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intervencion psicoeducativa en la enfermedad de Huntington juvenil
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[Psychoeducational Intervention in Juvenile Huntington’s Disease]
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Claudia Grau Rubio
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Universitat de Valencia

Se describen los sintomas asociados a la Enfermedad de Huntington Juvenil, las necesidades educativas
especiales, y la respuesta educativa adecuada a estas necesidades. Los sinfomas afectan a la
motricidad, a la cognicién, a las emociones y al comportamiento, y producen muttiples
discapacidades al estar relacionados y empeorar con el tiempo; asimismo, presentan desafios
Unicos a los individuos afectados, a las personas que los cuidan y a los diferentes profesionales
gue los atienden. Las necesidades educativas especiales abarcan a la mayoria de las dreas
curriculares y cambian en funcion del desarrollo y las fases de la enfermedad. Para dar una
respuesta educativa adecuada es necesario redlizar adaptaciones curiculares de acceso (a
la comunicacion, ayudas fécnicas, profesionales de apoyo...) e individualizadas, y organizar y
coordinar los recursos disponibles en el sistema educativo, en el sanitario, en las asociaciones y
en la familia. Sin embargo, aunque la Enfermedad de Huntington Juvenil es rara, muchos de los
refos diarios son similares a los de ninos que tienen otros trastornos o discapacidades. Esperamos
ayudar a escuelas y asociaciones a tener una mejor comprension de la variante juvenil de la
Enfermedad de Huntington para que puedan ser capaces de apoyar y orientar al alumno afectado y
a sus familias.
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We describe the symptoms associated with juvenile Huntington’s disease, its special educational needs,
and appropriate educational response o these needs. Symptoms affect motor skills, cognition,
emotions and bbehavior, and present unique challenges to affected individuals, their caregivers
and the various professionals who assist them. The special educational needs cover most
curicular areas and change according to the phases of the disease. Cunicular adaptations
(communication, assistive devices, supporting professionals...) and individualized adaptations
are needed to provide an appropriate educational response, and organize and coordinate
resources in education, health, and family associations. However, although the juvenile
Huntingtfon's disease is rare, many of the daily challenges are similar to those of children with
other disorders or disabilities. We hope to help School Staff and associations to have a better
understanding of the juvenile variant of the Huntington’s disease in order fo be able to support and
guide the affected children and their families..
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infroducciéon

La Enfermedad de Huntington Juvenil
(EHJ) es el nombre que se le da a la
Enfermedad de Huntington (EH) cuando se
manifiesta antes de los 20 afios de edad. Es
una enfermedad neurolégica hereditaria en la
que el cerebro y el sistema nervioso se
deterioran de forma progresiva. El primero en
describirla fue Hoffmann en 1888, que
identifico a dos nifias de 4 y 10 afos con
algunos sintomas como rigidez, hipocinesia y
agarrotamiento muscular (Chial, 2008).

Esta enfermedad se caracteriza por (HDSA;
2008; NINDS, 2009; EHDN, 2010; IHA, 2011):

-Movimientos involuntarios y bruscos de las
extremidades, movimientos coreicos,
discinesias, ataxia, disartria, muecas repentinas
y movimientos sacadicos anormales de los ojos

-Demencia progresiva y manifestaciones
psiquidtricas o desarreglos psiquicos graves:
episodios  depresivos  reiterados  con
repercusiones negativas en el entorno de
allegados, psicosis, apatia, irritabilidad,
euforia, impulsividad, agresividad y labilidad
emocional.

-Pérdida de las funciones intelectuales que
afectan a la memoria, atenciéon vy
concentracion, flexibilidad cognitiva,
abstraccién, planificacion y generacion de
secuencias y fluencia verbal.

-Alteraciones en el suefio y en la
alimentacién, y mal funcionamiento en las
actividades de la vida diaria.

Los sintomas de la EHJ son similares a la EH
gue se ve en adultos, aunque en muchos casos
se ven agravados por la juventud de los

pacientes y la dificultad de controlar sus
problemas mentales y fisicos. Las
caracteristicas difirieren de la presentacion
habitual en la edad adulta, ya que no aparece
corea pero si bradicinesia, distonia y signos de
alteracién cerebelosa como la rigidez, con
mayor asociacién con crisis convulsivas y clinica
psicotica (Gomez-Tortosa et al., 1998; Reyes,
Yanez y Lopez-lbor., 2010; Nicolas et al., 2011).
Cuanto mas temprano es el comienzo de la
enfermedad, el curso es mas intenso y la
progresién va a un ritmo mayor que la
aparicion de la EH en adultos, por lo que estos
nifos se convierten en sintomaticos antes de
llegar a la edad adulta. La muerte
normalmente ocurre con una media de
supervivencia entre 5 a 10 afos desde la
apariciéon de la enfermedad.

