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Resumen
La Educacion Especial requiere de profesionales capacitados para el trabajo con
alumnos con Sindrome Prader-Willi, satisfacer las necesidades y aspiraciones de
alumnos y familias a través del complejo proceso de ensefianza- aprendizaje constituye
un reto de la educacion cubana. Estos nifios manifiestan problemas en el
comportamiento, siendo comun que se dificulte su integracion a nuevos entornos en que
se presuponga un cambio. Aunque se ha avanzado en la atencion a estos nifios, atin no
se ha logrado un proceso efectivo y oportuno que permita perfeccionar la estimulacion y
atencion a este grupo de nifios. El objetivo del trabajo es fundamentar las

consideraciones generales historicas del Sindrome Prader-Willi y la atencion educativa

en este sindrome.

Palabras clave: Atencion educativa; comportamiento; proceso de ensefanza-

aprendizaje; Sindrome Prader- Willi.
Abstract

Students with Prader-Willi Syndrome are to be treated by Special Education effectively
trained professionals who are able to meet students and families’needs and aspirations
through the complex teaching-learning process. This is a challenge for Cuban education.
Such children show behavior problems, commonly with difficult integration to new
environments that entail change. Although there has been some progress in caring for
these children, children are not yet provided with an effective and timely process that

permits better stimulation and attention to their special needs. This work aims at
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offering the foundations of historical general considerations regarding the Prader-Willi

Syndrome and education of children suffering from it.
Key words: Behavior; Education; Prader-Willi Syndrome; Teaching-Learning Process
Introduccion

El sistema educacional cubano cuenta con una educacién masiva y gratuita que aspira a
la calidad, con equidad en los propositos formativos y al reto de atender a la diversidad
y ofrece una ensefianza diferenciada y diferenciadora a fin de propiciar el desarrollo de
cada escolar y la atencion a las necesidades educativas especiales para aquellos que la
necesiten. Estas son las razones que hacen que la Educacion Especial, tenga como
proposito mas general, la equiparacion de oportunidades para toda la poblacion desde la

concepcidn de la necesidad de educar a la diversidad.

La Educacion Especial hay que analizarla en el contexto general de educacion y
considerar que de manera especifica constituye “Un sistema de instituciones,
modalidades, vias de extension, soportes profesionales, servicios especiales y recursos
puestos a disposicion de los educandos con necesidades educativas especiales, sujetos
con riesgo, familias y comunidad” (Bell, & Loépez, 2002, p.144). Esta concepcion
especifica y a la vez ampliada tiene su surgimiento desde hace siglos atras en el ideario
martiano, quien asegura que “las condiciones de la felicidad deben estar sinceramente

abiertas, y con igualdad rigurosa, a todo el mundo” (Marti, 1889, p. 159).

Este tipo de educacion aprecia de manera frecuente dentro del universo de alumnos con
retraso mental, la asociacion de enfermedades de diferentes etiologias que traen
aparejada esta condicion intelectual, pero que indistintamente, expresan particularidades
tanto en la esfera cognitiva, como en la afectiva. Tal es el caso del Sindrome Prader-
Willi (SPW), enfermedad no hereditaria, de baja incidencia que se debe a la pérdida
parcial del total material genético en el brazo largo del cromosoma 15, de origen

paterno.

Las caracteristicas esenciales estan asociadas a una disminuciéon de los movimientos
fetales en el periodo prenatal, falta de tono muscular, poco reflejo de succion y
deglucion, polifagia y en general, retraso en todas las etapas evolutivas y retraso mental
en diferentes grados. Indudablemente esta alteracion presenta sintomas que luego de su
aparicion se convierten en cronicos y los avances de la ciencia no son lo suficientemente

alentadores como para expresar su cura.
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El tratamiento a nifios con Sindrome Prader-Willi puede considerarse reciente, se
remonta a investigaciones de la década del 50. En los ultimos afios se han logrado
algunos avances en el estudio sobre el sindrome y sus formas de tratamiento. En la
tematica se destacan los paises del primer mundo como Suiza, Suecia, Inglaterra, Italia,
Francia, Estados Unidos y Nueva Zelanda. Numerosos médicos y cientificos han
profundizado en sus investigaciones entre los que se deben destacar Prader, Labhart &

Willi (1956), Eiholzer (2006), Butler, Phillip & Whitman (2010).

