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A pesar de varias décadas de manejo sobresaliente
en el diagnostico del nifio con SPW, muchos
aspectos de conducta continuan siendo complejos
paralamayor parte de los padres y los profesionales.
Incluso los estudios mas superficiales referente a
estos nifios, recalcan que hay una edad en la que
predomina la conducta como aspecto principal a
tratar.

Las descripciones del nifio giran entorno a dos
etapas bien diferenciadas, de los problemas
motores y las dificultades en la alimentacion, y el
retraso en el desarrollo y en el lenguaje.

Sin embargo los problemas de conducta pocas
veces se mencionan, de hecho a los nifios se les
describe como extrovertidos y carifiosos. Sin
embargo en estas descripciones suele aparecer que,
problemas de comportamiento pueden aparecer en
cualquier momento tras la etapa preescolar, y se
pueden intensificar durante la adolescencia.

Por contraste las descripciones de adultos con
SPW a menudo se centran en los aspectos
de conducta. A estas personas se las describe
como extraordinariamente cabezotas, listos,
manipulativos, irritables, de humor variable,
protestones... con tendencia a las rabietas y ataques
de ira, que pueden incluir agresividad hacia ellos
mismos y hacia los otros.

La mentira y el robo no son poco frecuentes.
Asi como las dificultades emocionales e
interpersonales.

Estas descripciones a menudo van seguidas de la
siguiente afirmacion: estos adolescentes adultos,
son extraordinariamente saludables, a no ser que
el factor obesidad lo impida.

Ademés los aspectos fisicos del sindrome tan
apremiante en la primera infancia y la nifiez,
pasan a ocupar un lugar secundario respecto
a los aspectos de conducta en la etapa de la
adolescencia. De hecho a menos que la obesidad
suponga un peligro para la vida, los aspectos de
comportamiento asumen la primacia en lo que son
las preocupaciones de los cuidadores.

Un mal manejo o un mal enfoque de esto
comportamientos puede tener como resultado
trastornos familiares, en la comunidad, en el
empleo. La necesidad de recurrir a consultas de
salud mental, incluso al internamiento. Ademas
es importante conocer los aspectos de conducta
del sindrome para que de esta forma puedan ser
tratados con efectividad.

Este articulo tiene la intencién de comprender las
formas para tratar estos dificiles comportamientos.
Antes de hablar del manejo debemos primero
hablar del porque de estos comportamientos. A
la hora de hablar del porque, ‘primero propondria
dejar de hablar de estas conductas desde un punto
de vista psiquidtrico en el cual la enfermedad
mental, se trata con sustancias quimicas, recibe
una atenciéon excesiva, y enfocarlas desde un
punto de vista neuropsicologico, en las que se
da prioridad al dafio genético del cerebro que
acompaiiado de déficit cognitivos y de aprendizaje
determinan tales comportamientos.

Pasar de un enfoque psiquiatrico a un enfoque de
dafio cerebral, es un cambio grande y significativo,
de hecho si estos problemas van unidos a un dafio
cerebral los modelos de tratamientos, han de
ser radicalmente diferentes. Vamos a regresar al
aspecto que trata estos comportamientos como
dafio cerebral, y mas tarde hablaremos del manejo.
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Daiio cerebral y SPW: El actual fenomeno del
Sindrome Strauss.

El Sindrome Strauss describe un grupo de
conductas neuroldgicas que se han apreciado
en niflos y adultos tras una herida en el cerebro
(comportamientos basados en “instalacion”
del sistema nervioso y no en desordenes
emocionales).

El grupo descrito por Alfredd A. Strauss en los
afos 30, incluye: (1) la habilidad emocional con
o sin rabietas. (2) problemas de atencion que
van desde poca atencion a la perseverancia.
(3) un espectro de la actividad que varia
desde la hiperactividad a la hipoactividad. (4)
aturdimiento.

Este mismo perfil se ha descrito para personas
recuperadas porunainflamacidnel cerebro, nifios
con hiperactividad, aquellos con dificultades en
el aprendizaje y otras aceptaciones patoldgicas
del cerebro. Para ver las implicaciones de este
perfil, bastante parecido en nifios y adultos con
SPW, debemos reconocer que cuando hay un
dafio cerebral en estos jovenes la disfuncién
se manifiesta en tres frente: (1) motor. (2) de
procesado central. (3). comportamiento.

