NEUROFIBROMATOSIS

Son un conjunto de trastornos hereditarios queczente se dividen en tipo 1
(NF 1) o Enfermedad de Von Recklinghausen, y el #gNF 2) o forma acustica
bilateral, aunque parece que pueden existir aos tun sin clasificar. En ambos
trastornos se producereurofibromas (tumores) en piel, tejido subcutaneo, nervios
craneales y nervios de la base de la columna valteb

Se caracterizan por transmitirse de forma Autosardominante con variable
expresividad clinica, es decir, mientras unas paspueden tener solo alguna
manifestacion leve de la enfermedad, otras puesies serios problemas médicos y
estéticos. Presentan anomalias progresivas ealaistema nervioso central y
periférico, esqueleto, glandulas de secreciénnatgr en ocasiones, en otros 6érganos y
sistemas. Existe una tendencia a la proliferack@esva de células derivadas de la
cresta neural: melanocitos de la piel y del irdulas de Schwamn o fibroblatos
endoneurales.

La mas frecuente en la NF 1, que afecta a 1 de 8800 personas. La NF 2 es
mucho menos frecuente, con una prevalencia de 3G000 habitantes. En ninguna de
las dos hay predileccion por sexo o grupo étnidred®dor de la mitad de los casos se
deben a nuevas mutaciones.

El gen de la NF 1 se encuentra en el cromoson{a7iy11.2) y el producto que
codifica es una proteina llamada neurofibromin&, magula la actividad biol6gica de
otras proteinas. Es decir, este gen actuaria capresor de tumor. El gen de la NF 2 se
localiza en el cromosoma 22 (22q 12). El producte cpdifica es la merlina, una
proteina supresora de tumores.

En la NF 1 se afecta principalmente la piel yesist nervioso. La NF 2
principalmente presenta tumores benignos de losaseauditivos, pudiendo
desarrollarse otros tumores en otros pares cranealkeimna vertebral y meningiomas.

MANIFESTACIONES CLINICAS DE LANF 1

Manchas café con lechgue se manifiestan en el primer afio de vida. ldiaket
aparecen pecas en zonas intertriginosas (moteddo)ado predisponen al cancer de
piel. El numero de manchas no se relaciona coraledad de la enfermedad.

Nédulos de Lischo hamartomas melanociticos del iris (no producen
alteraciones de la vision) y gliomas del nerviasjagma opticos (produce deterioro de
la visién y profusion del globo ocular).

Neurofibromas cutdneosque aumentan en numero y tamafo a lo largo de la
infancia y, sobre todo, en la pubertad. A vecadgto crecimiento de estas
tumoraciones produce prurito (picazon).

Con frecuencia se observatisis epilépticaso sintomas en relacion con la
presencia de neurofibromas plexiformes de locatimagaravertebral o mediastinica.

Alteraciones en el desarrollo 6se@omo escoliosis y pseudoartrosis en el
tercio distal de la tibia.

Estrefiimiento por ganglioneuromatosis difusa en intestino grueso

Neurofiboromas de la mucosa gastrica o yeyunal guedoducir una
obstruccién o unahemorragia.

Hipertension arterial (HTA) debido a la aparicion de un feocromocitoma o
anomalias en las arterias renales o la aorta (Esse®ngrosamiento, aneurismas). Estas
alteraciones de los vasos sanguineos se dan taetbinos territorios, como en el
encéfalo, causandicidentes cerebrovascularede tipo isquemico (infartos
cerebrales).



El crecimiento de tumores intracraneales (glionmmaeypingiomas son los mas
Frecuentes se puede manifestar coBimarome de hipertensién intracraneal.

Dificultades de aprendizaje:para aprender a leer, escribir, coordinacion naotor
fina y gruesa. Tiende a disminuir con la edad ye&apoyo adecuado.

Solo un pequeio porcentaje de todos estos turberegnos puede degenerar en
tumores malignos. Cuando un bulto se observa qee cApidamente o se vuelve muy
doloroso conviene estudiarlo.

