Sindrome de Williams-Beuren

El sindrome de Williams-Beuren

El sindrome fue descrito por primera vez en el afno 1961 por un cardiélogo
neozelandés, el doctor J. C. P. Williams, quien informé de un cuadro clinico
complejo. Los sintomas mas destacados del sindrome consistian en una
expresion caracteristica de la cara (rasgos de elfo, duende...), un retraso
general en el desarrollo mental y un defecto coronario de nacimiento, conocido
como estenosis supravalvular adrtica (ESVA), que se debia a un
estrechamiento de la aorta en las proximidades del corazon.

Paralelamente, un pediatra de la ciudad alemana de Géttingen, el profesor
Beuren, dio a conocer varios casos de ESVA, que presentaban una
sintomatologia similar a la descrita por el Dr. Williams. Posteriormente, el
profesor Beuren demostrd que en estos cuadros clinicos también aparecen
frecuentemente estrechamientos de las arterias pulmonares
(pulmonalestenosis periférica o SP). El cuadro descrito por ambos cientificos es
conocido en Europa, a veces, como el sindrome de Beuren o sindrome de
Williams, aunque se conoce cada vez mas como sindrome de Williams-Beuren.

ilnspiracion para cuentos fantasticos?

Algunos autores consideran que los nifios y nifias con el sindrome de Williams-
Beuren inspiraron historias en que intervenian personajes fantasticos: elfos,
gnomos, duendes, hadas y otros. Se trata de una hipoétesis segun la cual el
folclore y la mitologia parten de acontecimientos de la vida real.

Los rasgos faciales de estos nifios y nifias, en comun con estos personajes
fantasticos del folclore, son: nariz respingona, chata, ojos saltones, orejas
ovaladas y boca grande con labios abultados y rematados por una barbilla
pequefa. Estos rasgos hacen que los niflos con este sindrome se parezcan
entre si mas que a sus parientes cercanos, sobre todo en la infancia.

Los personajes miticos de los cuentos son a menudo musicos y narradores,
mientras los enfermos con el sindrome de Williams-Beuren, a pesar de tener
cocientes intelectuales por debajo de lo que consideramos “normales”, poseen
dotes narrativas fuera de lo comun y un gran talento musical. Como grupo, los
enfermos con este sindrome son gente carifiosa, que inspiran confianza, llenos
de ternura y muy sensibles hacia los sentimientos de quienes les rodean. De
manera semejante, las hadas aparecen frecuentemente como “madrinas”, muy
amables y llenas de gentileza.

Diagnéstico médico

El sindrome de Williams-Beuren es una enfermedad genética causada por la
pérdida de material genético en el cromosoma 7, una delecion que se
denomina submicroscopica porque no se aprecia bien cuando se visualizan los
cromosomas. La magnitud de la delecion puede variar entre individuos. Este
cromosoma incluye el gen que produce la elastina (proteina que proporciona la
fortaleza y elasticidad a las paredes de los vasos sanguineos). Es probable que
la falta de este gen sea la causa de muchas de las caracteristicas fisicas del
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sindrome de Williams-Beuren. En la mayoria de las familias el nifio o nifia con
este sindrome es el unico que tiene esa condicion. Sin embargo, tiene una
probabilidad del 50% de transmitir el sindrome a cada uno de sus hijos.

El sindrome de Williams-Beuren es poco comun (ocurre con una frecuencia de
1 individuo en cada 20.000 nacimientos) que causa problemas médicos y
retardo en el desarrollo. Esta presente en el nacimiento y afecta de igual
manera a hombres y mujeres. Puede ocurrir en cualquier grupo étnico y ha sido
identificado en distintos paises. En Espafa se estima que afecta a unos 200
ninos.

Las repercusiones del sindrome de Williams-Beuren afectan al area cognitiva,
motora y conductual. Un diagndstico certero y lo mas precoz posible es
fundamental para dar consejo genético a la familia, evitar exploraciones
innecesarias y planificar las medidas 6ptimas de seguimiento y tratamiento. Si
no existe la delecion, el diagndstico es probablemente otro, y prondstico y
seguimiento del paciente deben ser diferentes.

Actualmente es muy dificil detectar el sindrome antes del nacimiento. El
diagndstico clinico puede ser confirmado a través de un analisis de sangre. La
técnica hibridacién in situ fluorescente (FISH), prueba microgenética, es un
examen diagndéstico de ADN que detecta la delecion de elastina en el
cromosoma 7 en mas del 98% de personas con sindrome de Williams-Beuren.

Las personas con sindrome de Williams-Beuren presentan predisposicion a
una serie de problemas médicos con una notable variabilidad entre ellos. En
algunos casos los problemas son minimos 0 no se manifiestan en absoluto,
mientras que en otros casos pueden ser bastante severos. Los aspectos
clinicos mas relevantes son:

-Nacimiento: bajo peso y aumento de peso lento.

-Neurologicas: deficiente psicomotricidad, hiperacusia, hiperactividad...

-Piel: fina, vejez prematura, aparicion temprana de canas.

