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Resumen

El sindrome de Russell-Silver se define como una alteracion genética y una
enfermedad poco comun, caracterizada principalmente por un retraso en el crecimiento
prenatal y postnatal al que se le afiaden rasgos caracteristicos del sindrome. Ademas, se le
asocian dificultades relacionadas en el lenguaje, que perjudican asi el desarrollo

comunicativo de dichos usuarios.

En este trabajo se presenta una propuesta de intervencion centrada en el lenguaje,
siendo el objetivo principal mejorar la intencién comunicativa y habilidades en el lenguaje
en usuarios que presentan sindrome de Russell-Silver. Este programa de intervencion esta
orientado a usuarios de entre 5 a 8 afios y con una temporalidad de 6 meses de duracion. Esta
intervencion plantea una atencion temprana en la que, a través de juegos, se trabajan
diferentes areas del lenguaje con las que espera que el usuario mejore su vocabulario y

potencie las habilidades de comprensidn y expresion.

Palabras clave: sindrome Russell-Silver, retraso en el crecimiento, asimetria

corporal, clinodactilia, sindrome raro, lenguaje.

Abstract

Russell-Silver syndrome is defined as a genetic alteration and rare disease
characterized mainly by a delay in prenatal and postnatal growth which characteristic features
of the syndrome added. In addition, language related difficulties are associated with it, thus

damaging the communication development of these users.

This work presents a proposal for intervention focused on language, the main objetive
being to improve communicative intention and language skills in users who have Russell-
Silver syndrome. This intervention program is aimed at users between 5 to 8 years old. The
duration of the program is 6 months. This intervention proposes an early attention in which,
though games, different areas of language are worked with which the user is expected to

improve their vocabulary and enhance comprehension and expression kills.

Key words: Russell-Silver syndrome, stunted growth, body asymmetry, clinodactyly,

rare syndrome, language.



Introduccion.

El sindrome de Russell-Silver es un trastorno de origen genético caracterizado por un
retraso en el crecimiento intrauterino (Eggermann, 2010), en el que el feto no se conforma
en su totalidad durante el periodo de gestacion del embarazo. No obstante, este retraso del
crecimiento también continta en la etapa postnatal, donde se reconoce en mayor detalle
debido a las malformaciones en el desarrollo, los rasgos y caracteristicas de este peculiar

sindrome.

La primera aparicion de este sindrome fue identificada por Silver (1953), explicando
dos casos asociados al retraso del crecimiento intrauterino a los que se afiadian
malformaciones y asimetria corporal. A medida que iba transcurriendo el tiempo, Russell

(1954), detect6 5 casos méas con las mismas caracteristicas que habia determinado Silver.

Debido a las numerosas apariciones de casos que fueron conformandose desde el
primer descubrimiento, otro investigador, Price (1999), conformo y establecio los criterios

esenciales para su identificacion.

El origen de este sindrome aln sigue siendo dificil de concretar. Muchas
investigaciones hablan de las posibles causas que pueden desembocar en este sindrome, pero
surge una cierta incognita entre procedencias. Es por ello, que a pesar de existir numeroso
ssistemas clinicos para su deteccidn, su identificacion sigue siendo un desafio (Azzi, Salem,
Thibaud, Chantot-Bastaraud, Lieber, Netchine y Harbinson, 2015).

La afectacion de éste se presenta cada 100.000 nifios nacidos y afecta a ambos sexos
por igual (Pérez y Cérdoba, 2011).

La etiologia de este sindrome nos indica que la mayoria de los casos surgen de forma
imprevista. Por otra parte, las familias que presentan herencia genética ligada al sindrome
tendran mayor probabilidad de seguir la cadena del gen en las siguientes descendencias. Sin
embargo, esto no implica que todos los futuros descendientes presenten este sindrome
(Eggermann, 2010).

Segun un estudio realizado por Eggermann, Wollmann, Kuner, Eggermann, Enders,
Kaiser y Ranke (1997) acerca de la frecuencia y etiologia de la disomia uniparental, se
observo que en los 37 pacientes diagnosticados con el sindrome de Russell-Silver en el que
basaron su estudio, se detectaron diferentes origenes. Segun los datos proporcionados, no se

presentaron alteraciones cromosomicas, pero si se detectaron presencias excepcionales,



denominadas UPD (disomia uniparental), en dos cromosomas homoélogos derivados de una
descendencia diploide en el que se abordan errores meioticos y mitéticos y en su defecto, el
desarrollo del sindrome.

En la disomia uniparental materna (UPD 7), se determiné que en gran medida juega
papel fundamental en la etiologia del sindrome (Carrera, Zaldivar, Martin, 2016). Dicho dato
concuerda con otros estudios realizados posteriormente, en el que también determinaron que
la disomia uniparental materna es uno de los factores mas comunes por el cual se desarrolla
este sindrome (Hannula, Lipsanen-Nyman, Kontiokari y Kere, 2001). Los cromosomas que
se han visto implicados en la etiologia del sindrome de Russell-Silver son los cromosomas

2,7,9,14y 16 en los que se han conocido mayor nimero de variaciones.

Para establecer el diagnostico del sindrome de Russell-Silver (SRS), se utiliza el
modelo de comparacién denominado Birmingham Silver-Russell Syndrome Screening Score,

en el que se fijan unos criterios para la identificacion.
Los criterios son los siguientes:

Tabla 1:

Criterios de identificacion para el sindrome de Russell-Silver

Bajo peso al nacer
’ Retraso en el crecimiento postnatal ‘
Macrocefalia relativa

’ Asimetria corporal o de extremidades ‘

Para determinar el sindrome con este método, se deben cumplir 3 de los 4 de estos

criterios.