La mayoria de los casos de NF 1 son leves y llenarnvida normal, pero
algunos tienen muchos neurofibromas en la caragy emerpo que provoca un gran
problema estético con el consiguiente sufrimiesiogddgico. Algunos neurofiboromas
crecen dentro del cuerpo (neurofibromas plexiforpesliendo producir sintomas mas
0 menos graves segun el sistema al que afecte &0 y el 60 por ciento de los
nifios con NF 1 tienen problemas de aprendizajehalgh y/o convulsiones. Pueden ser
hiperactivos, siendo importante facilitarles elypaecesario y no considerarlos como
niios tontos o vagos.

SINTOMAS DE LA NF 2

Neurinomas del VIII par craneal o estato-acusticolos sintomas suelen
iniciarse en la segunda o tercera décadas dedaSittle comenzar con perdida de
audicion unilateral y cierta inestabilidad de larcha. Pronto la afectacion se hace
bilateral. Con el progresivo crecimiento de losrireumas acusticos pueden aparecer
sintomas cerebelosos, cefalea, vértigo, trastaool®-motores y déficit piramidal
debido al compromiso de espacio en la fosa cerpbstérior. Otras veces el
crecimiento es muy lento, permaneciendo durante &éisi sin sintomas.

Neurinomas en otros pares cranealegen raices posteriores de la medula
espinal, que dan alteraciones sensitivas de lattareo y extremidades.

Lasmanifestaciones cutaneapueden ser inexistentes.

Puede desarrollaneningiomas

Mas de la mitad de los pacientes con NF 2 presaacdades subcapsulares
posteriores del cristalino (catarata).

DIAGNOSTICO

En la NF el diagnostico se basa en el examercoliiegun los criterios
diagnésticos de NF 1 acordados en la NIH Consdnsuslopment Conference, en
1988, un paciente ha de presentar dos o mas g@laentes hallazgos:

1. Seis 0 mas manchas café con leche, mayor de 5 ntes. @e la pubertad o
mayor de 15 mm. después de ella.
Dos 0 mas neurofibromas de cualquier tipo o nelirofina plexiforme.
Moteado en region axilar o inguinal.
Glioma 6ptico.
Dos o0 més nédulos de Lisch.
Una lesion Gsea distintiva (displasia esfenoidaflelgazamiento de la
cortical de huesos largos, con pseudoartrosis esta).
7. Un familiar de primer grado con NF 1, segun logecids anteriores.
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En la NF 2, se confirma el diagnostico si el paggresenta una de las
siguientes caracteristicas:

1. Masas nerviosas bilaterales en el VIII par, spieetecta en el TAC 0 en la
RMN.



2. Tener un pariente de primer grado con NF 2 adaetednasa nerviosa
unilateral en el VIl nervio o dos de los siguienteamores: neurofibroma, meningioma,
glioma o Schwannoma.

CONCLUSIONES

El curso de estos trastornos es progresivo. Mugtdas complicaciones
aparecen al avanzar la edad del paciente y el gtionalepende en gran medida de la
malignizacion de los tumores y de las complicacgaterivadas de los trastornos
circulatorios y de la hipertension arterial.

No existe un tratamiento especifico, por lo que ss basa en utilizar la cirugia
cuando se considera necesario y tratar las conoines que vayan apareciendo.

La prevencion de la enfermedad se basa en el joayeseético. La herencia
Autosdmica dominante se presenta cuando un gemahde uno de los progenitores
es capaz de producir la enfermedad aunque el gertrdgrogenitor sea normal. Si uno
de los progenitores es portador de un gen anémalloetyo progenitor no presenta el
gen andmalo, existe un 50% de probabilidad de bogoeherede el gen anormal. La
probabilidad se repite con cada nuevo embarazo.

NEUROFIBROMATOSIS: DESCONOCIDAS E IMPREVISIBLES

NEUROFIBROMATOSIS: lo primero que nos surge cuarmmy una u otra
razon, escuchamos la palabra es la dificultad gtraféa al pronunciarla. Por ello
utilizamos sus siglas, NF, y desde ahora nos refads a ella con esas dos escuetas
letras que encierran (ademas de dos enfermedgdas)nuchos de los casos, mucha
soledad, mucho sufrimiento y mucha impotencia;lgad¢amilias que las padecemos
tratamos de convertir con mucho trabajo, muchaztugmucha esperanza (tanto a
nivel individual y familiar, como a través de lagggacion Espafiola de
Neurofibromatosis) en serenidad, mientras esperamagura hoy inexistente.