Aproximadamente el 10% de los estadou-
nidenses con EH estan afectados por la apari-
cién juvenil de la enfermedad, que ataca a
nifios muy jovenes, desde una edad tan tem-
prana como son 2 afos hasta los 18-20 afios
(Nance, Lovecky y Tarapata, 2006; Nicolas et
al., 2011). Al no haber en Europa registros ofi-
ciales definitivos de la enfermedad, es dificil
saber cémo estd distribuida exactamente la
poblacién de afectados por la EHJ en Espafia.
El Grupo Europeo de Huntington (EHDN) esta
llevando a cabo el mayor estudio de EH en Eu-
ropa, llamado REGISTRY. Actualmente este
Grupo tiene en curso un estudio sobre pacien-
tes jovenes (menos de 20 afios cuando comen-
zaron los sintomas de la EH) (Orth et al., 2010;
Orth et al., 2011).

En la actualidad no hay adn un
tratamiento para la enfermedad. Cualquier
intervencién se centra Unicamente en aliviar
los sintomas, mas que en detener el avance de
la enfermedad o curarla (Smolina, 2007;
Aubeeluck y Brewer, 2008). Entre los farmacos
mas utilizados en la EHJ se encuentran en

Maria Ferndndez Hawrylak, Claudia Grau Rubio

Revista Espanola sobre Discapacidad Infelectual
Vol 44 (2), NUm. 246, 2013 P&g. 48 a pdg. 62

SIGLO



intervencion psicoeducativa en la enfermedad de Huntington juvenil

Revista Espanola sobre Discapacidad Intelectual
Vol 44 (2), NUm. 246, 2013 Pdg. 48 a pdg. 62

SIGLO

primer lugar los antipsicéticos, luego los
antidepresivos y finalmente los anti-
parkinsonianos (Robertson et al.,, 2012).
Ademas, se pueden utilizar: a) técnicas de
control y gestion del comportamiento para
mejorar los trastornos comportamentales; b)
rehabilitacion neurocognitiva para mejorar la
memoria, atencion y procesos ejecutivos; c)
fisioterapia para mejorar la corea, rigidez,
ataxia y problemas de deglucion: d)
logopedia para mejorar los trastornos del
habla y del lenguaje; e) terapia ocupacional
para mejorar las habilidades de la vida diaria;
f) técnicas de nutricion para prevenir la
anorexia; g) ayuda en todas sus actividades
(cuidadores...); y h) tecnologias de ayuda
para hacerles los entornos mas confortables
(Aubeeluck y Brewer, 2008; Semrud-Clikeman
y Teeter Ellisson, 2011; Fernandez, Grau y
Trigo, 2012).

Quienes desarrollan los sintomas de la EHJ
gradualmente perderan la habilidad para
caminar, para hablar con claridad, para
vestirse, comer o bafarse sin ayuda y, por
consiguiente, tendran grandes dificultades
en las tareas escolares (Nance et al., 2001;
Nance, 2007): cambios en la forma de escribir
o pequefios problemas con los movimientos,
como lentitud, rigidez, temblores y rapidas
contracciones musculares llamadas
mioclonias, impedimentos mentales wu
ocasionales, y ataques epilépticos entre otras
(Brewer, 2008). La corea (movimientos
involuntarios), muy comun en adultos con
EH, es bastante menos comun en la EHJ, a
pesar de que puede aparecer en algunos
casos.

Aunque no hay un sintoma ni un grupo
de sintomas que sean absolutamente
necesarios para el diagnéstico de la EHJ, hay
varias caracteristicas comunes (Nance et al.,
2001): historial familiar positivo de EH
(especialmente en el padre), rigidez en las
piernas, torpeza en los brazos y en las
piernas, disminucion de la habilidad mental,
cambios en el comportamiento, convulsiones,
y problemas para tragar o del habla.

Es muy probable que los afectados EH)J
asistan a la escuela o al instituto, antes,
durante y después de la apariciéon de los
sintomas, y como derivacién estaran
escolarizados y mantendran un contacto
regular con maestros, profesores vy
orientadores al inicio de la enfermedad. Estos
alumnos tendran necesidades educativas y de
cuidados especiales, por lo que es importante
ayudar a los centros educativos a tener una
mejor comprensiéon de la EHJ y de lo que
pueden hacer para apoyar al alumnado
afectado y a sus familiares. Los afectados
mantienen su independencia y se sienten
menos aislados y “diferentes” cuando son

capaces de permanecer en la escuela
mientras dura la enfermedad. Un buen
entorno escolar permite al alumnado

mantener la calidad de vida aunque la
enfermedad avance (Nance, Lovecky vy
Tarapata, 2006; Semrud-Clikeman, 2010;
Grau, 2012a).

Los equipos psicopedagdgicos y los
orientadores escolares desempefian un papel
importante en la deteccion de las
necesidades educativas especiales de los
alumnos afectados con EHJ; asimismo, en la
realizacién de la evaluaciéon psicopedagdgica,
del dictamen de escolarizacion y de las
adaptaciones curriculares, y en la consecucion
de la inclusién educativa de este alumnado.
El orientador escolar, junto con el maestro de
Educacion Especial y de Audicion y Lenguaje,
valorara la funcionalidad de este alumnado
y disefard las estrategias de intervencion
psicoeducativa mas adecuadas, promoviendo
el trabajo conjunto con el tutor, el
profesorado, el maestro del hospital y la
familia. El orientador asesorara a las familias
sobre la situacion académica del alumno en
cada fase de la enfermedad y dispondra las
medidas necesarias para propiciar el
seguimiento del curriculum con las mejores
condiciones posibles.

