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Resumen
El sindrome Smith-Magenis (SSM) se define como un trastorno genético que afecta a

diversas areas y que se caracteriza por discapacidad intelectual, presencia de conductas
disruptivas, trastorno del suefio, discapacidad auditiva, caracteristicas fisicas distintivas y
dificultades en el lenguaje, especialmente a nivel expresivo.

En este trabajo se ha creado un programa de intervencion para un usuario de 14 afios
con SSM, previamente evaluado y estableciendo la linea base para el desarrollo de la terapia.
Este programa ha tratado de responder a las necesidades, caracteristicas y habilidades del nifio.
La base de este programa sera la creacion de un Sistema Alternativo de Comunicacion (SAC)
para mejorar la calidad de comunicacién de este usuario, ademas de disminuir la frustracién y
las conductas desadaptativas que presenta, y proporcionar mejoras en sus habilidades auditivas,
a través de la Terapia Auditivo-Verbal™ (TAV).

Durante la aplicacion de este programa se ha observado una disminucion de las
conductas desadaptativas y de la frustracion, incluyendo una mejora en comprension global de
mensajes orales y de la interaccion comunicativa con otras personas. Debido a que esta
implementacion del programa ha sido parcial, se dara continuidad al programa haciendo un

seguimiento del mismo.

Palabras Claves: Smith-Magenis, intervencion, conducta, lenguaje, comunicacion alternativa,

terapia auditivo-verbal.



Abstract

Smith-Magenis syndrome (SMS) is defined as a genetic disorder that affects various
areas and is characterized by intellectual disability, presence of disruptive behaviors, sleep
disorder, hearing impairment, distinctive physical characteristics and language difficulties,
especially at the expressive level.

In this paper an intervention program has been created for a 14-year-old user with SSM,
previously evaluated and establishing the baseline for the development of therapy. This
program has tried to respond to the needs, characteristics and abilities of this child. The basis
of this program will be the creation of an Alternative Communication System (ACS) to improve
the quality of communication of this user, in addition to reducing frustration and maladaptive
behaviors, and provide improvements in their hearing abilities, through Auditory-Verbal
Therapy™ (AVT).

During the implementation of this program, a decrease in maladaptive behaviors and
frustration has been observed, including an improvement in global understanding of oral
messages and communicative interaction with other people. Since this implementation of the

programme has been partial, the programme will be continued by following up on it.

Keyword: Smith-Magenis, intervention, behavior, language, alternative communication,

Auditory-Verbal Therapy.



Introduccién

El sindrome Smith-Magenis (SSM), es un trastorno genético que cursa con retraso
mental de gravedad variable junto con una serie de anomalias congénitas que configuran en
conjunto un patrén caracteristico y reconocible de rasgos fisicos, de desarrollo y de conducta
(Gener, 2010).

El SSM fue descubierto a principios de los afios 80 por Ana Smith, consejera de
genética, y Ellen Magenis, profesora de genética molecular en el afio 1982 (Asociacién Smith-
Magenis Espafia, 2004). Como indica Gener (2010), este trastorno se debe principalmente a la
alteracion de un solo gen, llamado RAI1 que se encuentra dentro de la region 17p11.2. y
clasicamente se ha estimado que el sindrome Smith-Magenis aparece en 1 de cada 25.000
recién nacidos, aunque esta cifra se considera infravalorada y algunas fuentes establecen una
prevalencia mayor de 1 en cada 15.000 recién nacidos. Segun Finucane y Haas-Givler (2009),
las mutaciones de este sindrome suelen ocurrir sin antecedentes familiares previos de la
afectacion y tiene una baja probabilidad de que vuelva a darse en generaciones futuras. Es por
ello que padres cromosdmicamente normales de un nifio con Smith-Magenis tendran menos de
un 1% de posibilidades de recurrencia, en cambio, padres con este sindrome tendran un 50%
de posibilidades de transmitir la delecidbn o mutacion a su descendencia; sin embargo, la
reproduccion entre adultos con SSM no ha sido informada, probablemente debido a las
limitaciones sociales, el impacto de la cognicion y los sintomas conductuales en las relaciones

sociales.

El diagnostico del SSM se basa en la sospecha clinica inicial del trastorno, seguida de
la confirmacion molecular de la delecion cromosémica o mutacion genética. El diagnostico a
menudo se retrasa debido a la falta de hallazgos fisicos y conductuales obvios en bebés y nifios
pequefios. La presencia de caracteristicas conductuales distintivas como onicotilomanias
(mutacion de ufias de los dedos de las manos y los pies) y poliembolokoilamania (insercion de
objetos en los orificios corporales) deben impulsar la consideracion del diagndstico en nifios
mayores y adultos. Las pruebas de ADN que se realizan a estos pacientes son sondas de
hibridacion in situ de fluorescencia de alta presion y confirman el diagndstico en la region

cromosomica 17p11.2 (Finucane y Haas-Givler, 2009).

Segun la Genetic and Rare Diseases Information Centre (2017), para el prondstico hay

que tener en cuenta la edad de diagnostico, la severidad de los sintomas y la efectividad del



tratamiento. A pesar de que no hay estudios que determinen la esperanza de vida de las personas
con SSM, cuando no hay problemas graves en ningin 6rgano la esperanza de vida es similar a
la de las personas que tienen deterioro cognitivo.

La alteracion de este gen resulta en una serie de caracteristicas que abarcan varias
dimensiones, siendo estas la dimension de rasgos fisicos, de patologias asociadas, de las
conductas, de la cognicion y la lingiistica.

Observando las caracteristicas fisicas que presentan los individuos con SSM se incluyen
rasgos craneoencefalicos distintivos que suelen hacerse mas evidentes con el paso de los afios,
la cara suele ser ancha y cuadrada con presencia de braquicefalia, aplanamiento de toda la parte
posterior de la cabeza. Los ojos suelen estar hundidos, las cejas son gruesas, la mandibula
pequefia, la boca tiene una forma peculiar que incluye el labio superior en forma de tienda de
campafa, y suele mantenerse abierta. El pabellon auricular puede tener una implantacion baja
o ser displéasico, es decir, que el tamafio, la forma y la organizacion presentan malformaciones.
Finalmente, el cuello suele ser corto, su piel es aspera, con un tono muscular bajo e
insensibilidad al dolor, no obstante, todas las caracteristicas fisicas no aparecen en todos los
usuarios con SSM (Gropman et al., 2006). Ademas de esto, estas personas presentan hipotonia
que se refleja en el bajo tono lingual, la protrusion de la lengua, los labios entreabiertos, la

mandibula caida y el exceso de salivacion (Hidalgo y Garayzabal, 2019).

Ademas de la presencia de rasgos fisicos especificos de este sindrome, aparecen
diversas patologias asociadas siendo el trastorno del ritmo del suefio uno de los méas destacado
ya que padecen una alteracion confirmada del ciclo circadiano de la melatonina que se traduce
en una clara dificultad para conciliar el suefio, multiples despertares nocturnos, y despertares
precoces, dando lugar a un patron de suefio fragmentado que no solo repercute en el nifio o
adulto que lo padece sino en los padres y demas familiares que lo rodean. Otro aspecto médico
relacionado es el retraso psicomotor que aparece en todos los individuos con esta enfermedad
genética. Asimismo, estas personas presentan problemas de audicion y en la mayoria de los
casos son secundarios a episodios de otitis media crénica. A parte de lo expuesto, se ha descrito
anomalias renales, criptorquidia (descenso incompleto de uno o ambos testiculos), anomalias
cerebrales y mayor tolerancia al dolor. De igual forma, tienen tendencia al estrefiimiento,
diferentes tipos de cardiopatias, convulsiones, anomalias oculares como el estrabismo o la

miopia y el desprendimiento de retina (Gener, 2010).



A diferencia de otros sindromes genéticos, el SSM presenta conductas desadaptativas,
particularmente agresion y busqueda de atencién prolongada. Ademas, también cuenta con un
patron caracteristico de conductas estereotipadas y autolesivas, donde las rabietas y
autolesiones comienzan en la primera infancia y representan un desafio importante a lo largo
de la vida. Dichas autolesiones parecen correlacionarse con el funcionamiento cognitivo y a
medida que incrementa la edad las personas con SSM suman a su repertorio de autolesiones
pequefios nimeros de comportamientos especificos como cabezazos, bofetadas, pellizcarse los
dedos tanto de las manos como de los pies hasta el punto de sangrar, y a menudo se arrancan
las ufias por completo. En cuanto a las rabietas son prolongadas que pueden durar horas con
autolesiones, destruccion de materiales que se encuentran a su alrededor y agresién siendo estas
mas comunes en la adolescencia y en la edad adulta, de igual modo, estas rabietas son causadas
por la necesidad de atencion o un cambio inesperado en la rutina (Finucane y Haas-Givler,
2009).