En Latinoamérica sobresalen paises como México, Chile y Argentina. Se tratan temas
tan controvertidos como el uso de la hormona de crecimiento (GH), la ghrelina y
estudios genéticos en grupos ampliados de SPW (Cortés, Allende, Barrios, Curotto,
Santa Maria & Barraza, 2005; Torrado, Araoz, Baialardo, Abraldes, Mazza & Krochik,
2007).

En Cuba las investigaciones sobre este sindrome son escasas, las referencias acerca del
trabajo con este grupo de nifios de las cuales se tiene conocimiento consisten en un
estudio realizado en el afio 1999 por especialistas del area médica del Hospital “William
Soler”. En el afio 2006 se efectuaron estudios por un grupo de especialistas en la
Facultad de Ciencias Médicas “Comandante Manuel Fajardo” en La Habana y desde el
punto de vista educativo, se conoce el estudio relacionado con la estimulacion temprana

del lenguaje en nifios Prader-Willi (Leon, 2006).

El objetivo del trabajo es fundamentar las consideraciones generales histéricas del

Sindrome Prader—Willi y la atencion educativa en este sindrome.
Desarrollo
Consideraciones generales historicas del Sindrome Prader—Willi

Las primeras referencias acerca del tema datan del siglo XVII, con la pintura barroca
del espafiol Juan Carrefio de Miranda (1616-1685), quien retraté en Madrid, desnuda y
vestida, a una nifia de seis anos de vida y 60 kilogramos de peso. Esta obesidad fue el
motivo de su traslado a la corte pues se exhibia como un “fendémeno de la naturaleza” en
las fiestas que se daban en los salones del Rey Carlos II. Por este motivo se le dio el
sobrenombre “La Monstrua”. Los retratos pertenecian a Dofia Eugenia Martinez
Vallejo, quien era natural de Barcenas, en la provincia de Burgos donde habia nacido en

1674 (Butler, Phillip & Whitman, 2010).
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Se dice que desde entonces estas pinturas pueden ser vistas en el Museo del Prado, en
Madrid. Tres siglos después el Dr. Andrea Prader reconoci6 inmediatamente los rasgos
fenotipicos consistentes con el SPW en esos cuadros. El desnudo, con estilo mitologico
que recuerda a un Bac¢6 infantil, permite apreciar la generalizacion de la obesidad, con
las manos pequenas, dedos afilados y el labio superior elevado en su centro, con imagen
triangular, particularidades de este desorden abordadas con posterioridad. Sin embargo
no se ha podido saber si la nifia tenia dicha enfermedad. A pesar de esto su fiel
descripcion ha permitido mantener esta fuerte suposicion. Desde entonces estas pinturas
son consideradas la mas temprana ilustracion del sindrome (Butler, Phillip & Whitman,

2010).

El SPW fue descrito por primera vez en 1887, por Langdon Down, quien lo llamo
Polisarcia. En la década del 50, el profesor Andrea Prader, que en ese momento era el
director en jefe del Hospital de Nifios de Zurich, notdé que repetidamente veia a nifios
con sintomas similares: tenian sobrepeso, pequeios de estatura, a menudo tenian manos
y pies pequefios y un bajo nivel de inteligencia. Junto a los especialistas Heinrich Willi
y Alexis Labhart, Prader investigod estos sintomas. En 1956 estos tres doctores fueron
los primeros en describir en una publicacion cientifica, el sindrome Prader-Labhart-

Willi, hoy generalmente denominado Sindrome Prader-Willi.

Este desorden también se ha llamado con las siglas HHHO, acrénimo propuesto por
Zellweger y Shneider en 1961, debido a sus caracteristicas principales: Hipotonia
(debilidad del tono muscular), Hiposiquismo (retraso mental), Hipogonadismo (6rganos

genitales no desarrollados) y Obesidad (Zellweger & Shneider, 1968).