Este perfil variara en intensidad dependiendo
de la gravedad de la desorganizacion cognitiva
reducida por la herida cerebral. Ademas estas
caracteristicas variaran en el tiempo a medida
que el cerebro madure, y también a medida
que el nifio adquiera habilidades cognitivas.
Finalmente ciertos perfiles conductuales son
predecibles segun el area del cerebro que haya
resultado dafada.

La persona con SPW que tiene problemas
motores en forma de hipotonia, siempre quedara
una limitacion. Ademads las personas con SPW
tienen dificultades cognitivas y problemas de
conducta.

Para poyar el argumento de que los problemas
conductuales son el resultado directo de un
dafio cerebral y de problemas cognitivos, vamos
a describir el origen de este dafio que produce
estas dificultades en las personas con SPW.

Caracteristicas cognitivas y de procesamiento
central que producen dificultades de conducta.

Vamos a recurrir a la analogia con un ordenador
para comprender la raiz y tipo de dafio cerebral, que
constituye el sustrato de las dificultades de conducta
apreciadas en las personas con SPW.

Componentes de un ordenador personal son: (1) el
hardware (2) un disco duro que permite que los
programas funcionen y que marca la velocidad y la
memoria del ordenador. (3) programas especificos
de procesamiento de textos, de graficas...

Cuando el ordenador se estropea se acusa a sus
componentes como causa de ello, el problema
puede ser que este en el hardware. Quizaés el equipo
se ha caido al suelo sufriendo un dafilo mecanico,
que impide a los otros componentes empezar a
trabajar. Quizas el problema puede centrarse mas
en el hardware. O puede que los discos que recogen
la informacion estén dafiados.

Otras causas podrian estar también en el sistema
operativo. Otras causas individuales pueden
presentar errores. Ademas a veces el programa
de procesador de textos funciona bien, mientras
que el sistema matematico no. Por ultimo nuestro
ordenador puede funcionar perfectamente, pero un
aumento en la tension eléctrica transitorio, puede
ocurrir dafiando todos los programas de tal forma
que el ordenador nunca funcionara tan bien como lo
habia hecho hasta entonces.

Como con el ordenador, el cerebro humano puede
estar daflado mecéanicamente pro malformaciones
congénitas, accidentes, tumores, derrames internos
o como es el caso de las personas con SPW, por una
alteracion genética en las células. Nuestro cerebro
puede experimentar subidas de tensidn transitorias.
Realmente llamamos a esto secuestro o detencion.

Nuestros cerebros pueden tener una gran capacidad
de almacenamiento y un sistema operativo que
permita que trabaje rapidamente, o una capacidad
de almacenamiento pequefia y un sistema operativo
lento.

también hay los que tienen una gran capacidad
de almacenamiento y sin embargo funcionan
lentamente. Cuando un cerebro trabaja tan
lentamente que nunca llegue a concluir una tarea,
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denominamos a este fendmeno mental retraso.
Nuestro cerebros pueden tener errores especificos
de programa, los cuales denominamos dificultades
de aprendizaje. también se pueden tener dificultades
de aprendizaje verbales, equivalentes a un error en
el programa procesador de textos, o dificultades de
aprendizaje matematicos similares a un error en el
programa matematico del ordenador.

Para finalizar podemos tener problemas en
el almacenamiento o en la recuperacion de la
informacion, que generalmente denominamos
dificultades de aprendizaje del procesado.

Las personas con SPW tienen distinto tipo de
dafio cerebral. Son el resultado directo de un dafio
mecanico que ocurre por una alteracion genética en
cada célula del cerebro. Interpretaciones previas se
centraban en alteraciones de la funcién de la parte
del cerebro llamada hipotdlamo. Sin embargo se
ha prestado menos atencidn a otras consecuencias
de este dafio genético, tales como “problemas
en el disco operativo” y “errores especificos de
programas’.

Como resultado de este dafio todos los PW tienen
problemas cognitivos, estas dificultades aparecen
en cuatro dimensiones por separado: (1) para
muchos un retraso mental global o una lentitud
en el aprendizaje. (2) un modelo independiente
de dificultades de aprendizaje en el campo de la
memoria a corto plazo, y déficit en el procesado
secuencial. (3) problemas para secuenciar el
lenguaje. (4) fallo en el desarrollo de las habilidades
cognitivas.

Desde la primera vez que se describi6 el SPW, el
retraso mental se ha considerado como una parte
integrante de este. Sin embargo algunas personas
con el sindrome han realizado test de inteligencia,
y han obtenido resultados dentro de los parametros
normales. Independientemente de la puntuacion
que haya obtenido el individuo con SPW, tras un
examen mas minucioso, se ha comprobado que
tanto sus perfiles cognitivos como funcionales se
acercan mas a los de los individuos con problemas
graves de aprendizaje y lenguaje.