1. Intervencion psicoeducativa

Los estudiantes con EHJ presentaradn
importantes cambios conductuales,



problemas de aprendizaje, fracaso escolar y
problemas de lenguaje que afectan
directamente a las tareas escolares. No
obstante, es importante recordar que cada
nino con EHJ serad unico, y cierto apoyo
puede, o no, ser un problema; y por lo tanto,
puede, o no, ser necesario.

Las necesidades educativas especiales del
alumnado con EHJ (Brewer, 2008) estan
relacionadas con los trastornos motores,
cognitivos, y emocionales/comportamentales,
asociados a la enfermedad, que producen
multiples discapacidades al estar éstos
interrelacionados y empeorar con el tiempo.
Las multiples discapacidades de la EHJ tienen
un efecto en el ambito escolar, por ejemplo
(Nance, Lovecky y Tarapata, 2006; Tarapata,
2011):

-Comida y comedor: el estudiante puede
asfixiarse, tener dificultades al utilizar
utensilios y en obtener la nutricion suficiente
en el tiempo asignado. Las distracciones
también son frecuentes y debe ser vigilado a
la hora de comer para ver lo que ingiere.
Tener hambre es un conocido disparador del
comportamiento en la EHJ. Debe trasladarse
a la hora de comer a un lugar tranquilo y
darle mas tiempo para comer. Programar
momentos adicionales para un tentempié
durante la jornada escolar, evitar los liquidos
poco densos porque provocan asfixia (las
sopas o liquidos pueden espesarse) y vigilar
el interés obsesivo por las sodas o los dulces
pueden ayudar a la nutricion y al
comportamiento.

-Transporte escolar: los problemas en la
sedestacion, junto con los trastornos
cognitivos y comportamentales, afectan a la
seguridad en el transporte escolar. Viajar en
autobus para ir a la escuela o a una excursiéon
escolar puede ser un desafio. El nifio puede
ser objeto de bromas o de acoso por los otros
estudiantes. El ruido y la actividad en el
autobus pueden ser abrumadores y el nifio
puede reaccionar con un comportamiento
impulsivo o agresivo. A medida que la
enfermedad avance, lo mejor para el

estudiante es sentarse justo detras del
conductor y sujeto con un cinturén de
seguridad.

-Epilepsia: la epilepsia puede ser un
problema en los estudiantes con EHJ, aunque
menor cuando los sintomas comienzan en la
adolescencia. El tener que manejar ataques
epilépticos preocupa a muchos profesores
(Brewer, 2008). El maestro debe controlar la
medicacién. Ante un ataque epiléptico debe
mantener la calma, evitar que se haga dafo
y solicitar ayuda médica urgente si el ataque
tiene una duracién superior a 5 minutos.
Asimismo, debe hacer un seguimiento de los
ataques epilépticos (Grau, 2012b).

Tanto los medicamentos como el tipo de
convulsiones pueden provocar: a) alteracio-
nes del lenguaje que afectan a la discrimina-
cion auditiva, lenguaje comprensivo,
expresion de ideas, recuerdo de palabras y
claridad en el habla, b) dificultades de apren-
dizaje en lectura, escritura, ortografia y ma-
tematicas, ¢) trastornos de comportamiento
como ansiedad, desdérdenes obsesivo-com-
pulsivos, depresion, desérdenes bipolares,
comportamiento disruptivo (rebelde, impul-
sivo, agresivo y desafiante) y psicosis, y d) los
medicamentos pueden producir somnolen-
cia, déficit de atencidn-concentracion, dismi-
nucién del aprendizaje, excitabilidad,
irritabilidad, depresion, hiperactividad, cam-
bio de personalidad e inquietud en el suefio
(Svoboda, 2004; Grau, 2012b).

Las necesidades educativas especiales
afectan a todas las areas curriculares, a la
socializacién y a todas las actividades de la
vida diaria, y son mas significativas a medida
que la enfermedad progresa. Al ser una
enfermedad degenerativa, el alumno sera
cada vez menos capaz de realizar actividades
escolares. Es importante recordar que los
nifos no son perezosos si se olvidan o se
niegan a hacer una tarea. Con ayuda y
entrenamiento los alumnos pueden
mantener las destrezas aprendidas o incluso
aprender alguna nueva. Cuando el nifio no
ha sido capaz de realizar una tarea, como

Maria Fernadndez Hawrylak, Claudia Grau Rubio

Revista Espanola sobre Discapacidad Infelectual
Vol 44 (2), NUm. 246, 2013 P&g. 48 a pdg. 62

SIGLO



intervencion psicoeducativa en la enfermedad de Huntington juvenil

Revista Espanola sobre Discapacidad Intelectual
Vol 44 (2), NUm. 246, 2013 Pdg. 48 a pdg. 62

SIGLO

escribir, leer, pintar, resolver problemas,
comer o vestirse, los profesionales deben
evaluar la situacion antes de actuar, para
discernir si la causa es el avance de la
enfermedad u otras causas. Por ejemplo: ¢Se
le ha dado tiempo suficiente para completar
la tarea? ;Esta avergonzado por asfixiarse,
babear, ser lento o tener discapacidad
motriz? ;Sencillamente le disgustan ciertos
materiales? ;Hay alguien involucrado que
provoca una respuesta negativa en el nifio?
¢Un cambio en la rutina diaria ha sido la
causa? Los estudiantes con EHJ suelen hacer
mejor las rutinas diarias y pueden retener las
habilidades durante mas tiempo si las llevan
a cabo en un orden predeterminado (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006; Tarapata, 2011).