En los primeros doce afios siguientes a 1961 se informaron aproximadamente setenta
casos. El nimero continu6 creciendo hasta los afios 70, cuando aparece la primera
clinica Prader-Willi en la Universidad de Washington, en Seatle, bajo la direccion de

Vanja Holm, M.D.

Hasta 1981 las causas del sindrome eran desconocidas. El mismo se diagnosticaba sobre
la base de signos externos, como ser de baja estatura y tener obesidad. Sin embargo, ya
entonces los doctores notaron que algunos casos encajaban exactamente con la
descripcion de Prader, Willi y Labhart, mientras que en otros, el diagndstico no era tan
obvio. Aln no se ha obtenido la explicacién de por qué varia tanto la severidad de los

sintomas encontrados.
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Muchas otras caracteristicas del SPW han sido descritas desde entonces. FEl
reconocimiento de esta condicién ha crecido sustancialmente gracias a los criterios
diagnosticos realizados por la doctora Holm en 1993 y los avances de la biologia
molecular; dichos criterios son hasta hoy, la forma clinica mas completa para este

diagnostico.

El profesor Swaab, de Amsterdam, demostré una importante reduccién de neuronas
productoras de hormonas liberadoras de GH en el hipotdlamo, y de las oxitocinas,
constitutivas del centro de la saciedad, por lo que se precisan de mayores cantidades de
azucar en sangre para saciarse. También existen evidencias que sugieren que el material
genético contenido en el cromosoma 15, podria estar relacionado con la conducta
compulsiva ante el alimento (intensa preocupacion por los alimentos y ausencia de
saciedad), a través de una alteracion de sintesis, liberacion, metabolismo, transporte,

actividad intrinseca o recapacitacion de neurotrasmisores especificos.

El uso de la hormona de crecimiento en nifios y adolescentes fue investigado por un
grupo de doctores mexicanos con el objetivo de sefialar consideraciones puntuales
acerca del mecanismo basico de accion, dosificacion e indicaciones de dicha hormona.
(Calzada, Dorantes & Barrientos, 2005). En este mismo periodo de tiempo y en el
mismo pais, otros doctores tratan la tematica sobre la ghrelina y su relacion con el eje

hipotaldmico en el SPW (Méndez, Chavez & Uribe, 2006).

Las personas con el sindrome presentan lesiones cutaneas debido a automutilacion
como consecuencia de la “dermatilomania”, como por ejemplo: ulceras en la piel por
rascado, panadizos, paroniquias, mordeduras; pueden presentar ademdas alopecia,
dermatitis por contacto y piodermitis; sobre esta caracteristica investiga la doctora Luci
Garcia, dermatdloga de la Universidad del Valle, en Cali, Colombia (Garcia & Concha,

2010).

En Chile se destaca la médico genetista y profesora universitaria, Fanny Cortés por el
trabajo Caracterizacion clinico-genético-molecular (Cortés, Allende, Barrios, Curotto,
Santa Maria & Barraza, 2005), donde brinda argumentos sobre el diagnostico y posibles
pruebas para su confirmacion, efectuado a un grupo amplio de personas con el
sindrome, asi como su presentacion en el pasado afio en el XLIV Congreso mexicano de

anestesiologia y pediatria con Evaluacion preoperatoria en el Sindrome Prader-Willi.
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Admirable ha sido el trabajo de Maria del Valle Torrado, médico genetista y
coordinadora del equipo interdisciplinario de Sindrome Prader-Willi del Hospital
Pediatrico “Juan Garrahan”, en Argentina. En los ultimos 11 afios este equipo ha
detectado a 330 nifios con este trastorno, a los cuales se les ha dado seguimiento.
Cuentan con varias publicaciones acerca del tema entre las que se encuentran:
Disfuncion de la tiroides del eje en pacientes con Sindrome Prader-Willi durante los
dos primeros arnios de vida, donde demuestran la presencia de hipotiroidismo en el SPW
(Vaiani, Herzovich, Chaler, Chertkoff, Rivarola, Torrado, Belgorosky, 2010). También
publicaron un estudio clinico etioldgico interdisciplinario, donde se demuestra que
segun la etiologia de SPW, asi seran en mayor o menor grado las manifestaciones
clinicas (Torrado, Araoz, Baialardo, Abraldes, Mazza, Krochik, et al, 2007); otro de los
resultados de este equipo interdisciplinario argentino es trabajos publicados es
Citogéneticos combinados y analisis molecular para el diagnostico de Sindrome
Prader-Willi/Angelman, (Borelina, Engel, Esperante, Ferreiro, Ferrer, Torrado, et al,

2004), entre otros resultados cientificos.

