) y desde las mejillas hasta la sien. Estimular los la-
bios (superior e inferior) haciendo que se muevan.

o Pelota grande:
Ejercicio 1 Se coloca al bebé boca abajo sobre la parte superior




de la pelota, ésta ha de moverse ligeramente para que el

bebé intente volver a equilibrar su cuerpo con leves movimientos
de su tronco y cuello. Con una pelota mas pequefia se puede hacer
lo mismo, para que haga apoyos de manos (motivar el reflejo del
apoyo de manos cuando nos vamos a caer). Estos ejercicios fortale-
cerdn la espalda del bebé.

Ejercicio 2 Sentado sobre la pelota, efectuar pequefios rebotes
que le ayudardn al equilibrio, musculatura y propiocepcién.

o Sentado en una superficie plana. Haremos apoyos latera-
les de brazos. Situado sobre una colchoneta o el suelo, nos situamos
detras del bebé y le provocamos balanceos para conseguir o incluso
ayudarle a que se apoye de forma lateral con la palma de la mano
(es importante que sea la palma, si no la abre, intentaremos que lo
haga y sienta el suelo con ella).

o Sentado en una banqueta, controlando que esté el cuerpo
bien posicionado y los pies apoyados en el suelo o en otra banqueta:

Ejercicio 1 Con pequefios dados, incitale a cogerlos para hacer
pinza (dedos indice y pulgar). Si no los coge, acudir a un terapeuta
que asesore la forma de coger y guiar su mano para que lo logre.

Ejercicio 2 Lateralidad y reflejos: Con una mesa un poco alargada,
alguien se sitla enfrente para que dos pelotas pequefias (que que-
pan en nuestra mano), rueden alternativamente y en coordinacién
con otra persona (que controle el tronco y el movimiento coordinado
de las manos para lanzar una pelota con una mano a la vez que re-
cibe la otra con la otra mano).

Ejercicio 3 En los juegos de coger fichas, poner algunas a un lado
para que las coja y luego en el otro, alternativamente. Puedes au-
mentar la dificultad conforme vaya controlando mejor el tronco, po-
niendo la cajita mas alejada o incluso a distintas alturas.

Ejercicio 4 Con diferentes juegos con fichas de colores, primero
intentar que discrimine colores, es decir, que asocie los del mismo
color. Al principio, no es importante que sepa su nombre, pero se los
nombraremos para que los vaya asociando.

Ejercicio 5 En una caja llena de lentejas, por ejemplo, se meten
canicas o figuritas mas grandes que las lentejas y se le mete la mano
para que escarbe y las busque. Tiene que ir poniendo esas canicas o
figuritas que encuentre en otro recipiente. Es aconsejable empezar
por cosas grandes para complicarlo poco a poco.

o De pie:
Ejercicio 1 Coger fichas con velcro o magnéticas, para pegar en
un panel colocado verticalmente. Las fichas las situaremos en una

caja en el suelo, para que fortalezca las piernas. Debe

pasar de estar de pie a cuclillas y viceversa. Una persona debe de
estar controlando en todo momento sobre las caderas, para ayudar
al equilibrio y comprobar que la alineacion de las piernas y los pies
es la correcta.

Ejercicio 2 Pegar patadas a una pelota que rueda en el suelo.

Ejercicio 3 Jugar a los bolos: primero debe ayudar a la colocacion
de los bolos y luego jugar a tirarlos. Fomenta que coja la pelota, de
esa forma, al agacharse un poquito, fortalecera los cuadriceps de
las piernas.

° Fases de movimientos: es importante pensar en que cada
cambio de postura lleva asociada una sucesion de movimientos. Cui-
dado con las proporciones y la altura, como al bajar un escaldn. De-
bemos ensefiar las posturas a los nifios moviéndolos nosotros
mismos para que sigan las pautas. Ademds, mientras las hacen ellos
mismos, poco a poco, toman conciencia de ellas y, ademas, tomaran
fuerza.

Ejercicio 1 Para incorporarse, estando tumbado para pasar a
estar sentado: primero, el tronco vy los brazos se giran hacia uno de
los lados, buscando un apoyo. Después se incorpora poco a poco
empujando el hombro contrario hacia arriba, hasta que queda com-
pletamente sentado.

Ejercicio 2 Para bajarse al suelo desde una superficie alta (sofa,
cama...). Imagina los pasos que darias para bajar de un sitio muy alto;
lo primero es ayudarle a girarse hasta que queden cara al sitio del
que ha de bajar. Luego, tendra que deslizarse poco a poco hasta que
los pies toquen el suelo. Son las pautas de bajada. Es importante
hacer esto en vez de cogerlos en brazos, para darles autonomia.

o Sentado a horcajadas sobre un cilindro con los pies bien
apoyados en el suelo. Ayuda al equilibrio y a controlar una buena
postura de la espalda, al ofrecerle mejor punto de apoyo con las
piernas algo abiertas, ya que el cilindro queda en el centro. Sentados
detras de ellos, para dar cierto apoyo y seguridad, podemos provo-
car pequeiios desequilibrios.

o Sentado sobre una pelota del tamafio adecuado para que
pueda hacer apoyo con los pies en el suelo, manteniendo las rodillas
flexionadas (postura de sentado, no cuclillas). Para motivar la co-
rrecta posicidn de las piernas. Nosotros nos debemos situar detras,
para darle cierta sensacion de seguridad vy, si puede ser, otra per-
sona ofrecera juegos por delante y controlara que los pies continten

en una posicién correcta.




Otras terapias aliadas

Muchas y alternativas son las terapias que como complemento
ayudan y despiertan al nifio, no sélo mientras que es un bebé, sino
que puede resultar un estimulo fisico, intelectual y emocional du-
rante diversas etapas de la vida de la persona con SPW. Hasta donde
los padres andaluces han experimentado, la fisioterapia en el agua,
la equino terapia, la terapia canina y la musicoterapia han dado
grandes y sorprendentes resultados.

Profundicemos en una de estas terapias para que sirva como
ejemplo, la hidroterapia.

Fisioterapueta. Especialista
en Atencion Temprana

Responsable del Area de Hidroterapia y Fisioterapia en Agua del
C.D.ILAT. “Bajo Guadalquivir”. Sanlicar de Barrameda (Cadiz).

La hidroterapia constituye una terapia complementaria a diversas
patologias, entre ellas el SPW. Supone una herramienta mas que
puede ayudar al desarrollo psicomotor del nifio/a. En el medio acua-

tico, reforzamos diferentes dreas ya estimuladas en otros tratamien-
tos, pero sobre todo, sirve para mejorar la motricidad gruesa. (Es la
gue tiene que ver con movimientos o cambios de posicién del cuerpo,
ademas de con la capacidad de mantener el equilibro; en contraste
con la fina, que se relaciona con los movimientos entre 0jos y manos).

Iniciar una experiencia en el medio acudtico después del naci-
miento, introduce al nifio en una atmdsfera llena de nuevas reaccio-
nes y emociones. La percepcion del esquema corporal le permitira
tener mayor confianza en si mismo y en sus propias posibilidades de
expansion corporal.

La introduccién precoz en este medio favorece el desarrollo glo-
bal del nifio, estableciendo una conexién y una percepcion del
cuerpo que hace que sea menos pesado, mas ligero y fluido.

La temperatura del agua no deberia ser excesivamente alta, ya que
ello provocaria relajacién, todo lo contrario de lo que pretendemos.

En el medio acuatico diremos que:

- La gravedad que se exige al nifio/a pequefio/a en el medio
acudtico es minima, la suficiente para que pueda controlar, aunque
en ciertos momentos puedes ayudarles.

- Como consecuencia de lo anterior, a partir de ese minimo
control de la musculatura antigravitatoria que proporciona el agua,
los movimientos libres del resto de la musculatura seran mas fun-

cionales.

- Este entorno, el agua, también ofrece una cierta resisten-
cia al movimiento. Esto ayudara a que cuando al nifio/a se le ofrezca
la posibilidad de un movimiento determinado, se realice con menor
velocidad debido a la resistencia y serd mas perceptible a nivel

Cualquier terapie que
les estimule es positiva.

motor y sensitivo para él o ella. Ademas, ayudara a reforzar la mus-
culatura que se encuentre débil.

Como bien sabemos, una de las caracteristicas de estos nifios/as
es la hipotonia. Esta hipotonia puede mejorar con la edad y en el
agua contamos con un entorno con unas caracteristicas propicias
para ayudar a potenciar la musculatura débil.

No obstante, es de vital importancia la valoracion individual y es-
pecifica de cada nifio, con el objetivo de adecuar la terapia a las ne-
cesidades requeridas por
cada caso en particular. b" g

A pesar de que hay
autores que destacan
que el medio acuatico
hace revivir a los mas
pequefios su experien-
cia en el vientre ma-
terno, en funcion de la
edad vy las caracteristicas
del nifio, serd necesario
un periodo de habitua-
cion al medio y al en-
torno, que sera mas o
menos prolongado, segun estos
condicionantes. El nifio/a tiene
que conocer el material que se
usa en la piscina, la persona con la que estara...

La hidroterapia es otra forma
de activar su tono muscular.




Hay un amplio abanico de actividades acuaticas a rea-
lizar con estos nifios, entre ellas, las destinadas a conseguir un buen

control respiratorio, que nos aportaran seguridad
para la terapia acudtica y, ademads, reforzaran la
musculatura orofacial cuando realizamos soplos,
burbujas, etc.

El equilibrio que se requiere para mantener
ciertas posiciones dentro del agua es diferente.
Cuando nos introducimos en el agua, existe una
fuerza de flotacién que nos empuja hacia arriba y
que nos ayudara a flotar. Con ejercicios, el nifio /a
debe habituarse a posiciones tales como boca
arriba, boca abajo, vertical en el agua, con o sin
apoyo en los pies...

La ayuda que necesitara para aprender estas
posiciones tendra que ir disminuyendo. Es bueno
utilizar material de flotacidn.

Los cambios de una de estas posiciones a otra
nos ayudaran a potenciar diferente musculatura,
tal como abdominales o extensores del raquis.
Siempre hay que mirar lo que el nifio necesita fuera
del agua para asi marcar los objetivos dentro.

Igualmente, es necesario trabajar la muscula-
tura de piernasy brazos, la propulsién de piernas, la
suspension de los brazos, para asi potenciar y, pos-
teriormente, realizar los des-
plazamientos en el agua. Al
comienzo, simplemente hay
que buscar que aparezca el
movimiento, aunque éste
sea descoordinado y sin diso-
ciar el movimiento de una
pierna y otra. Habra tiempo
de corregir, pero si el nifio ya
comienza a colaborar, serd
todo un éxito.

Es muy frecuente que
aparezca cansancio en ell@s,
debido a su hipotonia.

Por eso, es bueno cam-
biar constantemente de ac-

tividad, para no cansarles excesivamente. Alternar actividades de
mayor esfuerzo con otras mas llevaderas es un gran truco. Si cansa-
mos demasiado al pequefio/a, puede que éste viva las sesiones de

Tienen que encontrar una
actividad fisica que les guste.

manera poco placentera y su colaboracidn sera menor.
Mi experiencia particular me obliga a resaltar la importancia de

hacer un trabajo multidisciplinar y coordinado,
de estar en contacto con otros profesionales que
traten al nifio, porque los objetivos que consiga-
mos dentro de la piscina deben tener la finalidad
de mejorar sus propios logros fuera del agua, en
sus actividades cotidianas.

La hidroterapia, como ya dijimos al principio,
puede ser una buena terapia complementaria,
nunca sustitutiva, para el desarrollo del nifi@ con
SPW. Si tenemos la posibilidad de acceder a ella,
e incluso compartirla, puede ser muy benefi-
ciosa.

Fomentar el ejercicio

“Mi hijo va dos veces por semana a natacién”

“Nosotros andamos todos los dias entre una
y dos horas”

“Entrena tres veces por semana baloncesto”

“Recibe fisioterapia y hace piscina”

“Lleva tres afios y medio en natacién y dos en
ciclismo (la bicicleta es con ruedines ya que tiene
problemas de equilibrio)” (9 afios)

“Monta en bici, va a na-
tacion, va a logopeda,
ayuda a su padre en el
campo y hace gimnasia”
(16 afos)

“Todos los sdbados nos
desplazamos a una piscina
climatizada a nadar una
hora y hacemos entre 30y
40 largos en la piscina olim-
pica” (8 afos)

“No le da la gana nadar,
pero si le gustan muchos
otros deportes como el ba-
loncesto, el futbol y, sobre-
todo, andar mucho”

“Por parte de la familia se ha motivado mucho el hacer ejercicio,
andar y nadar, y no ha dejado de practicar la natacion cuatro horas
por semana” (16 afios)




“Ha sido imposible que aprenda a nadar (si me devol-
viesen el dinero que he pagado en matriculas de natacion, me po-
dria ir de vacaciones una semanita, por lo menos), pero le encanta
andar, hora y media a dos horas y media al dia” (23 afios)

“Es fundamental controlar la alimentacion y hacer ejercicio. Ella
hace natacion 3 veces en semana” (11 afios)

“La natacion la empezé con 7 afios, un poco tarde, pero tenia
tantas actividades que no sabiamos de donde sacar tiempo. Juega
al futbol y monta en bicicleta” (16 afios)

“Se intenta fomentar el ejercicio pero la natacion no fue bien,
era muy pasiva y costaba mucho que trabajase. Pero le gusta andar,
por lo que procuramos realizar paseos largos, aunque hay que tener
cuidado con posibles caidas, es poco agil” (7 afios)

“Va a natacion dos dias a la semana, en casa se pasa el dia de un
lado a otro y en la calle intentamos que vaya caminando los trayec-
tos pequenrios, aunque protesta, no le hacemos caso; al final, va an-
dando” (2 afios)

“Va a nadar todos los dias, asi practica ejercicio” (5 afios)

La hipotonia estara siempre presente en las personas con SPW
y por ello el ejercicio es clave. Si han sido tratados con la hormona
del crecimiento, conforme crezcan seran unos adolescentes con bas-
tante tono muscular, lo que les permitird moverse con mas habilidad
y estar mas predispuestos para el ejercicio. Es fundamental aprove-
char esa situacion y engancharles al deporte, hacerles ver sus bene-
ficios mas alla del aspecto fisico.

Si por el contrario no han tenido el tratamiento hormonal, la
practica diaria de ejercicio puede resultar mas costosa.

Ante todo, hay que luchar
contra la pasividad, a la
que tienden.

A casi todos les gusta la natacion (en la que algunos

son excepcionalmente buenos), asi que es bueno explotarlo de
pequefios, cuando les cuesta menos la integracion, para que sigan
practicando este deporte a lo largo de su vida. Por la experiencia
de las familias andaluzas, al hacerse mayores muchos abandonan
esta aficion. Es bueno estar alerta para reforzarles en esta practica
cuando haya signos de desinterés, para que no lo abandonen o
para buscar nuevas alternativas.

Ante todo, hay que luchar contra la pasividad, que es lo que su
“cuerpo les pide”. Una opcion facil de llevar a la préactica familiar,
y factible para la mayoria, es caminar todos los dias, de una o dos
horas. El método es crear un habito en ellos diario, una practica
mas como ducharse o vestirse. Si se incluye con continuidad, lo
normal es que lo cumplan sin problem ero, hay trucos por si
alguna vez estan demasiado cansados o desmotivados:

- Es bueno que se nos haya olvidado casualmente comprar la
lechuga para la ensalada o la fruta o cualquier cosa que sea de in-
terés para ellos; y que el lugar donde hay que comprarla esté lejos.
Seguro que hardn un esfuerzo para ir a por ella.

- Ha llamado la prima, la tia, el abuelo, para que le hagamos
una visita. Si hay un bebé o un nifio en la familia siempre les mo-
tiva. ’

Importante: nunc
prometes (en cualquier
y perderas su confianza.

Y un ultimo truco: so
plota esta virtud para que, :
cio. Son buenas opciones ¢
de un lado a otro, a recoge

as que cumplir lo que

forma, no sera efectivo

s antes falsas promesas.

y serviciales asi que ex-

nta, hagan algo de ejerci-

atraer algo, a llevar ropa
'fina amiga...

En resumen

Lo mas importante es que creemos en ellos unos
habitos de hacer ejercicio. Buscar en su personalidad
para descubrir lo que les gusta siempre ayudara al ob-
jetivo, y si padres, madres, hermanos/as o algun fami-
liar les acompaiia, sera un estimulo para ell@s. Y esos
ratitos de caminata suelen resultar idéneos para hablar
sobre problemas del dia a dia, de sus sentimientos...
para conoceros un poquito mejor.

“Salgo a andar con él y le hablo de temas muy varia-
dos, de la vida, de las cosas que le pueden pasar cuando
vaya creciendo, le hablo como a una persona normal,
siempre explicandole a su nivel lo que no entiende”.
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Este sindrome va a plantear problemas médicos relacio-
nados con las especiales caracteristicas que presenta su cuerpo,
como la hipotonia, el retraso del desarrollo, su singularidad ésea, la
obesidad, etc. Como hemos repetido, no todo lo que a continuacién
se refleja ha de aparecer en tu hijo/a, pero recopilamos los principales
profesionales que han de entrar en el seguimiento multidisciplinar.

Es muy recomendable (como parte de un protocolo médico y
una correcta practica en salud para la persona con SPW), que el se-
guimiento estuviera controlado y coordinado desde un inicio por un
pediatra, encargado de unificar criterios y proponer las diferentes

visitas necesarias en cada momento.

Problemas respiratorios

Uno de los principales problemas que presentan
los nifios con SPW son las complicaciones respirato-
rias que, a lo largo de su vida, también estaran pre-
sentes en distintas formas. Son diversos los factores
que les predisponen a padecer estos problemas du-
rante el dia y durante la noche, entre ellos cabe men-
cionar dos: anormalidades hipotalamicas y debilidad
e hipotonia muscular.

Las personas con SPW pueden tener un mayor
riesgo de problemas respiratorios, especialmente du-
rante las infecciones.

La obesidad y la debilidad muscular estan en la ma-
yoria de los sintomas respiratorios, por lo que su pre-
vencion y tratamiento seran bdsicos para su control.

- Infecciones respiratorias de repeticion. El trata-
miento precoz de los cuadros infecciosos y la practica
de fisioterapia respiratoria y deporte seran importan-
tes, especialmente en los casos que presenten mayor
hipotonia.

- Hipoventilaciéon central. Es un desorden provo-
cado por un deficiente ritmo en la profundidad en la respiracion,
particularmente durante el suefio. Suele provocar problemas de
somnolencia durante el dia y, si es severo, de elevada presidn san-

guinea en los pulmones.

En algunas ocasiones,
pueden presentar exce-
siva somnolencia diurna,
lo que hay que vigilar.

- Presencia de apneas obstructivas y centrales. Por su
parte, la apnea obstructiva es la mas frecuente de los problemas
respiratorios en las personas con SPW. Esta se produce durante el
suefio, cuando un individuo intenta respirar durmiendo, pero de-
bido a la obstruccidn en las vias respiratorias, el aire no llega a los
pulmones. Se puede producir en cualquier punto, desde la nariz a
las pequefias vias pulmonares. Provoca una respiracién sonora y
con ronquidos. Puede incrementar la tendencia ya existente a que-
darse dormidos, a la vez que hacerles mas irritables. Si no se trata,
puede tener grandes complicaciones, incluida la muerte.

Es probable que ambas apneas se produzcan en el mismo indi-
viduo con el SPW si éste presenta problemas respiratorios. Se eva-
IGan con un estudio del suefio.

Un posible tratamiento en caso de apnea del suefio pasa por el
uso de la mascarilla nasal nocturna, siempre bajo la supervision pro-
fesional. El oxigeno debe administrarse con cuidado en las personas
afectadas con el SPW porque pueden presentar hipoxemia como
Unico estimulo respiratorio y una terapia basada en oxigeno puede
complicar su respiracion nocturna.

Profundicemos un poco mds en las variables a
tener en cuenta en torno a los trastornos respiratorios
durante el suefio:

- Tener una polisomnografia normal (estudio del
suefio), no le excluye de que pueda morir durante una
leve infeccidn respiratoria.

- Esos trastornos respiratorios durante el suefio
podrian deberse también a la carencia de la sustancia
necdina.

- Se ha observado que la apnea en el suefio es mas
frecuente en pacientes con exceso de GH, posible-
mente, debido al estrechamiento del canal de la fa-
ringe.

Ante cualquiera de los siguientes sintomas es re-
comendable un estudio del suefio:

- Cualquiera que presente un ronquido fuerte, in-
dependiente de la edad, debe ser evaluado por el mé-
dico para descartar una apnea obstructiva del suefio.

- Obesidad severa, mas de un 200% sobre el peso
ideal.

- Historial de infecciones respiratorias.

- Historial de somnolencia excesiva durante el dia.

- Antes de sedaciones (para operaciones o pruebas).

- Antes de empezar un tratamiento con GH (ver apartado B del
capitulo 5).
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Otros aspectos importantes:
- Puede provocar dificultades respiratorias el reflujo estomacal
crénico y aspiracion.
- Las alteraciones de la arquitectura del suefio, con anormalidad
en la organizacion de la fase REM. Se ha demostrado que algunos
tienen ligeros problemas de ventilacion.

Excesiva somnolencia diurna (ESD)

Se define como aquella somnolencia que interfiere considera-
blemente en el quehacer diario. Puede tener efectos negativos en
el rendimiento escolar, en el trabajo, en la funcidn cognitiva, en el
humor y también puede estar asociado a la incidencia de acciden-
tes. Ademas, puede estar relacionado con los comportamientos con
brusquedad (CB).

Un estudio sobre el asunto se llegd a estas conclusiones:

1 La ausencia de actividades estructuradas actia como deto-
nante de la ESD.

2 La frecuencia total de ESD y CB en estudio es relativamente
baja.

3 Los origenes de las ESD en individuos con PW no estan claras.
No parece que las apneas obstructivas sean determinantes en su
desencadenamiento.

4 Tampoco esta clara la relacidn entre obesidad y ESD.

5 En el caso de las ESD debidas a apneas obstructivas, expertos
recuerdan que han dado un buen resultado los tratamientos con
aire a presidn continua y positiva.

Se recomienda un plan individual de tratamiento de las ESD.
Segun cada caso se deberd hacer un tratamiento de la obesidad ex-
trema, un tratamiento de la apnea en el suefio y también medidas
de higiene (acostarse y levantarse de forma regular).

En casos de obesidad mérbida, en los que el estudio del suefio
dé resultados anormales, es necesario una intervencion intensiva
con un incremento del ejercicio y una dieta restrictiva, estas dos op-

ciones son mucho mejor que cualquier intervencion quirurgica.

Toma nota
Tanto la operacidon como la gestion de una traqueoto-
mia presentan problemas singulares en personas con SPW
y debe ser evitada en todos los casos posibles.

Ante una obesidad moérbida, una traqueotomia no
suele ser el tratamiento adecuado porque el problema que
presentan resulta ser hipoventilacién y no obstruccion.

Problemas 6seos

DOCTOR NORBERTO VENTURAGOMEZ

Abordaremos el problema éseo mas habitual, y quizas
complejo, en profundidad y en primer lugar: la escoliosis. Es la alte-
racion ortopédica mas comun entre los afectados con SPW.

Como explica el doctor Ventura, se trata de una deformidad tri-
dimensional que resulta “de la combinacién de una curva lateral,
desviacion en el plano frontal, con una lordosis toracica, deformi-
dad en el plano sagital; dicha asimetria vertebral provocara una ro-
tacion vertebral”. Para entenderlo mejor, tenemos un ejemplo en

las siguientes imdagenes.

La rotacién vertebral resultarda mas clara tras observar la si-

guiente fotografia:

Las escoliosis han sido cla-
sificadas en cuatro grupos :

- lIdiopaticas, de origen
desconocido

- Neuromusculares, asocia-
das a miopatias y neuropatias

- Congénitas secundarias a
malformaciones vertebrales
(hemivértebras)

- Sindrémicas, aquellas cur-
vas asociadas sindrome, Mar-
fan, neurofibromatosis o PW.




Pero desde el punto de vista practico, las escoliosis
han sido clasificadas con respecto a la edad en que aparecen en
dos grandes grupos:

o Inicio precoz, cuando la deformidad se instauran antes de
los 5 afios de edad. Una escoliosis infantil severa que provoque una
marcada deformidad tordcica afectard negativamente al desarrollo
pulmonary estos pacientes pueden presentar una insuficiencia res-
piratoria grave al final de la pubertad.

o Inicio tardio, cuando la deformidad aparecen después de
los 5 afios de edad. Las escoliosis de inicio tardio pueden provocar
deformidad pero nunca se asociaran a disminuciones severas de la
capacidad, respiratoria, excepto en aquellos con graduacion supe-
rior a los 802-90°.

Tal y como continua el doctor, esta divisidn con respecto a la
edad estd en relacidn directa con el crecimiento del térax y del sis-
tema pulmonar. El 80% del didmetro antero posterior del torax
adulto se establece a los 4 afios de edad y el crecimiento del sistema
pulmonar finaliza a los 8 afios de edad.

Principales tratamientos
Es importante tratar las escoliosis una vez se detectan. El ex-
perto Ventura Gémez resume los dos tratamientos principales.

1 Ortopédico El tratamiento ortopédico con corsés estd indicado
en aquellas curvas progresivas entre 252 y 402 y en pacientes en
fase de crecimiento. Una vez finalizado el crecimiento, el trata-
miento ortopédico esta contraindicado.

En la actualidad, hay dos tipos de corsés: los que se aplican a
tiempo parcial (18-20 horas al dia), tipo Boston y los corsés de uso
nocturno (8 horas), como el corsé de Charleston o mas actualizado
el corsé tipo Providence.

El tratamiento ortopédico no corrige las curvas, pero en un 70%
de los casos evita o disminuye su progresién. En el 30% de los casos
las curvas siguen empeorando inexorablemente con el crecimiento.
En pacientes obesos los corsés estan contraindicados.

2 Quirdrgico El tratamiento quirdrgico de las escoliosis debe
plantearse a partir de los 50 grados. La finalidad del tratamiento
quirdrgico es la de corregir la curva en los dos planos del espacio
(coronal y sagital), conseguir una fusion dsea sélida y mantener el
maximo numero de segmentos vertebrales lumbares moviles. Las
técnicas quirdrgicas han mejorado extraordinariamente durante las

Ultimas dos décadas. Los tornillos pediculares anclados en las vér-

tebras ofrecen una solidez superior a otros implantes ver-
tebrales (ganchos y cables sublaminares) y una vez conectados a
una barras permiten la correccién de la deformidad mediante ma-

niobras de rotacion y traslacion. Esta imagen puede ayudar.

Posibles riesgos

Como continua el experto, el tratamiento quirurgico de las esco-
liosis siempre implica un riesgo: infeccidn (1%), falta de consolida-
cion (1%) y complicaciones neuroldgicas (0,02 %). Con respecto a
esta ultima complicacidn, la mds temida en el tratamiento quirur-
gico, la monitorizacion medular mediante los potenciales evocados
motores durante toda la intervencidn permite la instrumentacion y
correccién de estas curvas, con un margen de seguridad practica-
mente absoluto.

Cuando tiene menos de 6 afios

Un capitulo aparte merecen las escoliosis severas en nifios de
corta edad,en concreto, por debajo de los 6 afios de edad con cur-
vas severas superiores 602. Estas curvas incontrolables ortopédica-
mente requieren tratamiento quirurgico, pero la técnica quirurgica,
a diferencia de la aplicada en la adolescencia, debe respetar el cre-
cimiento de la columna. Una fusidn vertebral tordcica antes de los
8 afios de edad, sobre todo si es extensa, frenara su crecimiento e
indirectamente el crecimiento del térax. Y como del crecimiento to-
racico depende el crecimiento pulmonar, esté quedard muy afec-
tado.

En la actualidad, dos técnicas quirdrgicas cumplen dicha finalidad:

1 Las barras de crecimiento respetan el crecimiento de la co-
lumna, ya que se anclan en las vértebras ubicadas en los extremos
de la curva (ganchos o tornillos pediculares) y se conectan a barras
colocadas subcutaneamente (por debajo de la piel).

2 Los distractores toracicos conectan las costillas superiores de
la curva a las vértebras mas distales y, mediante una distraccién de

las costillas, se consigue la expansion del térax y aumentar el vo-
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lumen toracico e indirectamente corrigen la escoliosis. Los

distractores toracicos estan indicados cuando la deformidad tora-
cica es mas marcada y severa que la deformidad vertebral; y las ba-
rras de crecimiento estan indicadas cuando la curva es superior a la
deformidad toracica.

Ambos sistemas deben alargarse cada 6 meses, ya que la longi-
tud del implante debe adaptarse a al crecimiento de la columna

vertebral (hasta los 12 afios de edad).

Debes saber

Los siguiente son algunos apuntes importantes que enumera el
doctor Ventura.

Las escoliosis asociadas al sindrome de PW, si bien presentan un
patrén de curva similar a las escoliosis idiopaticas, tienen la peculia-
ridad de la hipotonia muscular asociada al sindrome, lo que implica
que el comportamiento clinico y radiografico de estas curvas sea si-
milar al de las curvas neuromusculares.

Suelen iniciarse precozmente, no responden al tratamiento or-
topédico (quizds el corsé tipo Providence de uso nocturno puede
estar indicado) y, con frecuencia, empeoran severamente antes y
durante la pubertad.

El tratamiento quirdrgico, al igual que en las curvas idiopaticas,
se plantea a partir de los 552- 602. La técnica quirurgica es practica-
mente la misma (en niveles de fusidon y en implantes) a los de las es-
coliosis idiopaticas ,pero con matices.

El tratamiento con hormona de crecimiento en estos pacientes

presenta muchas ventajas, como aumentar la altura, me-

jorar la distribucion de la masa corporal e incrementar su agilidad.

Se ha escrito mucho sobre si la hormona de crecimiento favo-
rece la progresion de estas escoliosis. T. Nagai (et al) en un articulo
publicado en 2006 (Americal Journal Of Medical Genetics, 140 A :
1623-1627) hace un estudio comparativo entre 41 pacientes trata-
dos con hormona y 31 pacientes sin tratamiento hormonal. El 45%
de todos los pacientes desarrollaron una escoliosis, pero los resul-
tados en ambos grupos fueron similares. Nagai, llega a la conclusién
de que no hay una relacion directa entre la hormona'y la progresion
de las curvas. Sabemos que las escoliosis idiopaticas progresan du-
rante la fase de crecimiento acelerada de la pubertad, por lo que es
obligado hacer un seguimiento de la columna en nifios que reciben
tratamiento hormonal.

En resumen, podemos concluir que la escoliosis se asocia en
un alto porcentaje en pacientes con SPW (45%). Las curvas no res-
ponden al tratamiento ortopédico clasico con corsés diurnos (qui-
zas el tipo Providence de uso nocturno puede abrir nuevas
posibilidades).

Cuando su graduacion supera los 602, el tratamiento quirtrgico
sigue criterios similares a los que se aplican en las escoliosis idio-
paticas. La hormona del crecimiento representa un gran beneficio
en estos pacientes y su papel como inductor en la progresion de
las curvas no esta claramente demostrado.

Una historia verdadera

Para ilustrar la trascendencia de la escoliosis, dentro del sin-
drome adjuntamos, a continuacion, el caso concreto que resume
una madre de una persona afectada:

Al nacer, fue diagnosticado con SPW y con un afio le detectaron
escoliosis. Le pusieron un corsé las 24 horas del dia y lo llevd hasta
los 5 afios, cuando el crecimiento de la escoliosis se estabilizd. A par-
tir de ese momento, sélo llevé el corsé por las noches. Unos meses
después, se le retird por completo. Pero ocho meses después, la es-
coliosis crecié de nuevo de forma inesperada y brusca, asi que el
corsé volvio dos afios mas, durante las 24 horas. Pero el crecimiento
de la escoliosis no cesaba, asi que nuevamente eliminaron el corsé.

Durante este tiempo, el pequefio aprendié a andar, con cinco
afios, y con 7 fue capaz de subir por primera vez unas escaleras solo
y trepar hasta su cama sin ayuda.

Esa escoliosis seguia creciendo, acompafiada de cifosis. A los 7
afios y medio, a pesar de las contraindicaciones genéricas que re-
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cibian, el padre y la madre decidieron ponerle la hormona

del crecimiento y esperar lo suficiente para poder operarlo. No con-
fiaban ya en otra opcién. Hasta los 12 afios, la hormona del creci-
miento y la escoliosis estuvieron siempre presentes. Pero para hacer
la operacidn, tres meses antes se suspendié el tratamiento de la
hormona (un tiempo en el que la obsesion por la comida se acre-
centd notablemente) y tras la intervencién, que fue todo un éxito,
se reanudd el tratamiento con la GH. Actualmente, tiene 15 afios,
mide 1,70 y pesa entre 59 y 60 kilos. La escoliosis ha desaparecido
por completo.

Esta familia da como consejo basico recurrir a buenos profesio-
nales, como el propio doctor Ventura, para una operacioén que “es
delicada y compleja”. Pero recurrir a la intervencién quirurgica
cuando el problema sea grave. Varias familias andaluzas corroboran
con sus propias experiencias este argumento.

Otras alteraciones comunes

- La mala alineacién de los miembros inferiores
y las deformaciones de los pies, por ejemplo, pies
valgos, que son co-
rregibles con planti-
llas y ejercicios de
rehabilitacion.

- La displasia del
desarrollo de la ca-
dera. Algunos bebés
nacen con displasia
de cadera (malformacién
de la articulacién de la ca-
dera). El tratamiento
puede ser ortopédico con
pafiales especiales: en
otras ocasiones es necesa-
ria una operacion.

- La osteoporosis o
disminucién de la densidad mineral ésea es frecuente, lo que pro-
voca una mayor incidencia de fracturas dseas. Es necesario a partir
de la pubertad realizar regularmente densitometrias. Por ello, seria
bueno disponer de estandares especificos para el SPW que permi-
tieran interpretar los valores de densidad mineral 6sea obtenidos
y su relacidn con el riesgo de fracturas dseas.

Fisioterapeuta o rehabilitador

Como prevencion a todos estos posibles problemas citados con
anterioridad estd la figura de seguimiento del fisioterapeuta o reha-
bilitador, muy importante. Dara pautas para la estimulacién desde
un principio y segun la evolucién del nifio/a con SPW. Ademas, ofre-
cera claves para la mejora de su desarrollo fisico.