Ademas una persona con SPW que tiene un CI
del 98 esta a menudo tan seriamente impedida por
dificultades de aprendizaje y habla, que cuando
llega a adulto se comporta como una persona con un
ligereo retraso mental. Por el contrario personas con

SPW y cCI proximo a los 60 a menudo presentan
una fuerza sorprendente, a demas las dificultades en
el habla han sido bien documentadas y no necesitan
ser mas discutidas.

Quizas lo mas importante para la comprension de
los aspectos de conducta, sea el modelo concreto
de dificultades de aprendizaje recientemente
detalladas

Dificultad en el aprendizaje.

Dikens intentd6 orientar el problema de las
dificultades de aprendizaje de esta poblacion, con
independencia del CI. Mediante el cuestionario de
valoracion Kaufman establecieron un numero de
fuerzas y debilidades. Entre las debilidades aparecian
la memoria a corto plazo, y el proceso secuencial..
Mientras que la memoria a largo plazo, las agilidades
por repeticion y partes de la informacion, figuran
entre las fuerzas. Proceso simultaneo o la habilidad
para ver u oir un modelo entero, son consideradas
como fuerzas relativas. No se puede minimizar
el impacto de este modelo de dificultades en el
aprendizaje, tanto en los logros académicos y de
consulta ( independientemente del nivel de CI).

Dificultades de aprendizaje en el SPW, y su
impacto en la conducta.

El procesamiento secuencial o la produccion,
necesitan el discernimiento de las ordenes
temporales o la integracion de elementos separados
dentro de grupos cuya naturaleza esencial es
temporal (Levine 1987).

Los datos secuenciales pueden procesarse
visualmente o cinematicamente. Cuando existen
déficit en el procesamiento secuencial la toma de
informacion, y la produccion de respuestas ala
informacion, pueden verse dafiadas. En el mundo
académico tales déficit conducen a una rapida
descodificacion y mas tarde a deficiencias en la
comprension de la lectura.

Se da deficiencia en el dominio de las tablas de
multiplicacion, y dificultad en el aprendizaje para
decir la hora ( por ejemplo: confusion sobre los
conceptos del tiempo y los significados relacionados
con él). Casos en el dominio de secuencias (dias de
la semana, meses del afio) y dificultad para ejecutar
instrucciones que requieran varios pasos.
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Cuando necesitan responder a una tarea, las
personas con dificultades en el procesamiento
secuencial, a menudo muestran dificultades con
las tareas motoras que requieren una secuencia
compleja. Tienen problemas con el habla en relacion
a la secuencia de sonidos, tienen dificultades con
la organizacién narrativa, problemas para resumir.
Muestran dificultades para la repeticion de ideas
0 sucesos, tanto a nivel de la escritura como oral.
Tienen dificultades con el uso del tiempo, muestran
retraso y tienen dificultad para establecer un horario
para terminar las tareas, especificamente cuando se
trata de proyectos a largo plazo.

Estas personas tienen problemas para recordar lo
que tienen y hacer y cuando lo tienen que hacer,
y de identificar la orden para comenzar una tarea.
Puesto que la mayor parte de las tareas académicas
necesitan una cierta habilidad para decir: “primero
hago esto, luego hago eso..” las personas con déficit
secuenciales a menudo se sienten abrumados y
perdidos en mitad de un acto de comprension, o
traduciendo una secuencia. Les lleva a una ansiedad
constante. Se muestran constantemente confusos y
son incapaces de solucionar esta confusion.

Otros déficit cognitivos de orden superior.

Los nifios con dificultades de aprendizaje, a
menudo se ven impedidos para adquirir y usar
un pensamiento cognitivo de orden superior.
Esto incluye un escaso desarrollo y utilizacion
de estrategias para resolver problemas. Una débil
metacognicidon, una abstraccion ineficaz y un
deficiente razonamiento deductivo. Una limitada
formacion de conceptos, y una pobre apreciacion
de las reglas. Puesto que las personas con SPW
muestran déficit en todas esta areas a continuacion
vamos a hacer una breve descripcion de cada una
de ellas.

Escaso desarrollo o de utilizacion de las
estrategias de resolucion de problemas.