-Problemas de corazén y vasos sanguineos: estenosis.
-Endocrinas-metabdlicas: retraso en el crecimiento, hipercalcemia (alteracion
de los niveles de calcio y vitamina D).

-Musculo-esquelética: hipotonia muscular generalizada, laxitud articulaciones...
-Hernias inguinales (de la ingle) y umbilicales (del ombligo).

-Aparato urinario: incontinencia urinaria y enuresis nocturnas.

-Visual: estrabismo, epicanto (pliegues de los parpados en la zona nasal), iris
estrellados.

Estudios neurolégicos

Los estudios neuroanatémicos indican que los I6bulos frontales y la region
limbica de los lI6bulos temporales estan mejor conservados en los pacientes
con sindrome de Williams-Beuren. La conservacion de la region limbica podria
explicar por qué estos enfermos son bastante emotivos y manifiestan una
notable empatia.
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Las pruebas realizadas en pacientes con lesiones cerebelares por el equipo
encabezado por Steven E. Petersen, de la Universidad de Washington, han
puesto de manifiesto alteraciones de las funciones cognitivas. Hasta fechas
recientes se admitia que el cerebelo estaba asociado sobre todo con el
movimiento. La conservacion relativa de la corteza frontal y el aumento de
tamafio del neocerebelo en los pacientes de Williams-Beuren, junto con la
fluidez de lenguaje, dota de veracidad a la hipoétesis de que el cerebelo
interviene en la elaboracion del lenguaje hablado.

Otros analisis anatomicos recientes podrian explicar el talento musical de los
enfermos con sindrome de Williams-Beuren. La corteza auditiva primaria
(localizada en el I6bulo temporal) y una regién auditiva adyacente, el planum
temporal (importante para el lenguaje y el sentido musical), tienen un tamafo
agrandado en los escasos cerebros de enfermos de este sindrome estudiados
hasta la fecha. Ademas, el tamafo grande del planum temporal es un rasgo
frecuente entre los musicos profesionales.

En pruebas realizadas con las sondas fisiologicas que permiten comparar la
actividad eléctrica en el cerebro, en respuesta a los estimulos gramaticales, por
ejemplo, los individuos “normales” muestran una mayor actividad en el
hemisferio izquierdo que en el derecho, como cabe esperar de una tarea
relacionada con el lenguaje. Pero los enfermos de Williams-Beuren muestran
respuestas simétricas en los dos hemisferios, una sefial de que no se ha
producido la especializacion tipica relacionada con el lenguaje que tiene lugar
en el hemisferio izquierdo.

En definitiva, los estudios sobre el sindrome de Williams-Beuren ponen de
manifiesto que un cociente intelectual bajo puede enmascarar la existencia de
potencialidades y capacidades insospechadas, y constituyen una advertencia
acerca de la intervencion educativa con los grupos de personas etiquetadas
como retrasados mentales, que podrian encerrar un potencial inexplorado que
aguarda para manifestarse a que los expertos y la misma sociedad explore,
investigue y actue en consecuencia.

Estudios genéticos

Estas investigaciones, que en la actualidad se llevan a cabo en varios
laboratorios, comenzaron hace unos 15 afios en los laboratorios del Instituto
Salk de Estudios Biolégicos en La Jolla, California. Bellugi y sus colaboradores
comenzaron a disefiar pruebas para estudiar capacidades especificas y
comparar el grupo de enfermos de Williams con el resto de la poblacion y el
grupo de otros enfermos con alteraciones de sus capacidades cognitivas: el de
los enfermos con el sindrome de Down.

Una posible explicacion de la capacidad para la expresion oral de los afectados

con el sindrome de Williams-Beuren es que su defecto cromosdmico, a

diferencia de lo que ocurre con los pacientes de Down, puede no alterar ciertas

facultades de apoyo del lenguaje. Otros investigadores, por ejemplo, han

sefalado que la memoria a corto plazo para los sonidos del lenguaje hablado, o

memoria “fonoldgica”, que al parecer esta implicada en el aprendizaje de la
Articulo enviado para su publicacion en Profes.net por:

JOSE BARRENA GONZALEZ /| ANA PASSERINI CRESPI
MANUELA NUNEZ REYES / MILAGROS MONTES MACHUCA



Sindrome de Williams-Beuren

lengua y en la comprension, se conserva bastante bien en los pacientes con
sindrome de Williams-Beuren.

Por otro lado, los enfermos de Williams-Beuren realizan peor las tareas que
requieren elaborar las imagenes (dibujar). A menudo los fallos en este tipo de
tareas difieren de los que se dan en los enfermos con sindrome de Down. Esa
discrepancia descarta la hipétesis de que las deficiencias en ambos grupos
posean una base anatdmica-cerebral. En este sentido, los enfermos con
sindrome de Williams-Beuren pueden captar ciertos componentes de las
imagenes, aunque no consigan apreciar el conjunto de la figura; los enfermos
con sindrome de Down, sin embargo, pueden tener mas facilidad para percibir
la organizacion global, pero sin fijarse en muchos de los detalles.