Las primeras manifestaciones del sindrome se caracterizan por retrasos del
crecimiento intrauterino y a ello se le asocian diferentes malformaciones faciales y asimetria
corporal. Conforme se iban descubriendo nuevos casos que presentaban estas mismas
caracteristicas, se iban describiendo otras dificultades asociadas que conformaban mejor el

sindrome de Russell-Silver.

El retraso del crecimiento intrauterino se determina cuando los nifios al nacer

presentan un peso y talla inferior al correspondiente de un recién nacido con parametros
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normales. Este retraso del crecimiento también se presenta en la etapa postnatal, donde se

van determinando las caracteristicas mas significativas asociadas.

A pesar de que se produce un desarrollo normal del craneo, existe una macrocefalia
relativa o también denominada pseudomacrocefalia, que resalta debido al pequefio tamafio
que presenta el cuerpo. A ello se le afladen rasgos faciales peculiares como una frente amplia
y prominente, forma triangular de la cara, mandibula pequefia y retraida o también
denominada retromicrognatia, 0jos y comisuras labiales con un aspecto descendente, labios

finos y orejas con una implantacion inferior (Qunap, 2016).

A nivel corporal, se muestra una asimetria denominada sobrecrecimiento corporal
asimétrico localizado (SCAL), que se caracteriza por un incompleto desarrollo o crecimiento
excesivo de una de las mitades del cuerpo (Lapuzina y Tenorio, 2019). Por otra parte, el
desarrollo del crecimiento final de su estatura corporal, en estos casos, suele ser 151.2 cm,
siendo esta la media para los casos masculinos, y 139.9 cm. la media de crecimiento de los
casos femeninos (Price, Stanhope, Garret, Preece y Trembath, 1999). Esta estatura tan baja
para ambos casos se debe a la deficiencia de la hormona de crecimiento que impide que
tengan un desarrollo normal. A su vez, esta carencia deriva en otras enfermedades asociadas,
tales como, hipoglicemia, diaforesis, reflujo gastrointestinal, esofagitis, entre otras (Grandas,
Cardenas y Rincon, 2012). Ademas, una caracteristica bastante peculiar es la clinodactilia en
el mefiique de ambas manos, cuya definicion se basa en la malformacion o curvatura de la

tercera falange del quinto dedo en direccion hacia el cuarto dedo.

El sistema cognitivo también se ve afectado. Segun un estudio realizado por Lai,
Skuse, Stanhope e Hindmarsh (1994), en algunos casos se presenta un bajo cociente
intelectual. También se presentan dificultades en el desarrollo psicomotor debido a la baja
tonicidad de los musculos, a causa de una hipotonia y un retraso en el desarrollo motor que
impide un correcto desarrollo en las habilidades y destrezas del individuo. En el lenguaje se
presentan dificultades para comprender, leer y escribir (Pérez y Lapunzina, 2015), asi como
también dificultades para escuchar, causadas por frecuentes infecciones de oido debido a la

estructura que presentan las orejas.

Las dificultades que podria presentar este sindrome en el lenguaje se pueden apreciar
en las diferentes areas: denominacion, repeticion, comprension y expresion. Hay que destacar
qgue no todos los usuarios que muestran este tipo de sindrome presentaran las mismas

dificultades en las diferentes areas del lenguaje.



La denominacion y la repeticion se relacionan directamente con la adquisicion del
lenguaje y el vocabulario, siendo la repeticion un método adecuado para producir palabras
nuevas e ir afladiéndolas a su vocabulario progresivamente, con el fin de incrementar con

vistas a futuro, la estructuracion y desarrollo del lenguaje.

En la comprension existen dificultades asociadas debido al retraso del aprendizaje del
lenguaje y vocabulario, determinando asi su bajo nivel comprensivo. El paciente puede
presentar desconcierto si utilizamos frases largas o terminologia compleja. Por otra parte,
haciendo referencia a la intencién comunicativa y la expresion, éstas se pueden ver afectadas
en mayor o menor medida, puesto que el paciente no puede formar una frase bien estructurada
0 coherente y recurrird a las omisiones de palabras, balbuceos, a indicar sefialando lo que
quiere expresar o simplemente no lo haga. Estas dificultades pueden suponer un impedimento

en una intervencion.

Otras de las dificultades del lenguaje que presenta el sindrome de Russell-Silver, es
una posible dislalia también debida a una hipotonia de los musculos de la boca o retraso del
desarrollo motor que impide la correcta articulacion de los fonemas. La dislalia se considera
una dificultad en la articulacion debido al aprendizaje defectuoso o anormalidad de los
organos externos del habla, en este caso, la baja tonicidad de los mdsculos de la boca, y no

debido a lesiones del sistema nervioso central (Hassan y Fatma-Alzahraa, 2011).

Como se mencion6 con anterioridad, no todos los usuarios presentaran las mismas
caracteristicas y dificultades. Por ello, tendremos que valorar y evaluar en qué medida se
encuentran las areas afectadas para realizar una buena intervencién y asi conseguir una

intencion comunicativa mas eficaz y un mejor dominio del lenguaje.

También es posible que se presente un bajo rendimiento intelectual como muestra la
investigacion de Boon Hock, Ban Meng, Benjamin Kee Ern, Guo Hui (2018), tras pasar la
prueba de inteligencia SB-5 (Standford-Binet Intelligence Scales- 5th Edition), cuya
administracion contaba con la evaluacion del razonamiento fluido, conocimiento,
razonamiento cuantitativo, procesamiento visual-espacial y memoria de trabajo, a un usuario
de 27 afios diagnosticado con sindrome de Russell-Silver. Obtuvieron como dificultad
asociada un trastorno intelectual, determinado con una inteligencia bastante baja y

habilidades verbales moderadamente deterioradas o en las que presentaba retraso.