Las necesidades educativas especiales no
sélo dependen de los sintomas, sino también
de la fase en la que se encuentra la
enfermedad y del nivel de funcionalidad que

presenta el alumno. Este nivel varia segun la
fase de la enfermedad, y se establece segun
los siguientes criterios: tipos de apoyos que
necesita, rendimiento académico, realizacion
de tareas escolares y de actividades de la vida
diaria, y modalidad asistencial (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006; Nance, 2007;
Tarapata, 2011).

Para  determinar el nivel  de
funcionalidad, a cada uno de estos criterios
se le asigna diferentes puntos (del 0 al 3). La
suma de los puntos nos da una valoracién
global del nivel, estableciéndose los
siguientes grados: a) grado 1 (de 11 a 13
puntos), b) grado 2 (de 7 a 10 puntos), y ¢)
grado 3 (de 3 a 6 puntos). La planificacion
educativa y la modalidad de escolarizacién
varian en funcion del grado en que se
encuentra el alumno en cada etapa de la
enfermedad (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006).

Nivel de

funcionalidad

3 puntos

2 puntos

1 punto

0 puntos

A. Asistencia a la
escuela

No precisa ninguna
adaptacién,ni apoyo en el
aula.

Comparte aula ordinaria
con aula de pedagogia
terapedutica

Escolarizado en una

aula especifica o centro

de educacién especial

No asiste a la escuela

B. Rendimiento

Lee, escribe y resuelve
problemas matematicos

Leve descenso del
rendimiento académico,

Incapaz de escribir de
forma legible, pero

Incapaz de leer, de
escribir y de comunicarse

académico . pero aun es capaz de puede comunicarse
apropiados a su edad . oralmente
realizar un examen oralmente
C. Tareas Realiza las apropiadas a Necesita ayuda para Incapaz de realizar
asignadas su edad poder realizarlas actividades

D. Actividades
de vida diaria

Realiza las apropiadas a
su edad

Necesita alguna ayuda

Necesita la ayuda de
otros en su cuidado
personal

Incapaz de ayudar

E. Residencia

Permanece en casa,
solo con la ayuda
familiar

Permanece en casa
con ayuda de
familiares y de
cuidadores

En instalaciones para
cuidados a largo plazo

Tabla 1. Escala funcional de grados de la EHJ. Adaptado de Nance, Lovecky y
Tarapata, 2006.




El alumno puede estar escolarizado en un
centro educativo ordinario en aulas
generales (con o sin apoyo) o aulas
especificas, y en centros de educacién
especial. Asimismo, puede ser atendido en las
unidades pedagoégicas del hospital o en los
servicios de atencién educativa domiciliaria.
Cuando la enfermedad avanza tendra que
ser atendido en centros especializados de
atencién a personas dependientes (Del Barrio
y Castro, 2008).

Tan pronto como se realice el diagnéstico
de EHJ, los maestros del hospital y la familia
debe reunirse con los orientadores de la
escuela y con los tutores para acordar las
adaptaciones  curriculares 'y  apoyos
necesarios. Los padres pueden solicitar
apoyos o adaptaciones: en las aulas
ordinarias y de educacion especial; en las
clases de educacioén fisica; comidas; asientos
y transporte; seguridad e higiene; y en el
control del comportamiento (Nance et al.,
2001; Nance, 2007).

Este plan debe tener en cuenta no sélo las
destrezas cognitivas del nifio, sino también
las motoras, sociales y de comportamiento
que pueden influir en su funcionamiento en
la escuela. Como la EHJ es progresiva, las
adaptaciones curriculares deben ser revisadas
con frecuencia (por lo menos una vez al afio)
para establecer nuevas metas apropiadas a la
edad del nifio y a la etapa de su enfermedad.
Por su parte, los maestros y orientadores
escolares deben recibir ayuda para entender
la EHJ y de qué manera afecta al desempefio
escolar. En la planificacion educativa debe
enfatizarse la familiaridad, la comodidad y el
placer (Tarapata, 2011).

La coordinacién de los profesionales del
sistema sanitario y educativo es fundamental
para mantener la mejor calidad de vida
posible del alumnado con EHJ. Esta
coordinaciéon debe ser extensible a la familia
y los recursos sociales disponibles,
asociaciones, etc. Los neurélogos, médicos
rehabilitadores, psiquiatras, nutricionistas,
fisioterapeutas, terapeutas ocupacionales,

neuropsicélogos, psicélogos clinicos,
psicopedagogos, asistentes sociales,
profesores y maestros (del hospital, de
educacion especial, de audicion y lenguaje, y
de educacién fisica) y educadores en general
tienen que estar coordinados para poder
actuar de una manera eficaz (Del Barrio y
Castro, 2008; Fernandez, Grau y Trigo, 2012)

1.1. Intervencion psicoeducativa en los
trastornos del movimiento

Los trastornos motores afectan a la
motricidad gruesa/fina, al control motor
6culo/manual y oral (habla, deglucion vy
masticacién) y a los movimientos sacadicos de
los ojos (Roucco et al., 2006; Aubeeluck y
Brewer, 2008).