En cuanto al nivel cognitivo de las personas con SSM presentan una discapacidad
mental que entra dentro del rango de leve a moderado y que los estudios apuntan a un deterioro
cognitivo con el avance de la edad (Osorio et al., 2013).

Dichos estudios sobre las caracteristicas cognitivas especificas de este trastorno son
escasos, aun asi, se sabe que la mayoria de los pacientes muestran una deficiencia intelectual
aguda con un Cl entre 40 y 54. La memoria a largo plazo y las capacidades perceptivas de estas
personas estan conservadas, por el contrario, a menudo se presenta deficiencias en la memoria
a corto plazo, secuencia de procesamiento de informacion visuo-motora, atencional y en
habilidades ejecutivas. Estos hallazgos confirman la importancia de proponer evaluaciones
neuropsicologicas individualizadas y sugieren que las capacidades de estos pacientes pueden
estar subestimadas, es mas, el impacto exacto de la terapia que involucra la estimulacion

temprana de las funciones neurocognitivas (Poisson et al., 2015).

Haciendo referencia a la dimension linguistica, Gener (2010) expone que durante la
infancia existe un claro retraso en la adquisicion del lenguaje expresivo mientras que el area de
interaccidn social suele estar preservada. El habla caracteristica de estos individuos tiene una
tonalidad hipernasal, ronca y grave.

Debido a que es un sindrome de reciente descubrimiento se ha investigado poco

respecto a sus habilidades linglisticas en general y sobre sus destrezas fonético-fonoldgicas en



particular. Se podria afirmar que, a grandes rasgos, existen dos caracteristicas destacadas del
habla de las personas con SSM: tartamudez y retraso del desarrollo fonoldgico. El balbuceo y
el desarrollo tardio de la fonologia en la infancia se debe, en parte, a los trastornos del
neurodesarrollo. En cuanto a cuestiones de carécter fonético, las dislalias que se producen en
estos individuos, como consecuencia de la hipotonia que presentan, dan como resultado un
habla ininteligible (Hidalgo y Garayzébal, 2019).

Ademas de los problemas de articulacion, las personas con este sindrome presentan
dispraxia verbal severa en algunos casos en etapa infantil, no obstante, tiene conservadas las
habilidades receptivas del lenguaje. Estos pacientes presentan problemas de expresion
linguisticas es por ello que utilizan otros sistemas de comunicacion alternativos incluyendo la
lengua de signos (Finucane y Haas-Givler, 2009).

Para Poisson et al. (2015), practicamente todos los nifios con SSM muestran retraso del
habla mas o menos pronunciado, la expresion oral suele ser dificil, aunque las habilidades de
comprension suelen estar preservadas. Dada la fascinacion de estas personas por las pantallas,
el uso de ordenadores puede ser util para reforzar sus habilidades como, por ejemplo, la
escritura, ya que con un boligrafo les es mas dificil escribir debido a que no tienen el control
motor ni la motricidad fina desarrollada. Ademas de esto, la lectura aparece alterada debido al

déficit de atencion que presentan.

Observando estas caracteristicas, en general, las terapias logopédicas son un factor
importante en la deteccion temprana en los trastornos del comportamiento, especialmente en el
retraso del lenguaje. En el sindrome de Smith-Magenis la terapia deberia ser iniciada lo antes
posible (a la edad de 6 a 8 meses) como prioridad, utilizando signos y simbolos como
pictogramas o el método MACATON (programa de lenguaje y de comunicacion que mezcla
los signos, pictogramas y la palabra). Se recomienda un enfoque multimodal de la
comunicacion porque las principales dificultades se reflejan en el lenguaje expresivo. La
terapia logopédica esta disefiada para ayudar a los nifios con SSM a obtener acceso al lenguaje
y limitar la frustracion debido a su escasa capacidad para expresarse, esta se basa entre otras,
en actividades de autoexpresion y ejercicios de deglucion, afiadiendo ejercicios de colocacién
de la lengua. Es por ello que los nifios con mayor edad requieren de una comunicacion
alternativa debido al deterioro severo en el lenguaje expresivo, estos dispositivos pueden incluir
seguimiento ocular y, ademas, presentan dispraxia por lo que requieren terapia de

psicomotricidad (Poisson et al., 2015).



Por lo general, la diversa problematica referida a los trastornos de la comunicacién en
los individuos con SSM es muy variada, es por esto que la estructura de la intervencion
logopédica se debera crear adaptada a las necesidades de cada individuo. Dicho programa se
compondré previamente por una evaluacion y posteriormente por la seleccion de actividades y
procedimientos. Las fases del proceso de intervencion seran: identificar las habilidades y
necesidades del usuario, disefiar un programa individualizado, adaptar la intervencion a las
necesidades del individuo y su entorno, mejorar la inteligibilidad del habla, aumentar la
cantidad y la variedad de las emisiones verbales y no verbales, y evaluar frecuentemente el
proceso de intervencion interdisciplinar y multidimensional (Garayzébal y Lens, 2013).

Finalmente, se complementara el tratamiento logopédico con la utilizacion de la
Terapia Auditivo-Verbal™ (TAV) que tiene como objetivo conseguir una correcta adquisicion
del lenguaje oral a traves de la audicion. La terapia auditivo-verbal se compone de 5 etapas de
trabajo, siendo estas deteccion, discriminacion, identificacion, reconocimiento y comprension
auditiva (Estabrooks et al., 2016).

2. Método.
Participantes

Esta propuesta de programa de intervencion logopédica va dirigida a un nifio de 14 afios
diagnosticado con sindrome de Smith-Magenis, que acude a terapia logopédica desde hace 3
afios en el centro de tratamiento especializado Agora, aunque asisti6 con la edad de 4 afios a
un gabinete logopédico situado en el término municipal de La Laguna. Es por ello que se
desconoce el tipo de intervencion que se realizo con el nifio en el intervalo de tiempo entre los

4y 11 afios.

El usuario actualmente estd escolarizado en un colegio de Educacién Especial, no
obstante, anteriormente se encontraba escolarizado en un colegio ordinario impartiendo sus
clases en un aula enclave, puesto que su rendimiento académico es menor al del resto de sus

iguales.

El nifio presenta una serie de caracteristicas fisicas propias del trastorno excluyendo
otras como la caracteristica de baja estatura ya que el nifio es bastante alto para su edad, la

mandibula que tiene no es pequefia y no suele mantener la boca abierta.



Otras patologias asociadas que presenta el nifio son trastorno del ritmo del suefio,
obesidad y problemas de audicion, méas especificamente sordera profunda bilateral, por ello
presenta implante coclear en ambos oidos colocado a la edad de 3 afios. Estos son aquellos que
se conocen, pero es posible que tenga alguna otra dificultad médica de la que no tengamos

constancia.

Respecto a la conducta, el usuario presenta una dependencia completa de sus familiares
mas directos, asi como una serie de conductas disruptivas como son agresion, bisqueda de
atencion dando fuertes golpes en la mesa, arrancarse las ufias por completo ya que presenta
baja sensibilidad al dolor, y destruccién de materiales que se encuentran a su alrededor al tener
una rabieta. Dicha rabieta se caracteriza por arrancarse los implantes cocleares y tirarlos al
suelo, desnudarse y tirarse al suelo él mismo. Ademas, en el entorno familiar, las conductas
desadaptativas se vuelven méas constantes y difieren dependiendo de la persona a la que va
dirigida, en el caso de la madre la conducta disruptiva es agresion leve e impedimento de
realizacion de actividades, mientras que con el padre esta conducta se reduce a la agresion
fisica exclusivamente, aunque a pesar de esto el nifio considera al padre como figura autoritaria.

Cabe destacar que también presenta dos conductas estereotipadas, la primera es que
realiza un aleteo de manos cuando se siente contento y emocionado, y la segunda es la conducta

de darse un abrazo a si mismo.

Por otro lado, a nivel cognitivo presenta, segun el informe, una discapacidad mental
severa, un déficit en la memoria a corto plazo y dificultades en la realizacion de habilidades
ejecutivas. No obstante, la memoria a largo plazo y las capacidades perceptivas estan

preservadas.

Por ultimo, en el area del lenguaje presenta un claro retraso en la adquisicion del
lenguaje expresivo, mientras que el area de la interaccion social esta conservada. Observamos
que el usuario tiene una hipotonia motora cuya consecuencia es la aparicién de un lenguaje
ininteligible, es por este motivo que el usuario utiliza como medio de comunicacién la lengua
de signos, sin embargo, su utilizacién no es completa ya que lo Gnico que signa son palabras

de contenido (sustantivos, verbos y adjetivos) lo que limita su interaccion.



Evaluacion del usuario

Antes de iniciar la implementacién del programa de intervencién propuesto, se realizara
una entrevista semiestructurada (véase anexo 1), tanto al usuario como a la familia, para
conseguir informacion basica necesaria para el disefio de las actividades y se le administrara al
nifio una prueba estandarizada. Dicha prueba administrada sera el ITPA (Ballesteros y Cordero,
1984).