La literatura de sindrome y en concreto a su intervencién es bastante escasa. Los

tratamientos que figuran en los diferentes articulos, principalmente, hacen referencia a
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tratamientos hormonales para los factores del crecimiento y relacionados con sus posibles
enfermedades asociadas. Es por ello que no existen especificamente tratamientos o métodos
de intervencion para mejorar las dificultades que podrian presentar en el lenguaje y como
fortalecer su desarrollo. Ademas, no se ha determinado con exactitud el tipo de dificultad de

lenguaje que podrian presentar.

Como ocurre con cualquier tipo de trastorno o dificultad en el aprendizaje que
conlleve un desarrollo deficiente o retraso en el aprendizaje y en el lenguaje, es necesario

establecer programas de intervencion que ayuden al usuario con el que mejorar dicho aspecto.

Por ello, a continuacion, se muestra una propuesta de intervencion elaborada para
usuarios que presenten el sindrome de Russell-Silver. Con ella se pretende facilitar un mejor

desarrollo en la intencion comunicativa y en las habilidades del lenguaje.

Objetivos de la propuesta de intervencion.
Objetivos generales.

Mejorar la intencién comunicativa y las habilidades en el lenguaje de usuarios que

presenten sindrome de Russell-Silver.

Objetivos especificos.

El primer objetivo especifico en esta propuesta se basa en crear una herramienta y
materiales de trabajo que sean Util para mejorar el lenguaje y la comunicacion en usuarios

que presenten el sindrome de Russell-Silver.

En cuanto a las areas del lenguaje afectadas, se establecerdn actividades segun el

criterio a trabajar con los siguientes objetivos:

Obijetivos especificos para la comprension:

- Potenciar la comprension linguistica de los usuarios a través del intercambio
de frases.

- Reconocer dibujos atendiendo a sus significados.



Obijetivos especificos para la expresion:

- Estimular la articulacion de los fonemas afectados.

- Enriquecer la expresion verbal aumentando la dificultad en la elaboraciéon de
frases.

- Potenciar la fluidez verbal del usuario consiguiendo un didlogo claro y

espontaneo.

Objetivos especificos para la denominacion:

- Nombrar correctamente estimulos visuales similares.

- Nombrar los dibujos correctamente atendiendo a su significado.

Obijetivos especificos para la repeticion:

- Lograr que el usuario a través de la repeticion aumente el nimero de palabras de
su vocabulario.

- Realizar repeticiones de oraciones de hasta 6 palabras.

Método.
Participantes.

Este programa de intervencion esta disefiado para los usuarios jovenes que presenten
el sindrome de Russell-Silver con dificultades en el lenguaje y en la comunicacion. Para
poder ser incorporado en este programa, es necesario que el usuario al que iria dirigido

presente las dificultades en el lenguaje que se muestran a continuacion:

Tabla 2:

Dificultades en el lenguaje requeridas para la incorporacion al programa

Dificultades en la intencién comunicativa (demandar cosas)

Dificultades para denominar palabras

Dificultades en la comprension

Dificultades en la expresion




En cuanto a la edad, el programa esta orientado a usuarios que se encuentren entre el
tercer curso de educacion infantil hasta segundo de primaria, o equivalente al rango de edad
de 5 a 8 afios. Se podra incluir a usuarios que estén por encima del tope de la edad establecida
si no han recibido atencion temprana o una educacion que no les haya permitido adquirir los

conocimientos basicos.

No se excluiran a usuarios que presenten otras dificultades asociadas, por ejemplo,

dificultades motrices.

Temporalidad del programa.

Este programa esta disefiado para desarrollarlo durante el curso escolar, por lo que se
destinaran 6 meses para su realizacién, compaginandolo con la docencia académica impartida
por los profesores. El reparto de las sesiones serd de 3 veces en semana. La duracién de las

sesiones sera de 1 hora aproximadamente, dividida en varias partes:

- 10 minutos destinados a establecer un dialogo inicial con el usuario.
- 40 minutos destinados a las actividades del programa, con sus correspondientes
descansos.

- 10 minutos finales para cierre y valoracion de la sesion.

El programa contara con un total de 70 sesiones.

Se requerird la presencia de un logopeda para el desarrollo de las actividades
planteadas. Al comienzo, es imprescindible establecer una linea base la cual nos permitira
saber desde qué punto partimos y de qué manera deberemos abordar las actividades
planteadas. Por ello el profesional debera encargarse de este aspecto realizando algunas tests

de lenguaje estandarizados.

Se dispondra de un aula o sala destinada Unica y exclusivamente a la labor profesional,
la cual estara abastecida por el inmobiliario necesario y los materiales e instrumentos

requeridos para la elaboracion del programa y sus sesiones.



Instrumentos y materiales.

Los materiales e instrumentos que utilizaremos en esta propuesta intervencion seran

los siguientes:

Instrumentos:

Instrucciones de aplicacion y uso del programa. Se utilizaran con la finalidad de
llevar a cabo el programa correctamente e instruir a los profesionales que vayan
a hacer uso de ella. Se detallaran los pasos a seguir y su desarrollo. Asimismo,
dichos profesionales podran explicar a los familiares el uso y objetivos del

programa.

Instrucciones informativas de la aplicacion de los juegos y actividades. Serviran
para que los profesionales desarrollen la actividad correctamente teniendo en

cuenta para que area del lenguaje esta destinada.

Reforzadores. El profesional serd el encargado de determinar los reforzadores
apropiados y su administracién, con el fin de mantener al usuario centrado en el

programa.

Tests de lenguaje estandarizados. Para evaluar y determinar el nivel de lenguaje
que tiene el usuario se utilizard el BLOC (Bateria de Lenguaje Oral y Criterial).
Se trata de una bateria de evaluacién del lenguaje que evalia morfologia, sintaxis,

semantica y pragmatica.