ANA B. CEREZUELA JORDAN

La especialista Ana B. Cerezuela Jordan explica a modo
de ejemplo, los principales puntos de valoracién y tratamiento que
deben seguirse dentro de la rehabilitacién:

Para definir la rehabilitacion en su aspecto mas integral, habla-
remos del conjunto coordinado de medidas médicas, sociales, edu-
cativas y profesionales destinadas a restituir al paciente la mayor
capacidad y autonomia posible. Es un conjunto de tratamientos y de
sistemas especializados de reeducacidn, tendentes a reducir las se-
cuelas de una lesidn, enfermedad o incapacidad, a restablecer las
funciones fisicas y mentales, a proporcionar o restituir al individuo
la actitud para ejercer una actividad normal dentro de las posibili-
dades que otorga la enfermedad generadora de dicha discapacidad.

En el caso del paciente con SPW, este objetivo se dificulta por lo
complejo del sindrome, por ser una patologia poco conocida, de
frecuencia escasa, ademas de por la gran repercusién familiar y so-
cial, y por las dificultades que estas personas tienen de adaptacion.

Tiene que existir un trabajo conjunto de todos los miembros del
equipo rehabilitador (médico rehabilitador, fisioterapeuta, tera-
peuta ocupacional, logopeda, protésico, personal de enfermeria y
otros), en conexion continua con padres, madres y profesorado que
trabajaran para crear unos habitos de salud, higiene postural, con-
trol de la dieta y practica habitual de ejercicio.

De esta forma, se persigue la integracion lo mas normalizada
posible en la escuela, sociedad y en la familia, pero sobre todo, hay
que ayudarle a que se acepte a si mismo y potenciar siempre al ma-
ximo todas sus posibilidades motoras, intelectuales y sociales, faci-
litdindole todo tipo de ayudas técnicas para su independencia en las
actividades de la vida diaria.

Desde el primer momento, es imprescindible la figura del mé-
dico rehabilitador, quien serd el encargado de detectar y establecer

el diagndstico funcional, valorar la necesidad de ayudas técni-
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cas, protesis y prescribir el tratamiento rehabilitador fun-
cional indicado para alcanzar la maxima autonomia de la persona
afectada con SPW.

Primero, sera la valoracién funcional en la que se produce un
cuadro de retardo en el desarrollo psicomotor y madurativo en la in-
fancia que se ve, ademas, interferido por el déficit intelectual.

Por otra parte, en la valoracién del tono muscular presentan una
hipotonia importante que unida al retardo madurativo ensombrece
el éxito del tratamiento rehabilitador.

Por ultimo, en la valoracion del sistema musculo-articular y po-
sibles deformidades se realiza una exploracion general de la movi-
lidad de todas las articulaciones, buscando los angulos de movilidad
completa, asi como la extensibilidad muscular.

Programa de tratamiento rehabilitador

Para poder conformar un programa de tratamiento es primor-
dial establecer el estadio madurativo en el que se encuentra el nifio,
el nivel mental y la valoracidn ortopédica. Asi, se planificara una
serie de objetivos de tratamiento factibles y reales (esto supone que
si por ejemplo, un nifio no es capaz de aguantar su propia cabeza
desde la posicién de boca-abajo, no podremos plantear objetivos
funcionales de puesta en pie o marcha, ya que no se conseguirian
y, ademas, serian contraproducentes para el desarrollo osteo-mus-
cular del nifio). Estos objetivos son de vital importancia y siempre
hay que tenerlos presentes, pues la mayoria de las ocasiones, los
padres, madres y cuidadores seran responsables de la continuidad
en el domicilio de las medidas y pautas indicadas.

Si nosotros desde la nifiez acostumbramos a la persona
afectada con SPW a adquirir de forma consciente un buen ha-
bito postural a la hora de sentarse, escribir, ver la televisién, a
tener una actitud en el colegio, en la practica deportiva, y en
general, en todas las actividades de la vida diaria, estamos po-
niendo los cimientos correcto y evitaremos o retrasaremos la
aparicion y progresion de las deformidades.

El control postural es uno de los objetivos principales del trata-
miento, que estd influido por el estado animico de la persona, pero
también es sabido que podemos modificar una postura viciosa me-
diante la adquisicion del habito y con el entrenamiento.

El tratamiento no se puede restringir a los 30 é 60 minutos dia-

rios de tratamiento de fisioterapia o terapia ocupacional,

sino que los padres, madres, educadores y todos los profesionales
qgue atiendan al nifio
deberan implicarse en
la adquisicién del ma-
ximo desarrollo de las
distintas habilidades y
destrezas.

A pesar de todo, el
tratamiento no es en
muchas ocasiones cu-
rativo, sino paliativo,
no podemos curar
todas las manifesta-
ciones. Las lesiones
neuroldgicas en un
porcentaje muy alto
son incurables, pero
ello no es sinénimo de
intratables. Este es el
objetivo primordial del
tratamiento rehabilitador en los incapacitados neuroldgicos, tratar
de minimizar al méaximo las secuelas y deficiencias que sufren estos
pacientes.

Es imprescindible que padres y madres
continfien con la terapia en casa.

Areas de tratamiento segtn la edad del nii@ con SPW

1.- Durante los primeros 6 afios de vida. El tratamiento sera rea-
lizado entre los centros de atencién temprana y el domicilio, traba-
jando intimamente padres y profesionales. Es conocido por todos
que la plasticidad del sistema nervioso disminuye al aumentar la
edad, estos afios son, pues, vitales para establecer los futuros obje-
tivos funcionales. Nuevamente, insistir en la continuidad en el do-
micilio del tratamiento, pautas y consejos dados desde los
profesionales; sélo asi iremos acostumbrando al nifio/a a, adquirir
esta rutina. Serd vital para los afos venideros en los que puede ne-
garse a continuar con una actividad fisica constante y diaria que le
ayudara a mantener su peso y dieta equilibrada.

2.- Durante la etapa escolar. En Espafia es obligatoria la escola-
rizacion de todos los nifi@s y jovenes desde los 6 a los 16 afios. Apa-
recen ambientes nuevos y de forma progresiva desaparecen otros,
aparece la escuela, los compafieros de clase y otros profesionales,
con los que estara casi la mayor parte del dia.
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En Espafia y de forma progresiva, tras el Decreto de

Ley de la Educacion especial, se han dotado, sobre todo, a los cen-
tros de Educacién Especial con diferentes profesionales sanitarios
para realizar la normalizacién del nifi@ y/o joven con necesidades
educativas especiales. Practicamente todos los centros se adaptaran
progresivamente.

Hay que hacer una mencién especial referente a la alimentacién.
En el caso de nifios hipotdnicos, la comida tiene que ser triturada'y,
posteriormente, iremos valorando segun la tolerancia el paso hacia
comidas de consistencia blanda; por ultimo, si bien no en todos los
casos se consigue, alimentos habituales en una dieta equilibrada
con una alimentacién casi normal.

Programa de fisioterapia

La fisioterapia debe iniciarse en los nifios/as desde el nacimiento,
pues ya en ese momento es evidente la hipotonia generalizada que
enlentece el desarrollo psicomotor y las reacciones posturales, que
nos van a permitir adoptar las diferentes posturas humanas.

El paciente tiene que integrarse en el tratamiento, pero necesi-
tan un tiempo, no hay prisas. Hay que rodear la sala de tratamiento
de juguetes apropiados para su edad, aproximandoselos para que
los coja o los tire, siempre premiar los logros, aunque parezcan mi-
nimos.

Las sesiones deben tener siempre la misma estructura y deben
comenzar con la correccidn postural para conseguir una relajacién
cémoda y un movimiento lo mas normalizado posible. El nifio/a
tiene que acostumbrarse e ir participando en el movimiento con el
fisioterapeuta.

Lineas basicas de accion

1.- Técnicas de tratamiento de hipo-
tonia muscular y del desarrollo motor.

En condiciones normales los nifi@s
con 2-3 meses son capaces de levantar
la cabeza contra la gravedad, pero en
ningun caso la boca se queda abierta. En
los PW no sélo son incapaces de elevar la
cabeza sino que la boca permanece
abierta.

Estimulaciéon de los automatismos
motores innatos:

A) Desde un estado de relajacion,

Los bebés con SPW tienen dificultad

para levantar la cabeza.

hay que facilitar y ayudar a que el nifio/a genere informa-

cion cerebral de la posicion de las diferentes partes del cuerpoy
conseguir que sean memorizadas. Para facilitarlo podemos hacer el
tratamiento con una melodia o una cancién que al final se con-
vierte en una cancién gestual (Le Métayer M., 1995). La memoriza-
cién estd en relacidn directa con la canciéon con la que se realicen
y la cantidad de veces que se repitan (importante por parte de las
familias para aprender técnicas basicas de estimulacion para ase-
gurar numerosas repeticiones en el domicilio).

B) Los automatismos mds importantes a facilitar en PW son el
volteo y la reptacion.

Un segundo eslabdn de tratamiento, una vez conseguido el an-
terior, es desarrollar la estabilidad y la contraccidn del tronco, po-
tenciando vy facilitando las rotaciones, mejorar el balanceo de
cintura.

Hay varias técnicas especiales para el tratamiento de la hipoto-
nia pero las mas utilizadas son el método de Bobath y el de Locomo-
cién Refleja del Dr. Vojta.

2.- Tratamiento de las deformidades: escoliosis.

Ya se ha visto que la causa principal de produccién de la escolio-
sis es la hipotonia, para luchar contra ella es muy importante con-
seguir en la posicion de estar sentado una potente reaccién de
enderezamiento del tronco que evite el hundimiento o desplome
del mismo. Hay que evitar actitudes viciosas en el suefio.

Se deben realizar ejercicios de arrastre y volteo dirigidos, consi-
guiendo una buena tonificacién, independencia de los movimientos
de cintura, y potenciar y resistir los movimientos de torsion del

tronco para aumentar la estabilidad del
mismo.

Aunque el nifio/a no tenga adqui-
rida la capacidad de sentarse de forma
completa, hay que insistir en los ejerci-
cios.

Si ya estamos ante una escoliosis
verdadera y precisa contencion con un
corsé, deben seguir realizdndose los
ejercicios en domicilio con asesora-
miento fisioterapico puntual.

Programa de terapia ocupacional

La terapia ocupacional es un trata-
miento cuyo objetivo es la reinsercidn
del discapacitado en los ambitos per-
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sonal, profesional y social, mediante el aprendizaje de ac-
tividades dirigidas a mejorar o suplir la funcion deteriorada.

Aunque ya hemos hablado de ésta destinada a los bebés, que-
remos hacer de nuevo hincapié en algunos aspectos y, sobre todo,
en el punto de vista mas profesional y técnico, pues para lograr sus
objetivos, en muchas ocasiones, se precisa de dispositivos que faci-
litan esa funcidn, son las denominadas “Ayudas Técnicas”.

Su campo de actuacidn es amplio y diverso:

- Restablecer la funcién fisica, motricidad fina, potenciacion
muscular, coordinacion ojo-mano.

- La autonomia de las actividades de la vida diaria, es decir, en
el conjunto de actividades usuales que desarrollamos a diario, entre
otras levantarse de la cama, aseo, desvestirse/ vestirse, calzado, ali-
mentacion, desplazamiento, y desempefio de una actividad laboral,
escolar etc.

- La ergonomia, es decir, el estudio de la economia articular en
el desempefio de determinadas funciones como son coger peso,
trasladar objetos, actitud en la cama, sentado, escribiendo, etc.

La terapia ocupacional en nifi@s y adult@s con SPW estd enca-
minada a conseguir:

e Tonificacion muscular

e Utilizacidn de los miembros superiores como control y soporte
postural.

e Mejora en el equilibrio y la coordinacidn ojo-mano.

e Potenciacidn de la motricidad fina y el uso de la pinza término-
terminal.

e Integracion bilateral de los miembros superiores.

e Potenciar la capacidad de aprendizaje, trabajo y atencion.

e Desarrollar la autonomia personal.

e Modificar las de posturas viciosas, con implantacion de una
ergonomia en el estudio y actividades diarias.

¢ Aprendizaje en el uso y manejo de ayudas técnicas si lo necesita.

Para ello, se realizan sesiones de tratamiento individuales en co-
laboracidn con el logopeda y el fisioterapeuta.

Las personas con SPW deben seguir estrictamente estas normas
de conducta, ensefiadas por los terapeutas ocupacionales:

1- Mantener los pies separados, uno al lado del objeto o de la
persona a coger, y otro por detras.

2 - Mantener la espalada recta, casi vertical.

3 - Hundir la barbilla en el pecho.

4.- Coger el objeto con toda la mano, no con los dedos.
5 - Mantener los codos y los brazos pegados al cuerpo.
6 - Descargar el peso del cuerpo directamente en los pies.

La miopia y el estrabismo son muy frecuentes en las
personas con SPW. Es necesario un seguimiento continuo de su vi-
sion. La miopia se corrige con lentes.

El estrabismo precisa una intervencién correctora precoz. Es im-

Asesoramiento en el domicilio y el colegio
En el domicilio es imprescindible que se sigan reali-
zando las técnicas ensefiadas por los diferentes profe-
sionales para el tratamiento del PW. A lo largo de la vida
de la persona con SPW todos los actores, incluidos los
educativos, deberan incluir estas técnicas en su queha-
cer diario con ell@s.

Problemas oftalmoldgicos

portante porque la estimulacidn es necesaria y efectiva.

La cirugia puede corregir el estrabismo aunque es muy impor-
tante tener en cuenta que el ojo ha de cerrar su proceso de madura-
cion, que dependera de cada caso. La intervencion quirdrgica antes
de que el ojo madure puede no ser efectiva y necesitar de posterio-
res cirugias, por lo que hay que consultar antes de la operacion.

Debido a la hipopigmentacion que presentan, es necesario un
cuidado con las exposiciones al sol y su proteccién.

Por otra parte, como resultado de problemas de comporta-
miento, suelen presentar rascado, con automutilacidn y lesiones.

Las revisiones de la vista
deben ser periédicas.
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Problemas dermatolégicos

Hay que tener cuidado con cualquier herida que aparezca
para evitar el rascado, mds aun teniendo en cuenta que su umbral
del dolor es mas alto de lo normal. Es positivo mantener durante
cualquier actividad, mas aun si es pasiva, sus manos ocupadas.

Ademas del rascado se conocen otros 26 tipos de conductas
auto lesivas. El segundo comportamiento de este tipo mas frecuente
es el rascado del ano, lo que puede producir sangrado. Hay que li-
mitar y revisar el tiempo en el bafio, pues disminuye este compor-
tamiento.

Es imprescindible un seguimiento continuo, con visitas recomen-
dadas cada seis meses y una especial atencién a su higiene y habitos
bucales.

Presentan hiposialia (poca saliva) y saliva espesa, por lo que

Sus dientes son mas
fragiles y requieren de
un cuidado mayor.

Problemas odontologicos

esa higiene dental es mas necesaria aun para evitar pro-
blemas como la caries. Ademas, provoca que se deposite en las co-
misuras de los labios restos de esa saliva, creando en ocasiones

heridas (rdgadas bucales).

También pueden tener una mandibula muy pequefia, lo que
puede ser causa de un apifiamiento dentario, con los problemas
que esto puede conllevar.

El uso de aparatos para la correccién de la dentadura es un tema
delicado porque se conocen casos en los que los nifios han inten-
tado arrancarse los hierros del aparato, pero también existen otros
en los que la ortodoncia ha sido todo un éxito.

El esmalte de sus dientes es mas fragil de lo normal, por lo que
se desgastan con mayor facilidad y cualquier falta de higiene puede
ser dafiina. Durante la adolescencia y la edad adulta, la rumiacion
puede presentar problemas adicionales.

Las personas con SPW presentan criptorquidia o falta de des-
censo testicular. Aunque existe la posibilidad de intervencion, los
testiculos pueden descender espontaneamente en el periodo pre-

puberal o puberal. Es imprescindible valorar la funcion testicular

Problemas relacionados con la Urologia o la Ginecologia

del nifio antes de realizar cualquier tratamiento médico o
quirdrgico.

El tratamiento sustitutivo con testosterona en varones es muy
controvertido y tiene que ser revisado de cerca por profesionales, ya
que existen evidencias anecdéticas de que la testosterona ha incre-
mentado el comportamiento agresivo.

El beneficio del tratamiento sustitutivo con estrégenos en mu-
jeres con SPW e hipoestronismo no ha podido ser comprobado
hasta ahora. Entre las diferentes opciones de tratamiento estrogé-
nicos sustitutivos la utilizacion de parches o contraceptivos orales
con dosis bajas parece ser el mas adecuado.

En primer lugar, en los afectados por el SPW es muy raro que
haya vémitos. Ademas, los eméticos (medicamentos utilizados para
inducir el vomito), pueden ser ineficaces, y dosis repetidas pueden

llegar a producir toxicidad. Esta caracteristica es de especial preo-

Problemas digestivos

cupacion, teniendo en cuenta la hiperfagia y la posible in-
gesta de alimentos crudos, en mal estado o perjudiciales. La pre-
sencia de vomito podria indicar una enfermedad que amenaza su
vida ya que debido al alto umbral del dolor, como sabemos, las per-
sonas con SPW no manifiestan la gravedad de su estado.

Ante un paciente con SPW que presenta vémitos (o una sen-




sacion general de malestar en el estdmago) y un cuadro

aparente de gastroenteritis, hay que consultar a un médico de ur-
gencias para descartar una dilatacion gdastrica aguda. Esto sucede
cuando se dilata significativamente el estdmago con comida (aun
mas si la persona estd delgada), y teniendo en cuenta que no reci-
ben la alerta normal de sentirse saciados ni el dolor comun, el esto-
mago se dilata tanto que puede interrumpir el flujo sanguineo
provocando necrosis. Una parte del tejido del estdmago se muere,
algo que ocurre de forma repen-
tina. Es una gran amenaza y re-
quiere intervencién quirlrgica
inmediata.

Por otra parte, la gastroparesis
es una debilidad del estémago que
en un individuo con SPW puede ser
motivo de hospitalizacion porque
comer mientras el estomago esta
inflamado puede ser muy peli-
groso.

cién de la pared gastrointestinal que provoca
dolor abdominal severo.

Cualquier signo digestivo agudo, como dolo-
res abdominales, sensaciones de nausea, males-
tar general, que pueden ser expresion de una
Ulcera aguda hemorragica, requieren una aten-
cién inmediata.

Las alteraciones metabdlicas y endocrinolégi-
cas mas frecuentes son: talla baja, obesidad cen-
tral, criptoquidia o hipogonadismo (ya tratados). ‘...

La obesidad se encuentra en mas de un 90%

de los casos de nifios con el SPW y puede llegar a convertirse en

Problemas endocrinologicos

el problema mas grave de salud, dado que implica fuertes
repercusiones en su calidad de vida y es causa de mortalidad tem-
prana. Esta obesidad se caracteriza por un aumento de la masa
grasa y una disminucion de la masa magra. La grasa se acumula ti-
picamente en el tronco, extremidades proximales y caderas. En mas
del 25% de las personas con SPW la obesidad va a originar la apari-
cién de complicaciones como: diabetes mellitus, sedentarismoy al-
teraciones respiratorias.

Las caracteristicas esenciales de la obesidad en este sindrome

Controlar la comida sera una tarea de por ;
Otra urgencia debida a atracones es la perfora- vida de la que ellos/as deben ser participes. Proporcion normal de nutrientes.

van asociadas a una deficiencia de la hormona de creci-
miento e hipogonadismo central, estando las funciones adrenal y
tiroidea normales. Por esta disfuncién del hipotdlamo, estas perso-
nas tienen una urgencia continua por comer, nunca se sienten satis-
fechas y rara vez presentan auto control en la ingestion. En los
bebés, como hemos visto, es frecuente observar un nifio/a que no
parece tener hambre, con succién del pecho pobre o insuficiente y
un nulo o lento incremento del peso. Pero a partir de los 2-4 afos,
los problemas relacionados con la
alimentacidn pasan a un apetito
insaciable, que nunca queda sa-
ciado y aparece la busqueda ob-
sesiva de alimentos que, unida al
menor gasto de energia que en
ellos existe, hace que aumenten
enormemente de peso.

Para controlar la ingesta de
energia es recomendable una
dieta baja en calorias, pero con

Laingesta de 10 a 11 kcal por cen-
timetro de talla de la persona es suficiente
para suplir las necesidades de desarrollo.
Cuando sea necesaria una pérdida de peso
(que sera lenta), la ingestion se calculara con
8/9 kcal por cada centimetro de talla.

En resumen, es necesario un control
continuo del peso y del ejercicio, apoyado
en ocasiones por un profesional. En ambos
casos serd una necesidad de por vida, de la
que ellos/as han de ser participes.

Es importante tener una primera revision con un profesional
neuroldgico para descartar posibles alteraciones fisiolégicas (por
ejemplo epilepsias).

Cuando son adultos se conocen casos en los que el neurélogo ha
recetado tratamientos farmacolégicos que ayudan a la concentra-

cidn, principalmente para ayudar a la persona con SPW a estudiar

Problemas neuroldgicos

o realizar alguna tarea. Un ejemplo en el que padres anda-
luces han comprobado sus beneficios con sus hijos/as es el trata-
miento con Rubifén.

Se recomienda una primera visita al cardiélogo para descartar
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posibles anomalias o enfermedades. En algunos nifios/a
es comun una circulacién sanguinea pobre, sus manos y pies “se
ponen azules” incluso con un ambiente célido. Lo mejor es el ejer-
cicio y estar bien abrigados ante los cambios de temperatura.

En caso de obesidad, se hace necesario un seguimiento conti-

Problemas cardiologicos

nuo. Es mas, en la edad adulta hay una predisposicion a
los problemas cardiovasculares, sobre todo, relacionados con la
obesidad. Dichas enfermedades son una de las principales causas de
muerte en pacientes con SPW. Por ello, es necesario un control lo
mas estricto posible del peso.

De hecho, existen investigaciones concretas que apuntan a la hi-
potonia caracteristica del sindrome, que también afectaria al cora-
z6n y que podria estar relacionada, aun en estudio, con las muertes
subitas que se han registrado en algunos casos.

El tratamiento a personas afectadas por SPW ha de ser multi-
disciplinar como hemos repetido. El caso concreto de psiquiatra o
psicélogo dependera siempre de la peculiaridad del problema, aun-
que se recomienda siempre evitar el uso de medicamentos. Y, en
cualquier caso, la ayuda profesional es recomendable en diversos

momentos, por lo que se aconseja tener una relacion cercana con

Problemas psicologicos o psiquiatricos

un profesional que conozca el sindrome.

La ayuda de estos profesionales puede ser imprescindible en
diferentes momentos, tanto para mejorar la calidad de vida del PW
como de la familia.

Las investigaciones relacionadas con problemas de salud en el
SPW estan aun en las primeras fases, pero hay evidencias que sugie-
ren que los problemas de salud mental pueden ser mas comunes en
SPW que en la poblacidn general. No esta claro si estan causados por
desencadenantes externos, baja autoestima o una disposicion inhe-
rente basada en el mismo sindrome, o una conjuncién de los tres.

Los problemas de salud mental principales pueden tener diver-
sas formas:

- Depresidn.

- Letargo (extremadamente introvertido/reservado y rehusar
forma parte en actividades sociales comunes o incluso no salir de la
cama).

- Alucinaciones visuales y auditivas.

- Agudos episodios psicdticos (sentimiento de perse-
cucién en un comportamiento bizarro, a menudo, con ansiedad ex-
trema, alucinaciones y anormalidades en el comportamiento). Estos
episodios tienen una forma especialmente distinta a la normal y
suelen ocurrir de manera ciclica.

La mayoria de los problemas de salud mental en SPW pueden
ser “ayudados” con medicacién, (cuidado con las dosis) y bajo la su-
pervision de un psiquiatra. Pero, otras estrategias pueden ser Utiles.
El ejercicio tiene un efecto positivo en el animo. Algunos tipos de
depresidn pueden ser ayudados por técnicas psicoldgicas como te-
rapias de conocimiento del comportamiento, donde se cambian los
pensamientos negativos.

Hay estudios, sobre todo ingleses, que sugieren que las personas
con SPW causado por una disomia son mas tendentes a estos pro-
blemas mentales que aquéllas con delecién (principalmente en epi-
sodios psicoticos).

Aunque nos hemos centrado en las mds importantes dificulta-
des que han afectado a personas con SPW, hay otros que con menos
frecuencia estan asociados al SPW, que pueden manifestarse; por
ejemplo déficit de atencidn y desérdenes dentro del espectro au-
tista.

Segun la experiencia del psiquiatra profesor titular de Psicobio-
logia en la Universidad del Pais Vasco-Euskal-Herriko Unibertsitatea,
el doctor Joseba Jauregi Pikabea, los problemas psiquiatricos son
mas frecuentes entre las personas con SPW que en la poblacion ge-
neral y también en comparacion con otras patologias que cursan
con déficits intelectuales.

Sin embargo, no estan presentes en todos los casos y cuando se
manifiestan, lo hacen en diversas formas. La aplicacidn de las cate-
gorias diagndsticas clasicas a estas personas es complicada, pues
sus sintomas suelen ser atipicos.

Las patologias mas frecuentes serian el trastorno de control de
los impulsos y formas atipicas del trastorno obsesivo-compulsivo.
Aunque algunos estudios los citen, los trastornos afectivos son
raros, pareciendo incluso que muestran una cierta resistencia frente
a la depresion.

Mencion aparte merecen los trastornos psicoticos que pueden
asimilarse a la esquizofrenia atipica con sintomas como conducta
extravagante y desorganizada, ideas delirantes, actitudes extraiias,
anorexia, etc.

El uso de medicamentos en la modificacidn de conducta severa
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En términos generales, el uso de medicamentos no es
la primera opcién para la modificacion de conducta severa, a
menos que haya sintomas de una enfermedad como una depresién.
Sélo después de haber usado todas las técnicas y los cambios am-
bientales hayan fallado estrepitosamente deberia considerarse, y
siempre bajo la consulta de un psiquiatra u otro profesional. Si se
usan, serd para facilitar otras técnicas de manejo del comporta-
miento. S6lo de forma excepcional se administran a nifios/as.

Hay algunos estudios en Estudios Unidos, relacionados con me-
dicamentos usados con SPW, que han indicado que las nuevas ge-
neraciones de inhibidores, como Prozac, pueden ser efectivos en
algunos casos de conducta severa. Sin embargo, incluso entonces,
hay otras consideraciones que deben tenerse en cuenta.

- Ningun medicamento es universalmente efectivo en el
SPW. Mientras el Prozac ha funcionado muy bien con algunas per-
sonas, otras (igual que con el resto de la poblacién) han provocado
reacciones negativas, tanto en el comportamiento como medica-
mente.

- Las dosis deben ser controladas de forma adecuada.
Mucha gente con SPW no necesita la dosis completa de la medica-
cién y responden mejor a una cuarta parte o la mitad. Hay que em-
pezar con una dosis baja para aumentar de forma progresiva.

Consideraciones especiales

Otras variables fundamentales a tener en cuenta, que debieran
incluirse en el protocolo médico del SPW y que han de estar en co-
nocimiento de cualquier profesional de la salud que tenga contacto

con estas personas son:

El doctor Jauregi Pikabea apunta en esta linea
que el uso de antidepresivos serotoninérgicos esta
bastante extendido, pero no tanto para tratar estados
depresivos caracterizados (bastante raros) como para
mejorar el control de la impulsividad.

En cualquier caso, explica que son bien tolerados
y pueden ser prescritos en cualquier edad si la grave-
dad de la conducta impulsiva asi lo requiere. Y mas
frecuente, aun, es el uso de antipsicéticos como la
Risperidona a baja dosis para paliar las conductas ex-
plosivas o desorganizadas.

Por ultimo, puntualiza que las benzodiacepinas
deberian ser poco o nada utilizadas por su efecto de-
presor de la funcion respiratoria.

* Problematica de la anestesia.

Segun el especialista Joseba Jauregi, es conocido que las perso-
nas con SPW pueden presentar problemas con la anestesia general,
relacionados una vez mas con la depresion de la funcion respiratoria,
por lo que es absolutamente necesario que el anestesista sea conve-
nientemente informado del diagndstico antes de actuar. Este sabra
tomar las precauciones necesarias para que el riesgo no sea superior
al normal.

En procesos quirurgicos, el problema de la anestesia se puede
ver agravado si requieren intubacién; pueden darse complicaciones
como lesiones en via aérea, orofaringe o pulmones, debido a posi-
bles diferencias anatdmicas y fisioldgicas vistas en SPW como via
aérea estrecha, falta de desarrollo de la laringe y traquea, hipotonia,
edema y escoliosis.

En resumen, la hipotonia les hace especialmente sensibles a los
farmacos depresores respiratorios, por lo que las dosis de anestési-
cos deben ajustarse adecuadamente. Durante la cirugia debe tenerse
especial cuidado en la deteccion de arritmias, especialmente extra-
sistoles nodales y bigeminismo. Los puntos clave por su interés se
centran en las alteraciones de la termorregulacion, la diabetes, las
arritmias cardiacas, el cor pulmonare, el riesgo de aspiracion pulmo-
nar por un retraso del vaciamiento gastrico y la posible ventilacién —
intubacién dificil, ya que son los marcadores de riesgo de morbi
mortalidad en la induccidn anestésica. Veamos variables concretas:

- Hipotonia: la mayoria contindan teniendo un tono muscular
mas bajo que individuos normales. Eso puede ser un problema a la
hora de estornudar correctamente y aclarar vias respiratorias des-
pués de usar un tubo respiratorio.

- Hurgar heridas: Puede complicar la cura de las heridas provo-
cadas por vias intravenosas y de heridas incisivas, normalmente si
estan bien cubiertas las ignoran.

- Dificil acceso a via intravenosa, debido a problemas de obesidad
y carencia de masa muscular, por lo que deben tener una via intra-
venosa estable.

- Problemas de comportamiento, algunas pueden tener trata-
mientos psicotrdpicos y se debe tener en cuenta la posible interac-
ciodn con la anestesia.

- Individuos con SPW que no estan tratados con GH pueden tener
vias respiratorias mas pequeias de lo esperado para el tamafio de su
cuerpo.

- Recuperacidon post anestesia. Mareos, sopor o pesadez tras la
anestesia puede deberse a la somnolencia subyacente y a un com-
ponente de apnea central. Para procedimientos ambulatorios ha-
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bituales, se recomienda una noche en observacion, ya que
el débil tono musculary la aspiracidn crénica juegan un papel impor-
tante en las dificultades respiratorias tras la anestesia. Pueden pre-
sentarse problemas si la retirada de la respiracion asistida se hace
muy rapida, sin tener en cuenta su problema segun lo descrito ante-
riormente.

* Ha habido casos de intoxicacion por agua en relacién con el
uso de ciertos medicamentos con efectos antidiuréticos.

* Las personas con SPW pueden tener reacciones anémalas a
dosis normales de medicacidn y a agentes anestésicos. Hay que tener
un cuidado extremo dando medicacién que pueda causar sedacién:
hay informes existentes sobre respuestas exageradas o prolongadas.

Tal y como vuelve a detallar el doctor Jauregui la absorcion, dis-
tribucion y eliminacidn de los farmacos puede verse afectada por di-
versos factores, entre ellos la composicion corporal que es diferente
en el SPW. Ante la ausencia de estudios contrastados, hay que tomar
en consideracién la experiencia clinica a favor de ciertas peculiari-
dades en la farmacocinética de los afectados por el SPW. No hay con-
traindicacién absoluta de ningiin medicamento, pero se aconseja la
prudencia e iniciar los tratamientos con dosis bajas que se incremen-
ten paulatinamente para evitar los efectos indeseados. Sobre todo,
no hay que ajustar la dosis en funcidn del peso en los casos de obe-
sidad. Estas precauciones son especialmente recomendadas con los
farmacos que afectan a la funcidn respiratoria, como es el caso de los
tranquilizantes benzodiacepinicos, cuyo uso seria mejor evitar, sobre
todo, si ya existen problemas del tipo de la apnea del suefio.

Algunas terapias medicinales provenientes de la medicina alter-
nativa han dado resultado en determinados aspectos problematicos
de nifi@s con SPW. A continuacidn, resumimos aquellos en los que
padres andaluces han conseguido efectos positivos al trabajarlo con

hijos/as afectados:

- Liberacidon somato emocional (LSE). Es un proceso terapéu-
tico que ayuda a liberar la mente y el cuerpo de los efectos residuales
de un trauma pasado y asociado a reacciones negativas. Integra las
técnicas terapéuticas mas avanzadas y vanguardistas, con los mejo-
res y mas comprobados métodos de la medicina tradicional.

- Manipulacidn visceral. Esta terapia se basa en la palpacion
de las fuerzas normales y anormales del cuerpo. A través de una pal-
pacioén especifica, el terapeuta puede evaluar como interacttan las
fuerzas anormales, como se solapan y cdmo afectan a las fuerzas
normales que trabajan en el cuerpo. El objetivo de la Manipulacién
visceral es asistir a las fuerzas normales del cuerpo para quitar los
efectos anormales, sea cual sea su origen. Se trata de estimular los
mecanismos naturales propios para disipar los efectos negativos de
tensiones fisicas o emocionales, para mejorar la salud general y la
resistencia a la enfermedad.

- Terapia Craneo-Sacral. Es una técnica sutil y manual para
ayudar, detectar y corregir los desequilibrios del Sistema Craneo-Sa-
cral que puedan ser la causa de disfunciones intelectuales, motoras
o sensoriales. El ritmo del Sistema Craneo-Sacral se puede sentir tan
claramente como los ritmos cardiovascular y respiratorio. Pero, a di-
ferencia de los otros ritmos, se puede evaluar y corregir a través de
la palpacidn. Uno de los objetivos fundamentales de su trabajo es la
aplicacion de esta terapia en el tratamiento de recién nacidos y
nifos, conociéndose grandes beneficios.

- Metrénomo interactivo. Es un programa de entrenamiento
desarrollado para mejorar directamente las habilidades que afectan
la planeacidon motora y de secuencia, reforzando las habilidades de

movimiento y cognitivas. El metrénomo interactivo se utilizo
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primero para ayudar a nifios y, posteriormente, a adultos,
en ambos casos con problemas de aprendizaje y de desarrollo como
desintegracion sensorial, espectro de autismo, paralisis cerebral, pro-
blemas de equilibrio o desorden de aprendizaje no verbal, entre
otros.