El principal objetivo de esta prueba es detectar posibles fallos o dificultades en el
proceso de comunicacion (deficiencias en la percepcion, interpretacion o transmision) que son
causa de la mayoria de los problemas del aprendizaje (TEA ediciones, 2021).

Esta prueba es individual, dirigida a nifios de hasta 10 afios, y consiste en 12 subtest
que evaluan las habilidades psicolinguisticas del nifio a nivel representativo o automatico.

A pesar de que el usuario tiene 14 afios, se ha decidido administrar esta prueba, ya que
presenta un retraso cognitivo severo. La administracion de la prueba estuvo a cargo de las
logopedas, con una duracion de tres dias (29 de abril, 04 de mayo y 06 de mayo), abarcando
cada dia 30 minutos de sesion.

Los resultados obtenidos por el usuario en la prueba del Test Illinois de Aptitudes
Psicolingisticas (ITPA) fueron por debajo de la media del grupo de poblacion de 10 afios, en
los apartados de comprension auditiva, comprension visual, asociacion visual, expresion
motora, integracion visual y memoria secuencial auditiva. Ademas, obtuvo puntuaciones
dentro de la media del grupo de poblacion de 10 afios en los subtest de asociacion auditiva,
integracion gramatical y memoria secuencial visomotora, y puntuaciones por encima de la
media del grupo de poblacion de 10 afos en los apartados de expresion verbal e integracion
auditiva.

Estos resultados se pueden observar de forma mas visual en la figura 1y 2, presentadas

a continuacion.
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Figura 1.

Puntuaciones finales del usuario en la prueba estandarizada ITPA.
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El resultado final obtenido al sumar todas las puntuaciones directas fue de 77, lo que
indica que el usuario presenta una edad psicolinglistica de 3 afios y 2 meses, por lo tanto, esta
edad obtenida se encuentra por debajo de la edad cronolégica del usuario.

Justificacion del programa

El sindrome Smith-Magenis es un trastorno genético poco comin que cursa una serie
de alteraciones cognitivas, comportamentales y linguisticas. Debido a los diversos campos que
altera es necesaria la terapia multidisciplinar, destacando la terapia logopédica, ya que los
usuarios con este sindrome presentan un lenguaje ininteligible, retraso mental de leve a
moderado, sordera profunda siendo frecuentemente bilateral, y un alto nivel de frustracién por

la incapacidad de comunicarse.

A pesar de estas caracteristicas, estos usuarios requieren de atencién temprana para
disminuir el impacto de estas alteraciones en la etapa adulta. En nuestro caso comenzamos
revisando los datos obtenidos de la evaluacion previa del usuario, siendo esta la primera parte
del programa de intervencion propuesto, asimismo se ampliaran y adaptaran las pruebas al
nivel del nifio aplicando otros tipos de pruebas no pasadas previamente. Todo ello se realizara
en un gabinete situado en el sur de la isla de Tenerife, donde el usuario acude a terapia

logopédica, ocupacional y pedagogica.

El programa de intervencion propuesto ha sido elaborado para atender las necesidades
comunicativas individuales de un usuario con sindrome de Smith-Magenis, empezando a
trabajar desde las dimensiones de la comprensién, la expresion y la conducta con la
implementacion de un sistema alternativo de comunicacién debido a la presencia de un
lenguaje ininteligible y una serie de conductas desadaptativas, ademas se abordara también el
area auditivo mediante la terapia auditivo-verbal dado que presenta una sordera profunda
bilateral con implante coclear a través de actividades amenas y sencillas que se adaptan al nivel

cognitivo y las necesidades del nifio.

Realizando este programa de intervencion se obtendria una mejoria de calidad
comunicativa en la vida de este usuario partiendo de las dificultades que presenta esta persona
con SSM, aumentando la complejidad de las actividades que conforman el programa de forma

gradual ascendente para completar los objetivos y metas establecidas a corto y medio plazo.
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Para la obtencion de los objetivos establecidos en el programa, se requiere de la
colaboracion familiar y la coordinacion de los diversos profesionales que trabajan con el
usuario en el gabinete (logopedas, terapeutas ocupacionales y pedagogos). También se debe
tener en cuenta el entorno escolar y la coordinacion por parte del profesorado con todos los
profesionales que intervienen con el nifio. Por lo que es fundamental la colaboracién de estos
tres entornos; familiar, escolar y profesional, para lograr un tratamiento completo en todos los

contextos donde se desenvuelve el usuario.

Obijetivos generales y especificos

Tras haber realizado una busqueda de informacion exhaustiva contrastandola con las
caracteristicas observadas en el nifio, sus puntuaciones ya obtenidas en los informes previos
proporcionados por el centro y las observadas al realizarle otras pruebas estandarizadas, nos
marcamos como objetivo general mejorar la calidad de comunicacion de un nifio diagnosticado
con el sindrome de Smith-Magenis. Para lograr este objetivo final partiremos de una serie de

objetivos especificos divididos segun las areas de intervencion en el programa.

En el area de la audiciébn proponemos como objetivos especificos trabajar la

discriminacion auditiva, la identificacion de estimulos sonoros y mejorar la memoria auditiva.

En el area del comportamiento trabajaremos los objetivos especificos para mejorar el
control de la frustracion y el de ensefiar un uso adecuado del SAAC facilitando la interaccion

comunicativa y el modelado del comportamiento.

Y para el area de expresion y comprension planteamos como objetivos especificos
mejorar la comprension oral, disefiar una propuesta de sistema alternativo de comunicacion
viable y extender el uso del sistema alternativo de comunicacion a otros entornos favoreciendo

la capacidad de expresion alternativa.

Todos estos objetivos se trabajaran conjuntamente de forma que el nifio mantenga la
motivacion y la atencidn en las diferentes tareas y actividades que se plantean en cada una de
las sesiones de dicho programa, asimismo las actividades seran diferentes con la finalidad que

las sesiones sean variadas y entretenidas para el usuario.
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3. Descripcion del programa

El programa de intervencion logopédica “Comunicandonos con el mundo” ha sido
elaborado por dos alumnas del grado de logopedia de la Universidad de La Laguna, para
atender a las necesidades comunicativas y comportamentales de un usuario diagnosticado con

sindrome de Smith-Magenis.

Las actividades planteadas en este programa se han seleccionado atendiendo a los
diferentes objetivos que se quieren conseguir con este usuario. Para ello se han dispuesto dichas
actividades en diferentes sesiones, presentando éstas en un orden de dificultad ascendente a lo
largo del avance de las sesiones consiguiendo asi una evolucién lenta pero eficaz de la
comunicacion del usuario. Asimismo, las sesiones se daran con tematicas diversas para
mantener la motivacion y la atencion del usuario teniendo en cuenta los gustos del mismo y las

metas establecidas con anterioridad.

La importancia de este programa radica en proporcionar un metodo o via de
comunicacion efectivo y viable al usuario atendiendo a sus necesidades, posibilidades y
habilidades adaptando dicho sistema de comunicacion alternativo. Ademas, también se hace
hincapié en mejorar la audicion, dado que este aspecto influye en la capacidad de comprension,
posibilitando asi la correcta comunicacion alternativa y, por otra parte, gracias al sistema de
comunicacion implementado facilitard al usuario transmitir lo que desea y necesita,

disminuyendo las conductas disruptivas que presenta.

El programa se llevara a cabo a corto y medio plazo teniendo en cuenta que el usuario
acudira a sesiones de media hora (30 minutos) dos dias a la semana. Las sesiones se realizaran
en una sala amplia, tranquila y contando con todo el material necesario para la realizacion de
las actividades, proporcionada por el centro de tratamientos especializados Agora y elaborado
por las propias alumnas. De igual forma se incorporara en el desarrollo de las sesiones a otros
profesionales de diversas areas que trabajan en dicho centro y que conocen al nifio ya que éste
no sélo asiste a sesiones de logopedia sino también a sesiones de terapia ocupacional y
pedagogia. Ademas, se extendera la realizacion de estas actividades a otros entornos de la vida
del nifio como son el ambito del hogar y el escolar, haciendo participes en la intervencion a la

familia y al personal docente.
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En este programa se plantean diversas actividades con diferentes tematicas y objetivos
a conseguir. Para facilitar su observacion se dispondran estas actividades en las siguientes
tablas dividida en las dimensiones que se trabajan a lo largo del programa.

Tabla 1.
Implementacion del SAAC.

Objetivo Actividad
Modular la conducta con refuerzo positivo “Intercambio”
inmediato y reforzar la asociacion palabra-
pictograma-objeto. En esta actividad se presentara al nifio

varios pictogramas con diferentes objetos,
incluyendo algo de su interés. De forma
que, cuando se le pregunte qué es lo que
quiere, el nifio sefiale u ofrezca el
pictograma. Inmediatamente despues se le
dard el objeto que aparece en el
pictograma.