Un lugar importante en la divulgacioén acerca de la tematica y el incentivo por nuevas
investigaciones, lo ha ocupado la International Prader-Willi Syndrome Organization
(IPWSO). Esta organizacion fue fundada en el 1991, durante la primera Conferencia
Internacional sobre el sindrome, desarrollada en Amsterdam. En esta ocasion se eligio
como presidenta a la sueca Jean Phillips-Martinsson. Esta organizacion fue creada en
sus inicios por padres, amigos y profesionales de la comunidad internacional, dedicados
a crear una red que permitiera brindarles mayores oportunidades y mejorar la calidad de
vida a los afectados, familias y cuidadores, ademas de proveer soporte emocional y
educacional, asesoramiento médico, el desarrollo, divulgacion y promocién de nuevas
investigaciones sobre el tema, asi como promover el diagnodstico e intervencion

tempranamente.

Especificamente en nuestro pais este asunto ha sido poco abordado. Los principales
estudios sobre el sindrome Prader-Willi, su atencion y tratamiento se enmarcan
fundamentalmente desde el punto de vista médico. En el Hospital Pediatrico Docente
“William Soler”, en el afio 1999, los doctores Pedro Gonzalez Fernandez, Gonzalo Pin
Arboledas y Raquel Cabrera Panizo, investigaron a tres pacientes diagnosticados sobre
la apnea durante el suefio por la necesidad de informacion y la escasez de publicaciones

sobre el tema.
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Otra investigacion de la Facultad de Ciencias Médicas “Comandante Manuel Fajardo”,
en La Habana aborda la tematica: Sindrome Prader-Willi. Presentacion clinica de dos
pacientes y revision de la literatura. En la misma se presentan dos pacientes que fueron
estudiados y cumplen con los criterios clinicos de la enfermedad, asi como una breve
explicacion de este desorden (Rodriguez, Martinez, Martinez Garcia, Guerrero &

Calmo, 2006).

En la revision bibliografica sobre la temética en Cuba se destaca Ledn (2006), con un
enfoque integral de atencion educativa y de orientacion a la familia de nifios Prader-
Willi, favoreciendo el desarrollo del lenguaje desde edades tempranas en este sindrome
complejo y de baja incidencia en la poblacion, el cual no se ha abordado desde el punto

de vista pedagdgico para lograr una terapia efectiva en la compensacion del defecto.

Seria oportuno tratar elementos especificos y la vez esenciales acerca del concepto, la
etiologia y la prevalencia e incidencia de este desorden genético en correspondencia con
los paradigmas mds actuales. Mientras que una enfermedad tiene una causa clara y
médicamente discernible que lleva a varios sintomas, los sintomas de un sindrome, que
a menudo afectan distintos sistemas de organos, no pueden ser claramente rastreados

hacia una tnica causa.

El SPW es una enfermedad neuroconductual de origen genético, producida por la
ausencia de expresion de un conjunto de genes, localizados, como se ha dicho, en el
brazo largo del cromosoma 15, de origen paterno (Eiholzer, 2006). En la mayoria de los
casos de SPW, se puede definir claramente su origen, aunque surge de manera
esporadica y no se hereda. Esta enfermedad estd causada por tres motivos diferentes

(Eiholzer, 2006):

. Delecion o pérdida en el cromosoma 15 de la region 15q11-q13, del cromosoma

de origen paterno. Esta causa se observa en el 70% de las personas afectadas.

. Disomia uniparental materna, que se produce cuando el nifio recibié dos
cromosomas 15 de la mama. El nifio es afectado porque le falta un conjunto de genes
que estan en el cromosoma del papa en este caso, ausente. Se observa en un 25 a 28%

de los casos.