“Justifican sus malos comportamientos con el sindrome
que tienen y conocen. Es algo llamativo entre los discapacitados
porque sélo he visto que ocurra con el SPW”

El papel de la persona cuidadora

Antes de ahondar en las complicaciones mas emblema-
ticas del SPW es importante definir la figura de la persona cuidadora
y concederle el valor que realmente tiene. Tanto al cuidador principal,
como a su pareja, a sus hijos/as y personas cercanas.

La persona cuidadora es aquella que asume el cuidado y el grado
de dependencia del individuo afectado, (en la mayoria de los casos la
madre), ayudandole a superar las limitaciones que el sindrome con-
lleva. En cualquier caso, convertirse en padre o madre es complicado,
porque nadie lo ensefia, pero si el hij@ necesita un extra de cuidados
al presentar una discapacidad, verse desbordado es lo normal.

Hay que tener presente que son muy habiles aprovechando las
diferencias para conseguir lo que quieren. Por eso, en el dmbito fami-
liar y especialmente con la pareja, es fundamental la comunicacion y
el consenso en la toma de decisiones. Ademas, es clave la ayuday el
reconocimiento del trabajo que realiza la persona que va a ser la prin-
cipal cuidadora. En este apartado, hay unanimidad en el nucleo de la
Asociacion Sindrome Prader Willi de Andalucia. Asi lo resume uno de
los padres andaluces:

“El entendimiento y la complicidad de la pareja en la educacién de
su hijo o hija es esencial”

Ademas, si hay otros pequefios/as, hay que intentar que se sien-
tan participes y puedan ayudar, en su medida, a su herman@.
En el ambito laborar, no es facil compaginar el cuidado del bebé

con el trabajo y, en muchas ocasiones, uno de los padres
se ve obligado a reducir su jornada laboral e incluso a dejar de tra-
bajar Esto puede traer consigo dificultades econémicas. La persona
ede ver reducido el tie € para sus ac-
( e podria crear un conflicto de culpabilidad,
s 3-_.,, entos de tristeza y aislamiento con res-
ilia. Puede IIegar a sufrir camblps de estado

abajo gue desempefiia la perso
ala vez que ella ha de tra par. ”delegar ;
arga emocional. En est
arac ;gas
or lo que hay qu
irar y analizar las aﬂcynstorla ela nueva
. Todos pueden ayudar y es bue si sea. Rec
vez en cuando, que en todo hay una parte positiva. Es unatera
que ayuda porque siempre hay una cara y una cruz.

Una vez analicemos nuestras circunstancias personales, toca
asumir que la ayuda exterior es necesaria. Tener momentos de res-
piro y desc nific ilidad, al contrario, es una fuente
de energia, uevas fuerzas. Y no sélo puedes acudir a la familia,
también ha?‘iﬂsti_tuciones, iaciones y profesionales.

Un factor importante que destaca el experto doctor Joseba
Jauregi es que algunos cuidadores tienen comprensibles difi-
cultades en admitir que una conducta inaceptable no tenga
consecuencias correctivas, y al ser éstas efectuadas por per-
sonas que no son nifios/as y que muestran capacidades inte-
lectuales cercanas a lo normal para otras cosas, pueden
sentirse personalmente agraviados y reaccionar en consecuen-
cia. Esto hay que evitarlo, ya sea delegando la responsabilidad
en otro miembro de la familia o compafiero si nos sentimos al
limite o mediante un trabajo de formacion que permita vivir la
relacion con los PW desde una perspectiva adecuada.




Cuidar cuidandonos

Psicéloga de la Asociacion
Espaiola de Prader Willi

Pocos cambios en la vida de una persona son tan ra-
dicales como la llegada al mundo de un hijo/a. Padres y madres
(especialmente madres), se vuelcan en la crianza y la atencién de
sus bebés y parece que lo demds, incluidos ellos mismos, deja de
tener sentido y, por tanto, importancia.

Esto sucede invariablemente siempre que un nuevo miembro
llega a la familia, pero si ademas el recién nacido padece una pro-
blematica asociada, el esfuerzo de sus progenitores se incrementa
exponencialmente. El hecho de ser padre/madre de un hijo/a que
sufra el Sindrome de Prader Willi hace que los comienzos de su vida
te exijan una dedicacién enorme, continua y que va dando frutos
muy lentamente. Si tenemos en cuenta, ademas, que nuestros pe-
ques van a necesitar apoyo de especialistas médicos, psicolégicos,
pedagdgicos, sociales y fisioterapeutas, entre otros, y que ese “con-
trol” profesional va a tener que extenderse en el tiempo, durante un
largo periodo (a veces ilimitado), tenemos el mejor caldo de cultivo
que podamos imaginar para que nos olvidemos de nosotros mismos
y de nuestras necesidades como personas.

Corremos el riesgo de pasar por la vida, basicamente, ejerciendo
de padres en detrimento de otras facetas de nuestra existencia, im-
prescindibles para conseguir ser felices. Es importantisimo, que sea-
mos capaces de hacernos hueco entre tanta demanda y obligacidn
para dedicarnos un ratito todos los dias, para proporcionarnos pla-
cer, calmay posibilidad de reflexidn, tan necesaria en el devenir co-
tidiano plagado de prisas y decisiones.

La experiencia ha hecho que esté plenamente convencida de
que todos los seres humanos tenemos las herramientas suficientes
para mejorar nuestra vida, lo que necesitamos es:

Creer que podemos hacerlo.
Descubrir las estrategias que conocemos para conseguirlo.

Es cierto que tu familia ha tenido momentos dificiles, pero tam-
bién lo es, que a lo largo de tu convivencia con este sindrome, has
desarrollado una enorme cantidad de “habilidades” que te han en-
riquecido como persona éo no? Bien, pues ahora se trata de poner

todas ellas en practica y controlarlas en tu propio beneficio.

Sé que es complicado verlas, a veces, y que el ajetreo
diario al que estamos sometidos en nuestra sociedad no favorece
el autoanilisis. Pero es fundamental que tomemos las medidas
oportunas para mejorar nuestra calidad de vida y, por tanto, nues-
tras posibilidades de generar una convivencia positiva en familia,
con nuestros/as hijos/as (independientemente de la edad que ten-
gan), y con nuestra pareja.

Reflexionemos, a continuacion, sobre cuales son las actividades
y actitudes que podriamos “cultivar” en pro de la mencionada me-
jora, en funcion de nuestras caracteristicas personales y del tiempo
de que dispongamos:

1.  Solamente podemos entregarle a los demas lo que tene-
mos. Poseemos lo que hemos cultivado: calma, paciencia, interés y
alegria, o estrés, cansancio y desesperacion. Es imprescindible de-
dicar una parte de nuestro esfuerzo a positivizar sentimientos y a
“depurar” todo aquello que en lugar de sanarnos, nos dafia. Una
buena forma de hacerlo es eliminar los pensamientos negativos que
a veces repetimos y repetimos en nuestro cerebro. No tiene ninguin
sentido que estemos dandole vueltas una y otra vez en nuestra ca-
beza a lo mal que estan las cosas, en palabras de la autora de La in-
utilidad del sufrimiento, M. Jesus Alava: “Cuando pensamos que no
tenemos solucion le estamos diciendo a nuestro cerebro que haga
lo que haga estd perdido. El cerebro lo cree y actua de hecho como
si de verdad no se pudiera hacer nada”. Esto implica de alguna
forma que nuestra mala predisposicidn acentue solamente lo peor
de nuestra realidad y nos incapacite para percibir las posibilidades
de actuacion y cambio que realmente tenemos. Gran parte de lo
gue sentimos depende de lo que pensamos.

2. Escierto que introducir en nuestra vida cambios globales
para mejorar nuestra situacion personal es practicamente imposi-
ble, porque gran parte de nuestro tiempo y esfuerzo lo tenemos
comprometido en tareas que no podemos variar. Entonces lo que
tenemos que hacer es provocar pequefias modificaciones en




nuestra rutina que poco a poco desencadenen en una me-
joria positiva. Eso si, una vez que hayamos decidido hacerlo, tene-
mos que poner todas nuestras fuerzas para conseguirle su espacio en
la agenda diaria. Algunas de las pautas que nos pueden apoyar en
nuestro proceso de cambio son:

a.  Deja de generalizar: intenta darte cuenta de que aunque
haya algo que no funciona bien en tu vida, otras muchas facetas si lo
hacen. Repitete a ti mismo/a: “Existen areas de mivida que marchan
bien y las que no lo hacen pueden cambiar con el tiempo y el trabajo
necesarios”.

b.  Dedica todas las mafianas unos minutos antes de salir de
casa o de comenzar tu jornada a pensar con insistencia en algo o al-
guien positivo, que te guste, te haga sentir bien y te proporcione
energia, alegria y ganas de vivir; es la
manera de poner el cerebro a tu favor.

c. No te compares con los
demas; en realidad, no conocemos su
situacién personal, solamente percibi-
mos la “imagen publica” de las otras
personas; concluimos en que nos en-
contramos “peor que los otros” en
funcidn de nuestra propia interpreta-
cién, que esta afectada por un estado
animico decaido. Una persona que se
encuentra bien no necesita compa-
rarse. No tiene sentido dejar que
nuestras energias se malgasten en
quejas que no nos proporcionan nada
mds que desgaste gratuito. Comparate sélo contigo mismo/a, para
reforzarte cuando consigas logros y reflexionar cuando sea necesario
sobre cdmo corregir errores en posteriores ocasiones. Es importan-
tisimo no perder de vista el hecho de que tu futuro va a depender de
lo que hagas en el presente, estas a tiempo (siempre se esta) de “ela-
borarte” un dia de mafiana rico y apetecible.

d.  Realiza ejercicio fisico siempre que puedas. Con la actividad
se generan endorfinas, unas particulas que se liberan en nuestro ce-
rebro y que nos proporcionan placer. Si no puedes hacer deporte,
busca con frecuencia (al menos dos veces en semana) realizar acti-
vidades de recreo; nuestra mente necesita hacer cosas por el mero
hecho de hacerlas, para evadirnos y dedicarnos un tiempo aislado
de las obligaciones y deberes.

e.  Prueba cosas nuevas: los retos y la diversidad de tareas ac-
tivan nuestra capacidad para pensar y generan dinamismo a la hora
de solucionar problemas. Ademas, puede que hagas descubrimien-
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ades de pensamientos ne

tos personales que amplien tus posibilidades de disfrute.

f. Da las gracias: recientes investigaciones han puesto de ma-
nifiesto que la gratitud guarda una relacion muy elevada con la ca-
pacidad para ser feliz, por eso, todas las noches antes de dormir,
realiza un sencillo ejercicio: piensa en las pequefias cosas que han
conseguido que tu dia haya sido agradable (un café bien preparado,
una sonrisa al entrar a la tienda, una pregunta amable en el tra-
bajo...), y agradece mentalmente a las personas que te han propor-
cionado estas “satisfacciones” cotidianas. El psicdlogo Seligman en su
libro La auténtica felicidad, habla de las bondades de seguir estos
faciles consejos.

No obstante, ademds de estas sugerencias, nadie te conoce
mejor que tu mismo/a, por eso, lo mas util para que te sientas bien,
es que te concedas el derecho a cui-
dar de ti mismo/a y pongas en préc-
tica lo que mas te apetezca hacer.

Te invito a que dediques una pe-
quefia parte de tu tiempo a descubrir
cuales son las frases que te dices por
dentro, incluso, a que las apuntes para
analizarlas. Lo que te dices a ti
mismo/a sobre cdmo eres o actuas in-
fluye directamente en tu estado ani-
mico; por eso, si detectas que te
repites frases negativas, peyorativas y
qgue te degradan, deja de hacer ese
cruel ejercicio y toma la firme decisién
de cambiar las cosas.

Ponte manos a la obra y dedicate a ti mismo/a frases positivas,
amables, que reconozcan tus méritos. Si cometes algun error, no te
digas frases del tipo “soy un inutil”, “Gltimamente nada me sale
bien”, concédete la posibilidad de equivocarte y vuelve a intentarlo
repitiéndote “veras como ahora lo mejoro” o “con la practica me
saldra bien”... Puede que te resulte superficial o que no veas la uti-
lidad de todo esto; inténtalo a ver qué pasa. Los pensamientos ne-
gativos nos descargan de nuestra energia vital, porque no nos
producen ningun beneficio y, ademas, nos generan mal humor, tris-
teza y cansancio fisico; justo lo contrario que los positivos. En el
fondo tu eliges.

Decide pues cuidarte y empieza por algo sencillo, comenzar a
hablar contigo mismo/a desde el carifio y la comprensién porque
asi es como sembraras en tu conciencia emociones ricas que des-
pués podras emplear en los demas, como haces siempre, pero sin
olvidarte de que TU eres el origen de todo.

para cen
as‘posibl
ativos

es de
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Nutricién y peso

“Come de todo, siempre evitando los alimentos muy
caldricos y controlando las cantidades, esto es, zumos con pocos azu-
cares, yogurt desnatado, y carne o pescado a la plancha, purés vege-
tales...” (3 afios)

“Para controlar la comida, intento ponerle poco en platos infan-
tiles, quitandole grasas, carne de cerdo y nada de chuches; procura-
mos darle cremas de verdura, fruta, leche desnatada. Por su bien,
creemos que debe comer de todo pero con control” (7 afios)

“Intentamos inculcarle que no tiene que comer cuando tiene
hambre sino cuando toca por el reloj”

“Las comidas son siempre sin sofreir ni rebozar. Y su primer plato
siempre es una ensalada, algo que le alegra mucho”

“Ver que otros comen determinadas cosas que ellos no pueden es
mas facil si se les educa desde chiquitines, desde el principio, porque
asumen que hay cosas que no las pueden comer. Hay que acostum-
brarlos desde muy pequefios”

“No bebe liquido antes ni durante las comidas, suprimimos la
grasa y demas, pero come de todo, con ensaladas, pero nada de pa-
tatas” (25 afios)

“El tema del apetito y el intento de comer a todas horas lo solu-
cionamos con fruta entre comidas” (25 afios)

“Se come lo que le he puesto en plato y
no me pide nada mas. Nunca he tenido que
esconder la comida; el problema es cuando
hay mas platos, entonces come de todos y
rapido”

“Con respecto a la alimentacion, intento
aplicar el método Montignac y una alimenta-
cién baja en calorias” (9 afios)

“Ella come de todo, pero en pocas canti-
dades, no se les restringe ningun alimento.

Pienso que de esta manera no le hago sentir
diferente, toda la familia comemos lo
mismo” (22 afios)

“En la comida somos estrictos, desayuna
un vaso de leche con cuatro galletas, a me-
diodia un plato de comida, ensalada y una
pieza de fruta, y para cenar lo mismo que
para desayunar; Ultimamente ha sustituido
las galletas por cereales” (7 afios)

“La disciplina en la comida es lo que mas nos ha servido, ella es
consciente de que come menos cantidad que los demas, su plato es

llano y con la comida esparcida, lo sabe y no se queja. De-
terminados alimentos como pasteleria, dulces, golosinas, no se
comen en mi casa, salvo excepciones que lo justifiquen y con una re-
duccién de comida posterior que ella acepta” (16 afios)

“No solemos hacer dietas especiales, los productos que consumi-
mos son desnatados, integrales, bajos en grasa. No le lleno el plato
nunca, hace 5 comidas al dia pero poca cantidad, sobretodo, a media
mafianay por la tarde. No tiene ninguin acceso a la comida” (16 afios)

“Cuando hay fiestas o comidas especiales, tengo la costumbre de
echarle en su plato una cosa de cada para que lo pruebe todo y asi se
quede tranquila” (16 afios)

“Tenemos trucos como usar platos pequefios para que los vea lle-
nos o, si es grande, extender la comida para que aparente estar lleno”
(10 afios)

“Decidimos cerrar con llave cuando ya era grande y jamas hemos
hablado del tema. Me costé mucho tomar esa decisién porque no
me gustaba”

“Algunos domingos se va con sus amigas y le damos dos euros
para una manchada y media tostada, algunas veces se los gasta en
dulces y le dice a las amigas que no le hemos dado dinero, que la in-
viten. Nosotros no queremos hipotecar la autonomia de nuestra hija
por la comida” (18 afios)

“El problema de la comida lo afrontamos muy bien en casa;
regular fuera, en un grupo pequefio; y fatal en, salidas o celebra-
ciones de gran grupo” (11 afios)

— “Lo peor que lleva es el habla, creo
que como pasa mucha hambre se come
las palabras” (18 afios)

“Gracias a la primera reunion me en-
teré de la llave en la cocina, por fin des-
cansamos todos, pues desde pequefio
buscaba en el frigo; para él es una tran-
quilidad barbara que esté la cocina ce-
rrada” (16 afios)

“Una cocina abierta es una ansiedad
y angustia constante para un Prader
Willi”

“Hemos querido fomentar la con-
ciencia responsable en ella de lo que es
bueno o malo comer para su dieta. Y nos
hemos equivocado” (30 afios)

“Hoy, el problema de la obesidad es
el mas importante para ella y para nosotros” (30 afios)

“Come cinco veces al dia con una dieta muy estricta. Nos pide

Entre los 2y 3 afios
aproximadamente
aparece la
hiperfagia.
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que le cerremos la puerta de la cocina si nos vamos” (16
anos)

A partir de los dos o cuatro afios, empieza uno de los principales
problemas que define a este sindrome y que representan una de las
fases mas problematicas, tanto para la persona que cuida y la familia
como para el afectado/a. Los problemas relacionados con la alimen-
tacién se agravan: es el momento en el que se despierta el apetito

¢ 2 aC|ones del com-
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Hay, ademas, otros tipo de “engafos”, como muchos zumos
“light” que suelen llevar azucares afadidos, por lo que pueden tener
la mismas calorias; igual ocurre con el chocolate “light”, pues sélo
cambia el azucar por sacarina y tiene las mismas calorias.
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Ojo al dato
Hay que diferenciar en las etiquetas de los ali-
mentos cuando los datos que nos dan se refieren al
peso (por ejemplo tantas Kcal por 100g) o por unidad
(este producto tiene tantas calorias en total).

Calorias al dia

) mos, una dieta cuidada es impresci
sonas afectadas con este sindrome. Como la alimen
de una forma concreta durante toda su vida, lo me
participes de su problema y explicarles cuanto y ¢
para ellos. Hay que presentarles el as
actitud positiva: no es una dieta, sin nentacion sana que, en
su caso, ha de COI’E\F con variables especiales como una cantidad
controlada y unas horas cerradas para comer.

Los nifios que han perdido peso o simplemente quieren conser-
var su peso actual, deben ser mantenidos con una dieta de aproxi-
madamente un 60% de lo que requeriria un nifo sin el sindrome de
la misma edad X0. La ingestion de 10 a 11 kcal por centimetros
de estatura es.s'uﬁclie_nte para mantener una ganancia de peso ade-
cuada para la edad (si"esté‘n en etapas de desarrollo).

Ejemplo: Un nifio/a de 6 afios que mide 105 cm y con peso ade-
cuado necesitaria una dieta entre




105x 10 kcal/dia = 1.050 kcal/dia
105x 11 kcal/dia= 1.155 kcal/dia

La ingestiéon de entre 8 y 9 kcal por cada centimetro de talla
puede, muchas veces, producir pérdida (lenta) de peso.

Ejemplo: El mismo nifio/a, pero en una situacién en la que ne-
cesitaria perder peso de forma lenta, pero constante, necesitaria
una dieta de

105x 8,8 kcal/dia = 924 kcal/dia

Ante las restricciones energéticas es facil poner en peligro la in-
gestién suficiente de ciertas vitaminas y minerales, que deberan
darse en forma de suplemen-
tos cuando la dieta sea inferior
a 1.200 kcal. También deberan
atenderse las necesidades de
calcio (siempre segun la edad).

¢Como afronta la familia
la eleccién del menu diario?

“En su dieta es primordial
no mezclar carbohidratos con
proteinas”
“El método Michael Mon-
tignac es muy recomendable”
“La leche de soja frente a
la normal. Es muy baja en ca-
lorias y provoca menos mocos
en nuestros nifios (sobre todo
de pequeiios)”
“Los alimentos integrales no estan recomendados para nifios
menores de dos afios, podrian provocar diarreas”

Las principales conclusiones a las que los padres llegan, tras
afios de convivencia con el sindrome respecto a este especial y
eterno problema, pueden resumirse en los siguientes puntos:

1 Hay que ser estricto y poner unas normas claras y concisas
que se deben cumplir siempre.

2 Tanto las personas afectadas como los familiares deben esta-
blecer y respetar que si se hace un extra en la comida, habra res-
tringir posteriormente algo de su dieta normal.

3 Es importantisimo no premiar ni castigar con la comida

nunca, a pesar de que parezca dar frutos a corto plazo. Este

Alcanzar el equilibrio peso/alimentag
es prioritario.
S S ™ i

punto es esencial y aunque la experiencia demuestra que
algunos padres utilizan lo que consideran “un truquillo”, los profe-
sionales aseguran que es negativo y cualquier amenaza/premio
gue se otorgue alrededor de la comida crea ansiedad al afectado y
repercute, a la larga, en un riesgo afiadido a sus posibles pérdidas
de control, entre otros problemas.

4 Es importante no mezclar el asunto de la “confianza” en ellos
sobre “coger” comida. Controlar sus insistentes impulsos no les re-
sulta nada sencillo y es mucho mas complejo que una simple cues-
tién de confianza.

5 Conforme crecen se hace mas necesario valorar y replantear-
se el dilema entre el riesgo de buscar un autocontrol (y que en ese
camino cojan kilos) y que dis-
fruten de su autonomia (in-
cluso de la autonomia de la
familia). Esa disyuntiva se pre-
sentara muchas veces en su
vida. Sobre todo, en cuestio-
nes que impliquen salir de
casa.

6 Aunque los padres sean
siempre los que dicen que no,
es fundamental no bajar la
guardia en este aspecto, pues
ellos conseguirdn excepciones
del resto de personas cerca-
nas a ellos.

7 No hay que olvidar nunca
que cada persona es Unica,
mas aun en lo que respecta a
la ansiedad por la comida, y lo
importante es tener las normas e ideas claras. Aunque cada uno lo
lleve de distinta manera, lo fundamental es controlar la ingesta y
ayudarles en el autocontrol.

éAcceso a la comida?

“La cocina cerrada quita ansiedad a nuestros hij@s”

“Lo prohibido nos llama mas la atencién”

“En la informacidn que hemos barajado en la asociacién hemos
podido ver que hay personas que son capaces de controlar esa an-
siedad (quizas estén menos afectados en esa faceta) y otras que son
incapaces”

“Hemos visto afectados que se han comido la comida de sus
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mascotas, que se han comido el bocadillo del compafiero
de clase, el pastel que han tirado a la papelera. Pero, también estan
los que nunca han cogido nada de comida y en sus hogares la cocina
no esta cerrada”

“Si desde que nacen ven la cocina cerrada no les supone ningun
trauma; en cambio, es mas traumatico cerrar cuando ya se dan
cuenta. lgual ocurre con alimentos que no deben comer. Silo hacen
desde que nacen, es infinitamente mas sencillo para ellos”

“Al igual que intentamos educarlos en que controlen su dieta,
podemos intentar concienciarlos de que no cojan comida”

Las expuestas anteriormente son algunas de las conclusiones de
padres experimentados que pueden ayudar a reflexionar y a decan-
tarse por una u otra opcidn. En cualquier caso, hay que ser coherente
con la determinacion que se tome.

El eterno debate en las familias andaluzas que conviven con una
persona con SPW sobre la necesidad y/o conveniencia de restringir
o no el acceso a la comida deja mas incdgnitas que respuestas hasta
ahora. Mientras que una gran mayoria opta por cerrar con llave cual-
quier acceso a los alimentos para la tranquilidad de todos, otros ase-
guran que es necesario dejar parte o la totalidad de la comida
accesible para, bajo una extrema vigilancia y tutoria, ayudarles a ob-
tener autocontrol. En cada caso, los resultados seran diferentes, al
tomar la decision también se elije el riesgo que se asume, los éxitos
que se pueden lograr...

Es importante tener muy en cuenta en este apartado el nuevo
concepto de Seguridad de la Comida que analizaremos en profundi-
dad més adelante. Este incluye algunas medidas fisicas de seguridad
(candados, cerraduras, no disponibilidad de dinero o comida), y se-
guridad emocional (expresada por mantenimiento de conceptos y
limites claros, sin lugar a dudas o expectativas de modificaciones).

En resumen, se basa en el manejo de las expectativas
y el resultado, seguin sus creadoras, es una mejora tanto en la dieta
como en el comportamiento. Hay que acabar con las dudas alrede-
dor de la comida, con las oportunidades y con las desilusiones.

Cualquier problema de salud propio del sindrome puede
verse agravado por el sobrepeso, asi que hay que tener es-
pecial cuidado cuando “cojan” kilos y revisar cualquier mo-
lestia o posibles complicaciones. Siempre hay que tratar de
que adelgacen.

Tratamiento con la Hormona del Crecimiento

Jefe de Servicios de Pediatria del
Hospital Ramoén y Cajal de Madrid

Como vya se ha dicho en varias ocasiones, los nifios/as

con SPW crecen y se desarrollan de manera diferente. Suelen tener
una disminucidén en la secrecion de la Hormona del Crecimiento
(GH), con una composicion de la grasa corporal anormal y una dimi-
nucién del gasto de energia. Como describe el jefe de Servicios de
Pediatria del Hospital Ramdn y Cajal de Madrid, el doctor Rafael
Yturriaga, entre las caracteristicas principales del sindrome esta la
baja estatura y aun en los que no estdn obesos (se empieza a engor-
dar principalmente a partir de los 4 afios), hay mas masa grasa que
magra, es decir, que musculos. Es aqui donde entra en juego el tra-
tamiento con GH que, no sélo les hace crecer a tallas mas estdnda-
res, sino que ademas, les ayuda a desarrollar esa masa magra en
detrimento de la grasa y ayuda a la correcta composicion del
cuerpo. Ademas, puede mejorar, en consecuencia, la capacidad de
la musculatura respiratoria y la actividad.

Las investigaciones apuntan a que es la parte del cerebro lla-
mada hipotdlamo la principal causante de las deficiencias de creci-
miento. El sistema endocrino esta formado por todas las glandulas
que producen y secretan hormonas en el torrente sanguineo. Justo
debajo del hipotalamo, y directamente relacionado con él, se en-
cuentra la glandula hipdfisis. Llamada “glandula jefe”, porque recibe
mensajes del hipotalamo y los dirige a otras glandulas endocrinas,
la hipofisis fabrica y libera muchas hormonas. Entre ellas se encuen-
tra la GHy las hormonas para el desarrollo sexual y el sistema repro-
ductivo. Es este proceso el que en afectado/as por el SPW no tiene
un funcionamiento del todo correcto.

La Hormona del crecimiento GH

El tratamiento con GH consiste en proporcionar al cuerpo una
hormona de crecimiento sintética para reemplazar el fallo de pro-
duccion de la glandula hipofisis. Debe administrarse por inyeccion,
porque es una hormona proteica que seria destruida mediante la di-
gestion si se tomara por la boca. La mayoria de los problemas rela-
cionados con el crecimiento pueden ser corregidos, al menos
parcialmente, si el tratamiento con GH es iniciado con la suficiente
prontitud. Segun afiade el doctor Yturriaga, la eficacia es practica-

mente total, tanto en el crecimiento y la adaptacion morfoldgica,
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siempre y cuando se consiga mantener una dieta y la rea-
lizacidn ejercicios a diario.

El medicamento estd aprobado por la administracion sanitaria
actual, que también lo financia. Mien-
tras que en Estados Unidos sdlo esta
aprobado para patologias de creci-
miento, en Europa se incluye, ademas,
el tratamiento para la modificacién de
la composicion corporal. Ambas razones
son objetivos principales de las perso-
nas con SPW.

El especialista Yturriaga explica los
principales criterios de inclusion para
poder administrar a una persona con
SPW el tratamiento con esta hor-
mona: —

- Que tengan el SPW, un resul- |
tado de una analitica y prueba de
genética molecular.

- Que se realice una posilom-
nografia para problemas respira-
torios o apneas del suefio.

- Que se lleve a cabo una ra-
diografia de la columna vertebral
gue descarte una alteracién de
curvatura de la espalda, principalmente escoliosis.

- Relacionado con los ultimos dos casos estd la obesidad mor-
bida, ante la que no se recomienda el tratamiento (hablariamos de
un 150% mas del peso recomendado). En este caso, para poder ini-
ciarlo seria necesario que adelgazaran.

- Que tenga mas de 2 6 3 afios.

La obtencion de los resultados mas drasticos se produce durante
el primer afio de tratamiento. Comparemos los beneficios y los po-
sibles efectos secundarios:

- Aumenta la velocidad del crecimiento. Crecen en talla a
mas del doble de velocidad que antes del tratamiento.

- Aumento del tamafio de manos y pies. También puede
aparecer una hinchazén en ambas partes, debido al aumento de li-
quido. Puede desaparecer por si solo o necesitar de una reduccién
de la dosis para resolverlo.

- Reduccién de la masa grasa. Un estudio llegd a demostrar
una reduccién del 25% en el tejido adiposo, mientras los otros mos-

traron un disminucion ligeramente menor. A pesar de las mejorias

con el tratamiento de GH, los niveles de grasa permane-
cen, de algun modo, mas alto de lo normal.

- Aumento del desarrollo muscular. Como ocurre en la an-
terior, el crecimiento muscular no alcanza niveles normales, aunque
mejora muy significativa-
mente. En el otro lado de
moneda, estdn las jaquecas,
uno de los posibles efectos
secundarios del tratamiento,
probablemente debido a la
presion del liquido extracelu-
lar en el cuerpo. Algunas
veces, han remitido por si
solas, pero en algunos casos
ha sido necesario bajar la
dosis del nifio e ir aumentan-
dola paulatinamente. En
raras ocasiones pueden ser
severas y puede ser necesa-
rio suspender el tratamiento,
para empezar con dosis mas
bajas e ir aumentando gra-
A y dualmente. Asi se evita este
p! ;

El aspecto fisico cambia
con el tratamiento de la GH.

problema.

- Mejoria de la fun-
cién respiratoria. Es una consecuencia del aumento de fuerza en los
musculos respiratorios. Pero, como bien se sabe, en el SPW hay un
riesgo de episodios de apnea del suefio y se han observado algunos
episodios fatales bajo tratamiento con GH. Una opcidn que actual-
mente no esta demostrada es que la GH pueda incrementar el cre-
cimiento de tejido linfoideo en las vias respiratorias y, por tanto,
empeorar problemas ya existentes como puede ser la hiperventila-
cién o apnea. Puede ser Util la inspeccion de las vias respiratorias
altas por un especialista, antes y durante el tratamiento; especial-
mente, en casos en los que se ronque, cuando aumente el tamaio
de las amigdalas o cuando se sospeche de una infeccién, aun sin
fiebre. Se recomienda realizar un estudio del suefio antes del trata-
miento con amigdalectomia para las hiperplasias mas graves.

- Mejoria en la actividad fisica debido al aumento en la
fuerza muscular y respiratoria. En contraposicidn se han detectado
varios tipos de dolores musculares y articulares. Habitualmente,
estos dolores desaparecen en unos meses.

- Incremento en el gasto enérgico en reposo, es decir, en el

nivel de calorias que el cuerpo quema estando “parado”.
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- Aumento en la densidad mineral dsea. Sélo ha sido
comprobado por un estudio, tras un afio de tratamiento. En este sen-
tido, existe un riesgo al que hay que conceder especial atencion du-
rante todo el tratamiento: la escoliosis. La desviacion de la columna
es comun en el SPW por la debilidad de los musculos vertebrales. La
aceleracion del crecimiento puede provocar un empeoramiento de
la escoliosis.

- Seglin un estudio realizado en Es-
tados Unidos, las consecuencias del
tratamiento con la hormona del creci-
miento podrian tener algin tipo de
efecto positivo sobre posibles depresio-
nes, comportamientos obsesivo-com-
pulsivos y la irritabilidad caracteristicas
del SPW.

Como ya hemos visto, el trata-
miento con GH normaliza la altura, in-
crementa la masa magra y reduce el
porcentaje de grasa corporal tras un
afio de tratamiento. Al cabo de dos
afios, los datos muestran que la acu-
mulacidn de grasa se retrasa y reduce,
pero hay que recordar que no la pre-
viene. Por tanto, las personas presen-

composicion corporal, por lo que se hace mas sencillo, de al-

guna manera, controlar el peso. Pero existe un riesgo importante
ante este enorme beneficio: puede perderse la exigencia de contro-
lar la comida. Sigue siendo necesaria la dieta y el ejercicio. Mas ade-
lante profundizaremos en este punto.

Otros efectos secundarios a tener en cuenta

* Algunos pacientes han desarrollado una diabetes mellitus tipo
2, a la cual son proclives, durante el tratamiento con GH, por lo que
debe vigilarse. Es una especie de alteracion en la tolerancia de la
glucosa. En estos casos, esto ocurre después de un significativo au-
mento de peso y la diabetes desaparece en cuanto se interrumpe el
tratamiento.

* Disminucion en los niveles de la hormona tiroidea (tiroxina), lo
que requeriria una sustitucién oral de esta hormona. Por otro lado,
la elongacién de la barbilla, también descrita como “cara larga”,
puede provocar cambios en la mandibula, por lo que puede afectar

Resultado tras 15 meses
tan una morfologia mas estilizada, existe una alteracién de la de tratamiento con GH.

al alineamiento dental y requerir tratamiento ortoddncico.

* En los varones, la hormona del desarrollo puede provocar
agresividad.

* Deslizamiento capital de la epifisis femoral, es decir, una lesion
parecida a una fractura en el extremo del hueso del muslo (fémur).
Esta lesidon ocurre muy raramente y la obesidad parece poner al in-
dividuo en mayor riesgo. Los sintomas del problema incluyen dolor

y rigidez en la cadera, ademas de co-
7 jera.

* Crecimiento de tumores/cancer.
Cuando se estimula el crecimiento,
también pueden responder a él tumo-
res activos o malignos. Si un nifio tiene
un tumor o cancer activos, la terapia
con la hormona no esta indicada. No
hay evidencias de que la GH provoque
cancer.

* Gigantismo/acromegalia. Es el tér-
mino utilizado para un crecimiento ex-
tremo de la Hormona del Crecimiento
en el cuerpo. Una extra disfuncién cau-
sada por un tumor en la glandula hipé-
fisis. Es un riesgo para cualquiera que
reciba este tratamiento, pero las radio-
grafias periddicas de la edad désea evi-
tan esta posibilidad.