Esta actividad se llevara a cabo con
diversos campos semanticos.

Trabajar la comprension, la identificacion, “Busqueda del tesoro”

mejorar la memoria auditiva y comprobar la

correcta asociacion palabra-pictograma-objeto. Esta actividad consiste en que la logopeda
presente un pictograma de un objeto que
estd en la sala y de una orden simple al nifio
para gque acerque el objeto a la logopeda.
Segun mejore el usuario en la realizacion
de la actividad se incorporardn mas
Ordenes y pictogramas al mismo tiempo,
complejizando la actividad.

Trabajar la percepcion o agudeza visual, la “;Qué es lo que ves?”’
comprension visual, la descripcion y la
asociacion de pictograma-imagen real. En esta actividad el usuario debera

describir con la utilizacion de pictogramas
las imagenes simples que se le presentan.
Como en la actividad anterior, segun vaya
mejorando al hacer la actividad se
mostraran imagenes mas complejas.

Trabajar la percepcion o agudeza visual, la “Hace 1 minuto”
comprension visual, la memoria de trabajo y la
asociacion objeto-pictograma. La actividad siguiente consiste en

presentar una serie de objetos durante un
minuto y después de retirarlos pedirle al
niflo que presente los pictogramas que se
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corresponden a cada objeto.

Trabajar la comprension, los campos
semanticos y el control de motricidad fina.

“Ordenando mis palabras”

En esta actividad se proporcionara al
usuario la agenda fisica sin los pictogramas
de forma que él mismo los vaya colocando
en la agenda fisica diferenciando los
pictogramas por campo semantico.

Trabajar comprension, agudeza visual y
asociacion palabra- imagen real.

“Juego del Lince”

El juego consiste en encontrar uno de los
objetos que se encuentran en un tablero que
la logopeda indicara en voz alta.

Trabajar la comprension, los campos
semanticos, la atencién, la memoria, el
reconocimiento de estimulo sonoro y la
asociacion palabra-pictograma.

Ademas de modular la conducta con refuerzo
positivo inmediato

“En busca del picto™”
Esta actividad consiste en indicarle en voz
alta al nifo una palabra referente a un
pictograma de su agenda fisica, de forma
que el usuario debe buscar dicho objeto en
su agenda y ensefiar o sefalar el
pictograma correspondiente, al hacer esto
se le proporcionara dicho objeto.
Para afadir dificultad a la actividad se
indicaran varias palabras para que las
busque a la vez.

Trabajar la comprension, la memoria, la
atencion, la expresion alternativa, mejorar el
control de la frustracion y extender el uso del
sistema alternativo a otros entornos.

“Me comunico”

En esta actividad se realizaran varios tipos
de pregunta al usuario para que responda
utilizando los pictogramas de su agenda
fisica.

Esta actividad también se podra realizar en
otros entornos como el escolar y del hogar.

Trabajar la estructuracion sintactica, la
expresion alternativa, la comprension, la
atencién, la memoria de trabajo y extender el
uso del sistema alternativo a otros entornos.

“Construyendo frases con imdgenes”

Esta actividad consistird en decir varias
frases y oraciones simples para que el
sujeto recree dicha frase u oracion con los
pictogramas de la agenda fisica.

Esta actividad también se podra realizar en
otros entornos como el escolar y del hogar.

Nota: véase anexo 2.
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Una vez finalizada la implementacion del sistema de comunicacion fisico (agenda con

pictogramas del usuario), se trasladard el sistema de comunicacién a un soporte digital,

especificamente a una Tablet con la aplicacion “Let Me Talk” (Rumstich, J. et al, 2013) (véase

anexo 3) donde estaran incorporados todos los pictogramas utilizados en la agenda fisica con

los mismos campos semantico, asimismo siendo un soporte digital se podrd ampliar el

vocabulario afiadiendo méas pictogramas requeridos por el usuario y su familia. Para asegurar

una correcta utilizacion del soporte digital se realizaran las actividades previamente propuestas

para la agenda fisica, ahora realizandose a través de dicha aplicacion digital, ademas, a los

objetivos de dichas actividades, se sumara el objetivo de trabajar las competencias digitales.

Tabla 2.
Terapia Auditivo-Verbal.

Objetivo

Actividad

Discriminar si hay diferencias o similitudes
entre dos estimulos sonoros.

“Conociendo los fonemas”

La actividad consistird en mostrarle al usuario
dos laminas donde aparecen una serie de
dibujos que comienzan por diferentes
fonemas, de forma que el nifio sefale el
fonema que escucha decir a la logopeda
situada detras del nifo.

Para afiadir dificultad a la actividad se
realizard utilizando silabas en lugar de
fonemas.

Discriminar la longitud de palabras.

“Larga o corta, jcual sera?”

En esta actividad se presentara una palabra
corta y una palabra larga en dos tarjetas al
usuario y, situandonos detras de él, decimos la
palabra con realce acustico.

Discriminar los sonidos de los instrumentos
Y VOCeS.

“La orquesta”

Esta actividad se divide en dos partes, en la
primera se le presentaran dos instrumentos al
nifio y, poniéndonos a su espalda,
reproduciremos el sonido de uno de los
instrumentos y tendra que sefialar qué tarjeta
corresponde con el sonido del instrumento que
escucho.
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La segunda se aplicaré de la misma forma que
la primera, pero utilizando voces de diferentes
personas.

Discriminar pares minimos. “Pares minimos”’

En esta actividad se presentaran al nifio dos
tarjetas de palabras donde solo difiere un
fonema y debera sefialar cudl dice la logopeda
en voz alta.

Identificar el sonido de las vocales. “Las vocales”

En esta actividad se mostrard al nifio tres
tarjetas con diferentes vocales de forma que el
sujeto tendra que identificar la vocal que diga
la logopeda que se encuentra a su espalda.

Identificar el sonido de los objetos, trabajar “Nos toca diferenciar”
la asociacion palabra-imagen real y la
comprension. Esta actividad consiste en que el usuario

identifique el objeto que la logopeda nombra y
realiza la onomatopeya, que se encuentra en
una de las tres tarjetas que se le presentan.
Esta actividad puede realizarse con diferentes
campos semanticos en diferentes sesiones.

Trabajar la comprension y el control motor. “Cubos geométricos”

En esta actividad se daré una orden al usuario
indicando qué figura geométrica debera
introducir en uno de los cubos de colores,
especificando también el color de dicho cubo.
Para afiadir dificultad a la actividad se
indicaran varias figuras y colores de los cubos
al mismo tiempo para que el usuario las
coloque a la vez.

Nota: véase anexo 4 y anexo 5.

Instrumentos y materiales

Los materiales e instrumentos que se elaboraran y se utilizaran en las actividades del
programa de intervencién seran los pictogramas obtenidos de la web ARASAAC (Macos et al.,
2007), plastificados e indicando la denominacion del objeto, animal o persona con la palabra
escrita debajo de cada pictograma; objetos y juegos reales; laminas con imagenes de acciones,

situaciones y contextos; una agenda de comunicacion fisica elaborada con folios de colores
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plastificados, argolla, velcro y los pictogramas necesarios para la comunicacion alternativa del
usuario; juego del lince; listado de preguntas; la aplicacién Let Me Talk y una Tablet o
dispositivo electronico donde pueda descargarse la aplicacion, todo ello para trabajar las areas
de expresion, comprensién y conducta.

Ademas, se necesitara materiales para trabajar la parte de audicion mediante la terapia
auditivo verbal siendo estos, laminas con fonemas vy silabas, tarjetas con imagenes de objetos
cotidianos, instrumentos musicales reales e imagenes, grabaciones de voces, tarjetas de pares
minimos, tarjetas de vocales, animales y otros campos semanticos y figuras geométricas con

cubos de colores.

4. Evaluacién del programa de intervencion

El modelo escogido para la evaluacion del programa de intervencion “Comunicandonos
con el mundo” ha sido el modelo de toma de decisiones cuyo representante es Stufflebeam
(1978). Se ha decidido utilizar este modelo ya que nos permite, a través de un proceso de
evaluacion continuo durante las sesiones, perfeccionar el programa para que este cubra y

trabaje todas las necesidades del usuario con sindrome de Smith-Magenis.

El modelo CIPP, que forma parte del modelo de toma de decisiones, contempla cuatro
pasos que son fundamentales previos a iniciar la implementacion de un programa:

1. Contexto (Context): Paso en el que identificamos las necesidades que presenta el
usuario y analizamos el ambiente o contexto en el que se desarrolla.