Las NF son un grupo de enfermedades genéticasagsan el crecimiento de
tumores a lo largo de varios tipos de nervios y gdemas, pueden afectar el
desarrollo de otros tejidos tales como los huegmslyComo pueden afectar a
cualquier sistema del organismo, deben ser corslderenfermedades
multisistematicas.

Hay al menos dos tipos de NF claramente difereMig, también llamada
enfermedad de von Recklinghausen y la NF2, tamt@égrada NF bilateral acustica.
Ambas formas ocurren en todas las razas y afectaigyal a ambos sexos. La NF1 es
la mas comun de las NF, afecta aproximadamenigeachda 3.000 personas. La NF2
es mucho mas rara, afecta aproximadamente a 1ddet6z2000 personas. Aunque las
NF, en conjunto, son relativamente frecuentesgsma que en Espafa puede haber
unas 13.000 personas que las padecen), no son snashz@ersonas que han oido hablar
de ella. Por ello, agradecemos a la Fundacion Alglbportunidad de divulgacion que
nos ofrece la publicacién de este articulo.

La NF1 se caracteriza por la presencia de dossoda#os siguientes sintomas:
mas de seis manchas “café con leche”, neurofibropggsis en axilas o en ingles,
glioma optico, nddulos de Lisch y displasia deHassos largos. Personas afectadas de
NF1 pueden presentar, ademas, complicacionesctaes problemas de crecimiento,
dificultades de aprendizaje, precocidad o retrasia @ubertad, desfiguraciones,
hipertension, epilepsia, aumento del perimetrolicefgproblemas 6seos, tumores
cerebrales y riesgo incrementado de sufrir detexdda tumores malignos.

La NF2 se caracteriza por la presencia de tuneregervios craneales y por
otros tumores en el sistema nervioso central. EFEoentes también pueden presentar



opacidades lenticulares juveniles, cataratas ynalgde los sintomas de la NF1. Como
los tumores que se forman pueden presionar elmeodl columna vertebral, la mayor
parte de estos enfermos cursan con serias disdapasi Casi todas las personas que la
padecen desarrollan tumores que afectan a la andial equilibrio.

Los primeros sintomas de la NF1, generalmentegcapa en la infancia o en la
adolescencia. Los sintomas de la NF2 no sueleemagse hasta la adolescencia o,
incluso, mas tardiamente. Hay cambios importanted erganismo, como la
adolescencia o el embarazo, que pueden ser maiua decrudecimiento de los
sintomas. La neurofibromatosis, particularmentéHa, tienen una expresion muy
variable. Padecer NF significa que se producirdmbias en tu cuerpo que nadie puede
predecir. Puede afectar cualquier parte del cugiqmm un grado de severidad que
oscila entre tan leve que hay personas que dessompe la padecen, hasta tan grave
gue puede causar la muerte. Hasta la fecha, laidageon la que cursara la
enfermedad es impredecible, ni siquiera entre miestle una misma familia. Un
padre muy afectado puede tener un hijo poco afegtagdor el contrario, un padre poco
afectado puede tener un hijo muy afectado.

Una enfermedad genética esta causada por un camiudacion en un gen. NF
no es contagiosa, es decir, tu no la puedes “catpedtras personas. Sin embargo, los
padres que la padezcan pueden transmitirla a gss Bs importante entender que hay
dos maneras por las que un nifio nace con NF. beepaide ellas es heredada, el nifio
hereda de su padre o de su madre afectada ded¢R defectuoso. Esto ocurre en el
50% de los casos. En la segunda, la mutacion dedgerigina espontaneamente, el
nifio no la hereda porque su padre o su madre padecen, pero puede transmitirla a
su descendencia. Cuando una persona padece Nég pargjue se ha producido una
mutacion espontanea, cada hijo que tenga tienprababilidad del 50% de padecerla.