Segun nos explica el doctor Yturriaga, las principales razones
para suspender el tratamiento con la hormona del crecimiento son:

- Que la escoliosis alcance los 20 grados. La razon mas frecuente
por las que se ha tenido que suspender en alguna ocasion el trata-
miento es una llamativa alteracién de la curvatura de la columna
vertebral, porque con el tratamiento las personas con SPW crecen
muy rapido, “una barbaridad”. Y los musculos de la columna no tie-
nen esa fuerza necesaria para soportar el peso.

- Que el niflo con SPW haya llegado ya a la talla adulta, a la edad
Osea adulta, o que no tenga un crecimiento de dos centimetros afo.

- Cuando los padres lo deciden porque consideran que el nifio ya
estd suficientemente alto. En ocasiones, este caso se da porque la
persona afectada (principalmente varones) presenta problemas de
comportamiento, a veces con agresividad, y los padres deciden que
no es recomendable que crezcan mas.

Puntos en estudio:

- Se han producido en los Ultimos afios varias muertes por cua-
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dros respiratorios en nifios en los primeros meses de tra-
tamiento con GH.
- Hay un incremento del desarrollo linglistico y cognitivo con el
tratamiento de la GH.

En personas adultas

El escaso nimero de personas estudiadas en la actualidad y el
corto tiempo de seguimiento de los estudios realizados hace dificil
sacar conclusiones sobre la necesidad o utilidad del tratamiento con
la hormona del crecimiento en personas adultas.

En Espafia, hay un protocolo unificado de utilizacion de la hor-
mona del crecimiento en pacientes adultos deficitarios de GH, pu-
blicado en 2003. No se contempla el tratamiento con GH en el
sindrome de Prader Willi.

Segun explica, por su parte, el doctor Yturriaga, actualmente hay
casos de adultos en ensayos clinicos. Se plantean a partir de la pre-
misa de que se puede mejorar la composicidn corporal cuando han
llegado a la talla adulta. La GH puede aun reportarle beneficios.

Al llegar a la edad adulta, vuelve a estar mas presente esa masa
grasa en detrimento de la parte de la magra obtenida, por lo que se
agravan los posibles problemas de obesidad derivados del sin-
drome. Es ahi donde esta el actual estudio observacional (varios en
Espafia y al menos un caso en Andalucia), en el que se controlan
unos parametros basicos, estudios necesarios sobre el individuo,
para saber si aln se puede suministrar la hormona y si realmente
tiene efectos positivos (y no negativos). Eso si, en bajas dosis.

Conducta

“La rabieta no se soluciona cuando llega. Hay que pasarla. Pero
es importante que no consigan lo que querian, ser disciplinados”

“Hay que estar alerta todo el tiempo, conocer a la persona y
tener tacto. Mucha sensibilidad, conocerla bien y estar pendiente
de ella”

“Si razonamos durante mucho rato, la cosa puede empeorarse

“Razonar con ella es imposible. Hay que acabar diciendo: por-
que lo digo yo”
“Enfrentarse, gritar no da resultado; la calma y hablarle despacio
a veces si da resultado; si no, hay que dejar que se le pase”
“Niega las rabietas cuando se tranquiliza”
“Si la dejas en unos 15 minutos vuelve a la normalidad”

Los principales problemas de comportamiento asociados al
SPW son:

- Arranques temperamentales (cominmente conocidos como
pataletas o rabietas)

- Busqueda de comida y/o coger a escondidas.

- Cabezoneria y resistencia al cambio, tendencia a la discusion.

- Perseverancia, preguntar la misma cuestién y volver al mismo
tema unay otra vez.

- Comportamiento compulsivo e insistencia en la rutina.

- Busqueda de atencidn y comportamiento manipulador.

- Rascado de piel.

- Mentir y echar la culpa a otros.

- Dificultades de comportamiento asociadas a problemas de
salud mental.

Volvemos a recordar que este sindrome se presenta de diferente
formay en diferente grado en cada persona, lo cual también implica
los problemas de comportamiento. Como ya hemos dicho, en un
individuo pueden o no aparecer y lo haran en uno u otro grado.
Ademas, en cada etapa de su vida pueden o no estar presentes.

En cualquier caso, estos problemas de comportamiento depen-
den de dos variables principales: el propio individuo (y su falta de
desarrollo emocional) y los factores externos.

Resaltamos, en un principio, que el grado de discapacidad mayor
o menor en el aprendizaje no tiene relacidn con los problemas de
comportamiento.

Las técnicas para mejorar el comportamiento no estan forzosa-
mente relacionadas con una edad, sino que cuanto mejor conozca-
mos a la personas, mejor sabremos cdmo y cuando aplicarlas. Aln
asi, haremos un apartado independiente en el que profundizaremos
en determinados puntos que se hacen especiales o distintos cuando
la persona con SPW alcanza la adolescencia y la edad adulta.

Factores que influyen en el comportamiento

Como en cualquier otro problema de comportamiento, no sélo
en el SPW, hay muchos factores implicados. Pueden incluirse las in-
fluencias sociales y culturales, asi como las actitudes de las madres,
padres y las personas cuidadoras y los profesores/as. También hay
factores genéricos que, como a todos los hij@s, influyen a los PW.
Mas excepcionalmente, pueden ser el resultado de problemas de
salud mental como una depresion. Sin embargo, si que hay ciertos
elementos que provienen directamente de los efectos del Sin-
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drome Prader Willi y es bueno que se tengan en cuenta
para entender y mejorar el comportamiento.

Factores asociados al sindrome

Por lo que sabemos del SPW, nuevamente los efectos provienen
de algun tipo de disfuncidn o desequilibrio quimico entorno al hipo-
talamo, en el cerebro. Aunque se han hecho progresos respecto a
posibles medicamentos que pueden ayudar en ciertos aspectos de
este desequilibrio, aun queda mucho por aprender, y no hay nada
“mdgico” para ningln aspecto del comportamiento de las personas
afectadas por este sindrome.

En cualquier caso, es importante tener en la cabeza que ciertas fa-
cetas del comportamiento de los PW tienen un relacién directa con
trastorno fisicos del cerebro, y no ocurren porque el nifio o el adulto
esté siendo “consentido”, “malo”, “dificil”.

Estos trastornos fisicos, inherentes al sindrome, pueden dar como
consecuencia los siguientes problemas que condicionaran su com-
portamiento:

- Sentimiento de hambre, incluso justo después de comer; y, por
tanto, necesidad de buscar comida.

- Capacidades sociales inmaduras.

- Retraso del desarrollo emocional.

- Retraso en la pubertad y conciencia de inmadurez sexual.

- Letargo, somnolencia y problemas en el suefio.

- Alto umbral del dolor (dificultad para sentir el dolor).

- Termostato corporal pobre (habilidad para mantener la tempe-
ratura del cuerpo bien).

Muchos individuos también tienen discapacidades emocionales y
de conocimientos especificas que pueden tener su impacto en el
comportamiento. Pueden hacerse evidentes incluso en aquellas fun-
ciones en las que presentan un nivel intelectual relativamente alto.
Estas dificultades que presentan pueden “empeorar” su comporta-
miento, por lo que hay que tenerlas presentes para entenderles, co-
municarnos y ayudarles, adaptandonos a su verdadero nivel. Pueden
ser:

- Dificultades en procesar la informacién hablada, con gran ca-
pacidad para entender las indicaciones visuales. En otras palabras,
es positivo mostrar a la personas como hacer algo o como queremos
que lo hagan con fotos, signos o acciones, mejor que explicandolo.

- Desodrdenes en el discurso y el lenguaje que pueden resultar
frustrantes tanto para el individuo con PW como para el que escu-
cha. Es una de las caracteristicas que mas varia de una persona a

otra.

- Dificultades con la memoria a corto plazo. Pueden olvidar, por
ejemplo, algo que aprendieron hace unos dias nada mds o incluso
hace unos minutos u horas, pero recordaran cosas importantes, como
viajes y celebraciones, que ocurrieron hace tiempo con detalle.

- Un modo de pensar rigido, en términos de “blanco o negro”, lo
que hace que para ellos las areas grises sean “no lo sé”, y los concep-
tos abstractos les resulten dificiles de comprender.

- Dificultades para entender el tiempo y los nimeros, el dinero y
el cambio.

- Dificultades para apreciar que lo que ocurre en una situacién
puede o no puede pasar en otra. Esto significa que una vez que apren-
den un hecho, es dificil “desaprenderlo” (es mas problematico si el
“hecho” en cuestion demuestra que algo estaba mal) o para apreciar
que alguna relacién causa-efecto, aprendida con anterioridad, no se
aplica siempre.

- Altibajos en el animo-humor, cambiando de la felicidad a la ira
o la tristeza en un periodo de tiempo muy corto, algunas veces pro-
vocados por eventos relativamente triviales.

Factores externos

Hay una serie de factores que pueden empeorar este comporta-
miento que provienen de fuera, es decir, son factores externos. Entre
ellos los mas importantes estan:

- Grandes cambios en la rutina diaria o factores ambientales.

- Cambios en la dieta o la comida rutinaria.

- Conflictos de opinidn entre otras personas cercanas a los PW.

- Hechos inesperados o alteraciones.

- Incremento del estrés diario como acoso, sufrimiento, cambio de
residencia, de escuela...

Hay otros que ocurren en el dia a dia, hechos menores que tam-
bién pueden afectar a su comportamiento. Ejemplos:

- Proximidad a las horas de las comidas.

- Cansancio.

- Cambios menores en la rutina.

- Cambios en el lugar o en la temperatura.

- Burlas leves.

- Ser incapaz de hacer algo “a su manera”.

Factores externos asociados a otras personas

Las actitudes de otros también son importantes. Algunas que pue-
den tener un efecto negativo en el comportamiento del PW son:
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- Actitudes o tonos de voz agresivos.

- Enfoques polémicos.

- Ser excesivamente simpaticos.

- Muestra de desagrado hacia la persona.

- No hablar a la persona directamente.

- Hablar demasiado a la persona.

- Tener un conflicto con otro madre, padre, cuidador, familiar o
que ambos le den érdenes distintas.

- Decir “No” como unica forma de intentar que una persona deje
de hacer algo.

Aquellas que pueden tener un efecto positivo:

- Actitudes firmes pero carifiosas y de respeto.

- Habilidad para mantener el sentido del humor, y para ver y ex-
plotar el lado divertido de la situacion.

- Habilidad para dar directrices claras y limites precisos, y ser ca-
paces de mantenerlos.

- Mantener contactos sociales con la persona.

- Resaltar el lado positivo de la persona con SPW.

- Decir “asi si” como forma de mostrar a la persona cémo hacer
las cosas de forma correcta (por ejemplo: en vez de decir “no dejes
la puerta abierta” decir, “por favor, cierra la puerta”).

Segun subraya el experto Jauregi, la comunica-
cion también es primordial para abordar el tema del
comportamiento de los PW. A veces, pueden surgir
problemas simplemente porque no ha entendido en
su totalidad la informacion que se les ha dado. Si en-
cima, tienen problemas adicionales con la memoria
a corto plazo, algunas partes de una frase compleja
pueden estar perdidas.

Cualquier informacion que se les dé necesita ser
descompuesta en pequeiias frases para permitir que
entiendan completamente lo que le estamos di-
ciendo. Incluso si la habilidad intelectual es relativa-
mente alta, aun asi, puede ocurrirles. También,
aquéllos con esa gran actividad intelectual pueden
ser incapaces de usar su conocimiento con efectivi-
dad en situaciones educativas, sociales o de trabajo,
debido a la inmadurez social y de sus capacidades
emocionales.

Como ayudarles a mejorar su comportamiento

El doctor Jauregi aborda en una interesante reflexion la dificul-
tad de afrontar estas complicaciones y otras derivadas también del
sindrome, como las conductuales. El intento por saber si en este as-
pecto existe un margen de éxito gracias a la educacidn esta aun a
debate. En sus palabras:

“Todos nuestros comportamien-
tos tienen una base fisioldgica y una
modulacidn por el aprendizaje y por
la asimilacion de las pautas cultura-
les de nuestro entorno. Se puede de-
batir sobre la carga de unos y otros
factores en determinada conducta o
en algunos individuos concretos,
pero de ahi no podemos concluir si
es educable o no.

Las personas con SPW presentan
una notoria incapacidad para con-
trolar algunas conductas poniendo
asi en peligro su salud y su adapta-
cién social.

La experiencia nos dice que los
esfuerzos educativos, por intensos y
bien orientados que sean, fracasan
en el intento de resolver el problema y bastantes veces pueden
tener efectos secundarios perniciosos, tanto por el incremento de
tension psiquica en los afectados, como por el sentimiento de culpa
y frustracion que genera en los padres, madres o educadores.

Pongamos el caso del trastorno de conducta que afecta a la
practica totalidad de las personas con SPW: la hiperfagia, la impo-
sibilidad de controlar la ingesta de comida. Hasta hoy, ninguna me-
dida educativa, farmacoldgica o de otro tipo ha demostrado ser
eficaz. Podemos conseguir una conducta adaptada en un contexto
concreto, bien regulado, pero eso no indica necesariamente que la
persona haya adquirido la capacidad auténoma de controlar su in-
gesta. Estariamos mas cerca de un “amaestramiento” que de una
verdadera educacidn que permita al sujeto valerse de lo aprendido
en cualquier contexto, con flexibilidad y pertinencia.

Por eso, algunos padres, madres y educadores se desesperan
cuando creen que han conseguido superar el problemay luego tie-
nen que enfrentarse a una recaida. Creo que es importante que los
esfuerzos, que son muchos, estén dirigidos a obtener metas alcan-
zables y sepamos reconocer los limites.

Los padres y madres han
de aceptar las limitaciones
de sus hijos/as.
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Cuando la intervencion educativa fracasa hay que ac-
tuar sobre el entorno, haciendo que éste sea de tal modo que pre-
venga los problemas. Si la persona con SPW vive en un medio en el
que sabe con toda seguridad que el acceso a la comida es imposible,
la obsesidn desaparece, las tensiones producidas por el control de
la alimentacidn se relajan y no hay ganancia de peso. El problema es
como crear un entorno de esas caracteristicas que sea compatible
con la vida familiar, escolar o social.

Respecto de otras conductas que pueden ser problematicas
como los hurtos, mentiras, escarificaciones, etc., se puede decir otro
tanto. Las respuestas educativas clasicas, basadas en el premio y el
castigo, no funcionan y resultan contraproducentes, pues sélo sirven
para incrementar el malestar psicolégico y pueden dar lugar en al-
gunas personas a expresiones violentas. La prevencion basada en
un analisis de las circunstancias que desencadenan la aparicién de
esas conductas es la via mas eficaz”.

Estrategias para cada caso

Para ayudar a las personas con SPW a mejorar su comporta-
miento, analizaremos algunas recomendaciones, sin perder de vista
lo dicho hasta ahora y teniendo en cuenta que no siempre funcio-
naran, ni lo haran en la misma medida con unas personas que con
otras. Aparte, recuerda que normalmente es necesario ir siempre
“un paso por delante”.

Algunos comportamientos se refuerzan si el resultado es que
esa persona consigue lo que quiere. De hecho, una persona puede
“actuar” en un ambiente donde sabe que su actitud sera “recom-
pensada” por otros que “entrardn”, pero no exhibira esa misma ac-
titud en un ambiente distinto donde otros se mantienen firmes.

Muchos han notado que las personas con SPW experimentan
verdaderos remordimientos después de una “pataleta” en su com-
portamiento, y estan realmente arrepentidas de lo que ocurrio,

pero eso no parece prevenirlas de hacerlo otra vez.

Principales problemas de conducta

Arranques emocionales (pataletas)

Algunas veces descritas como “pataletas”, “ira” o “rabietas”
estan probablemente unidas a su inmadurez en el desarrollo emo-
cional, y comparten muchas similitudes con el tipo de pataletas que
tienen la mayoria de nifios de unos cinco afios. Igual que hay pe-

quefios que son mas tendentes a las pataletas que otros, en las

personas con SPW también varia considerablemente el
tipo y grado de sus pataletas. Resulta dificil apuntar el porqué de
estas variaciones, pero puede ser una mezcla de todas las influen-
cias mencionadas con anterioridad. En cada individuo, las variacio-
nes dependen y pueden acrecentarse o disminuir dependiendo de
circunstancias externas. Los afios entre 12 y 25 pueden ser particu-
larmente dificiles.
Estos arranques emocionales pueden manifestarse en alguna
de las siguientes formas, de leve a severa:
o Chillar.
o Insultar.
° Tirar cosas.
Herirse a ellos mismos.
Ser agresivo en incluso violento con otras personas.
Llorar, mas a menudo al final de las pataletas

A veces, es dificil encontrar la razén de las rabietas, pero los mas
comunes de los “desencadenantes” estan citados a continuacion
(de nuevo pueden variar considerablemente en funcién de cada in-
dividuo):

. Que se le niegue comida.

o Ser incapaces de hacer algo a su manera (no sélo sobre
comida).

o Un cambio de rutina.

o Alguien que usa sus posesiones.

o Busqueda de atencion.

Cansancio.
Confusién o malentendidos.
Burlas (meterse con ellos).

Hay muchas técnicas que pueden intentarse para ayudarles a
manejar sus pataletas. El conocimiento de la persona y cémo le
afecta cada cosa es, en cualquiera de ellas, esencial. De todas for-
mas, vamos a analizar en varios apartados pasos aislados que influ-
yen y determinan esos arranques emocionales.

Siempre el objetivo es ayudar a los padres y madres a evitarlas
y buscar estrategias para que las personas con SPW sean conscien-
tes de ellas y puedan tener mds autocontrol.

a) Manejar el ambiente
Muchas pataletas potenciales pueden evitarse consiguiendo el

ambiente adecuado para adaptarse a las necesidades de cada
uno/a. Por ejemplo:
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o Un dia planificado, con plenas advertencias por adelan-
tado de cambios que estan planeados.

o Relajando las tareas o las expectativas. Por ejemplo, no es-
perar que la persona esté lista en cinco minutos si normalmente re-
quiere 20; hay que darle avisos, por ejemplo una “cuenta atras”,
recordandole que le quedan 10 é 5 minutos. Esto es particularmente
importante para aquellos que tienen un nivel intelectual mas alto,
que pueden estar expuestos a mayor presion, porque se espera mas
de ellos. Incluimos aqui los lugares de trabajo o las tareas educativas.

o Si a la persona en cuestidn le resulta complicado estar
cerca de comida, (la mayoria, pero no todos), hay que quitar la co-
mida de su vista, no permitir que otros coman delante de ellos y, si
es necesario, cerrar la cocina con llave.

o Asegurarse de que todos los que estén con el/la PW tienen
el mismo mensaje de lo que se espera de su comportamiento. In-
cluidos los afectados/as.

o Poner notas y fotografias en las que se le recuerde que
“mantenga la calma” en posibles cosas que pasen a lo largo del dia.

o Ayudarles a aprender técnicas para relajarse o autocon-
trolarse y mantener la calma, como respirar profundamente, escu-
char musica, usar pelotas antiestrés.

o Puede resultar Gtil escribir una lista de cosas que los pa-
dres, madres o cuidadores sepan que le provoca pataletas, y buscar
formas de minimizarlas o evitarlas.

o Tal vez sirva discutir por adelantado qué situaciones le re-
sulta dificiles de sobrellevar y hablar con el o ella de como afrontarlas.

b) Buscar los signos de una pataleta inminente

La mayoria de padres y cuidadores que estan en contacto con-
tinuo con el individuo con SPW reconoceran signos de agitacion en
aumento, que varian de una persona a otra (a veces, pueden ser
tan pequefios como un misnusculo tic nervioso en la boca, o dimi-
nutas lagrimas que caen por sus mejillas). Es momento de intentar
“acabar con” la pataleta antes de que empiece:

o Distraer su atencion del objeto o situacidn haciendo o di-
ciendo algo inesperado (y preferiblemente divertido), o hablar de
cualquier otro tema que sepas que le interesa.

o Alabar a la persona sobre algo que ha hecho o recordarle
lo bien que pudo afrontar otra situacion similar con anterioridad.

o Sugerirle ir a un lugar mas tranquilo durante unos minutos
para escuchar musica tranquila o ayudarle con alguna técnica de re-
lajacion, (especialmente, si el factor que sospechas es el cansancio).

. No “remover” la situacidn, ni poner ideas en su cabeza di-
ciendo cosas del tipo “no te pongas ahora a chillar”, o “deja de ac-
tuar como un nifio pequeio”. Es mejor no decir nada o buscar una
actitud de no-confrontacioén.

o Mantener la calma y tratar de ser flexible. Si es posible,
trae a otra persona para que te reemplace.

o No empezar una discusidn y hablar lo menos posible de la
situacion que ha provocado el “tambaleo”.

c) Manejar una pataleta

A veces, incluso cuando todos los esfuerzos se han hecho para
prevenir la pataleta, ésta puede producirse. Es un verdadero caso de
“sobrellevar la tormenta” y, una vez que acabe, volver a la norma-
lidad. Las pataletas en los nifios son normalmente faciles de llevar,
pero en los adolescentes y los adultos, hay complicaciones afiadi-
das. Existe una posibilidad de que aquéllos cuyas pataletas se han
manejado bien durante la nifiez sean menos tendentes a tener pa-
taletas cuando son adultos (aunque no hay estudios que asi lo prue-
ben).

Las pataletas pueden variar de gritos continuados y agitados
(desde los 10 minutos a las 2 horas), hasta, en una minoria, compor-
tamiento agresivo y violento. No hay respuestas rapidas y sencillas
para manejar la pataleta, pero las siguientes técnicas pueden ayudar
a aliviar la situacién:

o Cambia a la persona del lugar en el que sucedid o pidele a
todo el publico que esté presente que se marche (no siempre es po-
sible).

o Haz lo que puedas por que la situacion sea segura para
todos los que estais cerca.

o Mantén la calma, habla con suavidad y lo menos posible.

o Si puedes, introduce a alguien mas para que continue si
tu eres el objeto de la pataleta.

o No intentes razonar o argumentar con la persona, incluso
si estd completamente equivocada.

o No cedas a sus demandas.

o En casos de violencia o agresividad, si hay posibilidad de
gue se hiera o hiera a otros, puede ser necesario pedir ayuda pro-
fesional.

d) Después de una pataleta

Identificar la causa de la pataleta puede determinar como ma-
nejar las posteriores. Esencialmente, hay dos tipos.




En primer lugar, la causa esta en la propia persona. La
pataleta llega porque no ha conseguido algo a su manera, quiere
desviar la atencién de algo que ha hecho mal o que no ha hecho o
busca llamar la atencidn. Una vez que se haya calmado, es posible
hablarles sobre las expectativas que tendremos de su comporta-
miento.

La segunda causa es que algo externo le haya alterado: un cambio
imprevisto en la rutina, burlas o acoso, o una decepcién. De nuevo, el
apoyo es principal para ayudarle a que en el futuro este tipo de casos
no deriven en una pataleta, pero tal vez en una forma mas “simpa-
tica”, simplemente como si tratdramos de consolar a alguien que ha

perdido el control de la situacién.

Psicéloga de la Asociacion
Valenciana de Prader-Willi

Vamos a detenernos en la opinién que ofrece la psicé-

loga Laura Rosell de lo dicho hasta ahora sobre las “rabietas”.
Las rabietas son comunes a todos los afectados, porque las ra-
bietas son comunes en todos los nifios/as y cuando hablamos de

personas mas mayores, ya nho
seran Rabietas sino Trastorno Ne-
gativista Desafiante.

Muchas Rabietas son evoluti-
vas, porque son la manera que
tiene el nifio/a de manifestar que
algo no le gusta o no lo quiere, es
decir, podriamos apuntar que su
origen es comunicativo, pues al ser
pequenos, no tienen otra manera
de manifestar qué les sucede por
no presentar un lenguaje elabo-
rado. Si no se sabe manejar, desen-
cadenan en los problemas de
conducta, es decir, en una demanda
de atencidn. El nifio/a sabe que te-
niendo una rabieta consigue o bien
lo que quiere o bien que sus padres
le presten atencidn, aunque sea una
reprimenda, el nifio/a lo vive como
una demanda de atencion. Por ello, la mejor manera de manejarse
con las rabietas es extinguiendo los comportamientos inadecuados y

reforzando los comportamientos adecuados; y si estos ultimos no

Tienes que ayudarles a
identificar sus sentimientos.

existen, ensenarlos.

Ahora bien, en el SPW muchas rabietas surgen porgue no entien-
den la demanda que viene del exterior (y esto seria una mezcla de
factores innatos y externos). Los SPW presentan dafios a nivel de |6-
bulos frontales, dando pie a problemas en las funciones ejecutivas,
que se traducen en las siguientes caracteristicas:

o Falta de planificacién.

o Ausencia de control de impulsos.

o Desinhibicion de respuestas inadecuadas.

o Busqueda desorganizada.

o Inflexibilidad de pensamiento y accién.

Ademas, presentan problemas de Teoria de la Mente, es decir
muestran una incapacidad meta-representacional basica que per-
mite atribuir a otras personas estados mentales diferentes de los
propios, inferir sus intenciones, creencias y conocimientos y antici-
par su conducta en funcién de tales inferencias.

Todo ello explicaria que muchas veces se vean limitados a la
hora de responder a las demandas externas de manera adecuada y
diese lugar al comportamiento negativista desafiante, manifestan-
dose de la siguiente manera:

o Frecuentemente pierde el control.

o Frecuentemente discute con los adultos.

o Frecuentemente desafia o rehusa obedecer.

o Frecuentemente recrimina a los demas por sus errores o
mala conducta.

. Se siente molesto/a con los demas con facilidad.

. Estd enfadado/a o resentido/a frecuentemente.

. Frecuentemente es rencoroso/a o revindicativo/a.

o Frecuentemente se bloquea.

Todo este tipo de comportamiento puede desaparecer, si anti-
cipamos, planificamos y trabajamos las técnicas expuestas anterior-
mente.

Importante tener en cuenta:

o Objetivos individualizados y significativos.

o Dar pautas para que comprendan y anticiparles lo que es-
peramos de ellos, podemos tener apoyos visuales o hacer agendas.

o Realizar aprendizajes sin errores, pues ellos no aprenden
de la experiencia.

o Negociar la flexibilidad, no podemos acabar con todas las
obsesiones, pero si delimitarlas en el tiempo y lugar.

o Es fundamental que seamos capaces, dentro de lo que po-
damos, de anticiparles los cambios que se pueden producir. Tam-
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bién es necesario utilizar apoyos visuales.
o Funcionan muy bien en ambientes estructurados.
o Es muy bueno compartir experiencias ludicas, para que
luego podamos desarrollar aprendizajes significativos y trabajar las
habilidades comunicativas y socioemocionales.

Las formas de ayudar a la persona pueden incluir técnicas basi-
cas de control de laira:

o Cintas de relajacion.

o Ayudarle a identificar sentimientos fisicos asociados con
estados emocionales, para que ella misma pueda identificar por
adelantado que en ese momento podria perder el control, y tomar
una serie de acciones acordadas, tales como irse a su habitacién o
ignorarle.

o Pregunta a la persona por “desencadenantes”, cosas que
les alteren.

o Ayudarle a deshacerse de los sentimientos de ira golpean-
do un cojin o elemento similar. Ser consciente de que aunque esto
pueda ayudar a algunas personas, en otras puede aumentar su ira
y entonces seran incapaces de “desconectar”.

o Disefiar iconos visuales como fotos o simbolos que le re-
cuerden lo que hay que hacer.

o Caminar u otra actividad fisica.

J Escuchar mdusica.

o Usar maquinas de juegos para “sacar su mente” de esa si-
tuacion.

Buscar comida o coger a escondidas

“Conoce perfectamente las habilidades de su madre, de su
padre y de sus hermanos/as. Sabe cuando puede intentar coger co-
mida, por ejemplo. Es impresionante como llegan a conocernos a
cada uno”

“No sabe parar cuando empieza a comer, pero no coge a escon-
didas ni suele pedir si no hay”

“El tema del dinero es muy importante cuando toman concien-
cia de que con él pueden comprarse comida”

“Compra bocadillos con no sé que dinero” (18 afios)

“Le quitd un movil a una compafiera del gimnasio” (12 afios)

“Le quitd cinco euros a un compafiero” (18 afios)

“Cogio la cartera del profesor y se gastd 10 euros, después la
tiré por ahi” (18 afios)

“Es una picarona para quitarle la comida a los compafieros e in-
cluso cogerla de la papelera” (9 afios)

La busqueda incesante de comida que realizan estas
personas y su habilidad para obtenerla a escondidas resulta espe-
cialmente dificil de identificar y controlar. Para entenderlo, puede
ayudar imaginar cdmo se siente uno cuando esta realmente ham-
briento: irritable, irracional, desesperado por comer lo que sea, pen-
sando constantemente donde poder conseguir comida. Hasta lo que
sabemos, puede que sea un sentimiento similar el que tiene una
persona con SPW gran parte de su tiempo, ya que la mecanica que
nos avisa de que estamos saciados no les funciona bien.

Tal cual, nuevamente la experta psicologa de la asociacién valen-
ciana del SPW, Laura Rosell, describe que hay que considerar que su
apetito insaciable va unido a un comportamiento insistente para
conseguir comida, que es mas una compulsion, que un hambre real.
La persona afectada no debe ser descrita como un “adicto a la co-
mida” porque toleran a la perfeccidn una dieta restringida en calo-
rias.

Este punto es un foco de estrés para la familia y para el propio
afectado, incrementando los problemas de conducta. El error mas
frecuente en el manejo de estos chicos es subestimar su capacidad
de manipular a las personas que lo rodean.

El mejor tratamiento es la educacidn, basado en el término acu-
flado por las doctoras Linda M. Gourash y Janice L. Foster “Seguri-
dad en la comida”, que no es mas que el manejo de las expectativas,
sin dudas, sin oportunidades, no existe la desilusién, por lo tanto,
disminuimos la ansiedad y mejoramos los problemas de conducta.

Tal y como describen en su libro:

“Familiares y profesionales frecuente y errdneamente conside-
ran que el paciente no puede ser feliz, salvo que pueda consumir
toda la comida que demanda. Sus propias experiencias tratando de
limitarle alimentos pueden haber reforzado esta creencia, ya que
el paciente empeora su comportamiento en relacién a la restriccion
de alimento.

El concepto de Seguridad en la Comida es extremadamente
efectivo para el manejo de la mayoria de problemas del comporta-
miento de pacientes con SPW. Cuando es bien implementado, el
peso y los problemas de comportamiento son manejados simulta-
neamente de manera exitosa.

En Seguridad de la Comida, la conducta y el peso son abordados
por los mismos métodos.

El concepto de Seguridad de la Comida incluye algunas medidas
fisicas de seguridad (candados, cerraduras, no disponibilidad de di-
nero o comida), y seguridad emocional (expresada por manteni-

miento de conceptos y limites claros, sin lugar a dudas o
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expectativas de modificaciones).

La Seguridad de la Comida se basa en el manejo de las expec-
tativas. Sin dudas. Sin oportunidades. Sin desilusiones.

El exitoso manejo del comportamiento significa que las incerti-
dumbres acerca de la comida deben eliminarse al maximo. La incer-
tidumbre acerca de la comida aumenta la ansiedad y fomenta
problemas del comportamiento. De esta forma, la incertidumbre en
relacion a las comidas es minimizada planeando las comidas con an-
ticipacion, exponiendo los menus planificados, y planeando las ac-
tividades cotidianas, identificando el tiempo y lugar para las
comidas. Asi, no hay lugar a dudas sobre cuando se come, y en qué
consiste esa comida. Tener el acceso a la comida controlado cuida-
dosamente no da lugar a falsas esperanzas
por parte de los pacientes de poder obte-
ner comida extra. La personas cuidadoras
deben estar capacitadas para no crear en
el PW la expectativa de que pueden recibir
o robar mas comida en relacién a lo ya pla-
neado en el mend.

Asi, al no haber lugar a dudas ni expec-
tativas, se previene el disgusto que lleva a
los problemas de conducta y las personas
afectadas estaran, con gran probabilidad,
mds contentas.

El manejo de los problemas del com-
portamiento en SPW estd basado en una
infraestructura que incluye el concepto de
Seguridad de la Comida, ya descrito ante-
riormente, y un sistema de soporte o
apoyo del comportamiento (reglas, incen-
tivos, reconocimiento verbal, poca dispo-
nibilidad del dinero).

La estructura y el apoyo no pueden ser
suspendidos o disminuidos ni aun en la
etapa adulta, sin importar cuan alto sea el coeficiente intelectual
del individuo, o si la persona es muy cooperativa”.

Sin embargo, mas alla de estos métodos y resultados, la ansie-
dad por la comida y su capacidad para conseguirla varia de persona
a persona, desde los que sélo tienen una preocupacion relativa por
los alimentos, a los que pueden ir a lugares extraordinarios para ob-
tenerla y hacerlo en cualquier momento.

Analicémoslo de forma mas detallada, para intentar evitarlo y
ayudar a aumentar el autocontrol a las personas afectadas.

Hay que eliminar cualquier
incertidumbre alrededor de

la comida.

a) Controlar el ambiente

Controlar el ambiente es un aspecto importante para guiar este
comportamiento. Dependiendo de la gravedad del problema, las si-
guientes técnicas pueden servirnos:

o Tener la cocina cerrada con llave o hacerla “de acceso limi-
tado” (el segundo paso podria ayudar a su autocontrol).

o Poner candados o alarmas en el frigorifico o en el conge-
lador.