El perfil general que revelan las diversas pruebas cognitivas implica que el
defecto cromosémico en el sindrome de Williams-Beuren no afecta al
hemisferio izquierdo (la regibn mas importante para el lenguaje en la mayoria
de la gente) y en cambio altera el hemisferio derecho (del que depende en
mayor medida la vision espacial). Pero la expresividad emotiva de los pacientes
con sindrome de Williams-Beuren (que también se asocia a la actividad
funcional del lado derecho) hace dudar de una explicacion tan reduccionista.

Sindrome de Down

Sindrome de Williams-Beuren

-Cerebelo pequeno.
-Facultades de apoyo al
lenguaje alteradas.

-Facilidad para la organizacion,
sin fijarse en detalles.

-Cerebelo normal.

-Mejor comprension y creatividad.
Riqueza de vocabulario y fluidez.
-Facilidad para los detalles, pero

no para conjuntos de imagenes.

Diferencias |-No se observa en el cariotipo. |-Se observa en el cariotipo.
-Alteraciones cromosdmicas.
Semejanzas |-Rasgos faciales que los identifican.

-Volumen cortical inferior.

Investigaciones de aspectos del lenguaje

En el afo 2002 se reunieron en el Instituto de Salud Infantil de Londres 45
investigadores con ocasion del Segundo Taller de Sindrome de Williams-
Beuren, organizado por la Unidad de Desarrollo Neurocognitivo. Procedian de
diferentes universidades: Londres, Warwick, Bristol, Essex, Durham, Aston,
Reading, Manchester, Oxford... Informaron sobre las investigaciones llevadas a
cabo respecto a varios aspectos del lenguaje con relacion a:

La memoria

Investigaciones realizadas por Jon Brock, en un grupo de universidades de
Warwick-Sheffield, ponen de manifiesto que las personas con sindrome de
Williams-Beuren tienen mas facilidad para recordar los sonidos de las palabras
que su significado. Estos descubrimientos pueden ser interesantes porque
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algunas personas con este sindrome parecen tener dificultades a la hora de
entender las palabras que usan.

En un estudio realizado con 14 nifios con el sindrome de Williams-Beuren,
estos recordaban mejor las palabras reales que las palabras inventadas, ya
que se apoyan en el sonido. Recordemos que las personas tenemos mucha
mas facilidad para recordar palabras reales, ya que podemos recordar el
sonido y/o el significado, que para recordar las palabras inventadas, ya que
carecen de significado y es preciso recordar como suenan. Otro estudio parece
mostrar que estos nifios y nifias no tienen especial problema a la hora de
recordar el significado de las palabras. Estos resultados son relevantes en
cuanto que algunos investigadores han basado sus teorias del lenguaje en el
sindrome de Williams-Beuren en la idea de que estos individuos tienen un
problema con su capacidad para recordar el significado de las palabras si se
compara con la memoria de los sonidos.

La capacidad cognitiva viso-espacial

Emily Farran, del Departamento de Psicologia de la Universidad de Reading,
ha investigado las variables subyacentes responsables de la debilidad en la
capacidad cognitiva viso-espacial en el sindrome de Williams-Beuren.
Comprobd que las tareas verbales realizadas eran mayores que las no
verbales, que ayudaban “sus habilidades no verbales usando sus
(relativamente mas fuertes) habilidades verbales”.

Estudios realizados sobre la discriminacion de la orientacion, demuestran que
quienes padecen el sindrome son capaces de realizar construcciones de
imagenes mentales. Los resultados desfavorables obtenidos en la rotacion
mental no son consecuencia de la pobre habilidad para la construccion mental
de imagenes, pero si tienen relacion con los elementos orientativos que
requiere la rotacién mental.

En otros estudios sobre comparacion de percepcion y dibujo, los resultados
indicaron que, perceptualmente, las personas con este sindrome no
manifestaban diferencias con relacion a las partes de una imagen como a la
figura en conjunto. Sin embargo, mostraron mas niveles de exactitud al dibujar
las partes de una figura que la figura completa. Ello sugiere que hay algo que
las tareas de produccién (construccion y dibujo) requieren que provoca que
estas personas actuen de forma atipica.

En otro estudio comparando la percepcion, la construccion y las técnicas de
dibujo, los resultados indicaron que estos sujetos no responden de una manera
inusual, sino que la produccion presenta un retraso respecto a la percepcion.
En cuanto a las relaciones espaciales, cuando se les requiere que reproduzcan
una imagen, hay algo que les retiene. Pueden entender relaciones espaciales
como “sobre” o “en”, pero les resulta complicado. Este retraso en las relaciones
espaciales podria explicar el retraso en las habilidades de construccion y
dibujo.

La conclusion final es que la produccidn visual-espacial es mas pobre que la
percepcion visual-espacial. Esta discrepancia podria estar justificada por un
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problema de codificacion de las relaciones espaciales entre las partes de una
imagen, una destreza indispensable si uno quiere reproducir una imagen con
exactitud.