2. Entrada (Input): Paso en el que evaluamos la planificacion y la capacidad del programa
de intervencion.

3. Proceso (Process): Paso en el que realizamos las adaptaciones o cambios necesarios en
el programa para su mejora.

4. Producto (Product): Paso en el que valoramos e interpretamos la informacion obtenida
a lo largo del desempefio del programa para observar su adecuacion y efectividad en el

usuario.
Durante el avance de las sesiones se redactaran diferentes informes y registros

observacionales en los que se recoge la informacion referida a la consecucion de objetivos, el

desempefio del usuario al completar las actividades y en aquellos puntos en los que presente
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dificultad. Cabe destacar que se facilitara una copia de estos informes a la familia del usuario
y a los profesionales implicados que han intervenido con el individuo a lo largo del programa.

Para la valoracion del programa de intervencion se ha decidido tener en cuenta como
indicadores los siguientes puntos:

1. Los objetivos se adeclan a las necesidades que presenta el usuario.

2. Las actividades se adecUan a los objetivos.

3. Los objetivos marcados son suficientes para cubrir las necesidades que presenta el
usuario.

4. Las actividades son suficientes para trabajar los objetivos establecidos.

5. Elorden en el que se disponen las actividades es coherente.

6. Latemporalizacion de las sesiones es coherente con la cantidad de trabajo establecido
para cada sesion.

7. La familia esta satisfecha con los resultados obtenidos.

8. Los profesionales estan satisfechos con los resultados obtenidos.

9. Elprograma es eficaz en la consecucion de los objetivos.

10. Las actividades son eficaces en el logro de mejora del usuario.

Estos criterios de evaluacion estaran redactados con mayor desarrollo y especificidad

en la tabla ADI (véase el anexo 6).

Los instrumentos a utilizar para la recogida de informacion seran las entrevistas y los
cuestionarios que se realizaran a todas aquellas personas relacionadas con la intervencion, y

procesos observacionales elaborados por el profesional a lo largo de las sesiones.

5. Resultados previstos

Al llevar a cabo este programa de intervencion con el usuario diagnosticado con
sindrome de Smith-Magenis se espera lograr que este consiga un sistema de comunicacion
alternativo adaptado a sus necesidades, que sea capaz de manejarlo y utilizarlo sin dificultad
en los diferentes entornos en los que interactla en su vida diaria, facilitando asi su expresion y
manifestacion de deseos a través de un medio alternativo. Con la utilizacion de este sistema
pretendemos modular la conducta del usuario y disminuir la frustracion que puede presentar

por la imposibilidad de comunicarse.
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Para ello se comenzard la intervencion con la implementacién de un sistema de
comunicacion alternativo fisico mediante actividades dindmicas y motivantes para el usuario.
De forma que, una vez que haya completado todas estas actividades consiguiendo el objetivo
establecido, se introducird el mismo sistema de comunicacién ampliado y en un soporte digital,
utilizando una aplicacion gratuita, de igual manera que con el soporte fisico, utilizando
actividades y juegos que facilitaran la comprension del uso del sistema digital.

Por ultimo, para conseguir una intervencion completa, se realiza la terapia auditivo
verbal, partiendo de la etapa de discriminacion e introduciendo, posteriormente, la etapa de
identificacion, con el objetivo de trabajar la dimensién de la audicién ayudando asi a la correcta

utilizacion del sistema alternativo de comunicacion.

6. Propuestas de mejora

Tras completar la elaboracion de esta propuesta de programa de intervencion hemos
observados que algunos aspectos de este programa pueden mejorarse para aumentar la eficacia
del mismo.

La primera propuesta de mejora consiste en implementar la Terapia Auditivo-Verbal en el
hogar, con el objetivo de hacer participe a la familia y destinar mas tiempo a la intervencion
resultando en una mejora de las habilidades auditivas del usuario.

La segunda propuesta de mejora es utilizar la economia de fichas para modificar la conducta
mediante refuerzo positivo, de forma que en un primer lugar las recompensas se facilitaran de
forma inmediata y posteriormente una vez alcanzada la modificacion de conducta se realizara
la recompensa a largo plazo y finalmente la retirada de la misma.

En la tercera propuesta de mejora se plantea desarrollar las sesiones con la logopeda en
contextos externos al centro trabajando la intervencion en contextos naturales de la vida
cotidiana del nifio.

Por ultimo, la cuarta propuesta de mejora consta de incorporar al programa de intervencion
sesiones grupales con otros nifios para trabajar la interaccion social entre iguales una vez que
el usuario maneje sin dificultad el sistema alternativo de comunicacién implementado en las

primeras sesiones del programa.
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ANEXOS

Anexo 1. Entrevista semiestructurada

DATOS PERSONALES

Nifo.

Nombre:

Apellidos:

Fecha de nacimiento:
Domicilio:

Lengua materna:

Diagnostico:

Madre.

Padre.

Nombre:

Apellidos:

Fecha de nacimiento:

Teléfono:

Nivel socioeconomico y linguistico:

Empleo:

Nombre:

Apellidos:

Fecha de nacimiento:

Teléfono:

Nivel socioeconémico y linguistico:

Empleo:

Motivo de la consulta:

EVOLUCION

¢Como se hizo el diagndstico?

¢Qué pronostico le dieron?

Fecha:

Edad:

Edad:

Edad:

Ademas, ;cuenta con alguna otra patologia, malformacion o afectacion?
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¢Actualmente duerme toda la noche o se despierta constantemente?
¢Se le han puesto todas las vacunas correspondientes?

¢Ha tenido efectos secundarios con alguna?

¢Ha pasado la varicela o sarampion?

¢Observa dificultades cuando traga?

¢Le quedan muchos restos de alimento en la boca?

¢Su hijo mastica? ¢Hay alimentos que le cueste masticar?

¢Mueve la lengua al comer?

¢Deja la lengua por fuera de la boca o dentro cuando esté en reposo?
¢Cuantas veces al dia come?

¢Cual es la cantidad en esas comidas?

¢Cuénto tiempo duran las comidas?

¢Hay alguna textura que no pueda comer o no le guste?

A parte de agua, ;toma algun otro tipo de bebida?

¢ Tiene algun tipo de alimentacion concreta? Es decir, ¢sigue algan tipo de dieta?
¢Come todo tipo de alimentos?

¢Cudles son las comidas que mas le gustan? ;Y cuales menos?

¢ Tiene reacciones alérgicas a ciertas texturas o materiales?

¢ Tiene alergia a algun animal o insecto?

¢ Tiene alergia a algin componente quimico o medicamento?

¢ Toma alguna medicacion? Si es asi, ¢de qué tipo y con qué finalidad?
¢Cada cuanto se la toma y en qué momento del dia?

¢ESs una medicacién permanente o a corto plazo?

¢Cuando comenz6 a tomarla?

¢Qué efectos secundarios tiene? ;Cémo le afectan? ;Y cuando?
¢Qué médico se la recetd?

¢ Tiene algun medicamento contraindicado?

FAMILIAY HOGAR

¢Cuéntas personas viven en la misma casa?

¢ Tiene hermanos o hermanas? En caso afirmativo, ;Cuantos y de qué edad?
¢ Tienen mascotas en casa? ;Cuantas?

¢Las mascotas estan dentro del hogar?

¢La mascota tiene su propio espacio?
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¢Como se relaciona su hijo con ellas?

¢Sus familiares viven cerca?

¢Su hijo tiene habitacion propia?

¢El nifio tiene autonomia para comer e ir al bafio solo?

¢Quién le lleva al cole? ;O lo va a buscar?

¢Cudles son las rutinas o habitos en su hogar? Explique su dia resumidamente.
¢ Tiene alguna forma de contactar con ustedes u otro familiar a distancia?
¢Cuantas horas pasan fuera de casa trabajando?

Mientras trabajan o tienen que salir de casa, ¢con quién pasa tiempo su hijo?
¢COmo es la relacion que tiene con esa persona?

¢Cuanto tiempo pasa fuera de casa el nifio?

¢Como se sintieron o cuéles fueron sus pensamientos ante el diagndstico?

En el momento del diagnostico, ¢les explicaron la informacion de manera
correcta, entendible y con todos los detalles; o tuvieron que buscarla por su
cuenta?

(Les recomendaron profesionales, asociaciones, becas... que les pudieran
ayudar?

¢CAmo tuvieron que adaptar su vida ante la situacion?

¢Cudl fue la reaccion del resto de los familiares cuando se diagnosticé al nifio?
¢El resto de la familia lo integra?

De los dos, ¢quién es mas permisivo con su hijo?

¢Ayudan a su hijo con las tareas de clase?

¢Participan en juegos con él?

¢Cuanto tiempo a la semana suelen pasar en familia?

INTENCION COMUNICATIVA

¢Muestra interés por personas, objetos y actividades?

¢Hace sonidos o gestos cuando quiere atencidn, necesita o quiere pedir algo?
¢Dirige la mirada cuando le llaman o le hablan?

¢Responde a su nombre?