. Tener las bolsas/cubos de basura cerrados con llave.

o Alertar a los vecinos y a los vendedores cercanos del pro-
blema, especialmente, si lo de coger dinero es
algo que has detectado. La policia también
puede estar informada.

e Ayudarles a entender lo importante
gue es que tengan una dieta baja en calorias y
no engorden.

e Intentar que otros no coman frente a
la persona con SPW.

b) Manejar la obtencién de comida a es-
condidas

Incluso con los padres, madres y cuidado-
res mas alerta, los PW pueden encontrar for-
mas de acceder a la comida, las mas curiosas.
Sin duda, la ganancia de peso es una alerta
clara de que consiguen comida de alguna
forma extra y resulta muy dificil identificar el
problema en su rutina. jObserva lo mas obvio!
Por ejemplo, ofrecerse para ir a por algo que
- pide el profe o el cuidador, o ir al bafio, pueden

ser caminos para coger comida de algun sitio,
incluso de las papeleras. Las carteras donde los compafieros guar-
dan sus comidas son muy a tener en cuenta. Si a la persona se la
pilla cogiendo comida que no debe, el paso inmediatamente si-
guiente sera una pataleta y puede que sea lo primero que tengas
que atender. Sin embargo, hay técnicas y estrategias que pueden
ponerse en practica:

o Intenta llegar a algun tipo de acuerdo con la persona con
SPW. Dependiendo de las circunstancias, puede tener diferentes for-
mas. Por ejemplo, para alguien que sélo tiene lapsus ocasionales, el

trato podria ser “si ganas peso, no comerdas en la escuela”. Para
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casos mas serios, puede funcionar un sistema de premios
por no coger a escondidas.

o En relacion al acuerdo al que habéis llegado, tenéis que
cefiiros siempre a lo que habéis escrito y acordar también las con-
secuencias de coger comida a escondidas.

o Las opiniones varian sobre la posibilidad de suprimir una
comida (p. Ejemplo el postre), sobre si es viable o incluso humano.
Cualquier premio o castigo en el que se introduzca el elemento de
la comida ya es polémico y nada recomendable. Sélo habria una ex-
cepcidn: en ocasiones en las que haya de antemano un trato con la
personas afectada, es decir, sabe con anterioridad, y lo acepta, que
siempre un determinado comportamiento conllevara ese premio o
castigo. Y aun asi, se debe ser bastante cuidadoso y cauteloso.

. Si le dices directamente: “éHas cogido el chocolate?”, mu-
chos lo negaran con ahinco, a pesar de las evidencias de que le
quede un trocito en el bolsillo o tengan la boca 0 manos manchadas
de chocolate. Es mejor decir: “sé que has cogido el chocolate”. Pero
tienes que estar completamente seguro/a de que lo que dices es
asi. S6lo de esa manera podrias continuar con el proceso de mane-
jar correctamente la situacion sin tener que pasar por lo de “si lo
hiciste”, “no, no lo hice”.

o Si la persona ha cogido comida a escondidas de alguien
mas, insistid en que ha de pagarlo y disculparse.

3. “Cabezoneria”, resistencia al cambio y tendencia a discutir

Son reminiscencias de un comportamiento de nifios y pueden
estar relacionados con la inmadurez emocional. A esto se afiaden
dificultades de aprendizaje que les hace complejo entender con-
ceptos abstractos, también provoca la rigidez de su pensamiento.
Normalmente, no lo hacen adrede, sino que realmente les resulta
dificil afrontar una situacidon. Sin embargo, hay casos, en los que
buscan atencion o manipular bajo este tipo de comportamiento
(lo esencial aqui es conocer a la persona). Veamos algunos aspec-
tos a tener en cuenta para prevenirlos y hacer que el PW sea cons-
ciente de ello, intentando asi otorgarle autocontrol:

a) Controlar el ambiente

Ayudar a la persona a tomar decisiones y a saber que los cam-
bios son posibles puede contribuir a minimizar el comportamiento
de cabezoneria y reducir su resistencia al cambio. Ten en cuenta
estos ejemplos:

e Acostumbrarle a elegir presentando varias alternativas

sencillas tan a menudo como sea posible. Quizas:, “éiqué
prefieres ponerte el jersey rojo o el azul?”. También puede funcio-
nar con personas mayores.

o Si sabes que una peticion puede llevarle a la cabezoneria,
ayudale a desarrollarla sugiriendo una recompensa si lo hace.
Puede ser una recompensa como un juego o revista, o la promesa
de pasar mas tiempo haciendo lo que mas le gusta.

o Si sabes que hay un cambio cercano, intenta presentarlo
como algo bueno, “hay una sorpresa enorme”, o devuélvele el
control diciendo “va a pasar esto, ¢ me podrias ayudar...?”

o Dale alternativas a las que agarrarse por adelantado
como, por ejemplo, “si llueve, iremos a...”, “si mama llega tarde
haremos...” o “si llueve, équieres que hagamos esto en vez de lo de
siempre?”

o Usa complementos visuales para que entienda lo que es-
peras que haga.

o Si hay una situacion concreta que desemboca siempre
en su tenacidad (cabezoneria), intenta averiguar por qué ocurre.
¢Paso algo concreto en esta situacion alguna vez? ¢Quizas le re-
cuerda a algo, a algun lugar o a alguien con quien se siente incé-
modo? A veces, esa fijeza puede ser un problema al que la persona
no puede hacer frente, tiene verdaderas razones por las que no
quiere hacer algo, pero no sabe cdmo expresarlo o decirlo. A
veces, ni tan siquiera son conscientes ellos mism@s.

b) Controlar la “cabezoneria”

En ocasiones, la tenacidad de un nifio o adulto se escapa de las
manos y la persona se niega por completo a seguir o a cumplir tus
peticiones. Otras veces, puede que 0s ponga en una situacién de
“peligro”. Por ejemplo, sentarse en mitad de la carretera y negarse
a levantarse. Hay algunas ideas para afrontar esta circunstancia y
recuerda que un pensamiento creativo juega un papel importante:

o Intenta ayudarle a dar el paso sugiriendo una actividad
placentera para hacer después. Sin embargo, necesitas hacerlo sin
gue obtenga algun beneficio de esto, porque puede sentir que se
le estd premiando por actuar asi.

. Mantente calmado/a, sin chillar o gritar.

° Intenta ser comprensivo. También sé consciente de que
ha perdido el control de la situacidn y necesita ayuda para hacerle
frente de nuevo. Por ejemplo. “Si no vienes conmigo y me ayudas a
encontrar el camino, puedo perderme, y entonces équé?”.

° Si no representa ningun problema para vuestra seguri-

dad, igndrala, y sigue con lo que estuvieras haciendo, especial-
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mente si sospechas que busca llamar la atencién.
c) Después de un episodio de “cabezoneria”

A veces, es posible analizar lo que ha pasado y sefialar cuales
han sido los problemas que han provocado la situacion. Incluso si no
habia peligro, puede que hayas llegado tarde a una cita o que haya
molestado a otros. Intentad juntos encontrar la causa y una manera
de evitarlo si vuelve a ocurrir.

4. Perseverancia, preguntar la misma cuestion y volver al
mismo tema una y otra vez

Este tipo de comportamiento lo podras identificar, por ejem-
plo, cuando constantemente dice “épor qué?”, al final de cada-
frase. En SPW puede estar relacionado tanto con su desarrollo
emocional inmaduro, como con sus dificultades de aprendizaje y
de lenguaje. Puede resultar extremadamente agotador para el que
escucha. A menudo, el tema al que se vuelve una y otra vez es la
comida o las horas de comer. Aqui hay algunas técnicas que pue-
den ayudar con esto:

o Pidele que te repita lo que ya le has contestado y que
compruebe si la informacion es correcta.

o Si hay un tema en el que se “encasquilla”, dile que tiene
X minutos para hablar de este asunto y que después hablaréis de
otra cosa. Si es necesario, muéstrale con el reloj el tiempo que le
queda.

o No sigas argumentando o razonando. Sélo afiadira confu-
sién al asunto.

° Deriva el tema de conversacidn a otro punto.

o Si la respuesta a su pregunta es “no lo sé”, tendras que
explicarle por qué no lo sabes. De otra forma, puede pensar que
si sigue preguntando, tarde o temprano tu “sabras” la respuesta.
También puede pensar que simplemente esta siendo ignorado.

o Intenta dibujarle tu respuesta cuando sea posible y man-
tenla visible para hablar sobre el asunto.

o Intenta averiguar de qué modo le resulta mas facil en-
tender la informacion. Para algunos, sera en pequefias dosis, para
otros, en cambio, es mejor que se la den en su conjunto.

o Sé consciente de que si contintas respondiendo a la pre-
gunta cada vez que la hace, puede constituir una “recompensa”
para él/ella, porque estan consiguiendo tener tu atencién. Simple-
mente continua preguntando para conseguir tu respuesta.

e Siaun asi continta con el tema, dile que ya has oido bas-

tante y vete, aléjate o haz cualquier otra cosa.
5. Comportamiento obsesivo-compulsivo

Este comportamiento suele darse en una escala relativamente
menor en estas personas y se manifiestan en formas leves como co-
leccionar folletos o hacer algo en un orden en concreto. Pero puede
convertirse en algo mas serio si la obsesion se centra en una per-
sona; a veces, puede ser alguien de la plantilla del cole, otras del
lugar de trabajo o, simplemente, con quien establece una relacion
emocional.

Otros tipos de obsesidn pueden ser enviar y recibir cartas, y ras-
car la ropa. El rascado, algo bastante comun, se tratard en un punto
aparte.

Las estrategias que podemos resaltar para este tipo de compor-
tamiento se reducen al siguiente bloque:

Manejar el comportamiento obsesivo

o Ofrécele un gran abanico de actividades y cosas que hacer,
especialmente actividades sociales y conocer a gente nueva.

o Intenta que quien se encarga de ella en la escuela no sea
siempre el mismo responsable.

o Reduce las ocasiones en las que ve a la persona (o cosa)
con la que estd obsesionado, hablale para que también conozca el
asunto y pueda participar de la tactica y asi evitar que coincidan.

o Intenta no decirle directamente “No pases mucho tiempo
con...”.

o Que otra persona conceda atencién extra al PW en pre-
sencia de la persona objeto de la obsesion.

o Si las obsesiones son severas y estan interfiriendo en su
calidad de vida, impide que lleguen a “meterse de lleno”; quizas,
algun tiempo de medicacién pueda ayudar. Siempre bajo la vigilan-
cia de un psiquiatra o persona cualificada.

6. Busqueda de atencién y comportamiento manipulador

Muchas personas con SPW parecen estar centradas en ell@s
mismos y no entienden completamente que aquello que hacen
afecta a los demas. Es algo asi como la actitud de los nifios peque-
flos de “yo primero”. A veces, esta actitud responde a una busqueda
de atencidn. Otra razén puede ser que el ambiente social no sea
muy estimulante o por sus problemas de teoria de mente.

Por otra parte, las personas con SPW pueden tener un enorme
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conocimiento sobre cdmo manipular la situacion para su

propio beneficio; nunca deberiamos subestimarlos. Un ejemplo
comun es que el PW le diga a uno persona “con autoridad” que otra
“con autoridad” le ha permitido hacer algo (comer otro postre, ir a
algun sitio), cuando no es cierto. Otros también intentaran chantaje
emocional. Cuando creas identificar que ésta es la causa, es impor-
tante confirmarlo con alguien mas para estar seguros, pues no re-
sulta sencillo diferenciarlo de otros tipos de comportamientos.

Veamos aspectos que tendras que analizar y algunas estrategias
para trabajarlo:

Manejar el comportamiento de busqueda de atencion

o Prométele 15-30 minutos de atencidn especial si no mani-
fiestan esta busqueda de atencion.

o Dedica algo de tiempo a intentar introducirle en una con-
versacidon con mas personas.

o Negocia un calendario de recompensas para premiar la no
busqueda de atencidn.

o Desarrolla una lista de actividades para que haga cuando
no pueda tener vuestra atencion o la de los demas.

° Intenta prestarle mds atencion cuando se porte bien y ala-
bale entonces, resaltando en concreto por qué lo haces.

Manejar el comportamiento manipulador

o Establece limites sobre lo que es aceptable en el compor-
tamiento, con una buena comunicacién entre los distintos miem-
bros de la familia, para que todo el mundo tenga claro lo que hay
que decirle cuando se estén negociando los limites.

o Usa un plan por escrito con las normas acordadas para que
todos “las conozcan”.

o Premia o alaba el buen comportamiento.

o Cuando la comunicacién se rompa, no te centres en las cul-
pas o las recriminaciones, porque si lo haces, se creard una atmosfera
en la que el comportamiento manipulador aflorara. Intenta trabajar
en la forma de responder la préxima vez con mas contundencia.

7. Rascado de piel y heridas

A veces, empiezan de muy pequefios/as a rascarse heridas o cre-
arselas ell@s mismos; y en otras ocasiones, lo haran cuando son
mayores. Como otros comportamientos, varia en grados. El rascado

de piel a menudo se genera por pequefias pupitas que se repizcan

tanto que no pueden cicatrizar. Sin embargo, la persona

con SPW también puede crear una herida donde no la habia. Cual-
quier drea del cuerpo puede ser el objetivo. Las zonas mas habitua-
les son brazos y piernas, la cabeza o la cara, pero hay otras que
también pueden sufrirlo e, incluso, algunas personas han llegado a
hacerlo en el recto o en sus genitales. En cualquier caso, si se detec-
taran heridas en esas zonas, debe considerarse primero si hay algun
problema de barriga o intestinos u otro problema intimo. Las varia-
ciones de este comportamiento pasan por tirarse del pelo o de las
uiias de los dedos y pies.

Se cree que el rascado es una actividad placentera para estas
personas, ya que su umbral del dolor no les advierte de que esa ac-
tividad se esta volviendo un problema. El rascado libera endorfinas
en el cerebro, lo que le hace sentirse bien, de la misma forma que
refuerza la naturaleza adictiva de la accion. A menudo, ocurre
cuando la persona esta aburrida, ve la tele o estd ansiosa. Aunque
frecuentemente es mas estresante para la persona que lo ve que
para ellos mismos, los riesgos vienen por posibles infecciones.

Manejar el rascado de piel
o Mantener las manos ocupadas con pequeiios objetos o ju-

guetes que tengan que sujetar, juegos de manos como ordenadores,
manualidades, bolas antiestrés, juegos de dbaco, etc. Que los




usen siempre que puedan, sobre todo, cuando la actividad
que realicen sea pasiva o muy rutinaria (escuchar, leer, ver la tele...).

o Enséfales primeros auxilios, la necesidad de mantener
vendajes y de aplicar antisépticos. Hay que saber que en algunos
casos, la precaucién también ha de estar en que no se “coman” la
crema aplicada en la herida.

o Negocia una recompensa por que no se rasquen la herida,
y darsela cuando haya cicatrizado del todo.

o Junto al sistema de recompensa, usa apoyo visual para
mostrarles como va disminuyendo el rascado. Recompensa sus lo-
gros.

o Masajea o acaricia la piel 15 minutos al dia, es una técnica
que puede ayudarle.

o Sé consciente de que un incremento en el rascado puede
ser un signo de ansiedad sobre algin area de la vida. Témate tu
tiempo para hablar con ell@s sobre sus preocupaciones. Las técni-
cas de control de la ansiedad pueden ser utiles.

o Si sospechas que esta relacionado con el aburrimiento,
dale mas actividades o negocia una lista de actividades que pueda
desarrollar de forma independiente.

La mentira viene normalmente cuando piensan que han hecho
algo que les puede generar problemas o para “cubrir” que han hecho
algo que saben que no estd bien, negandolo. También hay una ten-
dencia a culpar a alguien mas por lo que ha ocurrido. Los nifios peque-
fios tienen una conducta similar. Recuerda que mentir es un concepto
bastante abstracto y muchas personas con SPW pueden tener verda-
deras dificultades para reconocer que lo que han dicho es una men-
tira. Si se lo dicen a ellos/as mismos, eso que se repiten se “convierte”
en verdad.

Manejar las mentiras

J No te muestres de acuerdo con sus mentiras, pero es ne-
gativo ser demasiado persistente, ya que eso simplemente servira
para aumentar el sentimiento de falta de control de la situacion de
la persona con SPW.

o Asegura una buena comunicacion para que todo el mundo
sepa cuanto mas mejor sobre lo que pasa en su dia a dia y, asi, seas
capaz de deducir cuando la persona estd mintiendo.

o Controla las actividades del PW para asegurarte de que no
surgen nuevas opciones en las que pueda mentir.

. Negocia con él/ella un acuerdo para que
tenga claro qué pasara si miente.

. Asegurate de que sabe cuando se meterd en problemas
por hacer algo y cudndo no es culpa suya. Es bueno explicarles, en
este sentido, que no siempre se puede controlar todo y que hay oca-
siones en las que las cosas salen mal, y no pasa nada. A veces, men-
tird o echara la culpa a otro sélo porque piensa que podria estar en
problemas, (por ejemplo, perder un objeto personal).

En resumen de todo lo dicho respecto a las compli-
caciones en el comportamiento, recuerda que:

o Manejar el SPW puede desgastar por todo lo
que conlleva y el sentido del humor es una necesidad.
La mayoria de los PW también tienen un magnifico sen-
tido del humor, que puede explotarse y usarse para ayu-
darles a sobreponerse de las dificultades. Resultard mas
sencillo sobrellevar todo lo expuesto.

o Debido a que el vacio de control es un caracte-
ristica tan importante en sus vidas (sobre la comida y
sobre las emociones), siempre que sea posible hay que
intentar “devolverles” el control, haciéndoles respon-
sables de importantes tareas, alabandoles siempre que
hagan algo bien o simplemente cuando se sientan un
poco decaidos. Un desarrollo positivo mejora la cons-
truccion de su autoestima.

o Negociar sobre el comportamiento con la per-
sona con SPW puede tener efectos externos muy posi-
tivos. Cosas que los demas pueden considerar
insignificantes tal vez son muy importantes para
ellos/as y, a veces, es relativamente facil conseguir un
compromiso por su parte si se ven recompensados, in-
cluso con pequerios detallitos. Alguna variables como
masajes en los pies, aromaterapia, compartir interés en
la ropa, en sus aficiones, en sus actividades diarias, pue-
den ser de una enorme ayuda.

Toma nota

Segun palabras del profesional en Psiquiatria Jauregi Pikabea, la
persona con SPW es, en general, consciente de sus actos y distin-
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gue lo que esta bien y mal, lo que no quiere decir que
pueda controlarlos mediante su voluntad. Sus crisis son la expre-
sidn de un déficit en la capacidad de controlar los impulsos.

Cuando la tensién psiquica aumenta por una frustracidon o un
conflicto interpersonal, puede manifestarse su incapacidad de ges-
tionar esa situacion mediante los recursos que corresponden a su
edad y presentar una crisis que en muchos aspectos se puede asi-
milar a una rabieta infantil.

La violencia contra las cosas u otros individuos puede estar pre-
sente en la crisis de la persona con SPW, como lo esta en la rabieta
del nifio que intenta golpear de forma explosiva y sin mucha orien-
tacion. El objeto de esta agresion suele ser alguien afectivamente
proéximo, con frecuencia la madre.

El problema es mas grave cuando ese comportamiento lo ex-
presa alguien cuyo cuerpo no es el de un nifio, alguien que puede
hacer dafio y que va a provocar una reaccion diferente en el en-
torno, por ejemplo, una denuncia o una renuncia a seguir ocupan-
dose de él/ella.

Como saben las personas que han tenido que hacer frente a
esos accesos de célera, sorprende la capacidad que tienen de pasar
pagina como si nada hubiera ocurrido. La calma puede sucederala
tormenta de forma subita y sin dejar secuelas de rencor o ruptura
afectiva mdas o menos definitiva.

Aunque es dificil generalizar para todos los casos, en principio,
volver a evocar el incidente con intencién de analizarlo y de fijar
unas bases educativas es poco o nada eficaz, y se corre el riesgo
cierto de una reagudizacion del conflicto.

Empieza cada dia de nuevo. La persona con SPW puede olvidar
gran parte de lo que pasé ayer y tu también.

Etapa de la adolescencia y edad adulta

Psicologia y comportamientos en adultos/as

Problemas mas frecuentes con la llegada de la adolescencia

Una de las preguntas mas frecuentes no sélo cuando crecen,
sino desde el momento en el que se tiene el diagndstico es: “éLos
problemas de comportamiento se deben al sindrome o hay algo
mas, o ambas cosas?”

En general, la respuesta es ambas, aunque en diferente indice
dependiendo de las circunstancias. Al fin y al cabo, son individuos

con distintos estilos de vida e historias.

Lo que si resalta la psicologa de la Asociacion valen-
ciana para el Prader Willi, Laura Rosell, es que la educacién es vital
en todas las personas y también en los SPW. Por ello, si somos cons-
cientes desde el nacimiento de cudles son las caracteristicas de los
SPW y de cudles son los métodos educativos que tenemos que lle-
var a cabo (y lo hacemos de una manera firme y constante), los pro-
blemas de conducta disminuyen. Por ello, es vital un diagndstico
precoz, porque mucho tratamiento serd preventivo, es decir, hay
que actuar antes de que aparezca el problema.

No hay receta Unica, puesto que cada chico/a es diferente.
Pero, lo que si es importante para el éxito de cualquier estrategia
es que la familia esté en fase de aceptacion. Sélo desde esa pers-
pectiva podra “tirar para adelante” y sera capaz de resolver los pro-
blemas que vayan surgiendo. Una familia estancada en la fase de
shock o negacion, no sera capaz de asumir los retos educativos que
conlleva la convivencia con un SPW.

Por ello, segun explica la profesional de la asociacién valen-
ciana, un planteamiento adecuado podria ser el siguiente:

0 a 6 anos. Atencidén Temprana porque se trabaja desde la glo-
balidad atendiendo de manera individualizada al afectado, te-
niendo muy en cuenta el entorno donde vive y el apoyo constante
a la familia, ayudando a superar los problemas que surjan y apo-
yando la adaptacion a la nueva situacion.

6 a 12 anos. Intervencidn psicoeducativa y apoyo familiar. La
intervencion psicoeducativa debe basarse en los problemas con-
cretos que presentan los SPW, lo ideal es entrenarlos en autoins-
trucciones, habilidades comunicativas y entrenamiento socio
afectivo. Las familias deberian formar parte de los grupos de padres
de las asociaciones y participar en los Grupos de Ayuda Mutua y
Escuelas de padres, asi como de los Respiros.

12 afios a vida adulta El trabajo con los afectados debe basarse
en actividades de grupo y trabajar las habilidades sociales, emo-
cionales y comunicativas, asi como la resolucién de problemas. Es
muy importante que formen parte de algun club de ocio.

Las familias deberan seguir asesoramiento y apoyo profesional,
igual que en las etapas anteriores.

Es necesario, mas alld de lo que apunta Rosell, resaltar aspectos
especiales de estas personas afectadas por el SPW al ser adoles-
centes o adultas. En ellas también hay un cambio importante
cuando dejan de ser nifios/as. La sintomatologia de su propio sin-
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drome puede cambiar (mejorar en casos, empeorar en Cémo nos percibimos a nosotros mismos/as.
otros). Tal vez, haya que tener 0s factores en cuenta y puede o Como creemos que nos perciben los demas
que ellos/as maduren en ciet ect , que entiendan mejor lo . Y como evaluamos nuestra capacidad para hacer frente
que se les pide, que desarrt habilidades socialesy que  a los retos que nos plantea la vida, entre otras.
tengan las suficientes arm}‘s y posibili ps para aumentar su au- Con este contexto, no ca ) le que una persona con SPW
tocontrol. En cualquiera de Io"’ﬁas&aﬂque seguir cuidandolosy  se sentira bien distinta y po imentar, en determinados
entendiendo sus diferencias. N momentos o aspectos concre jor, frustracion o incompren-
Por una parte, vamos a analizar, de nuevo, los factores que se sion. Recapitulemos:  F £
eran debldos aI sindrome y, por otra, los que dependen - Su desarrollo sexual vital no tiene un 'specto completamente
S ar al de otras personalde su misma edad desarrollo sexual in-
).
- Puede que se encuentre con serias dlﬁcultades a la hora de
interaccionar con los demds e interiorizar pautas de comporta-
mie o social ”normalizadas" (déﬁcits en habilidades sociales),

|

ocasiones s ce cuando pasan de . - nte de forma ‘oportuna”, o que ni siquiera pueda expll-
i © ; |

adult@s. ' 3 a8 } e i mismo (vacio de control emocional).
y, T Ny . 1 A s car isticas marcan profundamente el caracter de
Prol ,‘ sico ' e & : quienes padecen este: ey que, en ocasiones, les harén per- |
La fe r ula i ) ) e que empeo-  cibirel munc‘scomo | ar extrafio, incluso cadtico o desestruc-
rar co ; s ap a tratamiento  turado, que les obliga a en un aislamiento, y que les empuja a
ejorara. sentirse “inferior a” y del que “haga lo que haga” no pueden salir.
Itan muy difi-
irse en una li- El deseo de comer y la frustracion por no hacerlo.
an cantidad de Sin duda, con el tiempo, se van haciendo mas conscientes de
esta peculiaridad. Para entend!r lo que sienten continuamente, es
pies o piernas  bueno pensar qué nos pasa cuando estamos hambrientos. Es pro-
den hacerlo  bable que se sientan irritables, incapaces } concentrarse, mirando
acomo continuamen_t el reloj par: ﬁer cuahdcts hora de comer y bus-

oque le qal eel hamb . Ademas, aprenderan
=—(3

jue pue cos para tratar de conseguw comida por
E odos as alg as personas. Incluidos tu.
\ puede'que, con el tiempo, a te su autocont

sables de este problema, asumiendo qu
omo cualquier otro.

ivos al suefio.

< que no tienen apneas pueden tener lo

S conceptos en [ ! dares fragmentados. El resultado es la irritabi
edad mas adulta, ha ar que la evalua uiera si no duerme bien, pueden estar algo
que la persona ha.\'q S autoestima, es una itado |
variable que influye di bortamiento a todos !
los niveles. La 'conf r se forja a lo largo de ndencuas. obsesivas y rascado.
la vida a partir de div ric ] ; 3 - Tienen ter{denua a a hacer ciertas cosas aﬂcj\s horas, una
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rutina repetida. O a acumular objetos. Algunos estudios lo Es importante buscar cualquier signo de estrés adicio-
asocian a una clase de autismo. En este aspecto, las costumbres sue-  nal que pueda ocultar preocupaciones como acoso de otros compa-
len hacerse mas consistentes con el paso de los afios. Tanto las po-  fieros, porque directamente no lo expresan. Hay que ayudarles a

sitivas como la negativas.
Debido a factores externos

Padres, madres y familia

Cualquier tipo de desacuerdo o vacio de
los padres confunden mucho a los PW. Recor-
demos que necesitan guias claras y limites con-
cretos. Ademads de que esos vacios pueden
crearles ansiedad o invitarles a desarrollar un
comportamiento manipulador con el que in-
tentardn posicionarse enfrentado a los demas
(especialmente a los padres).

Hay que recordar ademas que, como cual-
quier otro nifio, aprenderdn comportamientos
de su familia, las positivas y las negativas.

El ambiente inmediato

Un ambiente cadtico y ruidoso puede ser
muy desorientador para un PW
y la presencia de comida es
siempre una distraccion adicio-
nal. Por otro lado, un ambiente
tranquilo y relajante les hace
quedarse dormidos: fritos en los
viajes o delante de la tele.

Hay que encontrar la medida
entre excesiva y escasa estimu-
lacién en su entorno.

Demasiado frio o demasiado
calor también afecta a su com-
portamiento mas de lo normal.

Acontecimientos de la vida

hablar de cuestiones que puedan preocuparles.

Problemas mentales o fisicos causados por otros condicionantes

En algunos casos, pueden presentar otras condiciones fisicas no

relacionadas con el SPW como epilepsia, que también afectan a su
comportamiento y vida.

Vacio de comprension por otros

Todos nos quejamos alguna vez de que los
demads no nos entienden. Quizas, los PW tengan
mas derecho que nadie a hacerlo. Su condicion
es muy dificil de imaginar y los demas podemos
subestimar la seriedad de estas consecuencias.

Es muy importante que aquéllos que tengan un

contacto directo y diario
Algunas situaciones CON personas con SPW
ynecesidades comprendan el sindrome

son diferentes y les den un apoyo cons-
conforme crecen.  tante

Como ayudarles a mejorar su
comportamiento

Saber qué causa el problema
es el primer paso hacia el cambio.
Las sugerencias que hay a conti-
nuacion incluyen elementos que
dan control a la persona afectada
sobre la estrategia elegida. Esto es
muy importante conforme se con-

- vierten en adultos para que sean
responsables de las consecuencias
de sus actos.

Recuerda que las estrategias no funcionaran con tod@s o lo haran

Algunos eventos, bodas, fiestas, muertes, accidentes, divorcios,  sélo a veces, pero son una buena guia.
enfermedades, mudanzas pueden ser detonantes de gran estrés.
Ellos son incapaces de compartir o expresar lo que sienten de una 1. Método a, b, ¢ para identificar qué causa el problema y como
forma adecuada. Ese sentimiento acentla aun mas su estrés y em-  cambiarlo. La técnica tiene cuatro pasos:
peora su comportamiento. a) Antecedentes: tener un diario de cuando ocurrié el problema
Por otra parte, es comun que no muestren grandes reacciones a  y cual fue el contexto (cambio en la rutina, esperando la comida...).
grandes acontecimientos y si lo hagan con algunas mas triviales. b) Comportamiento: anotar lo que ocurrid con exactitud, agre-
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siones verbales, fisicas, huidas..., para conocer las posibles
causas.

c) Consecuencias: anotar el resultado del comportamiento ¢ob-
tuvo lo que queria? ¢Adn lo sigue buscando?

d) Intervencién: concretar objetivos para conseguir un mejor com-
portamiento, en ocasiones sucesivas, ante situaciones similares y dis-
cutir con él/ella como deberian ser esos objetivos (con premios si es
necesario). Las expectativas no deben ser demasiado altas.

2. No “premies” un comportamiento negativo dandole lo que
quiere. Silo haces, aprendera que es eso exactamente lo que debe
hacer la préxima vez que quiera algo. En vez de eso, habla con él/ella
sobre cdmo deberia haberlo hecho. Para eso, tendras que esperar
a que la rabieta se haya calmado, incluso un dia entero si es nece-
sario. Pueden resultarte Utiles recuerdos graficos o concretos en si-
tios estratégicos.

3. Si la rabieta continua a pesar de los esfuerzos, intenta aislar
a la personay dejarla, siempre que sea posible, con alguien distinto
al que estuvo presente cuando empezo la rabieta (o fue “causa” de
que se pusiera asi). En ese momento no intentes razonar, sélo le
hard ponerse peor. La persona con SPW no es ella misma, esta fuera
de control. Espera a que se calme para hablar y déjale claro, con-
creto, qué tipo de comportamiento esperas. Puedes también acor-
dar una recompensa si lo lleva a cabo.

4. Aseglrate de alabarle cuando desarrolle un buen comporta-
miento ante situaciones similares, incluso si no se lo has pedido.
Hazle saber que te sientes feliz de que haya sabido manejar la si-
tuacidn para que sepa que esta haciendo las cosas bien y asi tenga
menos ansiedad. Le reafirmaras en su capacidad de poder hacerlo.

5. Graba un video de la rabieta para que sea consciente de como
se pone porque demasiado a menudo no lo son. Un recordatorio
visual les permite ir comprendiendo su comportamiento (es una
medida que hay que meditar con precaucion).

6. Dale un espacio para ella, para sus cosas. Es muy importante
conforme se convierten en personas adultas.

7. Hazle saber cudles son sus responsabilidades y cudles son sus
derechos, es esencial para el autocontrol.

8. Haced juegos de roles en situaciones concretas para que

aprenda a ponerse en el lugar del otro. Asi, ademas,
aprendera a ser conscientes de situaciones mas abstractas. Hay que
ser paciente.

9. Siempre que sea posible, hablad de los cambios que puedan
producirse en la rutina, sobre todo, los que sean para mejor. Con
todos los detalles que le interesen.

10. Intenta darle armas y técnicas para que reaccionen con sen-
tido del humor a cambios imprevistos o que salgan mal.

11. Intenta ser un buen ejemplo: aprended tanto de lo que le
decis como de vuestro comportamiento.

12. Busca sefias o frases simbdlicas para decirle, avisarle de que
las cosas se le estan yendo de las manos. O eso de que aprendan a
contar hasta diez... Ayudales cuando veas que empiezan a perder el
control, dales técnicas para que puedan recuperarlo.

13. Ayudales a “desconectar” cuando se encasquillen:

- recuérdales que ya lo han dicho.

- déjales solos, haciéndoles ver que se estan repitiendo dema-
siado.

- intenta atraer su atencidn para que “pasen al modo escuchar”.

14. Enséfiales a tapar sus heridas con tiritas y hablales de la im-
portancia de que no se las quiten. Acostumbrales, si es necesario, a
usar cremas. El aburrimiento suele ser una de las causas mas co-
munes del rascado, asi que intenta distraerles con una actividad mas
interesante o estimulante. Recuerda que si se intensifica el rascado
puede ser por una fuente oculta de ansiedad, asi que asegurate de
que no hay nada que les preocupe.

15. Organizad la manera para que aprenda técnicas de relaja-
cion.

16. Cuando busques formas de evitar un mal comportamiento,
las repeticiones o conductas inadecuadas, trata de hablarles con
respeto, incluso con especial cuidado: “deja que termine yo de ha-
blar primero”, siempre es mejor que “céllate”.

17. No tengas reparos en buscar consejo profesional ante cual-
quier aspecto que vaya mal.
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Como enfrentarse a la dieta

Controlar lo que comen y su dieta es relativamente facil cuando
son pequefios/as, pero puede convertirse en un problema creciente
conforme maduran y conocen sus necesidades al ser conscientes o

de las dietas y su valor. De hecho, en
la adolescencia, como accién comun,
los chicos/as suelen rebelarse contra
los deseos de sus progenitores.

Es muy importante que ellos sean

conscientes de la importancia que
tiene que no lleguen a ponerse gordos,
a la vez resulta esencial que sepan
controlar la dieta por ello/as
mismos/as. La idea que tienen que in-
teriorizar es que no es algo que se le
imponga, sino algo que han de aceptar
y controlar.

Algunos/as de ellos nunca podran
pasar tiempo solos en la cocina, mien-
tras otros podran aprender a cocinar
con ayuda.

El autocontrol se vuelve imprescindible
cuando la persona se convierte en adulta. Si
el control de la comida en casa es imposible
para el PW, controlarse en otros lugares, como
en tiendas o al salir a dar una vuelta solo, les
resulta casi imposible. Este vacio de control
personal en tantas facetas de la vida ser3, sin
duda, un factor esencial para los problemas
de comportamiento.

Por eso es tan importante que aprendan
a tener autocontrol de alguna forma, con
acuerdos sobre la dieta que va a tomar o la
eleccion diaria de su comida, por ejemplo.
Hay que recordar que el control tiene una
gran relacion con la responsabilidad, por lo
que es bueno que sean responsables de de-
terminadas tareas como ordenar su habita-
cién o hacer la colada.