Levine se da cuenta de que la aplicacion consciente
de una estrategia para solucionar un problema,
y la habilidad para evaluar y utilizar estrategias
alternativas van dos factores que facilitan la
resolucion de retos intelectuales. La mayor parte de
los nifios con problemas secuenciales de aprendizaje,

fallan al usar estas estrategias de una forma efectiva,
ya que les falta esa habilidad para planear y ordenar
los pasos necesarios que nos lleven a solventar el
problema. Se ha encontrado que muchos de los
nifios con este déficit, son extremadamente rigidos e
incapaces de alterar el curso de sus propias acciones
cuando yuan técnica en concretos les falla. Esta
falta de flexibilidad y “terquedad” de perspectiva,
es una de las descritas con mayor frecuencia como
dificultades relacionadas con la conducta de las
personas con SPW. Sin embargo a menudo todo
esto no se ve tanto como un problema académico,
sino como un problema cuyos efectos alcanzan el
terreno del personal y del comportamiento, donde un
repentino cambio de planes o actividad, excusa una
respuesta de conducta desmesurada, y afirmaciones
tales como ““ pero dijiste que ibamos a hacer, o que
ibamos a ir.”. En ese momento la persona aparece
completamente incapaz de ver lo que el resto del
entorno veria como solo sentido comun, y que a
menudo desemboca en una rabieta y agresion.

Metacognicion débil.

La metacognicion se define como la
habilidad para reflejar en el pensamiento propio,
y conceptualizar los conceptos de aprendizaje
necesarios para afrontar las tareas. Los déficit
secuénciales de la persona con SPW y su
inflexibilidad cognitiva, limita su capacidad para
un autocontrol metacognitivo, la mayor parte de las
descripciones de los nifios mas mayores subrayan
su naturaleza egocéntrica. Se ha observado que no
pueden ver mas alld de sus narices, esto parece
ser un fallo metacognitivo asociado con sus
dificultades de aprendizaje.

La abstraccion ineficaz y deficiente razonamiento
deductivo.

Los nifios con problemas de aprendizaje a menudo
son muy concretos y tienen problemas con los
conceptos abstractos, y los problemas de simbolos.
Este déficit muestra dificultad en establecer
deducciones , problemas para aprender de la
experiencia, y dificultad para captar el significado
completo de lo que se esta diciendo, y la légica
que hay detras de ello. Sus traslaciones verbales
de lo que se les acaba de decir, a menudo deja al
interlocutor desconcertado preguntandose como
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sus palabras pudieron generar tal confusion,
mas del fallo para aprender de la experiencia,
es frecuentemente una caracteristica descrita en
las personas con SPW, y constituye la base en
el fallo de la mayor parte de los programas de
modificaciéon e conducta.

Dificultad para la formacion de conceptos, y poca
apreciacion para la aplicacion de las reglas.

Los nifios con déficit secuenciales parecen ser
capaces de aprender conceptos y reglas a base
de la memoria de repeticion, pero muestran
dificultad para comprender como y cuando tienen
que aplicarlos. A veces pueden aplicar una unica
regla para todas las situaciones, o por el contrario
no generalizar nunca. El resultado del ajuste de
una regla y la situacion, a menudo aparece como
hecha a su propia medida y bastante artificial
para un observador cualquiera. De nuevo ambos
aceptos de esta disfuncion se observan a menudo
en personas con SPW.

Aspectos emocionales e interpersonales de las
personas con SPW.

Paradetallarlosaspectosemocional,interpersonales
y personales de las personas con SPW, retomamos
las explicaciones clinicas que muestran al joven
y al adulto como extraordinariamente cabezotas,
tercos, listos, manipuladores... Cuando uno se
encuentra con esta descripcion y no tienen cuenta
el perfil, asi como los déficit de aprendizaje, y el
comportamiento derivado de tales déficit, uno
concluye que se trata de la descripcion de una
persona que en el mejor de los casos tiene unas
alteraciones en su personalidad, y en el pero de
los casos que se trata de una persona detestable,
desagradable, una persona que necesita que le
ensefien una cosa o dos. Sin embargo cuando
estas descripciones se asocian a secuencias en
la conducta, derivadas de las dificultades en el
aprendizaje aparece una imagen completamente
diferente, de lo que la persona con PW es.