¢Cuéndo llega alguien a casa o se encuentra con alguien conocido intenta
saludar?

JIntenta imitar sonidos o conductas?

JIntenta iniciar €l las conversaciones?
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¢Se anticipa a responder antes de que terminen la pregunta?

¢Demanda o se emociona al realizar actividades al aire libre?

¢Demanda o se emociona al realizar actividades con personas que no ve
frecuentemente?

¢Llora, grita o tiene una rabieta para llamar la atencién o cuando no consigue
que le entiendan?

¢ Tiene espontaneidad a la hora de comunicarse?

HABILIDADES COGNITIVAS

¢Muestra atencion cuando le hablan?

¢Es capaz de realizar una misma actividad durante un tiempo sin distraerse?
¢Se muestra atento en situaciones rutinarias como la hora de la comida o el
bafio?

¢Algun especialista le ha pasado una prueba relacionada con la atencion?

¢Se puede mantener en una conversacion (con su método de comunicacion)?
¢Recuerda las rutinas diarias?

¢Sabe en qué dia de la semana se encuentra?

¢ldentifica a las personas conocidas?

¢Recuerda los personajes de los dibujos?

¢Recuerda el nombre de las personas?

¢Le han pasado alguna prueba de memoria?

¢Recuerda los lugares, direcciones y orientaciones?

¢Puede recordar secuencias de colores, nimeros y formas?

¢Presenta dificultades en juegos que requieran memoria como el de las parejas
de cartas?

¢Reacciona de maneras distintas ante cosas que ya habia oido, visto o personas
conocidas; hacia las cosas nuevas?

¢Recuerda tanto cosas recientes como mas lejanas en el tiempo?

¢Es capaz de recordar donde estan las cosas?

¢Recuerda cuentos o historias?

¢Puede recordar algo y transformar o manipular la informacion para darla en
otro orden o trabajar con ella?

¢Puede asumir rutinas, modificarlas y planearlas?

¢Puede organizar actividades en el tiempo?
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¢ES capaz de seguir una secuencia de actividades o una accion compleja?
¢Le han realizado pruebas relacionadas con la planificacion?

¢ Tiene algun problema si se le modifica un plan o pasa algo inesperado?

¢Es capaz de enumerar?

¢Puede contarles alguna experiencia?

¢Es capaz de realizar cambios en su rutina?

¢Es capaz de identificar un concepto a través de un dibujo no real del objeto?
¢ldentifica los valores numéricos y conceptos matematicos?

¢Algun profesional le ha pasado una prueba de abstraccion?

¢Es capaz de controlar o ignorar informacion irrelevante?

¢Es capaz de tomar sus propias decisiones? ¢Y de aceptar lo que ocurra con
estas?

¢Es capaz de hacer varias actividades a la vez?

AUDICION

¢Le han realizado alguna prueba de audicion?

¢Cuantas?

¢Cuando fue la Gltima?

¢Qué resultados tuvo?

¢Ha habido cambios entre unas y otras?

¢ Tiene protesis auditivas? En caso afirmativo, ¢audifonos o implante coclear?
¢A qué edad fue implantado?

¢Esta bien programada la protesis auditiva?

¢Cada cuanto tiempo la revisan?

¢ Tiende a pedir que suban el volumen de la television o de la musica?

¢Le tienen que repetir la misma frase varias veces?

¢Responde acorde con lo que se le pregunta o pide?

¢ Tienen que llamarle varias veces?

¢ldentifica las palabras sin tener que mirar a la cara?

¢ldentifica sonidos, tanto la direccion como la fuente de la que proceden?
¢Entiende la utilidad de distintos sonidos, como la de la ambulancia o la de la
alarma de incendios?

¢Entiende cuando le hablan distintas personas o la television?
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- ¢Escucha en sitios muy concurridos que le estan hablando a él, y ademas qué es
lo que le dicen?

VISTA
- ¢Consigue seguir la trayectoria de objetos o personas?
- ¢ldentifica todos los colores? ;Y las formas?
- ¢ldentifica las profundidades?
- ¢Reconoce la cara de las personas?
- ¢Hay algin elemento que le cueste ver o vea distorsionado?
- ¢Le han realizado alguna prueba de vista?
- ¢Cuantas?
- ¢Cuando fue la ultima?
- ¢Qué resultados tuvo?
- ¢Ha habido cambios entre unas y otras?
- ¢Lleva gafas o deberia?
- ¢Observan que se acerca mucho a las cosas para verlas?
- ¢Le molestan las luces llamativas de una manera no comudn?

- ¢Suele tener los ojos llorosos y/o irritados?

COMPRENSION
- ¢Entiende cuando le hablan?
- ¢Comprende su nombre, palabras, situaciones...?
- ¢Responde acorde a la situacion o pregunta?
- ¢Es capaz de seguir érdenes o la consecucion de un juego?
- ¢Muestra que entiende los argumentos de los cuentos o dibujos animados?
- ¢Comprende bromas, metaforas o chistes?
- ¢Comprende el significado de palabras escritas?
- ¢Comprende sus emociones y las de otros?
- ¢ldentifica las expresiones faciales y corporales de los demas?
- ¢Comprende aspectos abstractos como normas, nimeros, etc.?
- ¢Le han realizado pruebas relacionadas con la comprension?

- ¢Comprende situaciones peligrosas?
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LENGUAJE

¢Su hijo habla?

Cuando habla, ¢se le entiende?

¢Lo entienden otras personas con las que no pasa tanto tiempo?

¢La voz de su hijo es rasposa, forzada, suave, ...?

Cuando su hijo emite sonidos, ¢observan tension muscular en el cuello o la cara?
¢Se le han realizado pruebas del habla, la voz y el lenguaje?

¢Cuantas?

¢Cuando fue la Gltima?

¢Qué resultados tuvo?

¢Reconoce letras o palabras escritas?

¢Usa siempre los mismos sonidos para las mismas cosas, o la relacion sonido-
objeto es distinta cada vez?

¢Sabe leer?

¢Reconoce nimeros escritos?

¢Sabe la definicion o el concepto de palabras conocidas?

¢Es capaz de dividir en silabas la palabra?

¢Es capaz de relacionar palabras u objetos que pertenecen a la misma categoria?
.Y adistintas?

¢Es capaz de relacionar un objeto con una palabra oral y escrita?

¢Es capaz de crear una historia a partir de una imagen?

¢Es capaz de inferir una situacion de una imagen?

¢Es capaz de seguir el didlogo de los dibujos animados o la lectura de un cuento?
¢Se le ha realizado alguna prueba relacionada con la lectura y el lenguaje oral y

escrito?

COMPORTAMIENTO Y EMOCIONES

¢Hace saber a las personas de su entorno como se siente?
Como se siente o comporta ante estas situaciones:

- Cuando no le dan lo que quiere o pide.

- Alahora de la comida.

- Alahora del bafio.

- Cuando hay mucha gente.

- Con otras personas.

30



- En las mafanas.

- Enlatarde.

- Enlanoche.

- Alirse a la cama.

- Al no poder comunicarse.

- Cuando ve a alguien conocido.

- Al salir de clase.

- Alentrar en clase.

- Al subirse a la guagua

- Cuando esta con ustedes.

- Cuando consigue un logro o descubre algo.

- Ante estrés o frustracion.
Cuando ocurren situaciones de berrinche, pataletas o llanto, ;como actian ustedes?
Cuando tienen que castigar a su hijo, ;como hacen o a qué métodos recurren?

¢Como actuan ante las dificultades de su hijo?

PROFESIONALES
Solicitar todos los informes de los distintos profesionales lo méas actualizado posible.
Pediatra
- ¢Recibieron informacién adicional o pautas especiales para el caso de su hijo?
- ¢El pediatra es el mismo desde que nacio?
- ¢Como consideran que ha sido el pediatra hacia su hijo?
- ¢El pediatra los derivé a algun otro profesional de otro campo? (logopeda,
psicologo, ...).
- ¢El nifio se toma bien las visitas al médico?

- ¢Les facilitd medios y utensilios para la adaptacion a su hijo?

Psicologo

- Ante la noticia del diagnostico, ¢stuvieron que recurrir a asesoramiento
psicolégico? Si ambos dicen si: ¢Asisten a la misma sesion o separados?

- ¢Han ido a este profesional de manera privada o por la seguridad social?

- ¢Cual ha sido su experiencia?

- ¢Creen que le ha sido atil? ¢Han visto mejoria?

- ¢Cuando empez06 0 empezaron a ir?
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Logopeda

¢Su hijo ha ido al logopeda?

¢Han ido a este profesional de manera privada o por la seguridad social?

¢Cuadl ha sido su experiencia?

¢Creen que le ha sido til? ;Han visto mejoria?

¢Cuando empez0 a ir?

¢En qué ambito le ha servido este profesional? (alimentacion, expresion,
respiracion, ...)