Ficha de seguimiento por sesiones (anexo 5). En ellas quedara reflejado los

contenidos trabajados y las anotaciones para propuestas de futuras sesiones.

Ficha de evaluacion intermedia. Se hara con el fin de conocer si el programa esta
cumpliendo sus objetivos. Esta ficha se elaborard en base a los contenidos

trabajados hasta el momento.

Evaluacidn final. Prueba evaluativa de conocimientos adquiridos. El profesional
elaborara una prueba que recoja la valoracion final.
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- Libreta del profesional. En ella se puede anotar las actividades realizadas con su
fecha, observaciones y evolucion del usuario conforme a los resultados obtenidos
en las mismas, asi como anotar posibles cambios para adaptar el juego si no se

ajustan con el usuario.

Materiales:

- Cuestionario de identificacion de vocabulario adquirido (anexo 1). Este
cuestionario se les cedera a los padres con el fin de recabar el vocabulario que
domina el usuario y de esta manera determinar el contenido que se va a abordar
en las actividades. También lo podra realizar el profesional. Este cuestionario

podré ser reelaborado con nuevas palabras y contextos.

- Juego de “Las parejas” (anexo 2). El juego de parejas estard adaptado a los
contenidos que se trabajaran en la intervencion. Con esta actividad se pretende
trabajar la memoria, la denominacion y la discriminacion como areas principales
para conseguir un aumento del vocabulario. Se podran crear nuevas tarjetas segln

los contenidos que se pretendan trabajar.

- Léminas de representacion de lugares para el desarrollo del juego
“DiaLOGuemos” (anexo 3). Con ayuda de estas laminas se podra realizar esta

actividad en la que se pretende fortalecer las areas deficitarias del lenguaje.

- Pictogramas individuales para el desarrollo del juego “DiaLOGuemos” (anexo 4).

- Pictogramas. Se ha utilizado la plataforma ARASAAC para obtener imagenes

para elaborar los juegos propuestos.

Para llevar a cabo la evaluacion del usuario y efectividad del programa, se emplearan

los siguientes materiales:

Para establecer el nivel del lenguaje que presenta el usuario, utilizaremos el BLOC,
que evalua los apartados de morfologia, sintaxis, semantica y pragmatica. Cada mdédulo

cuenta con sus bloques correspondientes y se reparten de la siguiente manera:

- El modulo de morfologia (190 items).
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- El modulo de sintaxis (180 items).
- El médulo de semantica (80 items).
- EI' mddulo de pragmatica (130 items).

De esta manera, podemos conocer el nivel de lenguaje que presenta el usuario y
determinar asi las conductas linguisticas alteradas. Esta prueba evaluativa concuerda con el

rango de edad establecido en el programa de intervencion, siendo este de 5 a 14 afios.

Para verificar que esta propuesta logra efectividad, se realizard un seguimiento por
parte del profesional durante el programa. De esta manera, conoceremos Si se estan

cumpliendo los objetivos y en caso contrario, modificar el desarrollo.

Al finalizar el programa se realizard una evaluacion final. Esta serd de elaboracion
propia por parte del profesional, en la que se recogera todos los contenidos trabajados y
valorara su evolucion. El profesional puede plantearse la necesidad de pasar el mismo test
(BLOC), con el fin de contrastar pretest y postest, observando si el usuario ha evolucionado

0 en qué aspectos ha mejorado o no.

También se contara con cuestionarios dirigidos a las familias y otros profesionales
que estén interesados en conocer la propuesta, para conocer su grado de conformidad y
satisfaccion con el programa. De esta manera, se conoceran los posibles aspectos con los
cuales no se esté de acuerdo y mejorarlos.

Desarrollo del programa de intervencion.

Con el fin de solucionar y mejorar el lenguaje en usuarios que presenten sindrome de
Russell-Silver, se ha elaborado este programa, cuyo desarrollo esta previsto para llevarlo a
cabo durante el curso escolar. Se han establecido varias actividades con el fin de que el
usuario no decaiga en rutina, provocando asi el aburrimiento y que la intervencion se vea

afectada.

Por ello, se han elaborado dos actividades, una denominada “Las parejas”, en la que
se interactuard con tarjetas de pictogramas con la finalidad de adquirir el vocabulario
esencial, y la otra actividad denominada “DialLOGuemos”, en la que se pondréa en practica
los conocimientos adquiridos en el juego anterior y el cual permite mejorar la comprension

y expresion de los usuarios. Estas dos actividades son juegos interactivos que ayudaran a
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mejorar el vocabulario, comprension y expresion, y como objetivo final de la intervencion,

mejorar las habilidades comunicativas y el lenguaje.

Antes de llevar a cabo el desarrollo de las actividades se ha elaborado un cuestionario
que se le entregaré a la familia previamente, con el fin de conocer el vocabulario adquirido
de los diferentes contextos en los que suele estar presente el usuario. De esta manera
conoceremos el vocabulario que ain no dominay poco a poco ir incrementandolo. Ademas,
esto nos servira para elaborar nuestras tarjetas de vocabulario de ambos juegos. No obstante,
también se introducirdn palabras ya adquiridas segun los datos obtenidos para seguir

trabajando y recordando dicho vocabulario.

Por otra parte, con el fin de hacer aun mas efectivo el programa, se solicitara la ayuda
de la familia para que trasladen las actividades realizadas en las sesiones a casa. De esta
manera, lograremos cumplir los objetivos planteados. Para ello, se les explicard el

procedimiento a seguir y como deben desempefiar la actividad.

Distribucion de las sesiones.

Ya que el programa dura 6 meses en su totalidad y contard con 70 sesiones, se

repartiran las actividades con sus objetivos correspondientes de la siguiente manera.

Al comienzo del curso escolar, las primeras sesiones seran de toma de contacto con
el usuario, donde el profesional debera encargarse de recabar la informacion necesaria para

el buen desarrollo del programa. Se necesitaran 4 sesiones para ello.