Asi como una acercamiento diferente al trato de
estas discapacidades. Como ya ha sido mencionado,
las personas con SPW tienen déficit en el
procesamiento secuencial, en la memoria a corto
plazo, problemas en el habla y déficit cognitivos de

orden superior. Ademas de un claro retraso mental.
También sabemos que estas personas pueden
mostrar problemas temporales de comprension (
mafiana,. No ahora, proximo mes, ...) dificultad para
descubrir y realizar los distintos pasos que implica
una tarea, dificultades para cambiar de punto de
vista, por ejemplo vamos a hacer esto, tenemos que
hacer eso.

Comportamiento aleatorio que se muestra como
impulsivo ( no secuenciado o bien planeado),
dificultades para comprender y secuenciar las
interacciones secuenciales, egocentricidad,
especificidad, incapacidad para cambiar el enfoque o
la perspectiva, falta de empatia, pobre razonamiento
deductivo, pobre aplicacidon y apreciacion de las
reglas, rigidez, ansiedad y frustracion.

Por otra parte, fuerzas relativas en torno a temas
relacionados con el espacio y los sonidos, muestran
que son capaces de ver a quien se pueden camelar
facilmente, y son muy buenos con juegos como
los puzzles o los buscadores de palabras. Estudios
realizados desde un marco conductual, afirman
la existencia de este perfil. Tanto la observacion
clinica como los datos empiricos apoyan que
hay un aspecto conductual comun, asi como una
descripcion interpersonales de las personas con
SPW. Muestra una relacion entre la discapacidad
de aprendizaje y su perfil de comportamiento.
Teniendo en cuanta el componente conductual, el
SPW podria considerarse como dentro del espectro
de enfermedades neuroconductuales como el
autismo, la HDHD (hiperactividad con déficit de
atencion), el sindrome X-Fragil... Resumiendo estos
comportamientos se definen mejor como el resultado
de un traumatismo cerebral. No obstante se trata de
un traumatismo genético, esto no quiere decir que
ademas de los comportamientos que se reciban del
desorden neurolégico, haya también reacciones
psicologicas y otras situaciones estresantes que
puedan o no influir en las dificultades de conducta.

Sin embargo para estos comportamientos
producidos por un desorden organico, son la
mayoria de los vistos en las personas SPW, los
enfoques neuroconductuales especializados, son
mas eficaces. Pero es necesaria una gran precaucion
para evitar que estos problemas en el SPW sean
entendidos como problemas psiquiatricos, ya

que los tratamientos de estos dos grupos son
conceptualmente y en la practica muy diferentes.
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Tratamiento, control de la

conducta.

manejo y

Puesto que por definicion las personas con
retraso mental tienen limitaciones cognitivas,
los tradicionales tratamientos psicoterapéuticos
han sido reemplazados por tratamiento de la
conducta. De hecho estos procedimientos son
los que en su mayoria se utilizan para tratar y
controlar las multiples dificultades emocionales,
y de comportamiento que presentan las personas
con retraso mental.

Los tratamientos se utilizan para parar o reducir
la frecuencia, duraciéon e intensidad de las
conductas inapropiadas, o bien para aumentar
las apropiadas.

Para estos procedimientos resulta fundamental
asumir que incluso la persona con mayor
dificultad cognitiva puede aprender, a
experiencia de asociar comportamiento y
consecuencia. Estos comportamientos a veces
tienen éxito cuando se trata de incrementar
ciertas conductas en personas con SPW, pero en
fracasa al intentar eliminar los comportamientos
inadecuados del desorden neuroldgico.

Por definicién estos comportamientos no se
deben a la funcion del aprendizaje, sino a una
funcion del sistema neuroldogico que acompaia
al Sindrome. Vistos de otro punto de vista, estos
métodos afectan al aprendizaje y al cambio a
través de usos de métodos reactivos, a menudo
el castigo.

Déficit secuenciales que aparecen en personas
con SPW sugieren que un enfoque del
comportamiento reactivo (cuando hago esto,
esto sucede), puede ser ineficaz y de hecho lo
es, ademds el hambre biologica en personas
con SPW y su vulnerabilidad emocional anulan
el aprendizaje. Un error en los tratamientos
conductuales a menudo provocan, escalada en
la medida de castigo, un empleo de sustancias
toxicas para el control de la conducta.

La sicologia y el metabolismo de las personas
con SPW, es tal que la mayor parte de estos

medicamentos  son  ineficaces.  Aquellos
pocos que producen wuna alteracion en
el comportamiento, poseen unos efectos

secundarios que la depresion de la funcidn
cognitiva, una incremento del apetito y del peso,
que hace que no se les tenga en consideracion.
Ademds estos métodos son mecanismos de
control a corto plazo, que usados como tunica
herramienta son insuficientes para facilitar un
mejoramiento de la conducta a largo plazo.
Después de todo lo dicho en estas paginas ;que
podemos hacer?.