En los mas de cien afos transcurridos desde duiellduera definida por el
medico aleman Friederich von Recklinghausen en 1@882tiene la sensacion de que
son pocos los logros tangibles conseguidos corecesal conocimiento de estas
enfermedades, aunque hay que reconocer el enoaneeague supusieron las
identificaciones en 1990 y 1993 de los genes resides. El gen NF1 se encuentra en
el cromosoma 17 y el de NF2 en el cromosoma 2 dutificacion de los genes
distintos permitio la diferenciacion certera deN&sy fundamento la esperanza de que
algun dia no muy lejano se pudiera encontrar urea cu

Ambos genes son supresores de tumores y actuamesten varias lineas de
investigacion que estudian como los productos ttes @enes impiden el crecimiento de
tumores. El gen responsable de la NF1 es un gergnamgle. Hasta la fecha se han
descrito unas 200 mutaciones. Tanto el tipo de emriacomo su distribucion en el gen
es muy variable. La gran mayoria de mutacionesis@as, es decir, dos pacientes no
consanguineos tienen muy probablemente mutacidostastas. El gran tamafio del gen
dificulta su estudio genético y la ausencia de oiates mayoritarias implica que no se
puede ir a buscar a sitios determinados y la bi@sgas en toda su extension del gen. El
gen responsable de la NF2 es de menor tamafonskebkerito unas 150 mutaciones.
Tanto en uno como en otro gen, por ahora, no hiagientes mutaciones descritas
como para poder estudiar la relacion existenteaitiipo de mutacion y su
manifestacion, lo que técnicamente se llama caid@iagenotipo/fenotipo, esa es otra
de las lineas de investigacion en curso.

Otro de los cambios que ha habido en estos cien@gicon respecto a la
creencia de que Joseph Merrick, el tristemente salamado “Hombre Elefante”
sufria Neurofibromatosis. Aun es frecuente oir afitenacion cuando vuelven hablar
de el como consecuencia de esa impresionante lpetjee relataba su vida en la



Inglaterra victoriana o, por ejemplo, de una olwaetro que estuvo en cartel en
Espafa el pasado afo. Si bien es cierto que algienlas deformaciones que puede
producir la NF, pudieran recordar las que teniarldierya hace tiempo que se sabe que
no sufria NF, sino el “Sindrome Proteus”.

Hoy por hoy las NF no tienen cura. Hay tratamismfoe pueden paliar algunos
de los sintomas que causa, pero no hay nada queda hacer para dejar de sufrir la
enfermedad. Si, por ejemplo, tenemos un nifio cah dife tiene problemas de
aprendizaje, hoy sabemos que no es debido a quigoetea “vago”, sino que es a
consecuencia de su enfermedad y podemos poneda aytraescolar, con lo que, en
general, mejoraremos mucho su problema; si tenemosio con escoliosis podemos
ponerle un corsé que, en muchos casos, tambiémamejecho el problema, pero lo que
no podemos es eliminar esa especie de “propengi@tiene los enfermos de NF a que
les salgan tumores.

Saber lo que hemos explicado hasta ahora esetes @normes dificultades con
gue nos encontramos las familias en las que unasomiembros sufre NF. No
teniamos acceso a una informacion clara y preois@ gjue era lo que nos pasaba y que
podiamos hacer. Muchos de nosotros ni siquierasels que podiamos transmitir la
NF a nuestros hijos. Muchos de los familiares @etatlos de NF seguimos sin saber
cuantos afectados hay en nuestra familia, si ehgestro hijo o nuestro hermano tenga
NF es producto de una mutacién espontanea o edauere

Para ayudar a saber al menos si los familiarestdis de personas
diagnosticadas de NF tenemos o no la enfermedddaemos que ser, en primer lugar,
revisados a fondo por un medico que entendiera dafermedad (cosa esta nada
comun, ya que al ser, como ya hemos dicho, muérsisa, puede diagnosticarla un
neurélogo, un pediatra, un dermatdélogo, un oftat@] un otorrinolaringélogo, un
traumatologo,...con lo cual se supone que un mediodargo de toda una vida de
ejercicio vera una media de dos casos de NF y@ea ona gran experiencia como para
esperar que le salten a la vista sintomas tanaies” como unas manchas “café con
leche”, o tan terribles como una sordera que mudbkadlos achacan a un catarro mal
curado o a un tapon de cerumen) y en segundo (sggundo en el sentido del orden y
de complementariedad, que no de excluido en eldaser utilizado el primero) nos
tendrian que hacer un estudio genético en el qudiasan directamente nuestros genes.