Caracteristicas psicoldgicas

Retraso mental: La impresion inicial puede ser de mayor nivel cognitivo, debido
a las capacidades de lenguaje, pero la mayoria se situa en el retraso mental de
medio a severo

Perfil cognitivo: Existen importantes dificultades viso-espaciales en contraste
con una gran facilidad para la adquisicién del lenguaje.

Psicomotricidad: Dificultades en la psicomotricidad tanto fina como gruesa con
problemas en la coordinacién de movimientos.

Hiperactividad y trastorno de atencion: La hiperactividad esta presente en la
infancia y tiende a mejorar con los afios. El déficit de atencidn puede persistir
hasta la edad adulta.

Hiperacusia: Tienen un umbral auditivo menor que otras personas y por lo tanto
les molestan muy facilmente los ruidos.

Conducta social: Tienden a ser excesivamente sociables y habladores, con una
gran tendencia a la desinhibicion, incluso con personas desconocidas.
Trastorno de ansiedad: La mayoria tienen una personalidad ansiosa, con
preocupaciones excesivas por temas recurrentes. En algunos casos aparecen
crisis de angustia agudas.

Las caracteristicas de lenguaje asociadas a este sindrome son (Bellugi, 1994):

-Retraso variable en su adquisicion.

-Tendencia a la verborrea.

-Comprension inferior a la expresion.

-Vocabulario amplio y bien contextuado. Preferencia por palabras de baja
frecuencia, largas, técnicas e inusuales.

-Frases gramaticalmente correctas, con utilizacion de estructuras complejas
(pasivas, de relativo...).

-Abundancia de frases hechas y expresiones rebuscadas.

-Temas restringidos y a menudo repetitivos.

-Baja nocion de economia de informacion en el mensaje.

Este patron de lenguaje, poco habitual en personas con retraso mental,
provoca, a veces, una sobrevaloracion de su capacidad mental real. Sin
embargo, a pesar de estas “especiales habilidades linguisticas” la
comunicacion se halla a menudo comprometida.

Capacidades de aprendizaje

La siguiente lista de capacidades indica areas potenciales favorables que se
tienen en cuenta en nuestra propuesta psicoeducativa:

-Memoria a largo plazo. Resulta dificil iniciar la ensefianza de nuevos
aprendizajes, pero lo aprendido lo retienen bien.
-Interés y alta conciencia en cuanto a las emociones de otros.
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-Habilidad para iniciar conversacion / interaccién social.

-Hiperacusia / audicion sensible. La sensibilidad auditiva puede ser potenciada
en el desarrollo lector.
-Habilidad para conseguir informacién de imagenes tales como fotos,
ilustraciones, videos, etc. Muy util como ayuda en la ensefianza verbal.
-Habilidad para aprender a través de experiencias reales. Un énfasis en el
hacer (no sélo ver o escuchar) puede ayudar a estos nifios a prolongar la

atencion.

-Memoria auditiva de corto y largo alcance. De extremada relevancia por su
repercusion en la ensefianza de la lectura.

Caracteristicas médicas e implicaciones educativas

En el siguiente cuadro se recogen las implicaciones educativas de las

caracteristicas médicas generales mas relevantes:

Caracteristicas

Implicaciones educativas

Neuroldgicas

-Psicomotricidad e integracion visual
deficitarias.

-Lenguaje y musica, areas bien
desarrolladas.

-Anomalias en la marcha.
-Hiperacusia.

-Hiperactividad y falta de atencion.
-Incapacidad de reconocer objetos
como algo integrado por diferentes

-Motricidad fina y gruesa.

-Puzles (integracion visual).
-Importancia de la Educacion
Fisica.

-Atencion a los sonidos fuertes en
el aula y el colegio.

partes.
Cardio- -Estenosis. -Importancia de Educacion Fisica
vasculares y para la Salud.
Endocrinas- -Retraso en el crecimiento. -Educacion para la Salud.
metabdlicas -Hipercalcemia. -Programacién de los desayunos.
Sistema -Laxitud articulaciones. -Sillas adecuadas.
musculo- -Escoliosis o cifosis. -Organizacion del aula.
esquelético -Limitacién prono-supina en el codo. -lImportancia de la Educacién
-Hipotonia muscular. Fisica.
Aparato -Incontinencia urinaria. -WC accesible.
urinario -Enuresis nocturnas. -Necesidad de ir al WC con
frecuencia.
Visual -Estrabismo. -Clase bien iluminada.
-Epicanto. -Lugar cercano a la pizarra.

-Iris estrellados.

Intervencién psicopedagédgica

Pautas para las dificultades conductuales

Ciertas conductas que aparecen en este sindrome constituyen verdaderos
retos en el aula y a su vez algunas pautas de actuacion pueden ser eficaces
para ayudar a los nifios a superar las dificultades. Algunas se describen a
continuacion:
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Conducta:

Inestabilidad emocional.