. Defectos del centro de imprinting; los genes paternos se hallan silenciados. Esta

forma s6lo se encuentra en el 2 al 5 % de las personas afectadas.
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El riesgo de tener otro nifio afectado depende del mecanismo causante. Las dos primeras
causas tienen bajo riesgo de repeticion en la familia, cercano al 1%. La tercera causa, en
la mitad de los casos tiene alto riesgo de recurrencia (50%). La incidencia aproximada
de la enfermedad es de 1 en 12 000 a 15 000 nacidos vivos (Holm, Cassidy, Butler,
Hanchett, Greenswagg & Whittman, 1993). Ocurre igualmente tanto en varones como

en hembras y se puede encontrar en individuos de cualquier raza.

Las técnicas diagndsticas mas utilizadas son: el Andlisis Cromosomico de Alta
Resolucion (HRCA) con una deteccion en el 50-60% aproximadamente de los casos; la
Hibridacion in Situ Fluorescente (FISH) que puede detectar el 70% de las personas
Prader-Willi, la Metilacion de ADN y la Expresion del ARN, ambas con un 98% de

deteccion de los afectados.

A pesar de todos estos descubrimientos, hasta hoy es poco conocido cémo se llega de
los defectos genéticos, a los sintomas del sindrome. Las investigaciones concluyen que
los sintomas tienen relacion con una disfuncionabilidad en el hipotdlamo. El hipotalamo
se encarga de controlar el apetito, la temperatura, la liberacion de varias hormonas
secretadas por la hipofisis, controla la conducta. Especificamente la hipéfisis o glandula
pituitaria como también se le conoce, segrega la hormona de crecimiento (GH),
gonadotropinas (FSH/LH), hormona estimulante de la tiroides (TSH), prolactina y
hormona corticoadrenal (ACTH). De ahi que las caracteristicas distintivas se deban al

mal funcionamiento de esta parte del sistema nervioso central.

A consecuencia de este déficit hormonal, se expresan la mayor parte de los signos y
sintomas de la enfermedad, y a la vez en el campo del estudio hormonal, es donde
mayores hallazgos se han obtenido y donde hoy se encuentran los tratamientos de

vanguardia.

El tratamiento con la hormona de crecimiento comenzd a utilizarse a principio de los
90s en nifios con SPW en Estados Unidos y Europa y sus resultados fueron
particularmente dignos de observar. Es importante sefialar que cuando los padres opten
por esta terapia, deberan consultar con especialistas de experiencia puesto que requiere
de perseverancia, su administracion es diaria y su uso prolongado, se requiere de
chequeos médicos periodicos y existen efectos secundarios como deficiencias en los
niveles de insulina en sangre, se puede agravar cualquier escoliosis existente y una

pequeiia porcion de nifios SPW pueden empeorar sus sintomas respiratorios.
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Actualmente la administracion del medicamento fue establecida hasta los 21 afos. Este
permite en los afectados por el sindrome que se desarrollen mas sus musculos, que
mantengan su peso y se vuelvan menos sedentarios, incluso cambia su apariencia. La
masa grasa disminuye, pero se estabiliza a un nivel relativamente alto. Mientras la masa
muscular aumenta significativamente en relacion al tamafio corporal durante los
primeros seis meses de tratamiento, esta luego se mantiene constante. Es importante
sefialar que siempre se debe controlar la ingesta de calorias y la realizacion de ejercicio

fisico, de lo contrario no se logra el efecto deseado.

En la literatura médica se refiere que el SPW constituye la primera causa de obesidad
morbida. Esta hace que enfermedades cronicas como la Diabetes Mellitus, Hipertension
arterial, Osteoporosis, enfermedades cardiovasculares y respiratorias, aparezcan en la
nifiez, precozmente, en tanto en la poblacion general, la obesidad traeria estas mismas

complicaciones luego de décadas de desarrollo.
La atencion educativa en el Sindrome Prader-Willi

En Cuba la educacion de escolares con retraso mental transit6 de un modelo
eminentemente médico a un modelo de atencion multidisciplinaria, asi como la
aproximacion a la conceptualizacion de déficit intelectual ha sido tratada por una gran
variedad de autores, hoy en dia es abordada con un tratamiento mucho mas humanista
del individuo y su microentorno, en el que se conocen sus necesidades y se estimulan

las potencialidades.