Manejo de la conducta, no modificacion en la
conducta.

Mejor tratamiento para estas personas, sera
aquel capaz de entender los comportamientos
como una expresion unica de dafio cerebral, mas
que como crisis y abscesos. En este marco las
estrategias empleadas, reconocen la cognicidad
de la conducta y buscan emplear estrategias
que supongan el disminuir la frecuencia en la
manifestacion de estos comportamientos, pero
no eliminarlos o curarlos.

La analogia de una enfermedad que conlleve
crisis o convulsiones, el neurdlogo necesita
emplear medicamentos que reduzcan las crisis a
lo minimo, con el reconocimiento que sin dicha
medicacién las crisis volverian, ya que con
dicha medicacion las crisis permanecen bajo un
control predecible.

De forma similar, trabajando con los
aspecto neuroconductuales del SPW, estos
comportamientos deben ser vistos como

cronicos y que aspectos del sindrome como las
crisis cuando la conducta esta bien dirigida,
pueden ser minimizados, pero cuando el control
disminuye vuelven a aparecer. Las estrategias
para el manejo de la conducta deben orientarse
a la prevencion de situaciones que favorezcan
tales comportamiento.
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Manejo de la conducta.

Las estrategias en el manejo del comportamiento
se distinguen de las de modificacién o cambio
de comportamiento en los siguientes aspectos:
(1) los procedimientos de manejo de la conducta
son previos al problema. (2) los procedimientos
de manejo de la conducta eliminan o minimizan
las condiciones que promueven los problemas de
conducta. (3) los procedimientos de manejo de la
conducta presentan o favorecen las condiciones
para conductas apropiadas, y disminuyen la
oportunidad de que se den comportamientos
inadecuados. (4) los procedimientos de manejo,
minimizan la duraciéon e intensidad de los
comportamientos problematicos.

Los componentes de estos procedimientos
incluyen un entorno estructurado, una guia de
actuacion que especifique las reglas, las rutinas,
las horas y las consecuencias. Vamos a ver cada
uno de estos componentes.

Entorno estructurado.

Un entorno estructurado debe anticipar los
aspectos neuroldgicos de la persona con SPW,
tanto en fisico como el de toma de decisiones
necesitan estar estructurados. Los cuidadores
de las personas con SPW, son los responsables
de entregar un medio seguro para ellos, tanto
en su vida como en el trabajo, ya que la mayor
parte de los adultos no son capaces de tomar
decisiones correctas para si mismos.

ademads el dinero ha de ser controlado para que
no gaste en comida, mas alla de lo permitido
por el programa dietético. ademas algunos de
ellos han de ser controlados en las llamadas
telefonicas que realizan, ya que sabemos de
casos que han llegado a pedir por teléfono hasta
100 pizzas. En otros casos ha aparecido un
cargo a la tarjeta de crédito de los padres de 400
dolares en caramelos, y en casos similares una
vez que han descubierto las posibilidades que
tiene el teléfono.

El entorno fisico ha de estar disefiado de tal
manera que el acceso a la comida, y la basura no
sean visibles ni accesibles para ellos. Esto por lo
general implica cerrar bajo llave los armarios,
despensas, frigorificos y toda la cocina en
general. Sabemos de un joven PW que se cold
en el sotano, y consumié de una sola sentada
todos los envases enlatados que habia en la casa
para todo el invierno. Por tanto cualquier area de
comida debe también ser cerrada.

En cuanto al entorno fisico, incluido el
trasporte a este y de este, debe tener en
cuenta la extraordinaria habilidad para robar
comida a los otros, o manipular a las otras
personas para que les den la comida. Muchos
programas de mantenimiento de peso han sido
inadvertidamente saboteados por el conserje,
que llevo de buenas intenciones daba caramelos
a la persona con SPW porque sentia pena.
Hay que evitar las areas de distribucion de
comida cuando se hagan excursiones por zonas
recreativas.

Guia de actuacion.

Las reglas, las regulaciones y los procedimientos
deben ser explicados detalladamente, escritos y
expuestos en lugares perfectamente visibles.
Esta guia de operaciones nos ofrece un marco
de aspectos de la vida diaria negociable y no
negociable, han de estar claramente definidos
con anticipacion y ser coherentes en el tiempo.