Pautas:

-Evaluar cuando es un problema. Por ejemplo, una alegria entusiasta tiene
repercusiones positivas en la motivacion de toda la clase, y sin embargo,
lagrimas frecuentes y un alto grado de ansiedad inciden negativamente, tanto
en el nifio como en la clase.

-Usar historias y la participacion con el nifio que permitan la interpretacion de
varias situaciones que provocan ansiedad.

-Favorecer el control interno de las emociones que permita la adaptacion al
medio y evite situaciones ansiedad y frustracion. Por ejemplo: minimizar los
cambios inesperados en horarios, planes, etc.

Conducta:

Rango de atencion corto. Propicia la impulsividad y la no ejecuciéon de 6rdenes
correctamente, como por ejemplo, levantarse de su asiento de manera
continuada.

Pautas:

En general, las técnicas utilizadas en nifios con problemas de atencion son
efectivas para nifios con este sindrome:

-Flexibilidad en las demandas.

-"Recreos” o descansos que sean necesarios durante el tiempo de trabajo.
-Propiciar la motivacion y el éxito con un plan de trabajo.

-Minimizar las distracciones auditivas y visuales.

-Utilizar el refuerzo positivo y cuando sea posible ignorar o tratar de otra
manera el comportamiento no deseado.

-Participacion del alumno en la seleccion de actividades, siempre que sea
posible.

-Promover los grupos pequenios, etc.

Conducta:

Alta sensibilidad para los sonidos (hiperacusia). Se distraen, se excitan o
muestran temor ante ruidos del entorno como: ventiladores, calefaccion,
timbres de recreo, etc.

Pautas:

-En ruidos predecibles, como el timbre del recreo, advertir justo antes de que
se produzcan.

-Permitir al nifio visualizar e iniciar la fuente de ruidos molestos, por ejemplo,
prender o apagar el ventilador, ver como se toca el timbre del recreo, etc.
-Grabar casetes de sonidos y animar al nifio a experimentar con la grabacion
(escucharla mas fuerte, mas despacio, etc.).

Conducta:

Perseverancia en ciertos temas favoritos de conversacion. A veces
relacionados con la fuente de ansiedad para ellos, como ambulancias, trenes,
etc.

Pautas:
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-Incluir programa de habilidades sociales; trabajo en pequefos grupos
utilizando historias, debates y experiencias para propiciar temas alternativos
apropiados y asi aumentar el repertorio de conversacion del nifo.

-Cuando el tema favorito incluye hacer repetidamente la misma pregunta (por
ejemplo: ¢ qué dia vamos de excursidon?), primero asegurarse que ha recibido
la informacién solicitada, luego ignorar las repeticiones subsiguientes mientras
que se ofrecen otros temas y actividades.

-Proveer algun tiempo para el debate del tema favorito del nifio.

Conducta:

Ansiedad ante cambios imprevistos de rutinas u horarios.

Pautas:

-Minimizar los cambios inesperados y evaluar situaciones que puedan provocar
ansiedad o hacer perder el control ante los cambios.

-En Educacion Infantil, usar horarios con dibujos para las rutinas diarias y
calendarios de pared que resalten los eventos.

-Con nifios de educacion primaria: usar relojes digitales y agendas.

-Horario para rutina predecible con advertencias especificas, sobre todo, para
las actividades menos deseables pero necesarias en momentos predecibles.

Conducta:

-Estereotipias, morderse las uias o pellizcarse la piel. Estos comportamientos
pueden simplemente estar fuera de su capacidad consciente de control.
Pautas:

-Normalmente, suele ser suficiente ignorar estos comportamientos.

-Si el comportamiento molesta al nifio 0 a otros nifios, a veces son eficaces
recordatorios ocasionales en conjunto con técnicas de comportamiento.

Conducta:

Dificultad para establecer relaciones sociales. Probablemente relacionado con
sus problemas de atencidn, impulsividad, dificultades de desarrollo y de
aprendizaje.

Pautas:

-Aplicar un programa de habilidades sociales.

-Implicacion de la familia para promover relaciones fuera de la escuela.
-Facilitar la interaccion social en el aula (por ejemplo, lecturas compartidas).

Pautas para las dificultades de aprendizaje
Existen tareas particularmente dificiles para nifilos con el sindrome. A
continuacion exponemos algunas de ellas y pautas para optimizar las mismas.

Dificultad:
Motricidad fina de integracion motora o visual:
-La escritura y el dibujo.
-Aprender a atarse los cordones.
-Contar objetos dibujados en un papel, etc.
Pautas:
-Uso del ordenador (usado como herramienta y no s6lo como recompensa).
-Minimizar las actividades de lapiz y papel.
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-Utilizar objetos reales para contar al ensefiar matematicas, en detrimento de
objetos dibujados en un papel.

-Aconsejar a los padres a adaptar la vestimenta para fomentar la
independencia. Por ejemplo: zapatillas y pantalones con velcro en vez de
cordones y cremallera.