El modelo escolar cubano esta basado en el enfoque historico-cultural. Este modelo
utilizado en la educacion cubana tiene una concepcion tedrico-metodoldgica en la
psicologia y en los postulados de Vigotsky, con un enfoque marxista e historico-
cultural. Sustentado en este, el proceso formativo de los nifios con SPW debe tener un
caracter intencional, organizado, consciente, sistematico y dirigido por todos los adultos

que interactiian en cada uno de los contextos en que este se desenvuelve.

Para la puesta en practica de este modelo se hace necesario el cumplimiento de
determinados principios, que constituyen lineamientos que orientan la atencion
educativa. En ellos se refieren tanto los factores que condicionan el proceso educativo
como las particularidades y caracteristicas de los nifios en correspondencia con su edad.

Es de gran importancia la relacion que se establece entre lo cognitivo y lo afectivo en
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todo el proceso, por lo que toda atencion educativa debe ser instructiva y educativa al

mismo tiempo, es decir, desarrolladora de la personalidad en su integralidad.

Los presupuestos tedricos de este modelo se encuentran en la base de la concepcion del
trabajo pedagdgico con el nifio, la que se ofrece en dos modalidades, la institucional y la
no institucional. Para cumplir con estos fines se aplican los programas educacionales
donde las actividades estan organizadas teniendo en cuenta los periodos en que se
enmarcan los procesos y funciones psiquicas. El objetivo esta centrado en la

potenciacion al maximo de sus capacidades.

La atencion al SPW debe ser tratada con un enfoque multidisciplinario, conformado por
especialistas tanto médicos como profesionales de la educacion. La intervencion debe
tener un caracter sistematico, oportuno e iniciarse desde el propio diagnodstico de la
enfermedad. La atencion al sindrome debe comenzar desde edad temprana y continuara
por el resto de la vida. Adquiere gran importancia el trato adecuado de la familia, los
especialistas médicos y docentes y otros adultos que se relacionen con el nifio desde las

primeras edades.

La atencion educativa en la escuela especial involucra a cada uno de los docentes con
que el nifio Prader-Willi interactue, e incluye el aseguramiento y la supervision de cada
uno de los espacios en el que se desenvuelva. En correspondencia con el periodo de
desarrollo en el que se enmarque el nifio, debe propiciarse la formacion de habitos de
autovalidismo, observandose mejores resultados luego de la adquisicion de la marcha

independiente y el logro de habilidades en el area de la motorica fina.

Los niflos con SPW son especialmente independientes en los actos de vestirse, peinarse,
calzarse, comer, tomar liquidos, entre otros. Esto permite una correcta realizacion de las
tareas diarias. En contradiccion con esto, pueden ser extremadamente lentos en estas
mismas tareas, pues en el acto de efectuarlas intervienen factores psicologicos

importantes como el negativismo y el bajo nivel motivacional que estos poseen.

En la atencion educativa, el docente debe propiciar desde las primeras edades, la
adquisicion de habilidades sociales e interpersonales que le permitan integrarse a las
distintas instituciones por las que debe transitar y relacionarse satisfactoriamente con
sus coetaneos. Se deben tratar los aspectos de atencion compartida, puesto que en la
practica, sus problemas fundamentales se derivan de no acomodarse a los intereses de

otros nifos, es decir, su atencion perseverante centrada en sus intereses particulares, les
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dificulta tener en cuenta al interlocutor. La formacién de conductas apropiadas

contribuye al éxito de la integracion en la escuela, la familia y la comunidad.