¢Su hijo ha asistido a un mismo logopeda o han probado con varios?

¢Han visto mejoria respecto al principio?

¢Su hijo va con ganas a las sesiones con este profesional?

¢Se le han mandado actividades o ejercicios para realizar en casa con su hijo?
¢Han realizado dichos ejercicios o actividades con su hijo?

¢Se les permite estar en la sesion con su hijo?

¢El logopeda les ha proporcionado un sistema alternativo o aumentativo para la
comunicacion con su hijo? En caso afirmativo, ;cuadl? ¢lo usa? ¢en queé
situaciones?

¢El logopeda les ha explicado alguna manera de fomentar el lenguaje
comprensivo y expresivo en casa?

¢El centro en el que esta el logopeda esta cerca de su casa o tienen que

trasladarse en vehiculo hasta donde se encuentra?

Pedagogo

¢Su hijo ha ido al pedagogo?

¢Han ido a este profesional de manera privada o por la seguridad social?
¢Cudl ha sido su experiencia?

¢Creen que le ha sido util? ;Han visto mejoria?

¢Cuédndo empez6 a ir?

¢Han visto mejoria respecto al principio?

¢Su hijo va con ganas a las sesiones con este profesional?

¢Se le han mandado actividades o ejercicios para realizar en casa con su hijo?

¢Han realizado dichos ejercicios o actividades con su hijo?
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Profesores
- El profesorado le ha notificado:
- siel nifio presta atencion durante la clase.
- puede comunicarse cdmodamente delante de sus compaferos.
- cudl es el método de ensefianza y los apoyos que se utilizan en la clase.
- cémo es el método de castigo, y si le han castigado alguna vez.
- cémo es el método de recompensas.
- comportamiento durante las lesiones.
- cémo es su relacién con otros compafieros.
- sitiene amigos o relacion con sus compafieros.
- sijuegaen el recreo.
- descrito como es su lenguaje, participacion y esfuerzo.
- ¢Como le vaen el colegio?
- ¢Su hijo asiste con regularidad a las clases?

- ¢Su hijo va a clase con motivacion y entusiasmo?

Terapeuta ocupacional

- ¢Suhijo ha ido al terapeuta ocupacional? ;O ustedes lo han solicitado?

- ¢Han ido a este profesional de manera privada o por la seguridad social?

- ¢Cuantas veces y con qué frecuencia?

- ¢Cual ha sido su experiencia?

- ¢Vaun mismo terapeuta ocupacional o van diferentes personas cada vez que lo
solicitan?

- ¢Consideran que este personal esta correctamente formado para cuidar a su hijo?

COLEGIO

- ¢Asiste a un colegio ordinario o de educacion especial?

- ¢Asiste a un centro pablico, privado o concertado?

- ¢Elcolegio cuenta con las adaptaciones, personal y medidas necesarias para los
nifios con dificultades?

- ¢Alguno de los profesionales anteriores mencionados lo recibe en el colegio?

- ¢El colegio tiene comedor? Si es asi, ;cuenta con las adaptaciones necesarias en
comida, utensilios y personal?

- ¢Su hijo asiste al colegio con motivacién?
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¢Los juegos que tienen en el colegio estan adaptados a las personas con estas
dificultades?

¢En el colegio hacen uso de sistemas alternativos y aumentativos de
comunicacion? Si es asi, ¢cuales son?

¢Creen que el colegio en el que se encuentra es adecuado para él? ;Le esta
siendo beneficioso?

¢El colegio se encuentra proximo al domicilio familiar?

¢ Tienen transporte publico que puede utilizar su hijo?

¢Hacen excursiones en alguno el centro escolar?

¢En el colegio fomentan actividades para mejorar las dificultades de su hijo?

¢El colegio promueve la integracion de su hijo con nifios sin dificultad?

ASOCIACIONES

¢Conocen alguna asociacion sobre el sindrome Smith-Magenis?

¢Forman parte o su hijo de alguna?

¢Como supieron de la existencia de esta asociacion?

¢Les ha sido de ayuda?

¢Conocen a otros padres en la misma situacion que ustedes?

¢Su hijo conoce o se relaciona con otros nifios con su misma dificultad?

¢Las asociaciones les han aportado ayudas materiales?

.Se realizan conferencias, talleres o actividades sobre el sindrome Smith-

Magenis?

SOCIABILIDAD

¢ Tiene amigos en el colegio?

¢Ve a estos amigos fuera del contexto en el que los conocio?

¢ Tiene facilidad para hacer amigos y relacionarse?

¢Tiene facilidad para comunicarse con personas que no conoce? (en el

supermercado, el cine, el banco, ...).

OCIO Y GUSTOS

¢Que le gusta hacer en su tiempo libre?

¢ Tiene algun hobbie?
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- ¢Le gusta compartir su aficién con otras personas?

- ¢Addnde le gusta ir? ¢ Tiene algun lugar favorito?

- ¢Qué actividades realiza con ustedes?

- ¢Se sienten a gusto pasando el tiempo con ustedes?

- ¢Tiene algln objeto o juguete que le guste en especial?
- ¢Qué tipo de peliculas le gustan?

- ¢Qué dibujos animados le gustan mas?

- ¢Le gustan los deportes? Si es asi, ;cuél?

- ¢Qué juegos o actividades le gustan?

- ¢Cual es su artista famoso favorito?

- ¢Le gusta la musica? ¢Qué tipo? ;Quién es su cantante o grupo favorito?
- ¢Le gusta viajar? ¢Hay algun lugar al que le gustaria ir?
- ¢Cual es su color favorito?

- ¢Cual es su animal favorito?

- ¢Le gustan los videojuegos? ¢cual?

Anexo 2. Agenda fisica

El cuaderno de comunicacion fisico esta elaborado con pictogramas de la web
ARASAAC plastificados y dispuestos con velcro en las cartulinas que se corresponden con las
diferentes categorias esenciales para el nifio. Todas estas cartulinas estan unidas en forma de

libro mediante anillas lo que facilitara la utilizacion de la agenda al usuario.

En la primera pagina de la agenda fisica se colocara informacion basica sobre el usuario

y el nimero de contacto en caso de que esta se pierda.

Ademas, indicamos que la categoria “familia y profesionales”, donde se encuentran las
imagenes reales de estas personas, y “lugares”, donde se colocaran imagenes reales de los
lugares que frecuenta el usuario, no presentan imagenes en este anexo debido a la ley de

proteccién de datos.
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Figura 1.

Segunda pagina de la agenda fisica con la categoria “social”.
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Figura 2.
Quinta pagina de la agenda fisica con la categoria “lugares”.
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Figura 3.

Sexta pagina de la agenda fisica con la categoria “acciones”.

Figura 4.

Séptima pagina de la agenda ﬁsica con la categoria “adjetivos”.
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Figura 5.

Octava pégina de la agenda fisica con la categoria “comida”.

Figura 6.

Octava pagina de la agenda fisica con la categoria “bebida’.
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Figura 7.

Novena pagina de la agenda fisica con la categoria “emociones y enfermedades” .
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Figura 8.

Décima pagina de la agenda fisica con la categoria “ropa”.
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Figura 9

La pagina numero 11 de la agenda fisica con la categoria “Dias y meses”.

Figura 10

La pagina numero 12 de la agenda fisica con la categoria “Fiestas”.
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Figura 11

La pagina numero 13 de la agenda fisica con la categoria “numeros”.

Figura 12

’

La pagina numero 14 de la agenda fisica con la categoria “colores”.
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Figura 13

La pagina numero 15 de la agenda fisica con la categoria “abecedario”.

ABECEDARIO

0/0/0/ [616]6/0

Anexo 3. Let me Talk

Esta agenda digital se ha realizado en la aplicacion para movil y Tablet “Let Me Talk”
donde se disponen pictogramas e imagenes reales de todos los términos que atienden a las
categorias basicas (que conforman la agenda fisica) y nuevas categorias ampliando, de esta

forma, el vocabulario del usuario.

En las imagenes a continuacion, se mostrara un ejemplo de la disposicion de los
pictogramas dentro de cada categoria donde pueden aparecer los pictogramas que componen
dicha categoria en su totalidad o de manera parcial (en caso de que haya muchos pictogramas

en una categoria es necesario deslizar la pantalla para ver el resto de pictogramas).
Al igual que en el anexo de la agenda fisica, en las imagenes de las categorias

“personas” y “lugares” no se mostrara los pictogramas de imagenes reales debido a la ley de

proteccion de datos.
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Figura 1.

Imagen de la pagina principal de la aplicacion Let Me Talk. Parte 1.
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Figura 2.

Imagen de la pagina principal de la aplicacion Let Me Talk. Parte 2.
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Figura 3.
Imagen de la categoria general de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 4.

Imagen de la categoria “comida’ de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 5.
Imagen de la categoria “bebida” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 6.