La primera de ellas seré de presentacion al usuario con la presencia de la familia, con
el fin de conocerlo, observar las dificultades que presenta, y conocer a la familia e informarles
de lo que se va a trabajar. Las otras 3 sesiones iniciales, seran destinadas a realizar el test de
lenguaje estandarizado (BLOC), el cual consiste en una bateria de evaluacion del lenguaje
que evalua morfologia, sintaxis, semantica y pragmatica, que nos permite detectar si el
usuario requiere atencion especifica, identificar las necesidades educativas, entre otras.

Gracias a ello, podremos elaborar nuestra distribucién de actividades en el programa.

Teniendo los resultados obtenidos, se destinara otra sesion para informar a los padres
de los objetivos que se pretenden conseguir, partiendo de las dificultades que haya presentado

y de qué manera podran ser participes del programa con el fin de lograr una buena evolucion
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del usuario. Una vez se hayan recabado estos datos y habiendo informado a las familias, se

comenzara con la distribucion de las sesiones.

Las sesiones se realizaran 3 dias en semana y 1 hora por cada dia. Ya que este
programa se centra en trabajar las diferentes areas del lenguaje, denominacion, repeticion,

comprension y expresion, la distribucion de sesiones sera la siguiente.

El primer dia se trabajaran las areas de denominacién y repeticion con ayuda del juego
de las parejas siguiendo las indicaciones explicadas en el desarrollo de la actividad.
Dependiendo de la evolucién del usuario, se podra incrementar la dificultad adaptando los

contenidos como el profesional cree correspondiente.

El segundo dia se trabajaran las areas de comprension y expresion, reforzando ademas
las &reas de denominacion y repeticion, con ayuda del juego “DiaLOGuemos” siguiendo

igualmente las indicaciones planteadas en el desarrollo de la actividad.

Por ultimo, la tercera sesion se hard a modo de recordatorio de los contenidos
trabajados en las sesiones correspondientes a esa semana. El profesional, segun las
valoraciones reflejadas en las fichas de seguimiento, trabajara aquellos contenidos que no

han sido del todo adquiridos o en los que presenta alguna dificultad.

Descripcion de las actividades del programa.
Desarrollo de la primera actividad: “Las parejas”.

Como primera actividad y que nos ayudard en el desarrollo de las siguientes
actividades, se presenta el juego de “Las parejas”, un juego clasico de memoria que consiste
en relacionar tarjetas que se encontraran sobre la mesa y en posicion boca abajo, y en el que
el usuario tendré que ir levantandolas de 2 en 2, intentando asi relacionarlas y descartandolas

una vez haya logrado conseguir la pareja.

Para ello se han elaborado 7 bloques de tarjetas, con un total de 18 parejas por bloque,
como primeros contenidos a trabajar. Dichas tarjetas se deberan descargar, recortar por su
respectivo cuadrado y plastificar para su utilizacion. Cada grupo de palabras esta
representado con un color diferente con el fin de lograr una mejor organizacion. Es un juego
sencillo que seguramente hayamos practicado en algin momento de nuestra vida y que es

bastante Util en esta propuesta. Con el fin de hacer efectiva la actividad con las dificultades
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que presentard nuestro usuario, los contenidos de las tarjetas, en este caso los dibujos, los
enfocaremos a vocabulario esencial que deberia estar ya registrado en su lenguaje, como es
el caso del material escolar, tipos de ropa, alimentos, partes del cuerpo y cosas del hogar,
entre otras. Esta actividad nos servira para potenciar la memoria e incrementar el nimero de
palabras, ya que inconscientemente, a medida que se desarrolla el juego y se van nombrando
las diferentes tarjetas con sus respectivos nombres, se potenciaré el conocimiento de nuevas

palabras y refuerzo de las ya adquiridas.

Para la elaboracion de las tarjetas se ha utilizado la plataforma ARASAAC, en la que

podemos encontrar cualquier pictograma que deseamos trabajar.

Procedimiento.

El profesional, una vez haya elegido los dibujos que representara en las tarjetas del
juego de parejas, comenzara desarrollando la actividad progresivamente, es decir, el
comienzo serd con dos parejas a descartar, y a medida que el usuario vaya avanzando y
logrando los objetivos, se ira incrementando el nimero de parejas hasta un total de 5, aunque
si al usuario le resulta bastante facil, se podra incrementar el nimero de parejas segun valore

el profesional.

El usuario debera levantar correctamente las dos tarjetas; por ejemplo, supongamos
que estamos trabajando el contenido de los alimentos y sobre la mesa se encuentran boca
abajo, las parejas correspondientes a dos manzanas y dos peras. El usuario tendra que levantar
las dos manzanas para poder seguir. Si levanta una manzana y una pera, este debera colocar
de nuevo las tarjetas boca abajo y posteriormente, ya sabiendo donde se encuentran, levantar
las dos manzanas o peras primero, y luego la pareja restante. A su vez, mientras se van
levantando las tarjetas, el profesional le indicara al usuario que diga el nombre del pictograma
que aparece. Si no es capaz de hacerlo, el profesional lo ayudara dando pistas fonoldgicas, y
si es necesario indicar el nombre completo del pictograma. De esta manera, potenciamos el

conocimiento de nuevo vocabulario.

Ademas, los grupos de tarjetas podran ser mezclados, es decir, se podra realizar la

actividad escogiendo los grupos de los alimentos y de material escolar.
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Evaluacién de la actividad.