Dificultad:
Analisis de espacio:
-Discriminacién de letras (por ejemplo, b, d, p, q...).
-Definicidn de la lateralizad.
-Aprender a decir la hora en un reloj.
-Orientarse en una pagina llena de actividades.
Pautas:
-Minimizar la cantidad de ejercicios presentado en una hoja de actividades.
-Uso de habilidades de memoria auditiva y de dibujos en el aprendizaje lector.

Dificultad:

Encontrar palabras: Muchos nifios desarrollan la estrategia de ‘circunlocucion’,
o hablar alrededor de la palabra.

Pautas:

-Ubicacién préxima al especialista de audiciéon y lenguaje.

-Indicaciones fonéticas (facilitando el primer sonido de la palabra buscada).
Esto puede distraer a algunos nifios que pueden s6lo mirar al maestro
esperando que diga el resto de la palabra.

-Potenciar en gesto y las autoindicaciones (por ejemplo: “4 Qué hice con eso?
¢,Como lo usé?”).

Dificultad:

Aprendizaje de algunos contenidos matematicos (monedas, conceptos de
tiempo...).

Pautas:

-Adaptar materiales.

-Uso de la calculadora, relojes digitales,...

-Ensefianza de conceptos de tiempo en forma personalizada.

-Usar calendarios de pared para horarios diarios, semanales y mensuales con
proyectos y/o eventos especiales marcados o escritos en los mismos.

Intervencion desde el Area de Musica

Partimos de la utilizacion de las habilidades musicales, de expresion verbal, de
capacidad comunicativa y memoria que presentan los afectados con este
sindrome. Consideramos que el aprovechamiento y desarrollo de estas
capacidades posibilitara una mejora significativa en aquellas areas en las que
presenta dificultades.

Nos proponemos utilizar la musica como vehiculo de aprendizaje, como uno de

los ejes a través de los cuales se articule la intervencién psicopedagodgica. No

queremos desaprovechar la magnifica ocasion de llevar a cabo una atencion

educativa individualizada e innovadora, que aportara mayores posibilidades, no

s6lo al alumno afectado, sino a todos los que pertenecen al aula. El principio de
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inclusién brinda la posibilidad de incluir a todos los alumnos en actividades
especificas.

La funcion del psicopedagogo consistira en coordinar y establecer vinculos
entre el tutor y el especialista de musica para que, a partir de la didactica de la
expresion musical, puedan ser trabajadas otras areas deficitarias cuya base de
desarrollo subyacen en la musica. Conjuntamente es posible elaborar un
programa de actividades que a través de técnicas y estrategias propias de la
musica favorezcan el desarrollo de otras areas cognitivas (el procesamiento
matematico, establecimiento de relaciones espacio-temporales, memoria...).

Nuestro planteamiento esta basado en distintas lineas de estudio que se han
centrado en tratar de dar una explicaciéon anatémica y fisiolégica para los
resultados positivos obtenidos tras la escucha de determinadas piezas
musicales. Segun algunos cientificos, los efectos beneficiosos de estas
melodias podrian descansar sobre la forma que tienen la musica y la imagen
espacial de procesarse en nuestro cerebro.

Desde principios de los anos noventa se han desarrollado distintas hipétesis de
que la actividad musical refuerza las vias neuronales implicadas en las
habilidades espacio-temporales de la corteza cerebral. Posteriormente, han
sido muchos los estudios que han tratado de situar la percepcién musical en
este 6rgano empleando la resonancia magnética funcional, la tomografia de
emision de positrones y los estudios en sujetos con lesion cerebral. Y, como
ocurre en tantas otras funciones superiores, la escucha de musica parece
activar no una sino varias areas cerebrales. Estos avances de la neurociencia
han permitido obtener imagenes para crear mapas de la actividad del cerebro
en su respuesta distintos tipos de musica.

De estas investigaciones se han sacado conclusiones importantes, como que
determinadas musicas parecen activar ciertas areas involucradas en la
coordinacion motora fina, la vision y otros procesos superiores, todos con un
papel supuestamente destacado en el razonamiento espacial. Entre ellas, los
componentes necesarios para la apreciacion musical como el ritmo, la métrica,
la melodia, el tono y el timbre se reparten por zonas del cerebro que se
solapan, en muchas ocasiones, con las implicadas en la formacién de la
imagen mental. Esto explicaria la posible relacion “anatémica” entre el
razonamiento espacial y la escucha musical.

Es prioritario establecer una relacién directa con las diversas areas de
desarrollo, dimensiones o grupos de habilidades que tienen homogeneidad
entre si y a su vez tienen independencia frente a otras y de esta forma
garantizar que el programa contempla al nifio o nifia de una forma integra y
global.

Teniendo conciencia de las areas deficitarias y a la vez de las capacidades de
los nifios y nifas con sindrome de Williams, elegiremos como modelo aquellas
en las que presentan mayor déficit y que pueden ser mejoradas aprovechando
su especial capacidad musical.
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Disenar una intervencion educativa individualizada que sea practica y operativa
entrafia una gran dificultad, puesto que el éxito del programa depende de la
preparacion de una amplia gama de actividades que garantice que el nifio o la
nifia “aprenda haciendo”. En el caso del retraso mental el proceso de
aprendizaje se lentifica, lo que requiere tener un fondo rico y variado al que
recurrir para evitar la monotonia, el cansancio y la desmotivacion.