En cuanto a la investigacidon sobre NF, en Espaliansos que algunos
cientificos muy valiosos que llevan afios intentamda muy pocos medios econdmicos
y muchisimas horas de trabajo, sacar algunos pas/adelante. Hay otros que han
tenido que dejar de investigar en NF, porque ndahaiedios para que continuaran con
su trabajo. Y, como lo ultimo en investigacion eestro pais, esta otra posibilidad que
es el Centro Nacional de Investigaciones Oncolégarlos I, dirigido por el
prestigiosos doctor D. Mariano Barbacid, pero, jpgtar a que trabajen en NF, esta
Asociacion Esparfiola de Neurofiboromatosis tendr@aaplaborar con una fuerte
aportaciéon econémica y eso, por el momento, noaestaestro alcance.

La Asociacion Espafola de Neurofibromatosis tigmeo mas de dos afios de
vida. Fue fundada por Pilar y Gloria Mufioz Villatish(esta ultima gravemente afectada
de NF2, a consecuencia de la cual la dejaron smml24 afos, no puede caminar sin
agarrarse de los brazos a otras dos personas,pw ua 0jo y tiene el 28% de vision
en el otro, se le estan paralizando progresivanestgrazos y pesa aproximadamente
40 Kg. con una estatura de 1,65 m). Somos una &€0a, como vereis, muy joven
pero estamos muy ilusionados: hemos conseguiddr rueste poco tiempo un gran
equipo de personas. Algunas relacionadas con éareatlad por sufrirla, otras porque



la sufren algunos de sus familiares, otras poratajo y otras muchas sencillamente,
porque nos han hecho el honor de cobijarnos cgeserosidad y su solidaridad.

Uno de los principales objetivos de esta Asocraei® el de divulgar
informacion sobre las NF y nuestra existencia.eP@etesa informacion esta resumida
en este articulo, jojala hay conseguido que todogpcendamos un poco mejor que
significa NEUROFIBROMATOSIS!

NEUROFIBROMATOSIS TIPO I: UNA VISION PSICOPEDAGOGIC A
INTRODUCCION

Podemos considerar la Neurofibromatosis tipo | coma enfermedad muy
variable en su sintomatologia, es decir, que eumhacde forma diferente en cada
individuo. Por ello, las caracteristicas psicolagiasociadas también pueden ser
diferentes. En cambio, si parece ser comun a todaafectados la aparicion de ciertas
dificultades de aprendizaje durante la edad esdu@ho que se convierte en centro de
preocupacion de padres y maestros.

El desconocimiento psicoldgico de la enfermedad pensar durante mucho
tiempo que el nifio con NF tipo | era un alumno vagoto, desinteresado, con mal
comportamiento. Muchos han sido los afectados gumas visto obligados a aprender
bajo una de estas falsas “etiquetas”. Realmenteifesiltades de Aprendizaje (D.A)
gue manifiestan, en mayor o menor medida, los@destde esta enfermedad no distan
demasiado de las que presentan otros nifilos n@dfscpero a su vez con D.A Cuando
estas dificultades se hacen patentes es un deyerbkao vez un deber establecer desde
la escuela un programa educativo concreto conjetieb de acomodar un aprendizaje
adecuado al singular desarrollo del nifio.

Para plantear un programa educativo concretoquealguier nifio, con o sin N.F
Tipo I, se ha de partir del conocimiento del alurmPor ello, ademas de conocer las
manifestaciones clinicas de la enfermedad, es som@ible establecer sus principales
caracteristicas psicologicas y a partir de ahiifotan la intervencion psicopedagogica.

A continuacién, realizaremos una breve descripp@mareas psicoldgicas de las
caracteristicas propias de la N.F Tipo | y aponere sugerencias generales de
intervencidn para aplicar en el trabajo educatiaoial Por supuesto, como deciamos
anteriormente, estas caracteristicas no se dapi&eren todos. La variabilidad
existente entre nifios con NF tipo | es amplia parde debemos evitar los topicos y las
generalizaciones.

Caracteristicas psicolégicas que pueden afectarsa proceso de aprendizaje.