En dicha actividad trabajamos la memoria, discriminacion y denominacion como
areas principales. El profesional, en segundo plano, ira anotando el nimero de palabras que
va denominando y las que no mientras se realiza el juego, con el proposito de que, en las
siguientes sesiones, se puedan ir modificando los contenidos de las tarjetas e ir introduciendo
nuevos conceptos. Es decir, el usuario, cada vez que levante una tarjeta debera indicar su
nombre correspondiente. En el caso de que no lo haga, el profesional ayudara al usuario

indicando el nombre del pictograma para que vaya reteniendo nuevas palabras.

Por otra parte, ya que también estamos trabajando la memoria, se puede evaluar el
tiempo que tarda en realizar la actividad. Es decir, con ayuda de un cronémetro podemos
contabilizar el tiempo que destina desde el comienzo hasta el final de la actividad, y asi, de

esta manera, evaluar la eficacia de esta area.

Propuesta de futuro.

Si a medida que transcurre la intervencidén observamos que se presenta una mejora
considerable, se volverd a desarrollar un nuevo cuestionario de identificacion de vocabulario
con nuevas palabras, con el fin de elaborar nuevas tarjetas. Por otra parte, ya que también
este sindrome presenta problemas de lectoescritura, se podran afadir a las tarjetas sus
correspondientes nombres con letra escolar, que se ubicaran en la parte inferior con el fin de
que el usuario vaya visualizando y familiarizando la estructuracion de las palabras. Este tipo
de letra es fundamental ya que los usuarios a estas edades, el formato de letra de conocen es
el correspondiente al que se trabaja en el colegio. De esta manera, facilitara mucho la

intervencion. Esto nos ayudara en un futuro a potenciar la lectura cuando se trabaje.

El juego de las parejas nos servira como introduccién a la actividad mas importante
de esta propuesta de intervencion, en la que se trabajard las areas ya vistas y la de

comprension y expresion.

Desarrollo de la segunda actividad: “DiaLOGuemos”.

En esta actividad que se presenta a continuacion, denominada “DiaLOGuemos”,

siendo ademas la mas importante del programa, trabajaremos todas las areas en su conjunto,
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tanto memoria, denominacion y repeticion, ya trabajadas anteriormente en el juego de las

parejas, como comprension y expresion.

Esta actividad permite realizar subactividades segun el area que se quiera trabajar. Es
decir, si en una sesion, el principal interés es trabajar la comprension y expresion, las
actividades se enfocaran a estas areas haciendo preguntas sobre lo que ve en las l&minas, en
las que el usuario tendra que comprender la pregunta y expresarse, 0 en las areas de
denominacion y repeticion, en las que el usuario sefiale los pictogramas indicados por el

profesional o repeticion del sonido de las propias palabras nombradas.

Para la realizacién de la actividad, se necesitara como materiales principales, laminas
que representen lugares, por ejemplo, un supermercado, una casa, un campo, una calle,
iméagenes que nos den contenido al juego cuando realicemos la actividad. Ademas, se
necesitaran pictogramas individuales, extraidos en este caso de la plataforma ARASAAC,
que deberan ser recortados por sus correspondientes limites y plastificados para su
utilizacion.

Se enfocard esta actividad al vocabulario ya conocido por el propio usuario y el nuevo
que ha ido adquiriendo durante la intervencion. Es por ello, que lo pictogramas utilizados
estaran relacionados con los contextos nombrados, es decir, si se utiliza la ldmina de un

bosque, utilizaremos los pictogramas de los animales.

Como segundo paso, se debera enfocar un area especifica del lenguaje en la que se
quiera intervenir. Si se quiere trabajar el area de la comprension y expresion, la actividad se
basara en realizar preguntas acerca de lo que ve en la lamina y 6rdenes que debera realizar

manipulando los pictogramas.

Procedimiento.

Una vez se haya seleccionado la lamina, los pictogramas y el area con la que
queramos trabajar, comenzaremos la actividad. Supongamos que se elige la lamina del
supermercado. En este caso los pictogramas seran los correspondientes a los alimentos. Por

otra parte, enfocaremos la actividad para trabajar la denominacién.

La ldmina del supermercado esta representada con sus correspondientes estanterias.
En ellas colocaremos los pictogramas elegidos, que en este caso seran, una manzana, una

lechuga y un pollo.
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Se le indicaré al usuario por medio de una pregunta, que seleccione los pictogramas
correctos. Esta pregunta se debera realizar de forma sencilla para que se entienda lo mejor
posible.

Por ejemplo:
- Mama quiere comprar una manzana. ;,Donde esta la manzana?
El usuario debera seleccionar el pictograma de la manzana.

A medida que transcurra la actividad, se ira aumentando la dificultad, y el usuario

tendra que ir seleccionando mas pictogramas.
Por ejemplo:
- Papé quiere comprar una lechuga y un pollo. ; Dénde esté la lechuga y el pollo?

El usuario en este caso debera seleccionar los pictogramas correspondientes a la

lechuga y el pollo.

Si se quiere trabajar la comprension y expresion, desarrollaremos la actividad de la
siguiente manera. Colocaremos en la lamina los pictogramas de una manzana, una peray un
pollo. Ya que el usuario tendré que comprender lo que el profesional indique, se le formulara

la pregunta de la siguiente manera:
- Mamaé quiere comprar frutas. ¢ Qué frutas puede comprar mama?

El usuario deberé seleccionar los pictogramas de la manzana y la pera, y a su vez

deberd nombrarlos.

Para reafirmar que comprendié lo que se pregunt6 y a su vez mejorar la expresion se

le dira al usuario:
- ¢Qué frutas compré mama?

El usuario debera responder las frutas seleccionadas.

Por otra parte, supongamos que elegimos la ldmina del bosque o la de la granja, en la
que te tendremos que usar los pictogramas correspondientes a los animales. Por tanto, en

estas laminas, la formulacion de frases y el enfoque sera diferente, e incluso podremos
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trabajar otros aspectos como los conceptos de arriba y abajo, izquierda y derecha, entre otras.