Imagen de la categoria “ropa” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 7.
Imagen de la categoria “enfermedades” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 8.

Imagen de la categoria “sentimientos” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 9.
Imagen de la categoria “utiles” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 10.

Imagen de la categoria “acciones” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 11.

Imagen de la categoria “lugares” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 12.

Imagen de la categoria “personas” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 13.
Imagen de la categoria “adjetivos” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 14.

Imagen de la categoria “dias, meses y estaciones del aiio” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 15.

Imagen de la categoria “fiestas” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 16.

Imagen de la categoria “numeros” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 17.

Imagen de la categoria “colores” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 18.

Imagen de la categoria “‘frases hechas” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 19.

Imagen de la categoria “partes de la casa” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 20.

Imagen de la categoria “palabras de posicion” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 21.

Imagen de la categoria “vehiculos” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 22.

Imagen de la categoria “animales” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 23.

Imagen de la categoria “colegio” de la aplicacion Let Me Talk.
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Figura 24.

Imagen de la categoria “abecedario” de la aplicacion Let Me Talk.
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Anexo 4. Fases de la Terapia Auditivo Verbal

La Terapia Auditivo-Verbal™ (TAV) es una filosofia cuyos principios guian la préactica
profesional con el fin de conseguir una éptima adquisicion del lenguaje oral a través de la
audicion. La TAV se enfoca en la orientacién y el apoyo familiar, asi como la rigurosa
aplicacion de una serie de estrategias, técnicas y procedimientos. Sigue los pardmetros
naturales del desarrollo linguistico y auditivo, y tiene como objetivo final la integracion de la
audicion (Estabrooks et al., 2016).

Las etapas de la terapia auditivo-verbal son:

1. Deteccion: habilidad para responder a la presencia o ausencia del sonido (atencion
auditiva). Esta etapa se puede valorar a través de algunas pruebas audiométricas siendo
estas, test de los seis sonidos de Ling y respuesta de juego condicionado.

2. Discriminacion: habilidad para percibir similitudes y diferencias entre dos o mas
estimulos sonoros. Se puede evaluar a travées de la presentacion de silabas o palabras
diferenciadas en vocales o en consonantes.

3. Identificacion: habilidad para reconocer estimulos del habla, asi como sonidos del
ambiente a través de respuestas como sefialar, repetir o escribir. Esta etapa se evalla a
través de los aspectos suprasegmentales (habilidades prosodicas) y/o segmentales del
lenguaje (vocales y consonantes).

4. Reconocimiento: utilizar ciertos rasgos acusticos para seleccionar un estimulo dentro
de una serie de opciones (no hay referente, se tiene que valer de su conocimiento, del
contexto acustico y linglistico y de la informacion almacenada en su memoria auditiva
para responder).

5. Comprension: habilidad para entender el significado del lenguaje. Esta etapa se puede

evaluar a través de instrucciones, conversacion, adivinanzas y cuentos.
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Anexo 5. Imégenes de actividades empleadas en Terapia Auditivo Verbal
Figura 1.

Lamina con una serie de dibujos que comienzan por un determinado fonema.

Figura 2.
Tarjetas con imagenes de objetos cotidianos.

Figura 3.

Tambor y batuca.
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Figura 4.

Triangulo.

Figura 5.
Iméagenes de pares minimos.
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Figura 6.

Tarjetas de animales u otros campos semanticos.

Figura 7.
Figuras geométricas con cubos de colores.
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Anexo 6. Tabla ADI (Ambitos, Dimensiones e Indicadores)

Tabla 3.

Tabla ADI (Ambitos, Dimensiones e Indicadores).

Ambitos

Dimensiones

Indicadores

Programa de
intervencion

Objetivos

Los objetivos planteados son suficientes.

Los objetivos planteados son adecuados.

Los objetivos planteados son claros.

Los objetivos planteados son alcanzables.

Los objetivos planteados tienen en cuenta
las demandas de los familiares.

Actividades

Las actividades propuestas parten de las
habilidades previas del usuario.

Las actividades estan dispuestas en orden
de dificultad ascendente.

Las actividades propuestas tienen en
consideracion los gustos del usuario.

Las actividades propuestas son dinamicas.

Las actividades propuestas son adecuadas.

Las actividades propuestas siguen las
medidas planteadas para la lucha contra el
virus covid-19.

Las actividades propuestas trabajan los
objetivos planteados.

Las actividades propuestas son adaptables
a diferentes contextos.

Se realizan variantes de una misma
actividad.

Durante la implementacion de las
actividades estas seran susceptibles a
cambio en caso de no lograr los objetivos
marcados.

Al finalizar la sesién, se explica
resumidamente a los padres las
actividades que se han llevado a cabo.
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Se marcan actividades para realizarlas en
el hogar.

Las tareas marcadas para el hogar son de
realizacion rapida.

Las tareas marcadas para el hogar son
faciles de implementar.

Estructuracion

Las sesiones se realizan con una
temporalizacion fija.

La temporalizacion de las sesiones se ha
pactado con la familia previamente.

Todas las sesiones se realizan siguiendo
un mismo patrén.

Las actividades estan dispuestas de forma
coherente.

El profesional retrocede en la realizacion
de actividades en base al estado del
usuario.

Técnicas/Metodologia

La actividad se explica de forma clara al
usuario antes de comenzar a realizarla.

La actividad se explica de forma concisa
al usuario antes de comenzar a realizarla.

Antes de comenzar la actividad, se realiza
un ejemplo de la misma.

En caso de que el usuario no comprenda la
explicacion, se explica las veces que sea
necesario para que el sujeto la comprenda.

En caso de que el usuario falle en
completar el ejemplo, se repetira hasta
realizarlo correctamente.

Se utiliza modelado durante la realizacion
de las actividades.

Se utiliza modelado antes de la realizacion
de las actividades.

Se utiliza moldeamiento durante la
realizacion de la actividad.

Se graba al usuario durante la realizacion
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de las actividades para su posterior
visualizacién y analisis junto al usuario.

Feedback/Recompens

a

El feedback se proporciona de manera
inmediata.

El feedback se proporciona al finalizar la
actividad.

El feedback se proporciona al finalizar la
sesion.

El feedback que se proporciona al usuario
es positivo.

El tipo de feedback proporcionado es
social.

El tipo de recompensa proporcionado es
de actividad.

Las recompensas siguen un sistema de
economia de fichas.

Recursos

Humanos

Se cuenta con profesionales suficientes.

Los profesionales estan formados en las
areas que el usuario requiere de atencion.

Los profesionales siguen las medidas
planteadas para la lucha contra el virus
covid-19.

Se cuenta con una coordinacion
interprofesional.

Se colabora con profesionales del &mbito
logopédico.

Se colabora con profesionales del &mbito
psicoldgico.

Se colabora con profesionales del ambito
pedagdgico.

Se colabora con profesionales del &mbito
de terapia ocupacional.

Se colabora con profesionales del &mbito
de psicomotricidad.

Se colabora con el profesorado del centro
escolar del usuario.
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Se colabora con la familia del usuario.

Se incluye a la familia en la intervencion
Ilevada a cabo en el centro.

Materiales

Se utilizan materiales fisicos/tangibles.

Los materiales fisicos utilizados se
desinfectan una vez finalizada la
actividad.

Se utilizan recursos electronicos/digitales.

Los materiales utilizados se adecUan a la
edad del usuario.

Los materiales necesarios son asequibles.

Los materiales necesarios no suponen un
peligro para el usuario ni para las personas
que lo rodean.

Econdmicos

Se dispone de los materiales necesarios
para la realizacion de las actividades.

Se cuenta con las pruebas que se le pasan
al usuario.

Se cubren los costos de desplazamiento de
los profesionales a los diferentes entornos
que rodean al usuario.

La familia cuenta con los recursos
econdmicos suficientes para obtener los
materiales con los que se realizaran las
actividades.

De infraestructura

La ubicacion del gabinete/centro es
accesible para la familia.

La sala del gabinete/centro es amplia.

La sala del gabinete/centro cuenta con una
buena ventilacion.

La sala del gabinete/centro cuenta con una
buena iluminacion.

La sala del gabinete/centro es adecuada
para la realizacion de todas las
actividades.

La sala del gabinete/centro utilizado
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permite mantener un ambiente tranquilo.

La sala del gabinete/centro utilizado
permite  mantener un ambiente de
concentracion.

El hogar del usuario dispone de una sala
amplia.

El hogar del usuario dispone de una sala
con buena ventilacion.

El hogar del usuario dispone de una sala
con buena iluminacion.

En el hogar es posible la utilizacion de los
recursos utilizados para desarrollar las
actividades.

El centro escolar del usuario dispone de
una sala amplia.

El centro escolar del usuario dispone de
una sala con buena ventilacion.

El centro escolar del usuario dispone de
una sala con buena iluminacién.
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