MOTRICIDAD

Dificultad de coordinacién motora fina y gruesa.gprendizaje, en condiciones
normales, depende de la madurez del nifio y dedrfaportunidad. Un elevado
porcentaje encuentra dificultad en coger un libroboligrafo, tijeras, atarse los
cordones de los zapatos, etc. Les cuesta montacieteta, nadar, correr, jugar al
futbol, etc. Esta dificultad les hace sentir mieticareas escolares como la Educacion
Fisica.

Tienen dificultades en la adquisicion de la esaai{debido a sus problemas de
coordinacién fina), que se manifiestan en una maéa, escritura lenta y torpe y
presentacion sucia.

Sugerencias de intervencion:
Practicar deportes que potencien la coordinacidioragruesa, siempre
respetando sus gustos y preferencias.




Proponer actividades manuales para aumentar gbtéisico fino.

Experimentar con diferentes elementos para esgribejar al nifio usar el que le
sea mas facil (las empufiaduras para lapices ayudarchos nifios).

No exigir una caligrafia perfecta sino legibleldfaremos mas una escritura
funcional y con sentido que una buena grafia.

Evitar las tareas de copiar o escribir demasiadyak.

En determinadas ocasiones podemos dar al niffmldumidad de que haga
examenes orales en lugar de escritos o que dgtedpuestas a otra persona.

El ordenador o maquina de escribir puede seraurse de utilidad que facilite
tareas.

ATENCION

Generalmente presentan una atencion dispersagie Ise derivan los
problemas para concentrarse en la tarea.

Se distraen con facilidad.

En algunos casos presentan el sindrome de didicitencion con hiperactividad
(S.D.A.H.A).

Sugerencias de intervencion:

Sera necesario demandarle paulatinamente pequetemientos de tiempo en
las tareas de atencidn para que adquiera un habigoesivo.

Ayudarle a tomar conciencia de la distracciénc@®o esta afecta a la tarea y de
gue estrategias son adecuadas para controlartkedis potenciar el desarrollo del
pensamiento metacognitivo.

Ensefarle técnicas de estudio adaptadas a susecesticas. Crear un habito y
rutinas de trabajo. Es importante disponer de paas fijo de estudio, con buena
iluminacion y sin elementos distractores. Los padan agentes fundamentales en esta
labor hasta que el nifio/a sea responsable de pio@prendizaje.

Tener en cuenta que el interés personal porda tata fatiga psicofisica
influyen en la distraccion.

Algunas estrategias para atender mejor son: (¥altandiga, 1998)

La conducta de rastreo visual (atender sucesivantedo el campo estimular,
deteniéndose en cada uno de los aspectos del rdisrante breve tiempo).

La focalizacion visual y auditiva (“estrechar’aampo de atencion hacia
determinados aspectos hasta acomodar la visioaudiaion y centrarla en el estimulo
o estimulos que se desean percibir).

Las conductas visuales comparativas.

Las autoinstrucciones (hablarse a si mismo erbagzo inaudible, motorizado
al principio por el profesor, dandose instruccioaesrca de como debe ejecutar
correctamente la tarea que se le pide).

La revisidn/correccion de tareas.

PERCEPCION

Deficiencias de orientacion viso-espacial y editarenciacion de figura-fondo.
Pueden tener problemas en el calculo de distangiasfundidades y la posicion de
algo en el espacio. Les cuesta organizar la posic&l tamafio de lo que ve.

El nifio puede invertir o alternar las letras,ddisas, las palabras y oraciones
completas cuando lee, copia o escribe.

Los nifios con dificultad perceptiva también pueplertibir mal las sefiales
sociales y el lenguaje corporal. (Dificultad empéacepcion social)



Sugerencias de intervencion:

Proporcionar al nifio mas tiempo para terminar ¢tisidades visual-perceptivas
pues necesitan tiempo para reconocer y entendgieleen. Situar al nifio en la primera
fila, cerca de la pizarra y del profesor. Evital@posible tareas que requieran copiar
de la pizarra o de los libros.

Realizar ejercicios cinestesicos como escribilagyzarra, caminar, pintar con
los dedos, mover el cuerpo en el espacio. Estas m@cordaran mas lo que oyen que lo
gue ven. Presente el nuevo material y de instroesioralmente. Presentar materiales
de lectura que sean claros, legibles y en hojgadisn

No asumir que el nifio aprendera por si solo elpmtamiento social adecuado,
es mejor ensefarselo. El roleplaying puede seesinategia interesante. Podemos
utilizarla para representar las diferentes situsgscen que se encontrara en el dia a dia
y discutir sus posibles consecuencias.