Pongamos un ejemplo:

Seleccionamos 3 pictogramas correspondientes a un leon, un loro y un elefante. Se le
indicard al usuario que coja el loro y lo coloque en uno de los arboles que estan representados
en la lamina. Seguidamente, se le indicaréd que coja el ledn y lo coloque en el suelo que esta
representado en la lamina, debajo del loro. Por ultimo, le indicaremos que coja el elefante y
lo coloque a la izquierda o derecha del ledn. La formulacion de las frases por parte del

profesional, seran de la siguiente manera:

- Cogemos el loro y lo colocamos en un arbol.
- Cogemos el ledn y lo colocamos debajo del loro.

- Cogemos el elefante y lo colocamos a la izquierda del ledn.

Este procedimiento, seré el mismo para todas las laminas. Segun los resultados que
se vayan obteniendo en esta actividad, si los resultados son positivos, se podra incrementar
la dificultad afiadiendo mas pictogramas progresivamente y realizando preguntas mas

elaboradas siempre que se pueda.

Evaluacién de la actividad.

Al ser una actividad en la que se pueden trabajar todas las areas del lenguaje, el modo

de evaluacion sera diferente para cada area.

Si se trabaja la repeticion, denominacion, se evaluara siguiendo el mismo proceso
realizado en la actividad del juego de las parejas, anotando los errores cometidos o
deficiencias en la actividad. Es decir, si se le pide al usuario que identifique un pictograma
en la ldmina y no es capaz de hacerlo, este desconocimiento se anotara para trabajarlo en

siguientes sesiones.

Si evaluamos la comprension y expresion, estd se hara a través de las respuestas
obtenidas a través de las preguntas formuladas por el profesional. Para ello, se ha elaborado
una hoja de registro donde recoja los contenidos que se quieren abordar en esa sesion,

describiendo asi las preguntas a formular y las expresiones que debera realiza el usuario. ES
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decir, si se le pregunta al usuario, ¢Qué frutas puede comprar mama?, y no sabe responder

segun, este desconocimiento se anotara en su apartado correspondiente.

Propuesta de futuro.

Si el profesional considera que el usuario ha mejorado segun los objetivos fijados, se
podré proceder a la elaboracién de fichas en las que se represente una frase, a modo de que
el usuario, comience a trabajar el reconocimiento de las letras y sonidos y la lectura de forma
progresiva. La formulacién de frases sera de forma sencilla de no mas de 3 palabras en las

primeras ejecuciones. Por ejemplo:

- Mama quiere manzanas.

- Papa quiere lechuga.

Posteriormente, conforme vayan transcurriendo las sesiones, progresivamente las
preguntas se podran elaborar hasta ser igual que las planteadas por el profesional que se han

ilustrado en el juego, pero esta vez, sera el usuario quien lea la pregunta y la responda.

Evaluacion final del programa de intervencion.

La finalidad de la evaluacion del programa es comprobar si los objetivos que se han

propuesto para la intervencion se han cumplido.

Durante su transcurso, hay que ir adaptando el programa segun se vaya observando y
cumpliendo los objetivos o no. Por ello, aparte de ir realizando fichas de seguimiento semanal
como se ha comentado anteriormente, a modo de revisién y en mitad del programa, se
realizard una evaluacion de evolucion de adquisicion de contenidos, que desarrollara el
profesional, con el fin de analizar si el programa esta siendo efectivo, para que, en caso

contrario, modificar lo que sea necesario.
En resumen, la evaluacion del programa consistira en:

- Comprobar si se han cumplido los objetivos propuestos.
- Verificar si el material creado para el desarrollo de las actividades ha sido efectivo

en el programa.
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- Analizar si el periodo del programa y las sesiones realizadas han sido las idoneas
para conseguir los objetivos.
- Comprobar si este tipo de intervencion es Util para los usuarios que presente el

sindrome de Russel-Silver.

Por otra parte, con el fin de conocer la valoracion de la familia y su grado de
conformidad con el programa y su desarrollo, se les administrard un cuestionario de

satisfaccion para conocer su opinidn y tener en cuenta los aspectos que se pueden modificar.

Por Gltimo, los resultados del usuario que se han ido obteniendo durante el transcurso

del programa, nos indicaran la calidad y efectividad de la intervencion.

Resultados del programa.

En esta intervencion se espera encontrar resultados positivos, contrastando los
resultados obtenidos en el test realizado, con las evaluaciones que se han ido desarrollando
durante la terapia. Es decir, lo que se pretende es lograr los objetivos, tanto el general como

los especificos.

Por tanto, el resultado que se espera es conseguir que el usuario que presente sindrome
de Russell-Silver, con ayuda de este programa de intervencion, logre mejorar el lenguaje y
sus habilidades comunicativas mediante los juegos planteados, pudiendo llegar a expresarse,
comprender lo que se le dice, adquirir el vocabulario basico correspondiente a su edad, y de

esta manera tener un buen desarrollo del lenguaje.

A su vez, en el peor de los casos, el programa podria no llegar a cumplir sus objetivos
principales por diversos factores:

- Factores sociales, los cuales no nos permitan establecer una relacién adecuada
entre el usuario y el profesional, y no se pueda realizar la intervencion como se
espera.

- Factores cognitivos, los cuales no permitan al usuario seguir el procedimiento del
programa.

- Factores emocionales, los cuales dificulten la evolucion del usuario en el

desarrollo de las actividades.

21



- Familiares, aspecto bastante importante ya que, en funcién de la participacion de
la familia en el programa, se podran conseguir los objetivos en el periodo de
tiempo establecido o no.

No obstante, el profesional serd el responsable de tratar estos inconvenientes,
ajustando el programa al usuario en funcién de su adaptacion y evolucion. También sera en
encargado de concienciar a la familia en el caso que presenten ausencia en el programa, ya

el esta serd unas de las principales fuentes de progreso del usuario.