Motricidad fina y gruesa

Los alumnos con EHJ pueden tener pro-
blemas en la deambulacién, bipedestacién,
sedestacion y prensién, afectando tanto a la
motricidad gruesa como a la fina (Barahona
et al., 2012; Grau, 2012b)

Los trastornos en la motricidad gruesa
afectan a la capacidad para desplazarse,
andar, correr, saltar, lo que puede provocarles
una incapacidad para realizar numerosas
actividades deportivas y de la vida diaria, y
para explorar su entorno. Las dificultades
motrices tienen multiples consecuencias en la
vida y en la capacidad de aprendizaje del
nifio (Grau, 2012b).

El alumno con EHJ presenta un equilibrio
irregular, pérdida del control muscular,
rigidez, espasticidad y corea. Puede perder el
equilibrio con facilidad y necesitar que un
ayudante camine con él para prevenir caidas;
mantener la seguridad fisica es fundamental.
A medida que la enfermedad progresa
pierde la habilidad de caminar o correr y de
practicar deporte. Durante la nifiez, la
enfermedad se manifiesta en rigidez,
especialmente en las piernas: el nifio puede
empezar a caminar de puntillas o con las
piernas rigidas. Durante la adolescencia, se
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puede manifestar como corea, movimientos
involuntarios espasmédicos de brazos,
piernas, tronco, cuello o cara. Tanto la rigidez
como la corea favorecen el riesgo de caidas e
impiden el acceso a determinados espacios
escolares. También puede tener dificultad en
llevar los propios libros y el material escolar,
y a medida que la enfermedad progrese
tendra dificultades para cambiar de aula,
especialmente cuando los pasillos estén
llenos de gente (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006; Nance, 2007; Brewer, 2010; Tarapata,
2011).

A medida que la enfermedad avanza, la
pérdida del control voluntario de los
musculos puede hacer que estar sentado
seguro sea un problema en el aula, en el
comedor y en el autobus. Un terapeuta
ocupacional puede proporcionar indicaciones
al respecto (Nance, Lovecky y Tarapata, 2006)

La dificultad para controlar los
movimientos globales y finos de su cuerpo le
supone limitaciones para explorar, manipular
e intercambiar experiencias con los objetos y
personas. La incapacidad de actuar de forma
eficaz sobre los objetos, los acontecimientos
y las personas de su entorno y la
sobreproteccién de los mayores debilitan la
motivacion para iniciar respuestas destinadas
a obtener recompensas (Barahona et al.,
2012; Grau, 2012b).

Los problemas en la motricidad fina y
gruesa también afectan a la realizacién de las
actividades de la vida diaria ya aprendidas o
que se estan aun aprendiendo: vestirse,
atarse los zapatos, higiene personal, cortar la
carne... (Nance, Lovecky y Tarapata, 2006).

Las adaptaciones de acceso
imprescindibles en el ambito escolar son: a)
eliminacién de barreras arquitecténicas
(rampas, elevadores, ascensores, agarradores
en escaleray pasillos, bafios adaptados...); b)
las silla de ruedas, andadores, muletas y
bastones, las mesas y sillas adaptadas,
reposapiés y asientos para acoplar al inodoro;
y ¢) los adaptadores para los lapices y

boligrafos, férulas posturales en las manos,
mufequeras lastradas, ordenadores
adaptados (teclados, ratones adaptados y
licornio), tijeras adaptadas, hules
antideslizantes, tableros magnéticos, pivotes
en puzles y aumento del grosor de los juegos
manipulativos. Asimismo, también son
necesarias las sesiones de fisioterapia, las
clases de educacion fisica adaptada y la
ayuda de los educadores (Barahona et al.,
2012; Grau, 2012b).

Coordinacion é6culo manual

El alumnado afectado de EHJ presenta
problemas en la coordinacién viso-motriz y
en los movimientos sacddicos de los ojos;
también en la percepcién visual y en la viso-
espacial. Estas alteraciones se manifiestan en
que distorsionan las imagenes en la copia, en
dificultades en la percepcion de los detalles,
en la incapacidad para integrar las figuras, en
el andlisis y en la sintesis de imagenes, en
dificultades en la localizacion de los detalles
u objetos, en la discriminacién facial, en una
pobre coordinacion motora, en dificultades
o incapacidad para escribir, en utilizar el
teclado del ordenador, manejar herramientas
y utensilios, lanzar objetos, manipular juegos
de construccion, y en problemas de
lateralidad y esquema corporal (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006; Nance, 2007;
Barahona et al., 2012; Grau, 2012b).