INTELIGENCIA

El nivel intelectual esta ligeramente disminuidepecto a la media de sujetos
qgue no presenta el trastorno. El Cociente Intedé¢(C.1) se suele situar entre C.1 68 Y
100.

Solo un pequefio porcentaje (1/200 afectados) pie@s&etraso Mental Severo.

Las dificultades en el aprendizaje no son progassiEs decir, Si
proporcionamos los apoyos necesarios no aumeniala eolad.

Sugerencias de intervencion:

Realizar un estudio en profundidad de las halulbday capacidades del nifio, asi
como de aquellas areas débiles que tenga y elalmmograma especial disefiado para
hacer frente a sus dificultades y necesidades etascrDesarrollar estrategias de
aprendizaje diferente que se aparten del apreedizdjnario, potenciando el
aprendizaje compresivo frente al memoristico yclwstenidos procedimentales. Partir
de los conocimientos previos del nifio para podecguer a la adquisicion de nuevos
contenidos. Evitar la etiquetacion y estigmatizag@éyorativa no confundiendo las
dificultades propias derivadas de la enfermedadot@s dificultades atribuibles a falta
de motivacion, interés, dejadez, vaguedad o torpéadarse de las nuevas tecnologias,
como recurso educativo. Los medios audiovisualeematicos gustan a los nifios por
lo que podemos aprovecharlos e incluirlos en nagstctica educativa ordinaria.
Recordar que la experiencia ludica es la mejor éoten aprendizaje.

ASPECTOS COGNITIVOS

Dificultad organizacional. Son lentos a la horaed&ucturar y comenzar una
tarea.

Presentan una deficiente planificacion y conteltézmpo.

Les cuesta salir de la rutina.

Suelen tener problemas para dotar de sentidnéolenacion, comprension y
uso del tiempo.

Sugerencias de intervencion:

Proveer al nifio de un calendario en el que regssis tareas y proyectos,
ademas de todos los acontecimientos importantekeueeden. Ayudarle a organizar
su mesa y materiales de trabajo. Al final del dizokar es recomendable ayudarle a
organizar todo lo que necesite hacer en casa.




Es recomendable ayudarle a empezar sus taredaresaexplicandole
oralmente los primeros pasos y asegurandonos gieads lo que se le pide hacer.
Divida las tareas complejas en pequefios segmeiuasmie al nifio cuando termine
cada paso; aumentando poco a poco, la extensadifidultad.

Con tareas de resolucion de problemas, enséfielelar de los pasos
requeridos. Le ayudara a pensar con claridad.

Tratar de que solicite ayuda solo ante las tatéadles o confusas y no pedirla
0 proporcionarsela nosotros siempre o ante la nidisna dificultad que se le presente.

Ofrecer muchas oportunidades para practicar lnsamientos adquiridos y asi
generalizarlos a todas las situaciones.

MEMORIA

Memoria espacial deficitaria.

Dificultades en la Memoria a Corto Plazo. Por gjlmen el ambito escolar
olvidan las tareas y encuentran dificultad parandear algo que acaba de ser explicado.

Sugerencias de intervencion:

Repetir las instrucciones paso a paso y lueg@rltae el nifio las repita para
demostrar que sabe lo que tiene que hacer.

Esperar a que el nifio acabe la tarea que esizardd antes de comenzar a
explicar la siguiente que queremos que realice.
Repasar con el o ella las materias aprendidas @sepnos que entiende lo que estudia
y tratar de memorizar ciertos datos para lograreguiws examenes las respuestas ante
una pregunta sean mas rapidas.

Ensefar al nifio estrategias para memorizar, cammnkmotecnia o el sistema
de siglas para recordar informacion. No asuma quafio que no puede aprender algo
hoy no lo podré aprender mafiana.

LENGUAJE
Pueden presentar retraso en la adquisicion dglisge.
Escasa fluidez verbal.
Dificultad en expresar sentimientos y emocionediarge lenguaje no-verbal.