Este programa nace con la intencion de mostrar la participacion del logopeda ante las
dificultades en el lenguaje que presenta un sindrome poco frecuente como es este, pero que
no por ello tiene que ser excluido de disefios de intervenciones terapéuticas. Hasta donde
alcanza nuestro conocimiento, es muy escasa la bibliografia especializada en este tema, por
lo que, este acercamiento parte del conocimiento de otros trastornos de mayor prevalencia
que presentan dificultades similares. Es por ello, que este programa, puede ser utilizado para
trabajar las areas del lenguaje deficitarias en otro tipo de trastornos en el que el lenguaje se

vea afectado del mismo modo.

Por ultimo, a modo de sugerencia, aunque se ha recalcado en las propuestas de futuro
de las actividades desarrolladas, si el usuario presenta una evolucion considerable, se podria
incrementar el nivel de dificultad de los juegos, siempre y cuando el profesional lo considere
y ajuste esta dificultad a su grado de evolucion.
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Anexo.
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Anexo 1: Cuestionario de identificacion de vocabulario adquirido.

CUESTIONARIO DE IDENTIFICACION
DE VOCABULARIO ADQUIRIDO

Nombre: Contacto:

Apellidos:

A continuacion, se muestra una lista de palabras relacionadas con diferentes
contextos, las cuales debera marcar con una “X” si se conocen, comprenden y si se utilizan.
De esta manera, si el usuario solo comprende la palabra, deberd marcar la casilla
correspondiente, si la conoce y la comprende, deberd marcar ambas, y si ocurren las 3
opciones, debera marcar las 3. En caso contrario, las casillas asignadas a cada palabra se
dejaran sin rellenar y se continuara con la siguiente hasta cumplimentar todo el cuestionario.

La primera casilla corresponde al apartado de “conoce”, la segunda corresponde al
apartado de “comprende” y la tercera a “la utiliza”.

Es de vital importancia que se responda con total sinceridad.

Partes del cuerpo

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Cabeza Labios Muriecas
0Ojos Cejas Manos
Nariz Pestafias Dedos
Boca Cachetes Barriga
Dientes Cuello Pecho
Lengua Hombros Espalda
Orejas Codos Culo
Pierna Rodilla Cadera
Pie Tobillo Ufa

Ropa y accesorios

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Pantalones Bufanda Tenis
Camiseta Calzoncillos Tacones
Chaqueta Bragas Falda
Abrigo Calcetines Sujetador
Gorro Zapatos Cholas
Anillo Pendientes Coletero
Collar Diadema Cinturdn
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Corbata Pajarita Bolso
Cartera Monedero Pantalon corto
Material escolar

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Mochila Estuche Lapiz
Goma Sacapuntas Regla
Pegamento Libreta Libro
Tiza Borrador Pizarra
Tijeras Crayones Grapas
Ceras Grapadora Rotuladores
Compés Flauta Boligrafo
Témperas Acuarelas Pincel
Folio Papel Papelera

Animales

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Perro Gato Pajaro
Pez Conejo Vaca
Cerdo Gallina Gallo
Pollo Oveja Lagarto
Raton Tortuga Erizo
Serpiente Ledn Tigre
Elefante Jirafa Hipop6tamo
Cebra Camaledn Rinoceronte
Tiburén Ballena Delfin

Alimentos

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Manzana Pera Naranja
Limén Pifia Melocotdn
Platano Aguacate Tomate
Lechuga Pepino Pimiento
Zanahoria Col Champifidn
Arroz Judias Lentejas
Garbanzos Ensalada Maiz
Potaje Carne Pescado
Chorizo Queso Jamon
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Familia y profesiones

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA

Madre Padre Hermano
Hermana Abuelo Abuela
Tio Tia Primo
Prima Bebé Amigo
Amiga Enfermera Bombero
Médico Policia Limpiador
Profesor Repartidor Carnicero
Pescadero Taxista Piloto
Cuidador Dependiente Panadero
Cosas del hogar

CONOCE / COMPRENDE / UTILIZA
Cuarto Cama Escritorio
Ventana Puerta Lampara
Techo Pared Cocina
Escaleras Barandilla Suelo
Comedor Jardin Bafio
Fregadero Vaso Plato
Estanteria Lavadora Horno
Mesa Nevera Television
Microondas Silla Congelador
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Anexo 2: tarjetas del juego de “Las parejas” (material escolar, alimentos, ropa y accesorios, animales, hogar, familia'y
profesionales, partes del cuerpo y propuesta de futuro).
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Anexo 3: Laminas del juego “DiaLOGuemos” (l. del aula, I. de la ciudad, I. del supermercado, I. de la granja, |. del hogar y I. del
armario).
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Lamina del aula.
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Lamina del supermercado.




Lamina de la granja.
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Lamina del hogar.
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Lamina del armario.
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Anexo 4: Pictogramas del juego “DiaLOGuemos” (p. para la lamina de armario, p. para la ldmina del supermercado, p. para la
lamina de la granja, p. para la lamina del aula, p. para la lamina de hogar y propuesta de futuro).
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Pictogramas para la lamina del armario:
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Pictogramas para la ldmina del supermercado:
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Pictogramas para la lamina de la granja:
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Pictogramas para la lamina del aula escolar:
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Pictogramas para la lamina del hogar:
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Anexo 5: Ficha de seguimiento de la sesién.
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FICHA DE SEGUIMIENTO DE LA SESION

Nombre: Contacto:
Apellidos: Fecha:
Area/as a trabajar en la sesion
Denominacion Repeticion
Comprension Expresion

Denominacion de
pictogramas:

Observacion:

Repeticidn de palabras:

Observacion:

Comprension de frases:

Observacion:

Expresion de palabras y
frases:

Observacion

76