Control del lugar

Este control se refiere al acceso a la comiday, por tanto, a la ten- .
tacion. Sila comida no estd accesible, la persona estard menos mo-
tivada, menos inquieta por conseguirla. Las formas dependerdn

de cada padres y del autocontrol de cada PW, sobre todo,

Deben aprender a hacer suya la necesidad

de comer sano en cualquier situacion.

gy

para aquéllos cuyo autocontrol por la comida sea minimo. (Re-
cuerda, en cualquier caso, el punto de Seguridad en la Comida).
Pon candados en la cocina, en el frigo y en las puertas de

la despensa, y cuidado con dejar
cerca herramientas que puedan ten-
tarles a forzarlas. Puedes ir dandole
control sobre los candados, facilitan-
doles llaves para determinadas zonas
(bandejas del frigo, despensa), in-
cluso encargarles comprar algo que
se haya acabado en el frigo.

e No poner comida en la mesa
antes de empezar a comer. Quitar las
cosas justo después de comer de la
mesa y guardar lo que sobra (si no se
tira) en lugares también cerrados con
cerrojo.

e Vigilad vuestros bolsillo, mo-
nederos, bolso para que no haya ca-

ramelos, chicles o alguna chocolatina que no
os comisteis. Incidid en la importancia de la
propiedad de cada uno para que la respeten.
(Estrategia: zonas privadas a las que no se
puede acceder sin permiso).

Control absoluto de acceso a la comida

Si no puede controlarse en absoluto
cuando es adulto y el peso te preocupa, ten-
dras que cerrar la cocina al completo y tener
tu el control total incluso en esta etapa. Alun
asi, debes ser consciente de que con el
tiempo, quizds no sera tan facil controlar lo
que come fuera de casa y habra que trabajar
mas el autocontrol.

Preparar, cocinar y servir comidas

Adaptar la forma en la que cocinas puede
ayudarte mucho a reducir las calorias que in-
giere.

Aqui hay algunos métodos comunes:

Cambiar los aperitivos tipicos por trocitos de frutas como
manzana o naranja. Dejarles comer alguna vez un tentenpié re-
quiere tener, por ejemplo, pepinillos o banderillas vegetales.
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o Comida a la plancha o en el microondas. No frias nada.

o Para el postre, mas alla de las frutas estan los yogures sin
azlcar.

o Dale grandes platos de ensaladas o verduras. Ten en
cuenta la necesidad de proteinas.

o Afade agua a sus platos de sopa para que sean mas gran-
des. Evita sopas espesas.

o La ensalada puede ser un plato aislado, primer plato o el
ultimo antes del postre.

o Recuerda que en el etiquetado “Light” o “bajo en azucar”
no es siempre “bajo en calorias”. Céntrate en mirar las calorias por
cada 100 gr. o por porcién.

Control social y educacional

Conforme crecen, los PW se hacen conscientes de lo diferente
que su alimentacién y necesidades son a las del resto. Eso les hara
aun mas fijarse en como y cuanto comen los demas. Es el momento
de hacerles comprender lo importante que es para ellos cefiirse a
una alimentacion sana. Tienen que saber que es vital.

Ademads, hay algunos conceptos en los que es bueno hacer hin-
capié: cual es la cantidad adecuada para un plato de comida, no ha-
blar mientras se come, cuanta comida introducir de una vez en la
boca, o esperar hasta que todos estan sentados y servidos. Recom-
pensar o alabarles estos comportamientos es muy importante.

Es una ayuda para el PW que los demas eviten comer delante de
él/ella, uniéndose al programa de “comida saludable” y recordando
no dejar comida por ahi.

Ensefiarles a reconocer la comida alta en calorias y baja en calo-
rias es muy eficaz, ademas de que suelen disfrutar yendo a comprar.
También muchos PW seran capades de leer las etiquetas, entender-
las y aprender mas sobre alimentacion sana.

Colaborar a hacer la lista de la compra puede ayudarles, asi-
mismo, a entender todo el proceso y evitar posibles enfrentamientos
una vez que estéis de comprar en la tienda o en el supermercado.

Recuerda siempre premiar/alabar las buenas elecciones de co-
mida y tratar de sugerir una alternativa a las malas elecciones.

Es importante que en todo momento la informacién que le des
sea la correcta.

Aumentar el autocontrol

Los beneficios de aumentar su autonomia, es decir, de dejar es-
pacio para su autocontrol sobre lo que comen, estan probados y me-
joran su comportamiento. Sin embargo, no es un paso que puede
darse a la ligera, ya que puede escaparse muy rapidamente de las

manos. Algunos factores a tener en cuenta respecto a esta
linea:

o Hay que seguir siendo un buen ejemplo, especialmente, si
alguien de la familia come cuando y cuanto quiere.

o La habilidad de tu pequefi@ para entender y reconocer las
comidas con altas o bajas calorias es muy importante. Aquéllos que
tienen un problema severo de aprendizaje no podran, por ejemplo,
prepararse toda la comida solos.

o Planificad lo que vais a hacer si se fracasa o se falla en el in-
tento. Podéis llegar a un acuerdo con la persona con SPW sobre el
peso: si supera tal peso -escribidlo- o si se pasa, acordad que pasos
daréis hacia atras, es decir, volveréis al momento en el que se perdid
el control. Redactad un “contrato”, incluso con imagenes, y colgadlo
en un lugar que se vea. El acuerdo debe implicar un control del peso
semanal.

Comer fuera

Algunos consejos que pueden servirte:

o Acordad con un par de semanas de antelacidn que se reba-
jaran un poco las calorias diarias para comer mas en la “salida”.

o Acordad las cantidades pequefias y el tipo de comida que
puede comer el dia de la celebracion.

o Recordadle que si no hay bebidas “light”, la opcion es agua.

o Si vais a un restaurante, recordadle que sélo se pediran dos
platos. Pedidles primero que identifiquen en el menu las comidas
mas saludables y alabad su eleccidn, siempre y cuando sean esos
mismos platos saludables los que pidan.

Bebidas y alcohol

Hay bebidas en el supermercado consideradas “buenas” mien-
tras no se abuse. Es el caso de la cola, que tiene efectos en los dien-
tes, en especial, si son delicados como ocurren en muchas personas
con PW. Asi que, cuidado con la cantidad.

Mas alla de la leche desnatada estan los tés de hierbas, limon,
frutas, etc.

Respecto al alcohol, son mas vulnerables a sus efectos que cual-
quier otro/a sin SPW, ademds de que estos liquidos tienen un conte-
nido caldrico alto.

Programa para perder peso
En ocasiones, puede ser necesario ayudarle a perder varios kilos
con programas especificos. Sin duda, eso implicara una disminucién
en la ingesta de calorias diarias v, si es posible, un incremento en el
nivel fisico de actividad. Tal vez, necesites ayuda profesional.
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Mantén expectativas realistas, 0,5 a 1 Kg (6 2) al mes es

mas que adecuado. Hay lugares preparados especialmente para
esto, aunque hay que tener en cuenta la edad, porque a menudo el
minimo son 16 afios. Ayudara mucho que alguien mas de la familia
necesite perder peso.

Otra idea es hacer un “video diario” usando una cdmara digital
0 un movil, para que pueda ver el resultado de la pérdida de peso
cada semana. Sin duda, hay que ayudarles en las dificultades y re-
petirles los beneficios que implica perder peso, asi como reforzar en

cada caso particular los éxitos concretos.

Todos los PW tienen algun tipo de problema de apren-
dizaje o conocimiento, aunque no sean evidentes inmediatamente
y con independencia de su nivel intelectual.

De hecho, la mayoria tiene un coeficiente intelectual alrededor
de 60/70, asi que sus dificultades de aprendizaje se clasifican en li-
geros y bordeline. Unos pocos, en cambio, pueden estar en un coe-
ficiente intelectual de 50 y el indice de dificultad pasara, en ese caso,
a ser moderado o severo. De cualquier forma, en su dia a dia pueden
manifestarse acciones, comportamientos o actitudes propias de un
indice mas bajo, debido a su inmadurez emocional.

Habilidades y puntos débiles

Generalmente, son mejores en escritura y lectura que en
matemadticas o conceptos mas abstractos. La memoria a corto
plazo es también una debilidad y, sin embargo, la de largo
plazo puede ser buena. La informacidn les resulta mas sencilla
de memorizar si se apoya con complementos visuales. Es decir,
no sélo hay que decirles cémo hacer algo, sino que hay que
mostrarles la manera; para recordarles algo concreto, puede,
por ejemplo, ser necesario un dibujo que lo represente.

La elaboracion en serie les resulta dificil, esto es, seguir
mas de una instruccién a la vez; y les confunden las érdenes
y peticiones complejas; ademas, les gusta trabajar en una ru-
tina que conocen.

El tiempo y el futuro son conceptos que les cuesta, lo que
puede (en algunos casos) transformarse en ansiedad. Si les
decimos que pasara algo “la proxima semana” no saben muy
bien cuando ser3, y repetiran unay otra vez el asunto.

A la hora de “resolver problemas” encuentran una ma-

69

nera, pero les resulta practicamente imposible imaginarse
otra (forma de desarrollar esa tarea), por lo que ese tipo de situa-
ciones les crea ansiedad y confusion. El resultado es una fuerte re-
sistencia al cambio, y como no tienen la habilidad de razonarlo o
explicarse, su salida en ocasiones es chillar y gritar.

Tienen gran habilidad con puzles, pero la
medida del tiempo les resulta complicada.




Especialista en Educacion Especial

y profesora asociada del departamento
de Procesos Psicoldgicos Basicos Il de
La Universidad Complutense de Madrid

También aprenderan que si con algiin comportamiento (como
gritar) consiguen lo que desean, pueden continuar haciéndolo.

En general, segun explica la psicéloga especialista en Educacién
Especial y profesora de la Universidad Complutense de Madrid,
Lourdes Martinez Pérez, suelen ser muy buenos aprendiendo tareas
de manipulacion.

Aprenden rapido los aspectos practicos relacionados con el de-
talle, aunque les cuesta aprender o entender el doble sentido del
lenguaje. Por eso, las bromas pueden derivar en enfados y crear
problemas con nifios/as de su edad. Asi lo referencia una madre an-
daluza:

“Le contaba chistes o le decia bromas, con las que se cabreaba
porque no entendia. Pero lo he seguido haciendo y ahora se rie e in-
tenta contarlos él”

Por otro lado, suelen presentar problemas de aritmética. A pesar
de aprender operaciones, pueden no comprender los nimeros, lo
que conlleva problemas importantes con el dinero, por ejemplo.

Martinez Pérez apunta al respecto que existen estudios genéticos
de principios del siglo XXI sobre las diferencias del perfil cognitivo
dependiendo de la alteracion genética que provoca el sindrome:

o En los casos de delecién se descubri6 (2001/2002) la exis-
tencia de una delecién corta y otra larga. Hay diferencias entre
ambos casos en el plano cognitivo, aunque es necesario decir que
todo este asunto aun esta bajo investigacidn. Algunas posibles dife-
rencias que se han apuntado:

. Si la delecidn es corta:

Capacidades verbales de aprendizaje y de manipulacion buenas,
entorno al 60/65%.

En el lenguaje lo mas afectado es el nivel expresivo.

o Si la delecidn es larga:

El cociente total es mas bajo. Hay mds problemas en el ambito
verbal y de manipulacion.

o En los casos de disomia:
o Mejoran los aspectos verbales (90/95%).
o Grandes problemas con conductas manipuladoras.

Relacion con la conducta

Los diferentes problemas de aprendizaje pueden condicionar la
conducta en diversos aspectos, como ya hemos dicho. Resumamos
en un solo bloque los que podrian ser los principales:

o Rigidez para cambiar o ampliar un proceso de aprendizaje
asimilado, es lo que se conoce como la rigidez cognitiva. Esto se tra-
duce en que no encuentran otro camino en su modo de razonar:
hay un pensamiento unico.

—,

o Existe un déficit cognitivo, por lo que no hay que sentirse
agredido por su comportamiento cuando no entienden una situa-
cién, algo que se les demanda, cambios inesperados... No es agre-
sién personal, ni tampoco capricho o cabezoneria, sino parte de su
discapacidad.

o Para que aprendan con métodos de premios y castigos,
sobre todo si se trata de su comportamiento, es mejor reforzar la
parcialidad del comportamiento, no la totalidad; es decir, concretar
la actitud que se les refuerza y expresar el por qué. Por ejemplo:
“Muy bien, estoy contento porque lo has hecho de esta manera”.

o Tienen dificultades con el razonamiento légico/causal, por
lo que no son siempre conscientes de los efectos o consecuencias
de sus acciones. Esto significa que les resulta complejo ordenar se-
cuencias, asi que no pueden prever lo que pasara en ocasiones con
determinadas acciones o determinados comportamientos.

Debido a este problema, algunos/as no relacionan o asocian lo
gue sienten con los hechos concretos, lo que les crea ansiedad. Ade-

mas, los problemas que esto conlleva pueden empeorarse porque



suelen ser introvertidos y no hablan de sus problemas. En

este sentido, es muy importante reforzar la comunicacion entre las
familias y los/as responsables de otros lugares en los que esté la
personas con SPW, porque cualquier problema personal puede afec-
tar a su comportamiento. Si el centro educativo, por ejemplo, esta
al corriente de posibles eventos o situaciones especiales en la fami-
lia que puedan afectar a su comportamiento, pueden evitarse otros
posibles problemas.

Relacion con la memoria

“Puede entender las cosas pero no sé si retenerlas. Un mes des-
pués, éise acuerda?”

Los problemas con la memoria se resumen en dos variables:

- Problemas con la memoria intencional. El acceso a la memoria
de manera voluntaria no les resulta sencillo y no siempre consiguen
hacerlo.

- Problemas con la memoria del trabajo. Estd relacionado con
las complicaciones en el |6bulo frontal. La memoria a corto plazo, en
ocasiones, no funciona del todo, por lo que dificulta la comprensién
de determinadas situaciones en principio sencillas.

El psiquiatra Joseba Jauregi Pikabea apunta que los problemas
mentales de las personas con SPW se deben a dos factores: el re-
traso intelectual y el perfil cognitivo, y ambos pueden verse afecta-
dos en distintos grados. Aunque se desconocen los mecanismos,
parece evidente que el defecto genético afecta al normal desarrollo
del cerebro y, en consecuencia, su funcionamiento se aleja mas o
menos de lo normal.

Si observamos la distribucion del cociente intelectual en estas
personas, hallamos una variacion similar a la poblacion general,
pero en torno a una media que es 40 puntos inferior: 60 en lugar de
100. Algunos individuos, los “superdotados” dentro de la poblacién
afectada por el sindrome, pueden tener un cociente intelectual nor-
mal o casi normal.

Sin embargo, incluso en estos casos, su comportamiento es ané-
malo y ello es debido a que sus capacidades cognitivas, es decir, los
procesos por los que interpretamos el entorno y planificamos la
forma de actuar, estan alterados, no se han desarrollado en la de-
bida forma.

Algunos individuos que han sufrido dafio en la parte frontal del
cerebro suelen presentar problemas mentales parecidos, con pro-
blemas para inhibir las respuestas en funcion de los codigos socia-

les, inestabilidad emocional, toma de decisiones incorrec-
tas, etc.

La conducta de las personas con SPW se explica por la forma de-
ficitaria en que operan sus sistemas de procesamiento cognitivo y
ésta por un defecto en el desarrollo de los circuitos cerebrales de-
terminado por el error genético. El problema es que conocemos
muy poco acerca de esas cogniciones y de esos cerebros, por lo que
la investigacidon neuropsicoldgica y neuropatoldgica es absoluta-
mente necesaria.

Educacion reglada

“A partir de 32 de primaria empezaron a costarle mas trabajo
los estudios, ademas, tuvimos mala suerte con la eleccion del cole-
gio por la crueldad de algunos nifios” (colegio integracion)

“Con 12 afios el padre le ensefié a jugar al sudoku y consigue
jugar en un nivel bastante avanzado” (colegio integracion)

“Encontramos lagunas porque no tenemos informacidn sobre
su adaptacidn curricular, sin una referencia clara del proceso que se
va a seguir a lo largo del curso” (colegio integracion)

“A los profesores hay que recalcarles que nuestros nifi@s no son
vagos, que son asi de nacimiento, que no aprenden mas lento porqué
quieran, que no se duer-
men porque tienen
suefio, que no trabajan
porque no saben hacer
las cosas, que no roban
porque son ladrones, que
no se rascan porque les
gusta llevar siempre san-
gre, si no que todo es
causa de su enfermedad”
(colegio de integracion)

“De pequefio a mi
hijo siempre le fue bien
con los compafieros y
profesores, siempre es-
taba dispuesto a asistir a
clase y participar en acti-
vidades. Era un nifio feliz
y extrovertido con sus
compafieros y amigos”

“En el instituto de Educacion Se-
cundaria empezaron los problemas
en cuanto a su estado de animoy su

En cada momento,
hay que analizar qué
educacion es la mas
adecuada.



comportamiento paso a ser irritable, mentiroso e incluso
agresivo en alguna ocasién” (centros de integracidn)

“Por fin me decidi a cambiarlo a un centro de Educacion Especial
cuando él me lo pidié por favor”

“Tras muchas noches en vela, decidi cambiarlo a un centro de
educacion especial. Lleva dos afios y es sorprendente el cambio que
ha dado. Le gusta tanto ir a su colegio que entra a las nueve de la
mafiana y todos los dias se despierta a la seis diciendo que se le
hace tarde y que va a perder el autobus” (centro de educacion es-
pecial)

“Primer problema, la escolarizacion; no la aceptaron en un co-
legio de EGB, asi que se hizo necesario cambiarlo todo (trabajo,
piso...). Nos mudamos y encontramos un centro de educacion espe-
cial para nuestra hija. Por fin, las cosas empezaron a funcionar, gra-
cias, por supuesto, a los muchos y grandes profesionales que hay”
(centro educacién especial)

“En el instituto empeoraron las rabietas, era su forma de reac-
cionar cuando no le entendian”

“Su educacion fue en un colegio publico con apoyo y logopedia,
pero ha sido una experiencia muy positiva la integracién con nifios
iguales. No recomendamos el colegio de educacion especial”

“Yo soy profesional de la educacién y puedo asegurar que hay un
vacio importante en este ambito para personas con estos problemas”

“A veces, piensas que es mejor que esté alli que tenerla en casa.
Pero cada afio cambian los profesores y mientras los conocen...”

“En el colegio muy mal, lo pasé fatal. La educacién no es sélo
aprender o saber. Todos los dias se reian de ella. Los maestros no se
implicaron”

“Ahora estd en un instituto privado de monjas y consigue gran-
des logros”

A la hora de decidir la escolarizacion de las personas con SPW,
cada un@ debe tener en cuenta las capacidades que tenga su hijo/a,
su desarrollo evolutivo y cognitivo, y decidir en consonancia qué
tipo de educacion se adecua mas (en cada momento): si la educa-
cién de integracién o la educacidn especial.

Bien es cierto que por la experiencia de los padres y madres, en
la situacion actual, es imprescindible un especial contacto (continuo
y constante) con los profesores, para explicarles las sintomatologias
del sindrome e intentar que se le exija lo necesario.

En todos los casos en los que hablemos de educacién de integra-
cién, conformen van pasando de grados y, principalmente, cuando
pasan al instituto, hay que estar mas atentos a cdmo se encuentra
la persona afectada, si se adapta al nuevo entorno y si el centro le

repercute beneficios. En otro caso, habria que considerar
nuevas posibilidades. Hay que tener la mente abierta, dejar prejui-
cios y predeterminaciones a un lado, y pensar en la mejor opcion.

Etapas de la educacion reglada

La educacién preescolar y la educacién infantil son etapas edu-
cativas de caracter voluntario. La primera se dirige a nifios de hasta
los 3 afios de edad y la segunda, comprende de los 3 a los 6 afios.

La primera etapa es la Educacién Infantil y se estructura en
torno a las siguientes Areas:

- Conocimiento y control de su propio cuerpo y la autonomia
personal

- Descubrimiento del entorno y la convivencia con los demas

- Desarrollo del lenguaje y de las habilidades comunicativas

- Representacion numérica

- Expresidn artistica y creatividad

La segunda es la Educacion Primaria y es de cardcter obligatorio.
Comprende 6 cursos académicos, que se cursaran por lo general
entre los 6 y los 12 afios de edad. Estos seis cursos académicos se
organizan en tres ciclos: ciclo inicial (de 6 a 8 afios), ciclo medio (de
8 a 10 afos) y ciclo superior (de 10 al2 afios).

Durante estas dos primeras etapas, los PW pueden adaptarse
perfectamente y aprender a un ritmo similar al de sus compafieros,
aunque ya se veran los primeros problemas de aprendizaje. Pero,
debido a que se sienten integrados, evolucionan positivamente en
la mayoria de los casos. De todas formas, es siempre muy recomen-
dable estar en continuo contacto con el profesorado, para que co-
nozcan todas las implicaciones del sindrome.

La tercera etapa es la Educacion Secundaria Obligatoria, una
etapa educativa que también es obligatoria y que completa la Edu-
cacion Primaria. Va dirigida a alumnos de entre 12 y 16 afios y se es-
tructura en dos ciclos de dos cursos académicos cada uno: primer
ciclo (de 12 a 14 afios) y Segundo ciclo (de 14 a 16 afios).

El bachillerato es la Ultima etapa de la Educacion Secundaria
Obligatoria, tiene caracter voluntario y su duracion es de dos cursos
Normalmente, abarca los afios comprendidos entre los 16 y los 18.

Esta etapa coincide con la adolescencia y con un periodo en el
que las personas afectadas comienzan a darse cuenta de sus dife-
rencias. Y también éstas se hacen mas notables para los demas, so-



cial y educativamente. Pueden comenzar los problemas
de integracion y hay que estar especialmente atentos a posibles

frustraciones.

A veces, se pueden crear esas frustraciones a partir de momen-
tos triviales, a veces, importantes. En cualquier caso, hay personas
que se adaptan bien y contindan sus estudios. Otras, requeriran que
el aprendizaje se adapte a sus capacidades, es decir, necesitaran

una adaptacién curricular.

Aln asi, puede que ellos/as demanden, de forma mas o menos

expresa, un cambio de aires que, en
ocasiones, puede girar alrededor
de un Centro de Educacion Especial
y talleres ocupacionales. Todo de-
pende del momento y de cada

Acontecimientos

importantes de la vida les
descentran y a pesar de no
expresarlo, seguramente
necesitaran un apoyo extra.

un@: habrd etapas en las que estén mejor en unos centros
y en otras puede ser necesario cambiarlos. Y no es positivo demo-
rar o evitar el cambio. Volvemos a la necesidad de asumir la disca-
pacidad. Hay que observar objetivamente, dejar ideas prefijadas a
un lado y pensar en lo mejor para ellos.

No olvidéis, bajo
ningln concepto, que
todas las personas
afectadas por el SPW
tienen derecho al ac-
ceso a la educacion re-
glada. Y, por supuesto,
recordad que cada
uno/a es Unico y espe-
cial y tiene su propia
evolucién, sus necesi-
dades y su capacidad
de adaptacion ante los
diversos acontecimien-
tos de la vida.

En este sentido, re-
saltamos a continua-
cion la opinién del
experto Jauregi res-
pecto a este asunto:

“Creo que se debe
integrar a los nifios con
SPW en clases normales
y en actividades de ocio
hasta el maximo en que
la experiencia resulte
positiva y ni un segundo
mas. No me parece pru-
dente forzar las cosas
por mantenerse en
ideas aprioristicas. La
cuestidén, una vez mas,
es saber discernir el mo-
mento en el que hay
que recurrir a estructu-
ras especializadas, y que
éstas existan y sean sufi-
cientemente buenas”.



7 Ritmo y vida social

La importancia de las relaciones familiares

“Los padres siempre queremos lo mejor para nuestros
hijos, pero en ocasiones, nos cegamos y no vemos realmente las
necesidades de ellos”

“Es una muchachita de 21 afios que tiene este sindrome y con
ella me llevo bastante bien, pero para mi ella es sencillamente la
hermana de mi novia”

Después de todo, lo que ya se ha analizado en puntos anterio-
res, queda por tratar el papel especial que tiene una persona con
SPW dentro de un nucleo familiar. Quizas, la etapa adolescente y
adulta sea la mas compleja porque es cuando se hacen mayores y
cuando las diferencias mas complicadas eclosionan definitivamente,
no sélo para hacerse patentes, sino también para aislar a la persona
de la sociedad, en ocasiones. En las peores de estas situciones, po-
dria verse aislado el nucleo familiar completo.

Los afios de adolescencia pueden resultar dificiles en cualquier
familia, si se trata de un nifi/a con o sin SPW. Sin embargo, existen
peculiaridades en los PW, de las que ya hemos hablado, y los afec-
tad@s (como el resto) las perciben. Entre todas, destaca la indepen-
dencia que se les otorga y la que ellos/as mismos demuestran. De
hecho, los hermanos menores acabardn teniendo mas independen-
cia. Y ellos se van dando cuenta.

Por todo esto, es importante concederles responsabilidades,
como tareas del hogar, lo que les permitira crecer en autoestima y
estatus dentro de la casa. La idea (desde que son pequefios) ha de
ser la de permitirles “crecer” de forma adecuada, a su manera, y no
en comparacion con los demas adolescentes. Se trata de mantener
un balance entre no seguir tratdndoles como nifios, sin esperar que
consigan retos que sabemos inalcanzables.

En el normal transcurso de la vida, los hermanos dejaran la casa,
se irdn a la universidad, conseguiran un trabajo y tal vez se casen.
Estas opciones estan mas limitadas para el PW y ell@s son comple-
tamente conscientes. Pueden irse de casa, pero para vivir en resi-
dencias o lugares bajo supervision. Y eso sera, con mucha suerte, su
mayor grado de independencia. Asi que, durante la adolescencia
necesitan un apoyo extra para ver que existen alternativas para
ellos, posibilidades reales, con el objetivo de que puedan aceptar
sus propias limitaciones. Es importante que estén preparados para
avanzar, pero también para sobreponerse del fracaso.

No es bueno darles falsas esperanzas sobre lo que pue-
den conseguir, ni sobre lo que pasara. Es mejor ser honestos y po-
sitivos sobre sus habilidades para ayudarles a desarrollar y buscar
sus propias capacidades e intereses. En todo momento a lo largo de
su vida, el estrés también aparece como un valor importante dentro
del desarrollo. Hay que permitirles tener su papel en momentos
destacados de la vida, mas aun si pueden “llenar” un posible vacio
estereotipado de sus vidas: cuando se conviertan, por ejemplo, en
tios o tias. Significa quizas mas de lo “normal” para ellos.

Vida social y relaciones personales

“Los problemas de integracion con chicos de su edad los ves en
el aislamiento y en las burlas”

“Son timidos con los demas. Se distancia de los amigos de su
misma edad. Se relacionan mejor con iguales, es decir, con chicos
con problemas”

“Son muy sociables pero también muy inseguros, necesitan que
alguien les diga si lo estan haciendo bien o mal”

“Habia lloros continuos por problemas de socializacion, no que-
ria salir”

Muchas personas con SPW tienen especiales dificultades para
las relaciones personales. Dos son los puntos que han de tenerse en
cuenta en una relacién directa con ellos/as:

1 Habitualmente, las personas PW pueden centrarse en un
solo tema y excluir los demas, por lo que una pregunta directa les
resulta demasiado complicada, al igual que tratar un nuevo tema.

2 Acercarse demasiado y usar un tono autoritario o agresivo
suele dificultar ain mas el trato con ellos/as.

La mayoria son dulces y educados, muy alegres en sus relaciones,
mas aun, cuando es “uno a uno “. Generalmente, son mas sensibles
con las personas mayores y los niflos pequeios y los animales.

Conforme se hacen mayores, las diferencias entre ellos y sus
compaferos se hacen mas evidentes, especialmente en la madu-
rez emocional y en la capacidad para mantener relaciones sociales
duraderas. Y es que hay un momento en el que su desarrollo emo-
cional parece detenerse. En cualquier caso, podemos ayudarles a
tener una vida social mejor ensefidandoles habilidades para que
manejen sus relaciones de una forma mds madura.

En este sentido, para manejar un comportamiento social es

bueno mostrarle cdmo hacerlo, para que vean cdmo se siente “en
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primera persona”. De hecho, es recomendable escenifi-
carlo. Por ejemplo, ponte cerca de él/ella y mueve mucho las manos
(como ellos/as suelen hacer) para que vea cémo se siente cuando
otra persona les hace lo que ell@s hacen habitualmente. Por otra
parte, recuerda que las frases “simbdlicas” ayudan mucho, por ejem-
plo si se traba: “ahora intenta hablar un poco més despacio”.

Un apunte importante es el que da, nuevamente, el profesor Jau-
regi Pikabea: “Cada uno va a su ritmo y se van sintiendo distintos a lo
largo de la escolarizacién. Puede no haber problemas importantes de
integracion en preescolar o en primaria, pero antes o después, lo mas
tardar alinicio de la secundaria, el corte entre sus formas de vida y las
de sus companieros se hace evidente, siendo un momento especial-
mente delicado, en el que no es raro que se agraven los problemas de
conducta y los malestares psicoldgicos. En esa fase, hay que afrontar

la cuestidn de la exclusion y buscar soluciones”.

Vida social y relaciones personales

Para ejemplificar el trato de personas ajenas al sindrome o la
forma de relacionarse de los PW cuando estan sin sus padres, ex-
traemos algunas frases de amigos o monitores que han compartido
con afectados momentos de campamentos o respiros:

“Lo mas sorprendente fue que no tuve ningun problema en re-
lacionarme con los nifios, en cambio la cosa fue mas lenta con los
padres”

“Me facilitd la relacién ver lo calidos que son vy la facilidad con
la que ellos se acercan a ti y te convierten en su amigo, me lo pusie-
ron muy facil”

“Mis primeras sensaciones fueron de miedo, pero el primer nifio
gue conoci me desplazé a un mundo magico en el que no habia mal-
dad y me rei con locura. Después vino el puro nervio, me descon-
certd, era un terremoto imparable, pura energia”

“Recuerdo a ese chico que siempre intentaba ligar con las chicas
gue pasaban”

“Se les podia ver disfrutar y reirse, verles compartir a padres e
hijos, como en cualquier casa, todos tan distintos y tan iguales”

“Fue un honor compartir esos momentos con esos seres tan es-
peciales y me encanté verles tan felices. Una experiencia gratifi-
cante y hablo en nombre de todos los monitores. Nos hizo ver la
vida desde otro punto de vista”

“Todos los que estuvimos en la caminata disfrutamos escu-
chando la pasiéon del pequefio contando aventuras de su familia...

parecian las batallas del abuelo”

¢Como se relacionan cuando estan solos?

Campamentos

El responsable en numerosas ocasiones de personas con SPW
durante los respiros familiares de la ASPWA y, sobre todo, en cam-
pamentos en los que estan unos dias solo/as, analiza desde distin-
tas perspectivas estas convivencias. Antonio Ludi es payaso, Actor,
Director y Educador Teatral. Disefiador de cursos de expresion y li-

beracidn psicofisica y creador de espectaculos de humor visual.

ANTONIO LUDI

Relaciones interpersonales y convivencia con personas con SPW

Una persona es mucho mas que un sexo, una ideologia, una pro-
fesion, un comportamiento y, por supuesto, un sindrome. Tendemos
a catalogar todo para facilitar su entendimiento y hay que reconocer
que el entendimiento humano todavia esta lejos de grandes avances
en cuanto a educacion emocional se refiere; por lo tanto, toda ca-
talogacion facilita la comprension, pero aplica enormes injusticias
en lo que a la valoracidn “psicopersonal” del individuo se refiere.

El Sindrome Prader Willi es un conjunto de afecciones congéni-
tas incurables que pueden llegar a marcar, y puede que mucho, pero
no definir la personalidad de quien lo padece. Cada afectado/a es un
diferente al resto, con sus dones y defectos, y nuestra misién, como
sus amigos, es trabajar para que el sindrome marque lo menos po-
sible sus personalidades.

El planteamiento de convivencia es reunir a una agrupacion de
jovenes para el disfrute en un campamento de verano. Las pautas
o reglas sentadas como base para establecer un minimo control
sobre los chicos, que no vigilancia policial, han sido muy sencillas
de exponer, aunque algo mas complicadas de llevar a la practica.
Deporte diario, alimentacion en base a una dieta hipocaldrica, ta-
reas compartidas de obligada realizacién cotidiana, talleres creati-
vos artisticos en grupo y actividades especiales de aprendizaje,
tanto de habilidades como de trabajo en equipo, ademas de charlas
con entera libertad de expresion sobre las relaciones interpersona-
les.

Todo ello ha dibujado una plataforma sobre la que los
chicos/chicas han descrito tanto sus limitaciones como sus habili-

dades para una “normal” (mira que odio este término) convivencia.
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Expuesto a continuacion estan
las apreciaciones, siempre muy persona-
les, sobre los comportamientos en lineas
generales.

Padres y madres

La relacion padres/hijos es siempre
una relacion viciada. Es algo ldgico porque
el conocimiento emocional mutuo es muy
profundo y ambos saben exactamente con
qué alegrar o martirizar al otro. No es de
extrafiar que, en ausencia de los padres,
cualquier chica/chico explore todo aquello
qgue no muestra en su presencia (todos,
sea en la relacidn que sea, escondemos
algo). Curiosamente, el SPW no afecta a
esto, y los chicos/chicas exploran cuanto
creen tener vetado. Sin embargo, hay un gran respeto
por la autoridad, quizas porque no la conocen como a
sus padres y han de ganarse su confianza y también
porque si hay disciplina, los castigos pueden ser lleva-
dos a cabo, ya que no son sus padres (que suelen
ceder y no aplicar los castigos propuestos). Y pueden
ser castigos inapelables (vuelta a casa y fin del cam-
pamento, no compartir una divertidisima actividad
con los demas, quedarse, tener que repetir una ardua
tarea, etc.).

Los padres y madres han
de equilibrar protecciéon
e independencia.

El grupo

Las convivencias con agrupaciones de jovenes afec-
tados de SPW se han caracterizado por la buena conciencia de grupo
que alcanzan (salvo casos muy especificos de nula o mala educacién
para la convivencia recibida en sus casas). La mayoria se ha sentido
parte de un grupo y ha entendido y realizado las tareas en beneficio
de los demds con buena actitud siempre y cuando en “los demas” es-
tuvieran incluidos ellos. Trabajar por los demas sin estar uno incluido
es sélo atribuible a contadisimos ejemplos, que los hay.