Desarrollo del area de las percepciones:
-Percepcion sensorial: visual, auditiva y tactil.
-Percepcion espacial: general y grafica.
-Percepcion temporal.

Sabemos que dentro de esta area de desarrollo es donde inicialmente se nos
presenta el primer gran reto: una percepcion auditiva extraordinaria debido a la
hiperacusia que puede ser el vehiculo para desarrollar una deficiente
percepcion espacial y temporal.

Desarrollo de areas motrices:
-Movimiento y coordinacién general
-Habitos de independencia personal.
-Esquema corporal.

-Coordinacion manual.
-Coordinacion grafo-manual.

Desarrollo de areas verbales:
-Comprensién verbal.
-Razonamiento verbal.
-Lectura.

-Ortofonia y logopedia.
-Fluidez verbal.

-Escritura.

Desarrollo de areas cognitivas:
-Memoria visual

-Memoria verbal y numérica repetitiva.
-Memoria verbal y numérica significativa.
-Conceptos basicos numéricos.
-Calculo.

-Razonamiento abstracto.

Desarrollo del area afectiva:
-Emocional afectiva.
-Social.

¢ Como establecer relaciones con las otras areas del curriculo?

A partir de |la especial capacidad de percepcién auditiva el especialista de
educacion musical puede centrarse en el objetivo: “Adecuada interpretacion de
los estimulos auditivos”. A partir de éste establecemos distintos contenidos que
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iran desarrollando dicho objetivo a través de actividades especificas del area 'y
éstas serviran de base para que el tutor siga trabajando en las demas.

En el area verbal, por ejemplo, discriminar un fonema puede ser el resultado de
una adecuada interpretacion del estimulo auditivo asociado a una experiencia
corporal sonora y a la experiencia emocional que aportan el juego y la
dramatizacion. La “ch” del “achis” del estornudo, el “ch, ch” del tren, la “ch” de
chucheria, chocolate... se vuelven mas comprensibles, y por lo tanto afectivas,
cuando se representa la historia de un resfriado o cuando el nifio o la nifia ha
sido el tren que vive una aventura, su sonido y su imagen se han vuelto
conocidas al adquirir significado.

Por ejemplo, en el area de matematicas los conceptos basicos numéricos:
discriminar ninguno, alguno, varios... nada, poco, mucho... las partes y el todo...
dentro, fuera..., y el calculo: sumar, restar... también pueden ser resultado de
estimulos auditivos asociados a experiencias sonoras y afectivas. El numero
tres puede ser las tres palmadas magicas para que se abra una caja, los tres
saltos para llegar a la puerta, tres sonidos de un animal... Dentro del circulo
suena, fuera no... El mugido de la vaca corto o largo...

Una vez que se ha experimentado la vivencia del sonido, para lo cual el nifio o
la nifia con sindrome de Williams-Beuren esta especialmente dotado, se esta
en mejor disposicidn para la abstraccion que requiere cualquier simbolo
linguistico o matematico y es entonces cuando podemos sentar al nifio para
que realice una actividad util, concebida como proceso. Esa misma “ficha” no
es igual y no obtiene el mismo resultado si no se ha construido antes, pues
termina siendo un campo nevado (una hoja blanca) con caminos negros (trazos
de numeros y letras).

El desarrollo y estimulacion de la capacidad principal se convierten en el
objetivo prioritario, a partir del cual se pueda acceder a la intervencion en otras
areas en las que se presentan mayores dificultades. El desglose y la
graduacion de este objetivo lo desarrollamos a través del disefio de tareas que
requieren una progresion sensible, abierta al ritmo individual y al cambio, pues
la demanda personal sera siempre motor que activa el proceso de ensenanza-
aprendizaje.

Del curriculo del area de musica en Educacion Primaria podemos extraer, por
ejemplo, el bloque de contenidos sobre la experiencia sonora:

Contenidos conceptuales:

-Sonidos producidos por el propio cuerpo.

-Sonidos del medio ambiente urbano: domésticos, escuela, calle...
-Sonidos del medio ambiente natural: animales, meteorologicos...
-Sonidos de los materiales: metal, madera, cristal, plastico,...
-Sonidos de los instrumentos musicales: los timbres.

Los contenidos procedimentales y actitudinales los exponemos en la

metodologia y se ven reflejados en el disefio de tareas y en los criterios de

evaluacion. A continuacién, ejemplificamos el Contenido 1, incluyendo el disefio
Articulo enviado para su publicacion en Profes.net por:

JOSE BARRENA GONZALEZ /| ANA PASSERINI CRESPI
MANUELA NUNEZ REYES / MILAGROS MONTES MACHUCA



Sindrome de Williams-Beuren

de tareas, los criterios de evaluacion y la metodologia. La temporalizacion no la
incluimos pues el contenido estara constantemente reflejado en la
programacion de las unidades didacticas con las que corresponda, segun el
curriculo del aula.