Especificamente la atencion psicopedagogica en la escuela especial, no es mas que
lograr una adecuada orientacion para el proceso de toma de decisiones sobre el tipo de
respuesta educativa que precisan los alumnos, en general e individualmente, para
favorecer su desarrollo individual y, ademés, desarrollar el proceso educativo en su
conjunto, facilitando la tarea de los docentes y contribuyendo a elevar la calidad. En
otras palabras, la evaluacion psicopedagogica no se restringe sélo a la atencion
individual, sino que debe asegurar una practica educativa adecuada para el desarrollo de

todos los niflos.

En el marco educativo la atencion psicopedagdgica proporcionara terapias acordes con
el manejo de los sintomas obsesivos-compulsivos, el manejo del estado de dnimo o
problemas del comportamiento. En la realizacién de los tratamientos psicopedagogicos
se entrenard el pensamiento logico-verbal, la memoria visual y a corto plazo, estas

ultimas significativamente afectadas en nifilos con SPW.

Existen algunos nifios con este sindrome con sorprendentes habilidades para la
realizacion de rompecabezas y juegos de mesa. Las actividades que se realicen tendran
vinculacion con la practica, lo que permitird una mejor comprension del significado. De
forma general la atencidon psicopedagdgica en estos casos tendrd que estar orientada a

compensar las necesidades que predominen como en el resto de la discapacidad mental.

Los trastornos de la comunicacion oral son comunes en estos nifios. La causa no esta
claramente definida, es muy probable que se deba a la hipotonia que afecta a los
musculos de la boca, los del sistema respiratorio, asi como otros que intervienen en la
emision verbal, o a la produccion reducida de saliva. Lo que condiciona retraso en el

desarrollo del lenguaje, afectandose los tres componentes del mismo.

En ocasiones las habilidades verbales suelen ser buenas, aunque tienden a tener
pensamientos y verbalizaciones reiteradas. En cuanto a la estructuracion de la frase
llega a ser poco compleja, con tendencia argumentativa. Aquellos nifios cuyas
habilidades cognitivas van por delante de su lenguaje expresivo, son los que tienen
mayores probabilidades de manifestar frustracion en el aspecto comunicativo. El
logopeda tendré presente que a veces utilizan frases hechas que pueden dar la impresion

que existe un nivel comunicativo superior al que realmente poseen. La atencion
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logopédica debe estar por lo tanto dirigida al desarrollo de la motricidad articulatoria y

al tratamiento de los aspectos fonico-1éxico-gramatical.

Dentro de la atencion educativa, desempefia un papel esencial el profesor de Educacion
Fisica. Las actividades deportivas permiten el mejoramiento del tono muscular, del
equilibrio y los movimientos. Ademds del mantenimiento del peso corporal tan
importante en este desorden genético. Los nifios con SPW presentan una forma de vida
sedentaria, de ahi que la incorporacion a las actividades fisicas constituye una de las

principales formas de tratamiento.

Durante la realizacion de los turnos de Educacion Fisica el profesor estara atento por las
posibles lesiones en las articulaciones, fracturas y la luxacién de caderas. Todo esto a
consecuencia de la hipotonia, la disminucién de la masa muscular, la obesidad y la
aparicion de la osteoporosis desde edades tempranas. Se recomienda en estos casos el

nado y las caminatas.
Conclusiones

El Sindrome Prader-Willi es una enfermedad neuroconductual de origen genético,
producida por la ausencia de expresion de un conjunto de genes, localizados en el brazo
largo del cromosoma 15, de origen paterno. En la mayoria de los casos se puede definir
claramente su origen, surge de manera esporadica y no se hereda .El tratamiento a nifios
con Sindrome Prader-Willi puede considerarse reciente, se remonta a investigaciones de

la década del 50.

Existe una gran diversidad en el grado de dificultades de aprendizaje que presentan los
nifios afectados por el SPW; aunque no existe un perfil cognitivo especifico del
sindrome, generalmente muestran distintos niveles de destreza en funcion del area del
aprendizaje. Las areas en que suelen destacarse en relacion con sus propias habilidades
son varias: la memoria a largo plazo, el lenguaje receptivo, facilidad para aprender
visualmente, facilidad para aprender de las experiencias reales y simuladas, facilidad
para la lectura, llegando, en muchos casos, a ser excelentes lectores, e incluso leer por

placer.
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