Asumen bien la disciplina y si enjuician un comportamiento lo
hacen con nobleza y bondad, ya que desarrollan sentimientos de em-
patia. Ante los problemas hay dos actitudes: o bien ofrecen su ayuda
(30 % aproximadamente) o bien se mantienen a la expectativa hasta
que se solucione y continte la “normal” convivencia (70 % aproxi-
madamente).

Defienden la amistad y si ésta se rompe supone un importante

bajon emocional.

Suele ser un incentivo abordar cual-
quier actividad en grupo, es algo que su-
pone una gran motivacién para ellos, eso
si, demandan que lo que se haga esté bien
organizado. La improvisacion desconcierta
a la mayoria. También desconcierta que la
autoridad que propone orden y técnica en
cuanto a alguna actividad no sepa muy
bien qué se trae entre manos. Les gusta
vivir la experiencia de grupo de conviven-
cia al margen de su vida cotidiana, inclu-
yendo las relaciones afectivas de su vida
cotidiana, aunque teniendo presente una
proéxima vuelta al dia a dia (cierta nostal-

gia).

La alimentacién

Ademas de la aplicacién de una dieta hipocalé-
rica, se han empleado en los grupos bases de com-
portamiento con respecto a la comida. Estas bases
han sido importantisimas para hacer que perciban

que han de convivir en un mundo sobrealimentado,
siendo conscientes de que sobrealimentarse puede
acabar con sus vidas. Dificil tarea para ellos/as que
jamas se sienten sobrealimentados. Una de las accio-
nes ha consistido en hacer tomas de contacto con ali-
mentos sin poder consumirlos (poner la mesa por
parejas y acercar los alimentos al resto de compafie-
ros, repartir un determinado elemento alimenticio e
incluso llegar a ayudar en la cocina).

Como parte de las actividades, han compartido el momento de
la comida con personas que, al no estar afectadas, no tienen por
qué mantener una dieta determinada. En general, lo han llevado
bien, aunque no por ello ha dejado de haber incidencias. No obs-
tante, han sido los/as menos quienes han sucumbido a la tentacién.
Ante la ansiedad, en este asunto la mayoria no presenta pudor al-
guno (llegan a coger alimentos de las basuras o probar sustancias no
comestibles).

También se ha aplicado disciplina con los alimentos, eso si,
nunca jugando con las comidas importantes.

La actividad fisica
La hipotonia muscular caracteristica del sindrome hace que en
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la mayoria de los casos se manifieste una acuciada
pereza a la hora de realizar cualquier actividad fisica.
Ahora bien, cuando la actividad es novedosa y a realizar
en grupo, se esfuerzan con energia y agrado, y si ademas
en la actividad hay competitividad, la energia y participa-
ciéon empleados llegan a ser sorprendentes, mas si algun
premio esta en juego, por minusculo que sea.

Como en otros jovenes de las mismas edades no afecta-
dos, las actividades propias de supervivencia en el hogar
(limpieza y orden en la casa) es una cuestion educacional de
familia. Aquellos/as que realizan tareas en casa manifiestan
una actitud positiva y de colaboracion con respecto a dichas
actividades y los que no tienen costumbre suelen plantear
inconvenientes que en ocasiones derivan en rabietas.

Las relaciones intimas

Es éste un tema que provoca mucha controversia ya que
para cualquier progenitor es muy dificil llegar a ser consciente del
desarrollo sexual de sus hijos/as y de sus necesidades por compartir
sensaciones con quienes desean, aman o sencillamente con quienes
conocen. Este parrafo anterior es aplicable a una generalidad de po-
blacion, pero la cosa se dibuja aiin con mas dificultad cuando los
hijos/as estan afectados por el sindrome.

Cierto que en una mayoria hay menor desarrollo genital y hormo-
nal. Cierto que ello influye en la libido y en el desarrollo de una sexua-
lidad “normal”. Pero, dentro del término “relaciones intimas” entran
los besos, compartir calor corporal
con quien se desea, descubrirse
mutuamente zonas sensibles,
olerse, palparse, estimularse con |
caricias, relajarse con abrazos, ser |
escuchado/a, ser atendido/a... Y |
todo ello, a partir de una edad,
las personas con el sindrome lo
buscan como personas sensibles
gue son y deseosas de experi-
mentar.

En las convivencias suelen
unirse por parejas pero, general-
mente, esta actitud responde a
una influencia social, ya que intentan comportarse como las perso-
nas no afectadas. En determinados casos, si hay un deseo de compar-
tir que, las mayoria de las veces, responde a la necesidad de
“relaciones intimas” antes expuesta.

Los campamentos les ofrecen
la oportunidad de compartir
experiencias.

z 2
personas @&Vvs‘! I

campamento con Antonio Lu

Como todo ser hu-
mano, buscan la estimula-
ciéon de centros nerviosos
que les puedan provocar pla-
cer, aunque no sea lo pre-
concebido, de ahi el deseo
de experimentar (entre los
no afectados hay quien se re-
laja con un masaje en los
pies y quien se tensa al no
soportar las cosquillas).

Decalogo de convivencia

Expongo a continuacion
las condiciones basicas a cumplir para la
realizacion de cualquier convivencia entre
afectados/as por SPW:

12 Ha de haber uniformidad de edades.

22 El lugar donde se conviva ha de estar preparado para el evento
y con personal acostumbrado al trato con sindromes.

32 El planning de actividades ha de estar bien marcado y claro
desde un principio, aunque las circunstancias obliguen a modificarlo
en parte.

42 La autoridad ha de estar clara, ser directa, enérgica y tener
mano izquierda, pero sin olvidar que lo primero es la diversién.

592 Los integrantes de la convivencia han de conocerse previa-
mente y haber compartido alguna actividad antes.

62 Los dormitorios deben permitir la division por
SEX0s.

72 La autoridad debe conocer tanto el caracter
como la situacién médica de cada participante antes
de la convivencia.

82 Entre los miembros de la autoridad (monito-
res) y del personal asistente del lugar donde se con-
vive no puede haber nadie familiarmente
relacionado con ninguno de los participantes.

92 Ningun participante puede llevar dinero o co-
mida a la convivencia.

102 El contacto de los participantes con sus fami-
lias, siempre que la convivencia no sea de mucho

tiempo, no es positivo para el grupo. En caso de necesidad, habra

contacto directo de las familias con la autoridad. Toda convivencia se

fundamenta en la confianza. Las familias confian en la autoridad y la
autoridad confia en los chico/as.
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Sexualidad

VALENTIN RUIZ NIETO

Parémonos a pensar que son hombres o mujeres

Para que todas y todos tengamos las mismas definiciones en
una materia como la Sexologia que puede generar confusion o por
lo menos significados dispares, vamos a aclarar algunos conceptos.
Todas las personas, por el hecho ser hombre o mujer tenemos:

a.- Sexo Son nuestras estructuras fisicas, (el cuerpo) determina-
das fundamentalmente por la genética y los cromosomas.

b.- Sexualidad Son las vivencias que tenemos como hombre o
mujer. Engloba fundamentalmente las emociones, sentimientos,
identidad, deseo, orientacion, fantasias, autoestima, etc.

c.- Erética Son nuestras expresiones: comunicacién, placer, pro-
creacion, roles sexuales, relacion de pareja, amor, etc.

Si tenemos claro estos tres conceptos (que a los tres juntos le
llamamos el Hecho Sexual Humano), sabremos que a quien tene-
mos delante es a un hombre o a una mujer.

Todos estamos influenciados por el cuerpo que tenemos, su dis-
capacidad (la mayoria tenemos alguna o algunas, aunque no sea-
mos conscientes), bien sea congénita o adquirida, también, la
familia, la educacidn recibida, nuestra religion, clase social, nivel cul-
tural personal, pareja pasada o actual, amigos, la sociedad en la que
nos desenvolvemos y vivimos...

Eso somos cada uno de nosotros como hombres o mujeres: con
nuestro sexo (estructuras), nuestra sexualidad (vivencias) y nuestra
erdtica (expresiones).

Las personas con SPW son hombres y mujeres con una discapa-
cidad, pero hombres y mujeres al fin y al cabo. Tienen sus propias
estructuras con unas caracteristicas fisicas e intelectuales, deter-
minadas por un fallo cromosémico que todos conocemos.

Exceptuando lo que pueda provocar la hormona de creci-
miento, estas personas estan afectadas por hipogonadismo, sus ca-
racteres sexuales se presentan poco marcados.

A nivel hormonal tenemos poco conocimiento sobre si estan

o no influenciados como cualquier otra persona en el
deseo, en la atraccidn; ni siquiera en aquellos hombres que reci-
ben tratamiento con hormonas masculinas (testosterona) o en
aquellas mujeres que reciben tratamiento con hormonas femeni-
nas (estrégenos y/o progestagenos).

Por ello, quizas nuestro planteamiento serd mas acertado si va-
loramos ante todo el aspecto afectivo social y cultural.

Al nacer, por el hecho de ser una persona con el SPW, los padres
y familiares automaticamente cambian su forma de enfocar la edu-
cacion de su hijo, hija o familiar, tal vez de forma inconsciente. Y la
mantendrdn durante toda la vida.

De entrada, piensan que son “angelitos”, es decir, que son per-
sonas asexuadas, sin sexo, sin sexualidad ni erdtica. Y mientras son
pequefios no parece plantear ningun problema. Pero si que se sue-
len presentar, como para la mayoria de los padres y madres, du-
rante la adolescencia y juventud, aunque no sean los mismos
problemas.

Se conoce muy poco sobre las relaciones de personas con el
SPW. A falta de estudios, y teniendo en cuenta una posible inciden-
cia de la hormona de crecimiento, la realidad diaria que viven y co-
mentan los padres es que estas personas tienen deseos,
sentimientos, les gusta gustar, y les gustan otras personas, quieren
acariciar y ser acariciadas, besar y ser besadas, conocer su propio
cuerpo, incluso con la masturbacion y quieren conocer el cuerpo de
otro o de otra; quieren sentir la sensaciones de querer y ser queri-
dos (todos sabemos que no es suficiente con la familia).

A la mayoria le gusta tener una relacidn con esa persona que les
quiere, le da carifio y con la que les gusta experimentar. Ahora bien,
es cierto que repiten modelos que ven en su entorno intimo y en
la sociedad que les rodea.

Conocerles de cerca

Aunque pueden afirmar que han mantenido relaciones sexua-
les, que han dormido juntos, que han visto o sentido el cuerpo de
otro u otra, que han practicado el coito... Probablemente, a pesar
de todo lo que digan, no habran pasado de besos y caricias. Y la
mayoria de las veces, todo estd basado en la curiosidad y las ex-
pectativas de experimentar lo que han visto u oido.

En cualquier caso, la educacién afectiva sexual que se les
ofrezca debe ser la adecuada para su edad mental. Ellos/as deben
ser conscientes de la diferencia de sus cuerpos con respecto al de
los demas: que su cuerpo se desarrolla a otro ritmo, de diferente
manera. Ademas, pueden ser bastante vulnerables a otras perso-
nas, pues pueden ofrecerles comida o dinero y pueden utilizarlos.
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No olvidemos que su caracter es bastante complaciente y
pueden presentar problemas de abuso.

Hay que ser cauteloso, pues estd el riesgo de resultar presas de
su imaginacion, pero no podemos descartar que algo de lo que
cuentan pueda ser verdad.

Por supuesto, en este aspecto, también hay que recordar que
si mejoramos su afectividad disminuimos su ansiedad y, por tanto,
su comportamiento general.

Puede ser que en algunas circunstancias utilicen un vocabulario
fuerte, incluso algunas veces con contenido obsceno, pero gene-
ralmente no son conscientes de su significado. La mayoria de las
veces lo dicen para defen-
derse, para atacar o para
llamar la atencidén (conoce-
mos ya sus peculiaridades
de comportamiento).

Algunos hasta pueden
afirmar que se quieren
casar, que quieren ser pa-
dres o madres o incluso
gue se han quedado emba-
razadas. La imaginacién es
libre y no tiene fronteras,
ademas de que su sin-
drome, como se ha visto,
promueve historias inven-
tadas.

Hay dos casos conoci-
dos a nivel mundial de mu-
jeres PW que han sido
madres y hay también
algun caso de mujer PW ca-
sada con hombre no PW,
(no se conocen casos de
hombres PW casados), pero la realidad de la inmensa mayoria es
bien distinta. Por eso, es positivo explicarles que mucha gente no
puede ser padre o madre y que no es sélo su caso, pues cada uno
tiene sus circunstancias.

Puede que sean capaces de mantener una pareja durante algin
tiempo, pero lo habitual es que cambien frecuentemente, incluso
en el mismo dia, o que tengan varias novios/as a la vez.

¢Podriamos decir, en general, que sus relaciones son romanti-
cas, sentimentales o platénicas? Podriamos.

i

¢Como es un adolescente o joven PW?

Su personalidad es muy particular pero como cualquier otro
joven puede ser serio, introvertido, voluble, enojoso, rebelde, obsti-
nado, inquieto, travieso, es decir, una persona sensible, con un es-
tado animico variable, en ocasiones carifoso, alegre y entusiasta y
otras hurafio y desobediente, pero siempre muy noble.

Ahora bien, como adolescentes cuyas capacidades de razona-
miento y comunicacidn son mas limitadas tienden a ser callados,
pasivos y apaticos.

Su desarrollo intelectual es bastante lento, lo que les dificulta la
comprension de sus cambios y el afrontar los conflictos caracteristicos
de su etapa en esta sociedad.

Tienen gran fragilidad en el
control de sus emociones, lo
que esta asociado a una inma-
durez afectiva. Y todo esto in-
fluye en su relaciéon con su
propia sexualidad y con el otro
Ssexo.

Ellos/as se identifican con
su género y lo asumen. Es muy
rara la homosexualidad. Gene-
ralmente, adoptan los roles fe-
meninos y masculinos mads
estereotipados; quieren ser
como los demas jovenes e in-
teriorizan los comportamien-
tos de sus compaiieros,
familiares y figuras sociales.
Pero también quieren y suelen
actuar como los jovenes, elegir
su ropa y la forma de arre-
glarse. Pero los padres no sue-
len respetar sus preferencias y
deciden por ellos/as.

No son unos adolescentes mas

Sus intereses sexuales (es decir, como hombres o mujeres) se
incrementan segun van siendo mayores, pero a diferencia de cual-
quier adolescente o joven, ellos/as tienen mayor dificultad para ex-
presarlos por las restricciones de su entorno social y de su propia
condicién. Y el problema radica en que se tiende a ignorar todos los
comportamientos que manifiesten su despertar sexual y su deseo
de tener relaciones amorosas.




7 Ritmo y vida social

Sus caracteristicas especiales tienden a traer como con-
secuencia una reaccion de segregacion social que se acentua
cuando se refieren a sus manifestaciones sexuales, es decir, como
hombres y mujeres. Viven en una sociedad y un entorno educacional
(sobre todo en los Institutos de ESO) en el que prima lo bello, lo fi-
sico. En este marco ellos y ellas son los patitos feos. Y este ambiente
es para ellos y ellas muy agresivo sentimentalmente.

A veces se interesan por amistades de sus hermanos/as, vecinos,
compafieros de instituto o de donde se integren. Y lo suelen mani-
festar como otro adolescente o joven. Es en ese proceso donde pa-
dresy familiares deberian escucharles para que puedan expresar sus
sentimientos, estando pendientes de ellos/as, para explicarles la si-
tuacion sin engafarlos. Sabemos que a pesar de las aclaraciones, a
muchos les sera dificil de entender.

En cualquier caso, lo importante es saber que para ellos significa
mucho, es una valiosa experiencia que les posibilita demostrar su in-
terés por otra persona, por cuidarla, por disfrutar de su compaiiia y,
sobre todo, por tener a alguien con quien compartir sus sentimien-
tos, fracasos y éxitos.

Generalmente suelen ser bastante inestables y se les
pasard como a cualquier otro joven. Y no hay que olvidar
gue, lamentablemente, ellos tienen pocas oportunidades
para establecer relaciones de pareja.

Relaciones con sus iguales

Comprobamos que todo lo citado
no ocurre exactamente igual con la re-
lacién con personas con discapacidad o
gue tienen su sindrome. Y nos surge la
siguiente pregunta: ¢ Atracciéon o com-
plicidad entre personas con PW?

Cada dia estamos mds conciencia-
dos familiar y socialmente de que las
discapacidades fisicas y psiquicas les li-
mitan en muchas areas de la vida,
pero los padres y familiares no han de
ser una mas de sus discapacidades.

Por eso, aunque no tengamos res-
puestas para todo, es necesario que
intentemos que se puedan desenvol-
ver en la vida cotidiana lo mejor posi-
ble. Eso incluye ser conscientes de por
gué cuando alcanzan la adolescencia
y manifiestan sentimientos y compor-

Comparten sentimientos
con naturalidad

tamientos que en los demas jovenes de su edad estdn den-
tro de lo habitual (en lo que respecta a la sexualidad), con ellos se
encuentran con una gran falta de informacién e incluso rechazo.

Su entorno mas cercano esta “encima de ellos” e incluso llega a
ser mas exigente con sus conductas que con las de los demas jove-
nes, sin tener en cuenta que los PW tienen menos oportunidades de
recibir educacidn socio sexual apropiada, ya que tiende a evitarse o
la reciben de manera ocasional.

Por un lado, estan las actitudes de los padres/madres que les
impiden vivir sus transformaciones afectivas y tienden frecuente-
mente a infantilizarlos. Para muchos siguen siendo nifios y nifias y
menosprecian o niegan su sexualidad.

Es comun el desagrado de los padres ante las expresiones se-
xuales de sus hijos debido al temor de posibles consecuencias, agra-
vado en estos casos por su dependencia de los demas para
desenvolverse socialmente. Piensan, equivocadamente, que lo
mejor es desanimar sus inquietudes romanticas y convencerles de
que sdlo tengan amigo/as.

En lineas generales, los padres/madres no les permiten salir
solos/as por los riesgos a los que se exponen (dado
su sindrome), aparte de que presentan una falta de
habilidades de la autonomia requerida. Pero ésta es
también una de las circunstancias por las que a los
PW se les hace dificil conocer a otros jévenes y salir
con ellos. Tal vez, sélo tienen posibilidad de elegir
amistades o pareja en su circulo mas proximo.

Autosuficientes, ¢hasta donde?

Es curioso que cuando hablas a los padres/ma-
dres de las expectativas para el futuro de sus hijos/as,
manifiestan el deseo de que sean lo mas autosufi-

- cientes posible, pero contradictoriamente, respon-
den con angustia ante manifestaciones afectivo
sexuales de los jovenes; evitan las situaciones y
tiende a sobreprotegerlos, propiciandoles una mayor
incapacidad para ser responsables de si mismos.

El matrimonio o convivencia en pareja es una
necesidad natural, también para las personas con
PW. Es un asunto muy polémico, sobretodo, al
cuestionarse su incapacidad para poder desarrollar
apropiadamente las habilidades que implica. Si
evaluamos sus potenciales, dificilmente tendran el
repertorio de autosuficiencia necesario para ello.

Las personas adultas, si han recibido una edu-
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cacion adecuada, logran un cierto grado de madurez,
aungue se encuentran en la ambivalencia de querer indepen-
dencia de la familia para autodeterminarsey, a la vez, tener la
necesidad de seguridad, apoyo y proteccién

Los padres/madres tienden a desaprobar las relaciones de
pareja de sus hijos/as. Quizas, uno de los motivos sea el miedo
a que practiquen el coito. Pero debemos considerar que tener
una pareja no soélo implica eso. Por la observacidn, podemos
considerar que ellos/as no tienen una conciencia plena de las
relaciones coitales, sino que manifiestan su sexualidad princi-
palmente a través de los abrazos, besos, caricias y autoesti-
mulacion. |

Son pocas las noticias que hay sobre casos en los que se
masturben, pero ante esta situacién debemos actuar y res-
ponder con naturalidad, explicandoles que forma parte de la
intimidad de la persona y que se hace en el sitio y momento
adecuados.

La educacién afectiva sexual debe darse desde la infancia
y adecuarse a su nivel intelectual y a sus necesidades especi-
ficas, utilizando una comunicacién clara y precisa, de la manera mas
natural y concreta.

Algunos aspectos importantes que hay que trabajar con estas
personas son los cambios corporales, |a higiene personal, la autoes-
tima, los roles del género, las conductas publicas y privadas, el res-
peto al propio cuerpo y al de los demas, las relaciones de amistad y
de pareja.

Las personas con SPW se enfrentan a multiples facto-
res que les dificulta vivir su sexualidad de una manera sa-
tisfactoria. Entre ellos esta la negacion de su sexualidad,
no sélo por parte de ellos y ellas mismas, también de los
que les rodean, aunque esto no impedira la aparicion de
sus necesidades a este respecto.

La sociedad espera que las persona con SPW adopten
comportamientos sexuales socialmente aceptados, pero
no les proporcionan una educacion eficiente que les capa-
cite para ello.

Tienen el mismo derecho que todos los individuos a
manifestar su sexualidad, a ser informados y educados y
a tener su intimidad.

Y los padres y madres tendriamos que ser los prime-
ros en defender, promocionar y trabajar estos derechos.

El equilibrio de la informacion que
necesitan depende de su demanda.

Convivencia de iguales en una residencia

En la experiencia que se desprende de la residencia de
personas con SPW Hospital Marino de Hendaya, segun explica, de
nuevo, el conocido experto Jauregi Pikabea, cuando un grupo de
personas con SPW de ambos sexos convive en circunstancias como
una hospitalizacidn prolongada, la emergencia del deseo de relacién
afectiva romantica y sensual es desbordante. Sin embargo, esas re-
laciones tienen casi siempre un caracter de juego, de emular el rol
estandar de los hombres y mujeres, estan hechas de fabulacionesy
planes fantasiosos. No son emociones con los mismos efectos que
en el resto de las personas, y a pesar de ello, deben ser tomados en
consideracion, pues constituyen una experiencia que actua de
modo muy enriquecedor en la existencia de estas personas, aunque
para evitar complicaciones requieran de una cierta canalizacion ex-
terna.

También en este apartado, el experto Jauregi Pikabea resalta
que hay que tener en cuenta la vulnerabilidad de estas personas
ante los abusos de todo tipo y también sexuales. Resalta que en su
conocimiento de esta especial poblacidn, en este caso francesa,
llama la atencidn la inusitada prevalencia de procesos judiciales en
las que estan involucradas personas con SPW como victimas de

abuso sexual.
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Apoyo durante el camino

En este viaje no estais solos, no estamos solos. Por una
parte, debéis contar con la ayuda de las asociaciones, que os apo-
yaremos para que sepais enfrentaros al sindrome pero con el opti-
mismo de saber que hay futuro y se puede vivir la vida junto a
vuestro hij@ PW. Os acompafiaremos en vuestras dudas.

Aunque nosotros haremos de intermediarios cuando vuestras
necesidades tengan que ser cubiertas, existen servicios sociales de
la Junta de Andalucia que complementaran esta labor y seran un
apoyo para el desarrollo del PW y su proyecto vital; ademas de que
os ayudaran como familia.

Para resumir muy brevemente todos esos soportes que encon-
traréis a vuestro alrededor, lo primero que estara a vuestra disposi-
cién, esencial, es que os hagan un diagndstico genético temprano
para aseguraros por completo de que existe SPW. Es importante
tener la valoracidn de su discapacidad que se solicitard en los Cen-
tros Bases de tu Provincia, que son centros publicos que desarrollan
los programas de atencién bdsica a personas con discapacidad.

Asi podréis acceder a la esencial estimulacion en el Centro de
Atencidn Infantil Temprana, CAIT. Este lugar sin duda estard en tu
provincia y alli podréis empezar a recibir el tratamiento multidisci-
plinar que abarca desde atencién en psicomotricidad a logopedia.
Aunque, en ocasiones resulta escasa, y muchos padres andaluces
han tenido que recurrir ademas a servicios privados.

El CAIT, se define como un servicio que atiende a menores con
trastornos en su desarrollo o con alto riesgo de padecerlo a través
de un conjunto de actuaciones dirigidas a la infancia, la familia y su
entorno. Es un servicio de caracter universal, publico y gratuito. Los
objetivos de los CAIT son maximizar el potencial de desarrollo del
menor, prevenir retrasos en el desarrollo, mantener al menor en el
medio familiar y contribuir a la integracion social y escolar de los
menores atendidos.

Los servicios que ofrece son prevencidn, deteccion, diagndstico,
tratamiento de trastornos en el desarrollo, informacién, orientacion
y apoyo familiar, coordinacién con los servicios sanitarios, sociales
y de educacion, asi como ayuda y asesoramiento a Centros de Aten-
cién Socioeducativa para la correcta integracion de los nifios.

En este sentido, para estimulacién precoz necesitaréis fisiotera-
pia y rehabilitacion que podréis solicitar al Servicio andaluz de

Salud, a través de vuestro médico de cabecera.

Una vez llegada la edad escolar, tendréis que decidir el
tipo de colegio que queréis para vuestro hijo/a con SPW, de integra-
cién o de educacién especial. Tanto en uno como en otro deben tener
apoyo de logopedia, fisioterapia y Psicologia. En algunos, ya dispon-
dran de todos estos servicios, en otros tendras que solicitarlo.

Una vez que termine el periodo de escolarizacion tendremos que
volver a decidir (segln sus capacidades y vuestras preferencias)
donde pueden seguir su formacion o desarrollo laboral: en Talleres
Ocupacionales, en Centros de Dia o en Residencias. En la mayoria de
los casos seran Centros que tendran acuerdos con la Junta de Anda-
lucia. Veamos la tipologia:

Centros de dias

Se configuran como lugares destinados a la atencidn de aquellas
personas que no puedan integrarse transitoria o permanentemente
en un medio laboral normalizado, o que por su gravedad, necesiten
de atencidén continuada y no puedan ser atendidas por su nucleo fa-
miliar durante el dia.

Clasificacion:

. Unidades de Estancia Diurna. Destinadas a la atencién, en
régimen de media pensidn, de personas con discapacidad tan grave
que dependan de otra para las actividades de la vida cotidiana y no
puedan ser atendidas por su unidad familiar durante el dia.

o Unidades de Estancia Diurna con Terapia Ocupacional.
Centros destinados a la atencidn de personas con discapacidad en
edad laboral que no puedan integrarse, transitoria o permanente-
mente, en un medio laboral normalizado. Pretende la integracion
social y, en su caso, laboral de las personas destinatarias, mejorar
su adaptacion personal y social, normalizar sus condiciones de vida
y, cuando sea posible, habilitarles laboralmente, garantizando la
igualdad de oportunidades entre mujeres y hombres con discapa-
cidad.

Centros residenciales. Los centros residenciales se configuran
como recursos de atencion integral destinados a aquellas personas
que, no pudiendo ser asistidas en su medio familiar lo precisan tem-
poral o permanentemente.

A parte de todos estos servicios también tenemos Programas de
Ocio y Tiempo Libre para poder compartir con nuestros iguales a tra-
vés de las residencias. Tienen como objetivo facilitar a las familias un
periodo vacacional en unas condiciones econdmicas ventajosas. Gra-
cias a la labor conjunta de la institucién regional y nuestra asociacion,
podemos disfrutar de lo que conocemos como respiros, dias de des-
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canso conjuntos con las personas con SPW.
En estas pdaginas y en nuestro dia a dia, queda claramente refle-

Asociacion Espafiiola del Sindrome de Prader Willi
(AESPW)

jado que necesitamos trabajar juntos, asociaciones, Servicios Socia-
les y padres para mejorar la calidad de vida de todos las personas
con SPW.

Direccién: C/ Hileras, 4, 32, despacho 14. 28013 MADRID
Tlfno: 915 336 829 fax: 915.547.569
Mail: aespw@prader-willi-esp.com
Web: www.prader-willi-esp.com
Nuestras principales actividades son la difusion en el ambito

nacional del SPW, informacidn, orientacidn y asesoramiento a fa-
milias y profesionales, actividades (GAM, colonias, campamento
infantil y encuentros) y cooperacion a nivel internacional con
IPWSO y asociaciones de otras partes del mundo.

Coordinamos y promovemos las siguientes delegaciones:

El papel vital de las asociaciones

Aragon

Tlfno: 976 386 442

Movil: 636 988 738

Mail:
juliancereza@telefonica.net Asturias
TIfno: 985 218 468
Movil: 635 618 555
Mail: jlcarce@terra.es

Baleares

Movil: 689 049 757
Mail: Mamelitay@hotmail.com

Las asociaciones bajo el paraguas del SPW tienen como objeto fun-
damental la proteccidn, asistencia, prevision educativa e integracién
social de las personas afectadas con el SPW y de sus familias, asi como
la contribucion al conocimiento cientifico y especifico del sindrome.
Para llevar a cabo tales fines es necesario promover la colaboracidn
de diversas instituciones y poderes publicos. Las asociaciones, que son
entidades sin fines lucrativos, inspiran su actuacién en la democracia
interna, la transparencia en su actuacion y la solidaridad de sus miem-

Canarias
Movil: 629 602 963
Mail:

Cantabria
lolyperezgonzalez@yahoo.es

Tfno: 942 802 750
Movil: 646 770 918

bros; y siempre en el ambito estatutario,
legal y del estado de derecho.

Los valores que centran la actuacion
de las asociaciones son la consi-
deracién de la persona con disca-
pacidad como sujeto de derecho
y deberes, la importancia de la
familia, la calidad en la actuacién
de las organizaciones y el interés
por la globalidad del colectivo de
estas personas. Principalmente,
estan formadas por familiares de
personas afectadas. También hay
voluntarios y profesionales, cuya

labor es imprescindible.

Con el trabajo de las
asociaciones todos/as
crecemos.

Mail:

adeliasaizpardo@hotmail.com Castilla-Leén

Movil: 619 066 613
Extremadura
Tfno: 924 811 964
Movil: 610 418 241

Mail: mtello93@hotmail.com
Pais Vasco

Tfno: 944 781 578

Moévil: 687 905 591

Mail:
ahuertaO4@euskalnet.net

La Rioja
Tfno: 941 584 158
Movil: 669 991 115
Mail:
azsaenzdesamaniego@yahoo.es
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Asociaciones en Comunidades Auténomas

Asociacion Sindrome del Prader-Willi de Andalucia
(ASPWA)
Direccién: C/ Socorro, 11. 23200 LA CAROLINA (JAEN)
TIfno: 953 66 09 57 / 626 215 815
Mail: praderwilliandalucia@hotmail.com
Web: www.praderwilliandalucia.es

Las principales actividades que realizamos son la difusién del
Sindrome, acogida de nuevas familias, ayuda a las familias para me-
jorar la calidad de vida de las personas con PW, respiros con familias
y afectados, reuniones periddicas de padres/madres, charlas de pro-
fesionales y padres/madres/herman@s vy la realizacién de una re-
vista divulgativa del sindrome y de sus caracteristicas.

Associacié Catalana Sindrome de Prader Willi
(ACSPW)
Direccidn: Hotel d'Entitats Sanfeli
Passeig dels Cirerers, 56-58. 08906
L"Hospitalet de Llobregat (Barcelona)
Tlfno: 646 055 545
Mail: praderwillicat-xarxabcn@bcn-associacions.org
Web: www.praderwillicat.entitatsbcn.net
praderwillicat@gmail.com

Grupo de apoyo para padres

Hace 2 afios que firmamos un convenio con la Facultad de Psi-
cologia de la Universidad de Barcelona, para tener en practicas a
dos estudiantes de Psicologia dentro de nuestro Grupo de Apoyo.
Estos estudiantes estdn formados y supervisados por la Doctora en
Psicologia Maria Palacin Lois. Son sesiones de dos horas de duracidn
y se llevan a cabo un sabado de cada mes. El objetivo es ofrecer a
los padres un espacio dénde poder exponer, dudas, preocupaciones
y sentimientos ante otras personas que sabes que te entienden por
compartir inquietudes similares.

Los grupos son cerrados y cada aio abrimos la lista para que se
apunten los padres que lo deseen.

La experiencia esta resultando muy positiva. Se comparten mu-
chos momentos personales que facilitan el conocimiento de la en-

fermedad de nuestros hijos y una mejor aceptacién, entre otras

Padres y madres de la Asociacion
Sindrome Prader Willi de Andalucia
trabajan en reuniones periodicas.

muchas cosas.

Libro de enfermedades raras

Anna Ripoll, presidenta de la ACSPW, es autora de unos de los 26
relatos de los que consta este libro. El libro esta editado con la cola-
boraciéon de FEDER, colectivo al que se le han cedido todos los dere-
chos de los diferentes autores.

La Maraté de TV3

Cémo cada afio, en el mes de diciembre, la Fundacié La Maraté
puso en marcha un programa de recaudacion de fondos para inves-
tigacion de enfermedades. En 2009 fue el 13 de Diciembre estuvo de-
dicado a las Enfermedades Minoritarias. El Sindrome de Prader-Willi
es una de las enfermedades que pertenece a este grupo. La Asocia-
cion Catalana SPW participd en diversas actividades, ademas de un
stand, en el Forum de les Cultures.

Asociacion Madrilefia del Sindrome de Prader Willi
(AMSPW)
Direccion: C/ Arturo Soria 263-B, Bajo B. 28033 MADRID
Tlfno: 91 435 22 50
Mail: amspw@amspw.org
Web: www.amspw.org
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En las dos ultimas décadas, gracias a las aportaciones

de investigadores, especialistas y plena dedicacién por parte de las
familias, disponemos de un mayor conocimiento y comenzamos a vis-
lumbrar en un futuro mas esperanzador. Aun asi, permaneciendo
como colectivo poco frecuente en “tierra de nadie”, intentamos com-
prender y atender las especificas necesidades de las personas con
PW y, por otra parte, ofrecer a las familias, la informacion, atencidn
y el apoyo necesarios para hacer frente a un impacto de por vida. En
cinco palabras: Contactar, Compartir, Contener, Contribuir y Colabo-
rar, buscando alternativas y soluciones para una vida adecuada y
digna, a la compleja condicion del SPW.

Con el pensamiento de que “van a hacer mas caso a 30 familias
que a una”, la Asociacion Madrilefia para el Sindrome de Prader-Willi
(AMSPW) se fundd en 1997. Una entidad de caracter social, sin animo
de lucro, cuya mision es trabajar por la atencion integral, tempranay
especializada, y por el bienestar y plena integraciéon socio-laboral de
las familias y personas con el Sindrome de Prader-Willi, sea cual sea

su edad, género, origen o condicion.