Ademas ante un problema determinado, esta
guia sirve para reducir las luchas de poder y las
rabietas. ademds de esta guia general cualquier
objetivo individual de conducta también puede
incluirse, asi como los premios o gratificaciones
por los éxitos conseguidos.

Las personas con SPW tienen una gran
dificultad para afrontar los cambios, ya dijimos
anteriormente sus dificultades de aprendizaje.
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Tiempo.

Las personas con SPW entienden el tiempo desde
el concepto del AHORA. No conocen lo que
significa el tiempo pasado y el futuro. ademas las
representaciones visuales del tiempo (calendarios,
graficas, relojes con manillas) pueden ayudar
a estas personas a entender cuanto tiempo falta
para algo, o les puede servir de herramienta
visual cuando espera (siempre impacientemente)
a que llegue la hora de hacer algo.

Como tratar la opcion.

Las opciones sin limites determinados,
generalmente provocan resultados desastrosos
para la persona con SPW. No sera capaz de
tomar una decision y se pondrd nerviosa, o
casi siempre tomara una decision inadecuada.
Las propuestas de eleccidon ofreceran entre dos
o mas alternativas, pero siempre que tengan el
mismo final. ademads se utilizaran frases como:
“rquieres ponerte la falda roja o la verde?,
(quieres ir al zoo o a jugar a la pelota?”, ya
que elegiran una opcion entre dos, mientras
que la frase: “;que quieres hacer hoy?” puede
desencadenar una indecisién que dure horas y
que termine en una rabieta cuando otra persona
al final decida tomar por su cuenta la decision.

Consecuencias.

Las consecuencias reactivas a menudo
desencadenan una lucha de poder y rabietas,
ademas se deben aplicar sin falta. Cualquier
cambio produce un desmoronamiento de
la estructura en su personalidad. Esto es
importante si tenemos en cuenta que la persona
con sindrome PW pocas veces armonizara con
los puntos de vista de los otros, y los manipulara
casi a su antojo. Lo mas eficaz serd provocar
comportamientos deseados mas que castigar
los comportamientos indeseados. Por ejemplo
se gana 25 puntos si durante 4 horas no hay una
rabieta, y son necesarios 100 puntos para hacer
una llamada por teléfono.

Plan anticipado.

Una buena intervencion significa siempre
anticipar el mafiana, la semana proxima, las
situaciones nuevas, los cambios de planee.... Una
excursion escolar puede ser un éxito o un fracaso
segiin de haya adecuado el plan. El planear los
almuerzos, establecer reglas, predeterminar
y establecer horas para pasar en un sitio. Una
vision clara de la autoridad y refuerzos o
recompensas por anticipado, proporcionan la
estructura par aun comportamiento con mas
libertad y con limites definidos.

Repeticionesrelacionadas conelcomportamiento
y gratificaciones por la flexibilidad.

Todos estos temas vuelven a la persona con PW
vulnerable cuando es necesario un cambio. Una
vulnerabilidad que a menudo se acompafia con
terquedad, negacion para actuar o para cambiar
y que suele acabar en rabieta. Anticipando por
adelantado los posibles resultados y repitiendo
esto da a la persona PW, una estructura de
familiaridad que le permitira afrontar la
situacion de cambio cuando esto se produzca.

Se le puede refrescar la memoria con frases
como: “recuerda que ya lo hemos practicado”.
Acabar un reforzamiento o una gratificacion
inmediata por su colaboracion o flexibilidad
(“has hecho un buen trabajo”), deja el campo
preparado para la proxima vez. Para ilustrar esto
vamos a utilizar un ejemplo de perseverancia
que es tan comun en las personas con SPW.

Estas verbalizaciones repetitivas son quiza uno
de los comportamientos, de las conductas mas
desconcertantes que muestran las personas
con SPW, especialmente a medida que van
creciendo. Son desconcertante por las siguientes
razones: (1) son molestas para quien las escucha
(2) a menudo suelen aparecer cuando se les ha
negado algo, de tal forma que estas repeticiones
parecen mantener vivoun tema que el oyente
gustaria dar por zanjado (3) si no se les devia a
otro tema, pueden acabr con rabietas.
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No es nada facil intervenir correctamente.
De nuevo retomamos las bases de estos
comportamientos.