Los problemas en el seguimiento visual y
en los movimientos sacadicos de los ojos les
producen dificultades en la lectura: se pierde
cuando leg, tiene dificultades cuando copia
de la pizarra y realiza saltos u omisiones de
palabras o silabas (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006).

Estas dificultades tienen una gran
influencia en los aprendizajes escolares:
lectura, escritura, matematicas y dibujo,
tanto mas si la enfermedad ocurre en los
primeros afios de vida, cuando el nifilo atin no
ha adquirido las habilidades basicas.



Pueden presentar: a) inversién o rotacion
de letras, numeros, palabras y sentencias,
cuando lee, copia o escribe; b) dificultad para
distinguir la figura del fondo: se salta
palabras o lineas; no puede seguir de
izquierda a derecha o linea a linea; lee la
misma linea dos veces; ve dos palabras como
una o una como dos; y cuando hace un
problema de matematicas, pone la solucion
en otro problema, o los mezcla; y c) dificultad
para calcular la distancia, la profundidad y la
posicién en el espacio: el nifio choca contra
las cosas; cae de lasilla; al darle los objetos, se
le caen de las manos y se golpea con ellos
(Nance, Lovecky y Tarapata, 2006; Barahona
et al., 2012; Grau, 2012b).

Asimismo, estas dificultades provocan
sentimientos de confusién, ansiedad y
frustracion. El niflo que tiene percepciones
inexactas, inconsistentes y engafiosas vive en
un mundo inestable e impredecible
(Barahona et al., 2012; Grau, 2012b).

El maestro debe evitar tareas que
impliquen copiar de la pizarra o de un libro;
debe fotocopiar los apuntes tomados de la
pizarra por un compafero y las paginas
referentes a los ejercicios para que el nifio no
los tenga que copiar; dejar que éste grabe las
lecturas de clase; y utilizar tarjetas, reglas o
sus dedos para seguir las lineas cuando lee o
copia (Barahona et al., 2012; Grau, 2012b).

Control motor oral

El alumnado con EHJ también presenta
una pérdida del control motor oral, lo que
produce un habla borrosa, babeo, asfixia y
dificultad para comer.

Los problemas de habla estan provocados
por alteraciones de los movimientos de los
érganos bucofonoarticulatorios y
habitualmente comienzan sélo arrastrando
levemente las palabras; pero, posteriormente
y a medida que la enfermedad progresa, se
convierte en un habla borrosa y virtualmente
monosilabica. Los problemas de habla y de
comunicaciéon son uno de los aspectos de la

enfermedad que pueden hacer mas dificil al
estudiante con EHJ el mantenimiento de
buenas relaciones con sus compaferos. En
clase, puede necesitar mas tiempo para
hablar, recibir el mensaje y contestar. Las
ayudas para la comunicacién resultan utiles
pero es importante que se haga una
valoracién rapida y que cualquier solucion se
introduzca tan pronto como sea posible para
que se acostumbre a su uso. También es
importante que la escuela conozca qué
ayudas estan siendo utilizadas en casa, y asi
elaborar una intervencion conjunta (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006; Yoon et al., 2007;
Brewer, 2008).

La disartria es el trastorno mas comun.
Cuando es muy grave se llama anartria o
imposibilidad de articular correctamente las
palabras; en este caso, es imprescindible la
utilizacion de un sistema de comunicacion no
verbal. También pueden presentar disfagia y
problemas de lenguaje relacionados con las
dificultades cognitivas e intelectuales
(Rosenberger, 2007; Barahona et al., 2012;
Grau, 2012b).

Para la reeducacion del habla y la voz se
utilizan una serie de técnicas logopédicas
encaminadas a mejorar la capacidad
articulatoria y fonatoria, la respiracién, la
relajacion y el control del babeo. Para ello, es
imprescindible  evaluar:  las  praxias
bucofaciales (movimientos de cara, succién,
masticacion, deglucién y babeo), los
movimientos de los érganos articulatorios
(lengua, labios y maxilares), respiracién y
soplo, voz (rinofonias, tipo de voz...), el
control corporal (tronco, cabezas y hombros),
las actividades vegetativas (risa, llanto, y tos),
los elementos prosédicos del habla
(entonacion, ritmo y pausas) y la articulacién
de los fonemas (consonanticos, vocalicos y
diptongos) (Barahona et al.,, 2012; Grau,
2012b).

Cuando el alumno con EHJ tiene graves
problemas se utilizan sistemas de
comunicacion no verbal aumentativos, que
permiten expresarse a través de simbolos
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intervencion psicoeducativa en la enfermedad de Huntington juvenil

diferentes a la palabra articulada. Los
métodos que se utilizan son “los sistemas con
ayuda”, debido a la dificultad de producir
gestos manuales. Estos sistemas precisan
algun mecanismo fisico o ayuda técnica que
permita la comunicacién, como los
tableros/cuadernos para la comunicacion,
comunicadores, tableros de conceptos, y
software informatico. Otras ayudas técnicas
para la comunicacion son aquellas que
permiten un mejor manejo y utilizacion de
los  ordenadores: pantallas  tactiles,
conmutadores e interruptores, emuladores
de teclado, ayudas para acceder al teclado
estandar, lectores Opticos de tarjetas,
digitalizadores de voz y teclados de
conceptos (Barahona et al., 2012; Grau,
2012b).