Asociacion Valenciana Sindrome de Prader Willi
(AVSPW)
Direccién: C/ Valle de Laguar, 12-502 46009- VALENCIA
TIfno y fax: 96 193 57 81
Mail: avspw@avspw.org
Web: www.avspw.org

Dentro de las actividades que realizamos se encuentran: pro-
gramas de seguimiento de los afectados por SPW, atencion psicold-
gica y pedagdgica de los afectados por SPW distinguiendo entre
todas las edades, atencidn psicoldgica a las familias de afectados
por SPW y terapias familiares (escuela de padres), orientacién socio
sanitaria, respiros de fin de semana para nifios y adultos, vacaciones
de verano para pequefios y mayores, viajes del IMSERSO para adul-
tos, ocio y tiempo libre, programas de habilidades sociales (fines de
semana ludico educativos realizados en nuestro piso de Bufiol en
Valencia), fiesta de Papa Noel, difusion del SPW y estudios socio sa-

nitarios realizado por nuestro comité cientifico.







:  EPILOGO i

Por el doctor Joseba Jauregi

Hay que tener en cuenta que las grandes diferen-
cias que hay entre las personas con SPW'y la dificultad
de proponer pautas de actuaciones generales cuando,
por causa de la rareza del sindrome, aun estamos
lejos de poder sacar conclusiones definitivas desde
una observacion clinica tan limitada.

Ademds, los avances en la precocidad del diagnds-
tico y el tratamiento con la hormona del crecimiento
estdn modificando la historia natural del trastorno ante
nuestros propios ojos. Por ello, las orientaciones apun-
tadas se basan en interpretaciones de una realidad cli-

nica o social necesariamente provisionales y que no han
de tomarse como verdades cientificamente probadas.
En todo caso, tendremos que aplicarlas con flexibili-
dad, teniendo en cuenta las circunstancias de cada
persona afectada y de su entorno.

Desde la Asociacidon Sindrome Prader Willi de Andalucia se
agradece cualquier aportacion o rectificacion que quiera hacerse
al contenido de este manual. Asi que, si tienes algo que decir, por
favor, escribenos a praderwilliandalucia@hotmail.com. Entre
tod@s, la informacion puede ser mejor, mas detallada y completa.

Gracias.
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I. Glosario

Actitud La tendencia o predisposicion aprendida, mas o
menos generalizada y de tono afectivo, a responder de un modo
bastante persistente y caracteristico, con referencia a una situa-
cion, idea, valor, objeto o clase de objetos materiales, o a una
persona o grupo de personas. Posee tres componentes:

e Cognitivo, formado por las percepciones y creencias hacia
un objeto.

¢ Afectivo, el sentimiento en favor o en contra de un objeto
social.

¢ Conductual, la tendencia a reaccionar hacia los objetos de
una determinada manera. Es el componente activo de la acti-
tud.

Agresividad Es un estado emocional que consiste en senti-

mientos de odio y deseos de dafar a otra persona, animal u ob-
jeto. La agresion es cualquier forma de conducta que pretende
herir fisica y/o psicoldgicamente a alguien. La agresividad es un
factor del comportamiento normal puesto en accion ante de-
terminados estados para responder a necesidades vitales, que
protegen la supervivencia de la persona y de la especie, sin que
sea necesaria la destruccién del adversario.

Ansiedad Es una emocidén que surge en las situaciones que
percibimos como amenazantes o de peligro. Pone en marcha
nuestro sistema nervioso auténomo para protegernos de lo
gue percibimos nocivo, activando diferentes respuestas orga-
nicas y psicolégicas que pretenden mantenernos alerta. Las re-
acciones que surgen en nosotros ante las percepciones de
peligro son automaticas y nos preparan para la lucha o la huida.

Aprendizaje Es el proceso a través del cual se adquieren
nuevas destrezas, conocimientos, conductas o valores como re-
sultado del estudio, la experiencia, la instruccién y la observa-
cion, entre otros. Implica un cambio duradero en la conducta
gue se generaliza mas alla del lugar en el que se realiza su ad-

quisicion.

Autocontrol Es la capacidad que nos permite con-
trolarnos a nosotros mismos, nuestro comportamiento y emo-
ciones, y no que éstas nos controlen, eliminando la posibilidad
de elegir lo que queremos sentir y hacer en cada momento de
nuestras vidas.

El autocontrol indica el dominio que una persona puede
tener de sus reacciones, sentimientos e impulsos a través de
una determinacion voluntaria para poder hacerlos surgir o cre-
cer, mantener o someter segun su libre decisiéon. Mas breve-
mente “autocontrol” indica la capacidad de gestion eficiente del
futuro.

Cabezoneria Empecinamiento. Mantener la actuacion u opi-
nién sobre algo aunque existen pruebas o datos que demues-
tren que no tenemos razén en nuestra forma de actuar o
pensar.

Capacidades cognitivas Son facultades de pensamiento, po-
sibilidades de procesar informacién que captamos a través de
los sentidos y emplearla para comportarnos en consonancia con
el entorno en el que nos desenvolvemos.

Castigo Ocurre cuando la repuesta instrumental va seguida
de un estimulo negativo. El resultado es, como predice la ley
del efecto, disminucién de la conducta.

Comportamiento Técnicamente, en Psicologia, el compor-
tamiento se define de dos maneras:

1. Todo lo que un organismo hace frente al medio.

2. Cualquier interaccién entre un organismo y su am-
biente.

Conducta Es el conjunto de actos y comportamientos exte-
riores de un ser humano y que por esta caracteristica exterior
resultan visibles por otros. Las actitudes corporales, los gestos,
la accion y el lenguaje son las cuatro formas de conducta que
ostentan los seres humanos. Basicamente, la conducta es la he-
rramienta de reaccién que tenemos todos ante las distintas cir-
cunstancias de la vida a las cuales nos vamos enfrentando.

La conducta esta regida por tres principios:

- casuistica porque supone que toda conducta obedece a

una causa concreta, es decir, ante una situacion determinada,
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los seres humanos tendemos siempre a comportarnos
de una manera y no de otra.
motivacion que implica que toda conducta siempre es-
tara motivada por algo, una respuesta a un estimulo determi-
nado que recibimos.
finalidad que reza que todo comportamiento siempre
persigue un fin.

La conducta estd formada por patrones de comportamiento
estables.

Culpa Emocidn negativa que genera sensaciéon de pesar y
carga. Te hace sentir inutilizado en el presente por algo que
segln tu propio juicio hiciste mal en el pasado. Depende de tu
codigo moral, que es algo que poseemos de forma consciente
o inconsciente, sobre lo que consideramos correcto o no y que
marca nuestro comportamiento.

Discapacidad Es un término general que abarca a las defi-
ciencias, limitaciones de la actividad y restricciones en la parti-
cipacion. Es un fenémeno complejo que refleja las interacciones
entre las caracteristicas del organismo vy las caracteristicas de la
sociedad en la que vive (OMS).

Emocidn Es un fendmeno psicofisiolégico que incrementa
nuestra capacidad de adaptacion al medio, si tenemos capacidad
parainterpretarla y responder a ella oportunamente. Nos afecta
a nivel fisico, de pensamiento y de comportamiento. Es una re-
accion subjetiva al ambiente, que viene acompariada de cambios
fisicos. Involucra un conjunto de pensamientos y creencias sobre
el mundo que empleamos para valorar una situacion concreta.
En definitiva, son estados afectivos con una clara funcién adap-
tativa.

Ira Es una emocion totalmente normal y generalmente sana.
Pero cuando esta fuera de control y se vuelve destructiva,
puede conducir a diversos problemas. Es un estado emocional
que varia en intensidad, yendo de la irritacion leve a la furia in-
tensa. Como otras emociones, esta acompafiada de cambios fi-
sioldgicos y bioldgicos. Cuando una persona se enfada, su ritmo
cardiaco y presidn arterial aumentan, al igual que los niveles de
las hormonas adrenalina y noradrenalina. La ira puede ser de-

bida a acontecimientos externos o internos. Podemos enfa-

darnos con una persona especifica (como un compa-
fiero de trabajo o supervisor) o un acontecimiento (un atasco
de trafico, un vuelo cancelado), o bien la ira puede aparecer al
preocuparse y rumiar problemas personales. Lo recuerdos de
acontecimientos traumaticos o que nos hicieron enfadar pue-
den también desencadenar este tipo de emociones.

Manipular Generar mediante el propio comportamiento o la
propia expresién de ideas, la modificacion en el comporta-
miento o la expresion de ideas de los demas, en la direccidn de
nuestros deseos, sin que exista por nuestra parte una exposi-
cién expresa de esta intencion.

Memoria intencional Se refiere a la recoleccidn consciente
de acontecimientos recientes, aprendidos precisamente con la
intencidn de recordarlos. La expresidn se refiere a procesos que
tiene lugar en el momento de la recuperacion. Es un tipo de me-
moria en la que el sujeto se da cuenta de lo que aprende y pro-
cesa conscientemente la informacién.

Memoria en funcionamiento. Es un tipo de memoria prima-
ria, que se aplica a la realizacién de una tarea concreta. Se refiere
a las estructuras y procesos usados para el almacenamiento tem-
poral (memoria a corto plazo) y la manipulacién de la informa-
cién. Permite mantener activada una cantidad limitada de
informacién necesaria para guiar la conducta "online". El sujeto
necesita disponer de una representacion mental tanto del obje-
tivo como de la informacién relevante no sélo acerca del estado
actual sino también en relacién a la situacion futura.

Obsesivo-compulsivo (comportamiento) Es un trastorno del
comportamiento que consiste en que las personas tengan pen-
samientos persistentes que no desean pero no pueden evitar, y
que a tenor de éstos repitan ciertos comportamientos (compul-
siones), una y otra vez, generalmente de forma idéntica. Los
pensamientos indeseados generan una ansiedad que solamente
se libera o resuelve con la realizacidn de los rituales comporta-
mentales que se han elaborado por el sujeto de forma involun-
taria y extremadamente rigida.

Pataleta Cuadro en forma de lloros, gritos y movimientos
incontrolados. Es una forma de expresidn o comportamientos
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destructivos aparentemente incontrolables que apare-
cen como respuesta a necesidades no satisfechas.

Rabietas Son la manera en la que un nifio de corta edad ex-
presa sus emociones fuertes antes de aprender a expresarlas
de una forma socialmente aceptable. Es una forma por la que el
nifio comunica sus sentimientos, las sensaciones que le frustran
y le ocasionan rabia, dolor, vergiienza.

Razonamiento La facultad humana que permite resolver
problemas.

Se llama también razonamiento al resultado de la actividad
mental de razonar, es decir, un conjunto de proposiciones enla-
zadas entre si que dan apoyo o justifican una idea. El razona-
miento se corresponde con la actividad verbal de argumentar.
En otras palabras, un argumento es la expresion verbal de un
razonamiento.

Rebeldia Se define como una sublevacion, faltando a la obe-
diencia debida. Inddcil, desobediente, opuesto con tenacidad.
También podemos definir la rebeldia como la actitud de oposi-
cion violenta y tenaz a lo dispuesto o establecido.

La rebeldia incluye todo lo establecido en relacién a conduc-
tas, estructuras, ideas, valores, etc. Los adolescentes manifies-
tan ese desacuerdo, oposicion, sublevacién de distintas formas;
verbalmente (murmurando, gritando, reclamando, etc.), en su
comportamiento (lanzando o golpeando objetos) o de forma
violenta (agresiones fisicas hacia las personas).

Reforzamiento Es el procedimiento mediante el cual se in-
crementa la frecuencia de una respuesta o comportamiento de
modo inmediato. Es la operacién que incrementa la probabili-
dad de la respuesta dada.

Naturaleza de los reforzadores:

Reforzadores primarios. Son aquellos que no dependen de
la historia del sujeto, sino de las caracteristicas bioldgicas.

Reforzadores secundarios. Dependen mas bien de la historia
individual del sujeto.

Reforzamiento positivo. Consiste en administrar una conse-
cuencia tan pronto se emite una conducta determinada. El re-
forzamiento positivo se distingue porque produce
consistentemente un aumento en la probabilidad de presen-

tacion de la conducta.

Reforzamiento negativo Aumento de la probabilidad de la
respuesta como consecuencia de la omisién de un estimulo (ob-
jeto o evento).

Responsabilidad Es un valor que estd en la conciencia de la
persona que le permite reflexionar, administrar, orienta y valo-
rar las consecuencias de sus actos. Nace de la posibilidad de
optar entre diferentes opciones haciendo uso de la libertad in-
dividual.

Sindrome Es un cuadro clinico o conjunto sintomatico que
presenta una enfermedad. Es un conjunto significativo de sinto-
mas y signos, que identifican una enfermedad pero que no ne-
cesariamente deben producirse al mismo nivel ni en su
totalidad en los individuos que la padecen.

Sociabilidad Es la capacidad de interaccionar con otras per-
sonas en un entorno publico en el que se deben conocer, inter-
pretar y seguir las pautas que se comparten en el grupo en el
gue nos encontramos inmersos.
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II. Ayudas y subvenciones

Centro de Valoracion y Orientacion de nuestra Pro-
vincia

Centros de ambito provincial o comarcal destinados a la va-
loracion y orientacion de las personas con discapacidad. Corres-
ponde a estos centros la valoracién de la discapacidad. Sus
funciones son:

La prestacion de servicios de informacion y asesoramiento
general.

Diagndstico, valoracion, calificacion y orientacién de perso-
nas con discapacidades fisicas, sensoriales y/o psiquicas.

Logopedia, estimulacién temprana, psicomotricidad, fisiote-
rapia y psicoterapia en régimen ambulatorio.

Valoracion y orientacion en formacion y empleo y formacion
ocupacional.

Cuenta con médicos rehabilitadores, psicélogos, pedagogos,
trabajadores sociales, monitores ocupacionales, logopedas, psi-
comotricistas, técnicos en estimulacion tempranay personal ad-
ministrativo.

En estos centros se expide el Certificado de Discapacidad,
gue tienen como objeto valorar el grado de discapacidad de las
personas con discapacidad para poder ofrecer los servicios y
prestaciones que mejor se adapten a sus capacidades.

La discapacidad la certifican: Un/a médico, Psicdlogo/ay tra-
bajor/a Social.

La documentacién que hay que presentar se detalla a conti-
nuacion:

- Fotocopia y original del DNI de la persona solicitante.

- En caso de extranjero residente, fotocopia de la tarjeta
de residencia.

- En caso de que la persona para la que se solicita el cer-
tificado de discapacidad, esté incapacitada o sea menor sin DNI,
fotocopia del DNI del representante legal o guardador de hecho
y fotocopia de la resolucion de incapacidad.

- Fotocopia y original de todos los informes médicos y/o
psicoldgicos que posea.

- En caso de renovacién por agravamiento, fotocopia de
los informes que dictamine tal agravamiento.

Relacidn de los centros de Valoracion y Orienta-
cion existentes en la actualidad en Andalucia:

Almeria: Carretera de Ronda, 226 (Edificio Bola Azul), 49.
Tfno. 950 017250

Cadiz: San German, 3. Tfnos. 956 00 74 00 / 956 00 70 00

Algeciras: Rincon de Luna s/n. Tfno. 956 66 50 66

Coérdoba: Ronda de los Tejares, 16. Tfno. 957 00 53 00

Granada: Carretera de Alfacar, s/n (Poligono La Cartuja).
Tfno. 958 02 49 00

Huelva: C/ Hermandades s/n. Tfno. 959 00 59 00

Jaén: C/ Linares, 4. Tfno. 953 00 29 00

Malaga: Plaza Diego Vazquez Otero, 5 (Edificio Torre Alme-
nara). Tfnos. 951 03 67 00 /951 03 67 08

Sevilla: C/ Madre Dolores Marquez s/n (Edif. Puerta de Cor-
doba(. Tfno. 955 00 46 00

Servicio de informacion, orientacion y valoracion

Va dirigido a facilitar informacion y asesoramiento técnico
para acceder a los Recursos Sociales Municipales y otros del sis-
tema de proteccidn social.

Informar, valorar, orientar y tramitar sobre los derechos y re-
cursos sociales existentes, asi como garantizar el acceso a los
Servicios Sociales Municipales o de iniciativa Social Publica o Pri-
vada.

La informacidn se puede encontrar en los Centros de Servi-
cios Sociales o Unidades de Trabajo Social de la localidad donde
residamos.

Servicio de ayuda a domicilio

Podran ser usuarios de esta prestacién las personas, familias
u otras unidades de convivencia residentes en el municipio, que
carezcan de autonomia personal de tipo parcial o total, temporal
o definitiva para permanecer en su medio habitual de vida.

Tareas y actividades cotidianas que se realizan en el hogar,
destinadas al apoyo de la autonomia personal y familiar.

Actividades y tareas cotidianas que recaen en el propio des-
tinatario de la prestacion, dirigidos a aumentar su bienestar per-
sonal y social.

La informacion se puede encontrar en los centros Sociales o

Unidades de Trabajo social de la localidad donde resida.
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Teleasistencia

Este servicio constituye un instrumento basico para propor-
cionar a las personas en situacién de dependencia y a sus fami-
liares un mayor grado de autonomia.

Va dirigido a mayores y/o personas discapacitadas y personas
en situacién de dependencia que viven solas y en situacion de
riesgo. El grado de discapacidad ha de ser igual o superior a 65%.
Ademas, deben disponer en su domicilio de linea telefénica y
suministro eléctrico.

El servicio que presta es:

Apoyo inmediato a través de la linea telefénica a demandas
de diversas ordenes; angustia, soledad, accidentes domésticos,
caidas...

Movilizacién de recursos ante situaciones de emergencia sa-
nitaria, domiciliario social.

Seguimiento permanente desde el Centro de Atencién me-
diante Ilamadas telefénicas periddicas.

Agenda, para recordar al usuario datos importantes sobre
toma de medicamentos, realizacién de gestiones, etc.

Informacién General.

Puedes encontrar mas informacion en el Departamento de
Servicios Sociales del Ayuntamiento donde residas.

Pagina web: http://www.valinet.org/

Plan de apoyo a las familias andaluzas

Incluye una serie de medidas para personas con discapacidad
como asistencia dental, contratacién de cuidadores/as, centros
residenciales, estancias diurnas, respiro familiar, adecuacién fun-
cional de la vivienda, cuidados de enfermeria a domicilio. Telé-
fono de informacion 900 850 000

Pagina web: http://www.apoyoalasfamilias.es/

Solicitud de valoracion de Ley de Dependencia

El reto es atender a las necesidades de las personas depen-
dientes, bien por sufrir una enfermedad o accidente invalidante
o al llegar a la vejez, apoyandolas para desarrollar las actividades
esenciales de la vida diaria, alcanzar una mayor autonomia per-
sonal y poder ejercer plenamente sus derechos de ciudadania.

Pueden solicitarlas las personas mayores, con discapacidad
fisica, psiquica, intelectual y con enfermedad mental, nifios de
tres afios con graves discapacidades y que hayan sido declaradas

“dependientes”.

Se solicita en la unidad de Trabajo Social del Ayun-
tamiento al que pertenezca el afectado y una vez presentada
toda la documentacion se envia a la Consejeria de Igualdad y
Bienestar Social.

La documentacién a presentar es:

Instancia del Ayuntamiento pertinente, en el que se haga
constar la U.T.S. de referencia del barrio al cual pertenece la per-
sona en situacién de dependencia.

Fotocopia compulsada del DNI del solicitante (excepto para
menores).

Certificado de empadronamiento colectivo e histdrico del so-
licitante.

Certificado de Discapacidad, quien lo posea.

Para menores ademas:

DNI del padre/madre o tutor.

Libro de familia.

Certificado de empadronamiento en este caso de la
madre/madre o tutor (menores de 5 afios).

En caso de que el solicitante tenga representante o guarda-
dor de hecho:

DNI del representante, guardador o tutor.

Resolucion de Incapacidad, documento de guardador de
hecho o representacion mediante mandamiento verbal.

Se entregaran fotocopias y se llevaran los originales para su
compulsa.

Solicitud de la segunda opinién médica

Obtener una segunda opiniéon médica es un derecho de los
usuarios del Sistema Sanitario Publico Andaluz cuando éstos pa-
decen una enfermedad diagnosticada como de prondstico fatal,
incurable o que compromete gravemente su calidad de vida, o
bien cuando el tratamiento propuesto conlleva un elevado riesgo
vital.

Proceso de incapacidad

La incapacitacion es el mecanismo juridico previsto para
aquellos casos en que enfermedades o deficiencias persisten-
tes de caracter fisico o psiquico impiden a una persona gober-
narse por si misma, teniendo como objetivo la proteccion de
los intereses y derechos del incapacitado, tanto a nivel perso-
nal como patrimonial.

Puede iniciar el proceso legal de incapacitacidon de una
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persona, el cényuge o descendientes, o en su defecto,
los ascendientes o hermanos y también el Ministerio Fiscal.
Cualquier persona esta facultada para poner en conoci-
miento del Ministerio Fiscal los hechos que puedan ser determi-
nantes de la incapacitacién. No obstante, la incapacitacién de
menores de edad, en los casos en que proceda conforme a la
Ley, solo podra ser promovida por quienes ejerzan la patria po-
testad o la tutela.
La incapacitacion de una persona vendra dictaminada por
sentencia judicial.
La demanda se presentara en el juzgado de primera instancia
del domicilio donde se reside de manera habitual.
Se podran aportar los siguientes documentos:
Examen psiquidtrico o neuroldgico.
Informes médicos.
Informes sociales.
Certificado de discapacidad.
Examen realizado por el mismo juez al tener una entre-
vista con la persona que se considera preciso incapacitar.
Hay dos tipos:

o Total: la persona asignada por el juez debera regir a la
persona incapacitada y sus bienes.
o Parcial: la persona asignada por el juez, administrara
sus bienes.
Podras encontrar mas informacién en el siguiente enlace:
www.discapnet.es

Pension No Contributiva de Invalidez

Prestaciones econdmicas con caracter mensual. Para personas
gue no reunen las cotizaciones suficientes para solicitar una pen-
sién contributiva. Es una prestacién econdmica periddica que se
reconoce por padecer un determinado grado de discapacidad y
carecer de rentas o ingresos suficientes.

Estas prestaciones aseguran a todos los ciudadanos en situa-
cién de jubilacion o invalidez y en estado de necesidad, una pres-
tacion econdmica, asistencia médico-farmacéutica gratuita y
servicios sociales complementarios aunque no se haya cotizado o
se haya hecho de forma insuficiente para tener derecho a una
pension contributiva.

Han de cumplir los siguientes requisitos:

o Tener 18 afios 0 mas y menos de 65.

e Residir en territorio espafiol, durante 5 afios.

Grado de discapacidad igual o superior al 65%.
Carecer de ingresos o rentas suficientes.

Renta activa de insercion

Es un programa que comprende medidas de politicas activas
de empleo, gestionadas por los Servicios Publicos de Empleo con
la finalidad de incrementar las oportunidades de reinsercion la-
boral, y el abono de una prestacion econémica denominada
Renta Activa de Insercidn, gestionada por el Servicio Publico de
Empleo Estatal, vinculada a la realizacion de las acciones en ma-
teria de politicas activas de empleo que no conlleven retribucio-
nes salariales.

Podran ser beneficiarios de este programa los trabajadores
desempleados menores de 65 afios, que, a la fecha de solicitud
de incorporacion al programa, sean parte de estos grupos:

1. Tener cumplida la edad de 45 afios.

2.  Emigrantes retornados.

3.  Personas discapacitadas.

4.  Victimas de violencia de género.

Requisitos.

o Ser demandante de empleo inscrito ininterrumpida-
mente en la Oficina del Servicio Publico de Empleo durante doce
0 mas meses. A estos efectos, se considerara interrumpida la de-
manda de empleo por haber trabajado un periodo acumulado
de 90 o mas dias en los 365 anteriores a la fecha de solicitud de
incorporacion al programa.

o No tener derecho a las prestaciones o subsidios por
desempleo o a la Renta Agraria.

o Carecer de rentas, de cualquier naturaleza, superiores
en computo mensual al 75 % del Salario Minimo Interprofesio-
nal, excluida la parte proporcional de dos pagas extraordinarias.

A estos efectos aunque el solicitante carezca de rentas, en
los términos anteriormente establecidos, si tiene conyuge y/o
hijos menores de 26 afios, 0 mayores incapacitados, o menores
acogidos, Unicamente se entendera cumplido el requisito de ca-
rencia de rentas cuando la suma de las rentas de todos los inte-
grantes de la unidad familiar asi constituida, incluido el
solicitante, dividido por el nUmero de miembros que la compo-
nen no supere el 75 % del Salario Minimo Interprofesional, ex-
cluida la parte proporcional de dos pagas extraordinarias.

Se computara como renta el importe de los salarios sociales,

rentas minimas de insercidon o ayudas analogas de asistencia
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social concedidas por las Comunidades Auténomas. Se
consideraran rentas las recogidas en el articulo 215.3.2 del texto
refundido de la Ley General de la Seguridad Social.

o No haber sido beneficiario del Programa de renta activa
de insercion en los 365 dias naturales anteriores a la fecha de la
solicitud, salvo que en el momento de la solicitud acrediten la
condicién de persona con discapacidad o de victima de violencia
de género o doméstica.

o Que el desempleado no ha sido beneficiario de tres de-
rechos al Programa de renta activa de insercion anteriores, aun-
que los derechos no se hubieran disfrutado por el periodo de
duracion maxima de la renta.

o Acreditar la condicion de persona con discapacidad en
grado igual o superior al 33%, o tener reconocida una incapaci-
dad que suponga una disminucidn en su capacidad laboral del
porcentaje anteriormente indicado.

o Ser trabajador emigrante que ha retornado del extran-
jero en los 12 meses anteriores a la solicitud, trabajado, como
minimo, seis meses en el extranjero desde su Ultima salida de
Espafia, y figura inscrito como demandante de empleo, siempre
que se reunan los requisitos indicados en el primer apartado, ex-
cepto el de haber permanecido inscrito en los Gltimos 12 meses.

o Tener acreditada por la Administracién competente la
condicion de victima de violencia de género o doméstica, salvo
cuando convivan con el agresor y estar inscrito como deman-
dante de empleo, siempre que se reunan todos los requisitos
anteriores, excepto el de la edad y el de la inscripcion durante los
ultimos 12 meses.

Toda la informacién en:

http://www.inem.es/

Pension por hijo a cargo

Es la asignacion econémica por cada hijo a cargo del benefi-
ciario, menor de 18 afios o mayor afectado de una discapacidad
en grado igual o superior al 65%, cualquiera que sea su filiacién,
asi como por los menores en acogimiento familiar, permanente
o preadoptivo, siempre que no se supere el limite de ingresos
establecidos.

Se considera “hijo a cargo” a aquél que viva con el beneficia-
rioy a sus expensas, siempre que sea menor de 18 afios o siendo
mayor de edad, esta afectado por una discapacidad igual o supe-
rior al 65%.

Los beneficiarios seran:

A) Beneficiarios/as del Nivel Contributivo:

o Las personas afectadas, padre, madre o persona respon-
sable integradas en el Régimen General u otros regimenes, que
se encuentren afiliadas y en alta o en situacion similar a de alta
en el respectivo Régimen al sobrevenir |a situacidn protegida, asi
como los pensionistas de la Seguridad Social y los perceptores de
subsidios y de la prestacidn contributiva por desempleo.

o Que tengan a cargo hijos menores de 18 afios o afecta-
dos por una discapacidad en un grado igual o superior al 65%.

o Que no hayan percibido (si se tiene a cargo hijos/as me-
nores de 18 afios no discapacitados/as), durante el ejercicio an-
terior, ingresos anuales, de cualquier naturaleza, superiores al
limite establecido.

B) Beneficiarios/as del Nivel No Contributivo:

Las personas afectadas, padre, madre o persona legalmente
responsable que cumplan los siguientes requisitos:

o Residir legalmente en territorio espafiol.

o No tener derecho, ninguno de los padres, a prestacio-
nes de esta misma naturaleza en su modalidad contributiva.

o No tener derecho, ninguno de los padres, a prestacio-
nes de esta misma naturaleza en cualquier otro régimen publico
de proteccidn social.

o Tener a cargo hijos/as menores de 18 afios o afectados
por una discapacidad igual o superior al 65%.

o No haber percibido (si se tiene a cargo hijos/as meno-
res de 18 afios no discapacitados), durante el ejercicio anterior,
ingresos de cualquier naturaleza.

C) Otros Beneficiarios/as:

o Huérfanos de padre y madre, menores de 18 afios o
discapacitados en un grado igual o superior a 65%, sean o no
pensionistas de orfandad del Sistema de la Seguridad Social.

o Quienes no siendo huérfanos, hayan sido abandonados
por sus padres, se encuentren o no en régimen de acogimiento
familiar y rednan los requisitos de edad o de discapacidad del
punto anterior.

La solicitud se puede descargar en la pagina Web de la Segu-
ridad Social o bien se puede recoger en los Centros de Atencidn
e Informacidn de la Seguridad Social (CAISS).

Documentos necesarios.

1.  D.N.I del solicitante y/o tarjeta o permiso de residencia

en el caso de ser extranjero.
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Tarjeta de Identificacion Fiscal del solici-

tante.

3.  D.N.lL del otro titular de la patria potestad o tutela.

4.  Libro de Familia o tarjeta no laboral de los hijos a cargo
del extranjero residentes en Espafia.

5. Declaracion de la Renta, o en su defecto, declaracion
de no obligatoriedad de declarar.

6. D.N.l de los hijos a cargo mayores de 16 afios.

Otras ayudas

Ayudas sociales de caracter extraordinario

Son ayudas econdmicas complementarias de caracter ex-
traordinario, a favor de enfermos/as, incapacitados/as, benefi-
ciarios/as del Subsidio de Garantia de Ingresos Minimo, de la
Pensién No Contributiva de Invalidez o Jubilacién y de ayudas
periddicas individualizadas a favor de ancianos/as o

enfermos/as.

Ayudas Técnicas Individuales

Estardn consideradas como ayudas técnicas los instrumentos
o productos de apoyo, cualquier dispositivo, equipo, instru-
mento, tecnologia... fabricado especialmente, o disponible en el
mercado, para prevenir, compensar, controlar, mitigar o neutra-
lizar, deficiencias, limitaciones en las actividades diarias y res-
tricciones en la participacion.

Ayudas a la Movilidad y al Transporte

1 Tarjeta de aparcamiento Se trata de un documento acredi-
tativo de la condicién de persona con discapacidad y movilidad
reducida, para el disfrute de sus derechos especiales en la cir-
culacién de vehiculos.

2 El impuesto de matriculacién El impuesto de matriculacidon
de vehiculos es un impuesto de un 7% o un 12%, dependiendo
de la cilindrada del mismo, que las personas con discapacidad
estan exentas de pagar siempre que cumplan una serie de requi-
sitos.

3 Exencidon impuesto de circulacion.

4 Tarjeta dorada Renfe Es una tarjeta de transporte que pro-
porciona ventajas para viajar en las distintas lineas de RENFE,
tanto al beneficiario como a su acompanfante.

Complemento de alquiler de la Pension de Jubila-

cion e Invalidez en su modalidad No Contributiva

Es un complemento de pension de jubilacion e invalidez en
su modalidad no contributiva. A personas pensionistas de jubi-
lacién e invalidez de la Seguridad Social, en su modalidad no con-
tributiva, que acrediten carecer de vivienda en propiedad y tener
como residencia habitual una vivienda alquilada a propietarios
que no tengan con él/ella relacién de parentesco hasta tercer
grado.
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III. Recetas o . » .
se puede afadir pimienta o hiervas aromaticas segun

Las recetas que se exponen a continuacion son para gusto.
un grupo de entre 6y 8 personas. Todas ellas han sido aportadas
por madres de la Asociacidn andaluza.

4 Gazpacho

1 Puré de calabacin Ingredientes
Ingredientes w Tomates 1 kg.
Calabacines 2 Kilos Pepinos 1 unidad.

Cebollas 2 unidades . Pimiento verde 1 unidad
Quesitos 1 6 2 unidades : Hinojo fresco 1 bulbo
Preparacion . Tallo de Apio 1 unidad
Hervir los calabacines Cebollas 3 unidades
con la cebollay sal unos 15 Ajos 3 dientes
6 20 minutos, dependiendo Aceite de oliva 3 cucharadas
de la olla, cuando estén los Vinagre 2 cucharadas
pasaremos por la batidora y Caldo vegetal o agua 500 c.c.
le afiadiremos los quesitos. Sal y pimienta
Preparacion
Pasarlo todo por la batidora y servir muy frio

2 Puré de calabaza
lgual que el anterior, . 5 Lentejas
pero, empleando calabaza Ingredientes
en lugar de calabacin. 2 pufiados de lentejas por co-
mensal
Cebolla 1 unidad
Tomates 1 unidad
Ajos 1 cabeza
Laurel 2 6 3 hojas
: Calabacin un trozo
3 Puré de brocoli . Berenjena un trozo
Ingredientes , Habichuelas verdes 100 gr.
Brdcoli 1 unidad ' Preparacion
Puerros 100 gr. . Trituramos el tomate y la cebolla y lo vertemos en una olla tritu-
Apio 100 gr. P rado, junto con el laurel, la cabeza de ajo con un corte alrededor, un
Caldo de ave 250 c.c. . chorrito de aceite, sal y agua (dependiendo de la cantidad de lente-
Cebolletas 3 unidades ' jas).
Preparacion . Se pone a hervir unos 15 minutos y afiadimos una patata pe-
Se hierven los ingredientes juntos, quefia en trozos y la verdura segun gusto y se termina la coccién
después se pasa por la batidora agregandole 2 quesitos. Al servirlo cuando las lentejas estén en su punto.
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6 Tomates rellenos con champifiones

Ingredientes

Tomates 8 unidades

Champifiones 1 lata grande

Queso fresco 100 gr.

Cebolleta 1 unidad

Sal y pimienta al gusto

Preparacion

Se lavan los tomates y se corta una tapa alrededor del tallo
para vaciarlo.

Se pasa por la batidora: La pulpa de los tomates, los champi-
fones, el queso fresco, la cebolleta.

Agregamos la sal y la pimienta y rellenamos los tomates.

Lo metemos en el horno a 2002 unos 20 minutos.

7 Berenjenas con champifiones
La misma preparacion que los tomates con champifiones,
pero utilizando las berenjenas.
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Atencion en el Hospital Marino de Hendaya a pacientes que pre-
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