Nosetratadenifios malos, o conunapersonalidad
despreciable aunque esta puede surgir si no se
actia correctamente con ellos. Se trata mas
bien de una funcién del sistema nervioso en la
cual el encendido y apagado a menudo se queda
atascada en la posicion de encendido. Para usar
una analogia mecéanica es como si una valvula
de cierre de vez en cuando se quedara atascada
en la posiciéon de abierto, dejando escapar el
liquido que hay dentro mientras intentamos
cerrarla. Si logramos aceptar que estas
repeticiones son debidas aun fallo del sistema de
conexidn neuroldgico, podremos entender que el
contenido de estas verbalizaciones no supone un
problema tan grande.

Ademds todos los sintomas de razonar o
contestar a estar verbalizaciones con argumentos
logicos, seran inutiles. Por lo tanto la primera
regla es: “no te obsesiones con razonamientos
o explicaciones”. Establece una rutina donde
no quepan las discusiones y mantenla. “La
discusion se ha acabado, si necesitan pensar mas
sobre este tema, vete a la habitacion hasta que
estés dispuesto a hablar de otra cosa”.

Otra opcion, especialmente para nifios mayores,
puedes establecer un tiempo limite: “hablaremos
de esto solo 5 minutos mas”. seguin dices esto di
a la persona la hora que es y a que hora habrén
pasado los 5 minutos. Al final de este tiempo
recuerda que es la hora para acabar la discusion.
Si es necesario envia al nifio a otra habitacion
o vete tu mismo. No olvides que los PW son
nifios (adultos jévenes primero, y afectados PW
después).

De vez en cuento frases como: “porque lo dije
asi” o “déjalo”, no estan fuera de lugar. La regla
primera sin embargo es no discutir, recuerda
que el contenido no tiene importancia una vez
que la valvula neuroldgica se ha atascado en la
posicidon de abierto. Mientras mas posibilidades
de eleccidon podamos presentarles bien limitadas,

mayor serd la capacidad de saber cuando tienen
que terminar la discusion (por ejemplo: tienes
5 minutos mas ahora, o podemos hablarlo de
nuevo dutrante 5 minutos despuies de la cena).

Para resumir, la calidad de vida de las personas
con PW dependen de la habilidad de los
cuidadores para facilitarles un entorno que este
lo suficientemente estructurado, de tal forma
que se les permita una libertad méaxima de
movimientos y expresion con la proteccion de
una estructura que minimice las interferencias
entre la impulsividad y esa libertad.

Dejar la mente estructurada, de tal forma que
sus dificultades de aprendizaje no se conviertan
en un obstaculo. El adolescente y adulto con
SPW puede ser agradable y encantador. Con un
trato incorrecto apareceran conductas como las
que se han descrito en este articulo.

Mantener la estructura adecuada es wuna
gran tarea, y fallar repercutird en todos pero
especialmente en la persona con PW.
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Tabla 1. Caracteristicas postraumaticas en las lesiones cerebrales y SPW

AREA DANADA CARACTERISTICAS CARACTERISTICAS
DEL CEREBRO DE LA CONDUCTA DEL SPW
LOBULO FRONTAL | Impulsividad Impulsividad
Poca tolerancia frustracion. Poca tolerancia frustracion
Comportamiento obsesivo Comportamiento obsesivo
LOBULO TEMPORAL | Cambios emocionales Cambios emocionales
Agresion Agresion
Perdida esporadica del control Descontrol
AUMENTO DE Rigidez Cognitiva Rigidez cognitiva
PRESION Acumulacion Acumulacion
(una inflamacion o Falta de criterio Falta de criterio
hemorragia) Negacion del déficit Negacion del déficit
Conflictos interpersonales Conflictos interpersonales
CONSECUENCIAS Inestabilidad emocional Inestabilidad emocional
DEL DANO NO depresion depresion
ESPECIFICOS Conducta agresiva Conducta agresiva
Fugas Fugas (para lograr comida)
Hiperactividad Hiperactividad

Tabla 2. El hipotalamo y el SPW
(adaptado de J. Hanchett, M.D., 1992)

HIPOTALAMO SINDROME PRADER-WILLI

Regula el apetito Falta de control interno del apetito que provoca un
aumento de la ingesta, y a menos que se regule, una
obesidad moérbida

Estimula la glandula pituitaria para: Pubertad retrasada e incompleta.

Iniciar la pubertad Baja estatura

Liberar la hormona de crecimiento Hipotonia

Controla las emociones Humos variable
Emociones intensas en los extremos del abanico
emocional.

Regula la temperatura Temperatura anormalmente regulada

Cambios de temperatura anormales

Regula los ritmos bioldgicos Somnolencia diurna
Insomnio por la noche
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