El alumnado con EHJ puede también
tener problemas de degluciéon y masticacion.
Los adultos y los niflos mayores necesitan una
alta ingesta caldrica. Dada las dificultades
para tragar, si no tienen la posibilidad de ir a
casa a la hora de comer, es importante que
reciban ayuda para obtener la mayoria de
esas calorias. También precisaran mas tiempo
para comer ya que necesitan hacerlo mas
despacio, y en un entorno tranquilo vy
silencioso ya que requieren concentrarse en
comer. Si beber resulta dificil debido a los
problemas de deglucién, deben recibir
atencion con objeto de asegurar que beban
lo suficiente para evitar deshidratarse,
especialmente en los meses de verano
(Brewer, 2008).

1.2. Intervencion psicoeducativa en los
trastornos cognitivos

Los alumnos con EJH tienen secuelas
cognitivas que les provocan graves
dificultades de aprendizaje. Presentan
trastornos de la atencion/concentracion (lo
que a menudo conduce a un diagndstico de
trastorno por déficit de atencion (TDA),
pérdida de lo ya aprendido y de la capacidad
para realizar nuevos aprendizajes, con un
descenso significativo en el rendimiento
académico. Durante la infancia tienen

dificultad para aprender habilidades
cognitivas nuevas como habla, lectura,
escritura, calculo y resolucion de problemas;
sin embargo, durante la adolescencia se
observa una dificultad creciente en las
habilidades cognitivas previamente
conseguidas (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006). La EHJ causa una degeneracion de las
células nerviosas del cerebro, por ello resulta
dificil asimilar nuevos conocimientos, y los
viejos pueden ser olvidados. Debe
comprenderse que el estudiante simplemente
no puede “esforzarse mas” (Tarapata, 2011).

Pueden necesitar un mayor tiempo para
responder y tienen disminuida la capacidad
para comprender. Los problemas en la
comprensién de la informacion tienden a
empeorar a medida que la enfermedad
avanza, pero a menudo aquélla permanece
bastante intacta en las primeras etapas de la
enfermedad, incluso cuando las respuestas se
ralenticen (Brewer, 2008).

Asimismo, presentan una
progresiva de las funciones ejecutivas
(organizacién, priorizacion, comienzo vy
finalizaciéon de actividades, planificacion y
generacion de secuencias, flexibilidad
cognitiva y pensamiento creativo,
abstraccién, fluencia verbal, capacidad de
resolucién de problemas y control de
impulsos). Puede resultar duro comenzar
acciones que son incapaces de realizar y que
pueden hacerles parecer aletargados vy
perezosos. Asi mismo, pueden ser mas
impulsivos e impacientes. Estas dificultades de
pensamiento tienden a provocarles también
problemas con las habilidades de
organizacién (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006; Brewer, 2008).

pérdida

Los maestros pueden aplicar numerosas
estrategias para trabajar los problemas de
aprendizaje:

-Es importante situar al nifio en la clase de
tal manera que pueda seguir con atencion al
profesor, de modo que éste pueda mantener
el contacto visual y fisico con el nifio durante



las actividades, y limitar los estimulos
extrafos: sentarlos lejos de la ventana y al
lado de compaferos que tengan una buena
atencion. La EHJ impide regular y priorizar
estimulos. Un alumno que padezca la
enfermedad puede facilmente emocionarse y
distraerse, haciendo que lo exteriorice
(actuando) o se encierre, por lo que
necesitard apoyo para mantener la atenciéony
controlar su comportamiento: aceptar que no
esta actuando “a propodsito” e indicarle un
lugar tranquilo, como la sala de recursos o la
biblioteca, donde pueda calmarse. En algunas
ocasiones un reproductor de musica puede
resultar eficaz (Nance, Lovecky y Tarapata,
2006; Brewer, 2008).

-Hay que mantener una informacion
concisa y sencilla; evitar tareas que impliquen
copiar de la pizarra o de un libro, y utilizar las
que requieran poca escritura o rellenar una
contestacion breve; proporcionar materiales
de lectura claros, legibles, y espaciados;
subrayar los items pertinentes; e incluir en
cada folio una Unica tarea. Se pueden utilizar
calendarios y listas de verificacién para las
tareas requeridas, facilitar informacion que
pueda consultar (vocabulario, hechos, datosy
fechas...) en diferentes soportes (ordenador,
papel...), y entrenar al nifio para que pueda
utilizar las ayudas externas adaptadas a su
déficit; darle las instrucciones por escrito,
incluyendo ejemplos para que los siga, dividir
los trabajos en partes, y ver que una etapa se
ha completado antes de encargarle una
nueva tarea. No hay que darle instrucciones
mientras estd haciendo otra cosa: esperar
hasta que preste atencion. Las normas y las
instrucciones deben ser claras y estar
colocadas en un lugar visible. Hay que
proporcionarle un medio estructurado con
expectativas claras, reducir el niumero de
actividades y pruebas, y darle mas tiempo
para la realizacion de éstas. Las actividades
que involucran grupos pequefios son
frecuentemente las mas eficaces. A medida
que progresa la enfermedad, el alumno
necesitara un horario mas reducido y se le
deben programar algunas tareas para
realizarlas en casa (Semrud-Clikeman, 2001;

Tarapata, 2011; Barahona et al., 2012; Grau,
2012b).