Contenido 1:
-Sonidos producidos por el propio cuerpo.

Diseno de tareas:

a) Percusiones corporales: Ejecucion de sonidos emitidos por palmadas de las
manos entre si 0 en distintas partes del cuerpo, chasquido de dedos, castafieo
de los dientes, taconeo al suelo (patada), clicleo de las ufias... Ejecutados
libremente o reproduciendo un sencillo esquema ritmico.

b) Posibilidades de la voz humana: el habla, la risa, el grito, el llanto, el gemido,
el bostezo, el estornudo, la onomatopeya... No podemos olvidar que esta ligado
al desarrollo de la inteligencia emocional y las habilidades sociales y la
importancia de las aplicaciones educativas de estas actividades para conseguir
otros objetivos como el autocontrol y la socializacién.

c¢) El cuerpo en movimiento: sonidos al andar, correr, saltar... Estan
contribuyendo a la percepcidn espacio-temporal. Andar rapido o lento con
pasos cortos o largos siguiendo un esquema ritmico se hace en un espacio y
un tiempo al que se le puede afnadir una direccion derecha, arriba, dentro...y a
su vez desarrolla areas cognitivas como memoria, calculo y conceptos basicos.

Criterios de evaluacion:

a) Percusiones corporales:

-Discrimina auditivamente distintas percusiones corporales.

-Ejecuta percusiones corporales libres con distintas partes del cuerpo.
-Ejecuta percusiones corporales reproduciendo un esquema ritmico.
-Controla la postura del cuerpo.

b) Posibilidades de la voz:

-ldentifica distintas situaciones sonoras de la voz humana.
-Reproduce distintas posibilidades con su voz.

-Realiza respiracioén toracica y abdominal.

-Muestra autocontrol en sus ejecuciones vocales.

c) Movimientos corporales:

-ldentifica distintas situaciones sonoras del movimiento del cuerpo.

-Reproduce libremente distintos movimientos.

-Reproduce los movimientos expresados en 6rdenes sencillas.

-Coordina y domina los movimientos de varios miembros a la vez.

-Discrimina situaciones espaciales: arriba/abajo, dentro/fuera, cercal/lejos,

delante/detras, alrededor/en fila, al principio/al final, derecha/izquierda...

-Discrimina situaciones temporales: ahora/antes/después, pronto/tarde,

dia/noche, mafana/tarde/noche, hoy/mafnanal/ayer...

-Se desenvuelve en el juego motor.

-Participa en los juegos motores con los compafieros y comparieras.
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Metodologia
Para desarrollar y contextualizar estas actividades hay que recurrir al juego

simbdlico, a la dramatizacion de situaciones topicas conocidas por el nifio o la
nifia con lo que a la vez estaremos favoreciendo la creatividad, pues se
extrapola el hecho conocido a situaciones imaginadas. La invencién de
historias sonoras a partir de sonidos conocidos provoca la adquisicion de
nuevos significados por lo que resulta fundamental para que puedan ser
interiorizados y a la vez generalizados.

Sabemos que los nifios o nifas con sindrome de Williams-Beuren presentan
dificultades de coordinacion éculo-manual por lo que el desarrollo de la
motricidad fina es dificil y lento. Existen muchos inconvenientes a la hora de
utilizar el lapiz y el papel, pero si la preescritura se aborda con un esquema
ritmico musical a través de la motricidad corporal gruesa, sera mas factible
conseguir resultados que si directamente lo enfrentamos al papel. Esto no esta
en contradiccion al uso del ordenador para acceder a la lectoescritura,
simplemente son caminos diferentes que implican técnicas y estrategias
distintas que pueden ser abordadas sin exclusion.

¢ Qué puede aportar la musica al desarrollo y control del movimiento?

Pensemos que el ejercicio de escribir conlleva una serie de movimientos
manuales en los que estan implicados los movimientos segmentarios de las
manos, eso que definimos como motricidad fina, pero que si antes no se ha
aprendido a realizar los grandes movimientos con los brazos no podra
realizarse correctamente.

La danza, por ejemplo, implica grandes movimientos en el espacio con todo el
cuerpo, con parte del cuerpo: brazos piernas, cabeza, el tronco... en circulo, en
zigzag, hacia delante y hacia atras, hacia arriba y hacia abajo... Si se organizan
estas posibilidades de movimiento sin generar tension se esta en una mejor
disposicion para realizar los complicados movimientos que requieren los dedos
al escribir.

En el caso de estos nifios y nifias, la practica de un instrumento musical,
especialmente de los teclados, favorecera sin duda la adquisicion de destrezas
motrices finas puesto que de forma especifica requiere un desarrollo de la
“digitacion” completa de la mano. Probablemente |la escuela no reune las
condiciones ni los recursos para esa atencién individualizada propia de un
musicoterapeuta pero, al menos, puede ser una sugerencia que oriente a los
profesores y padres en como optimizar los esfuerzos que realizan para
normalizar a su hijo o hija.
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