Sugerencias de intervencion:

Aumentar su Iéxico. ¢ Como?. Algunos ejemplos €ar@ndo aparezca en un
texto una nueva palabra usar sefiales como colaragjpe el nifio la identifique.
Ejemplificar su significado y comprobar si lo harqmendido bien. Utilizar juegos de
palabras, canciones, rimas y poemas. Podemos araola los demas miembros de la
familia como los hermanos en estos juegos. Foméntdicion por la lectura y la
escritura. Participar en dindmicas grupales o iddales de expresion corporal tales
como expresar y diferenciar emociones, sentimie@imsones, objetos, etc. Cuando le
preguntan algo y tarda en responder o no consigpresarse bien, no impacientarnos y
responder por él. Fomentar la conversacion. Pan@{® cuando llega a casa
preguntarle que ha hecho hoy, si tiene deberebapey para mafana, etc. De este
modo también le ayudaremos a situarse temporalnyesriganizarse.

CONDUCTA
Pueden ser impulsivos, con conductas disruptivegsayentemente no
cooperadores.



Responden sin previa reflexién, no repasan saaggior o que suelen tener
muchos errores, interrumpen las conversacionessdgeimas...

Inflexibilidad. Se acostumbran a las rutinas diéigil conseguir que se
produzcan modificaciones en sus tareas planeadas.

Un elevado porcentaje presenta hiperactividad.

Sugerencias de intervencion:

Preparar de antemano los cambios en su rutinagréelos conocer con tiempo.

Es imprescindible ser perseverantes y coherentefas instrucciones, reglas,
disciplina y organizacion. Que sean acordadaspetadas por todos.

Pueden ser beneficiosas las técnicas de relajammémo por ejemplo la
relajacion progresiva o diferencial de Jacobso29)lgue podemos encontrar en
Cautela, J.R; y Groden, J (1985) Técnicas de mfajaBarcelona. Martinez Roca.

Escuchar sus demandas y ensefiarles también daspaca frenar su
impulsividad.

PERSONALIDAD

Ante la aparicion de dificultades de aprendizdgerelacion social, estéticas,
etc... es probable que se manifieste un bajo d@lutoestima y autoconcepto que se
incrementa cuando su entorno exterioriza una pei@emegativa acerca de sus
capacidades y habilidades académicas.

En los casos en que aparecen problemas dismoefxtesnos y su caracter
progresivo suelen llevar a la aparicién de frustraes en la adolescencia.

Tienden a ser timidos e introvertidos. Presentenbaja destreza social.

Sugerencias de intervencion:

Facilitar el desarrollo de su confianza. Evitasdéreproteccion. No debemos
tratar al nifio con NF | como un enfermo o como ifilo ®xcesivamente fragil. No hay
necesidad de restringir su actividad, al menossgusepa que sufre alguna
complicacion particular que le haga propenso arswgridas. No ocultar la enfermedad,
comenzando por hablarlo en la propia familia. Propoar estrategias en Habilidades
Sociales. Otorgar al nifio responsabilidades dectaréocial que lo involucren en la
vida de la comunidad, colegio, etc. Hacerle sentintilidad y buen hacer valorando sus
acciones por pequefias que sean para aumentaragosstima y contacto con sus
iguales. Asegurar el éxito de las tareas que peléeal nifio para que paulatinamente
vaya aumentando su dificultad. Procurar tambiéntapmades para el éxito cuando el
nifo se encuentra entre sus compaferos/ amigagygcercanos. Potenciar que el
nifio adquiera un sentido atribucional adecuadaldes, que atribuya el éxito a su
propio esfuerzo y no a factores externos e inctatilfes como la suerte.

Recomendaciones finales

Conocer la enfermedad es el primer paso paradoron ella y poder tratarla.
Para ello, es necesario mantener una via de coauidricabierta entre los
profesionales, la familia y el afectado.

En un primer momento es fundamental tratar decaplas sentimientos de
culpa y ansiedad de los padres. Una via de acsiéhfemento del asociacionismo,
Grupos de Apoyo y Ayuda Mutua. Y por ultimo, y nemas importante, la creacion de
equipos multidisciplinares que atiendan tanto Emeatos médicos como psicolégicos y
pedagogicos de la persona.