1.3 Intervencion psicoeducativas en los
trastornose
mocionales/comportamentales

Los trastornos de comportamiento -de-
presion, déficit de atencion / hiperactividad,
agresividad, pensamientos obsesivos, apatia,
irritabilidad y labilidad emocional- son tam-
bién comunes en la EHJ (Semrud-Clikeman,
2001; Nance, Lovecky y Tarapata, 2006;
Nance, 2007; Ribai et al., 2007).

La falta de regulacién de las emociones
del alumnado puede provocar reacciones
desmedidas ante hechos cotidianos y
comprometer su seguridad: cualquier
pequena molestia les provoca ira, una simple
preocupacion se convierte en obsesion y los
estimulos normales son abrumadores (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006).

Los comportamientos desafiantes son
comunes, en particular cuando los sintomas
comienzan en la adolescencia. En algunos
jovenes esto puede ser el sintoma mas
evidente. La causa de los comportamientos
desafiantes puede ser la propia enfermedad
y el entorno, por lo que deben ser
manejados con sensibilidad considerando las
implicaciones de etiquetar al adolescente
como “dificil” o como afectado por EHJ. Es
importante recordar que soélo porque se
padezca EHJ no significa que todos los otros
problemas estén relacionados con la
enfermedad. Los cambios de
comportamiento pueden responder a
multiples causas, particularmente en nifios y
jovenes adultos. Estén, o no, sus problemas
directamente causados por la enfermedad,
el nifio puede haber tenido que afrontar
serias situaciones indirectamente
relacionadas con la EHJ, y el personal debe
ser igualmente comprensivo con ello. Por
ultimo, a pesar de que los comportamientos
desafiantes pueden aparecer en algunos, en
muchos otros no aparecen (Nance, Lovecky y
Tarapata, 2006).
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Cuando el comportamiento agresivo o
destructivo esta relacionado exclusivamente
con la EHJ y con los trastornos en las
funciones cognitivas y motrices asociados a
ésta, los problemas de comportamiento en
adolescentes son a menudo muy graves,
llevando a la hospitalizacion psiquiatrica,
expulsion de la escuela, o a verse
involucrado con los agentes de la ley
(provocar incendios, robo, promiscuidad
sexual, abusos fisicos o sexuales de
hermanos menores, abuso severo de drogas
o alcohol, y depresion con intentos de
suicidio) (Nance, 2011).

Asociados a los trastornos emocionales y
comportamentales, se pueden presentar:
estrés, aislamiento social, acoso escolar y
comportamientos sexuales inapropiados.

Estrés

El alumnado con EHJ sufre a menudo una
gran presion, culpandose en ocasiones por
cosas que son sintomas reales de la
enfermedad. Sensibilidad y un refuerzo
positivo por parte de los orientadores,
maestros y profesores puede reducir la
tension en clase y mejorar los resultados. Los
cambios en la rutina y las situaciones
desconocidas pueden resultar inquietantes
para los afectados por EHJ e incluso
provocar que empeoren algunos sintomas.
Se debe mantener tanto como sea posible
un entorno estructurado con rutinas diarias
establecidas. Los pacientes con EHJ también
pueden tener pensamientos obsesivos o
miedos irracionales que les provocan estrés.
La gente y las situaciones que actian como
“disparadores” deben ser identificados,
controlados, o eliminados. Los problemas de
comportamiento también pueden ser
causados por fatiga o confusién (Tarapata,
2011).

Aislamiento social
La falta de relaciones sociales puede causar

depresién en los estudiantes con EHJ y
puede conducirles a un comportamiento in-

adecuado. Las relaciones sociales dependen
de la edad, de la fase de la enfermedad, de
la actitud de los compafieros y del profesor.
En las ultimas fases de la enfermedad, los
nifios y adolescentes con EHJ pierden la ca-
pacidad de mantener las amistades debido
al deterioro de sus destrezas fisicas y cogni-
tivas. Los problemas graves de comporta-
miento y las acciones impulsivas también
pueden limitar las interacciones sociales; sin
embargo, a medida que progresa la enfer-
medad se vuelven incapaces de llevar a cabo
comportamientos que anteriormente eran
problematicos. Los animales pueden pro-
porcionar una descarga emocional al nifio
con EHJ (Nance, 2007).

Acoso escolar

Hay que tener presente que quien esté
afectado por EHJ puede ser el blanco de
burlas. Los abusos verbales, fisicos y sexuales
pueden ser un problema y necesitar
supervision.

Los jévenes a menudo se mofan de aquellos
que son diferentes, por miedo o por
ignorancia. El acoso a los estudiantes con
EHJ es destructivo, ya que éstos son
vulnerables a los abusos fisicos o
psicolégicos, y este acoso puede causarles
depresién 'y respuestas peligrosas vy
agresivas. Es preciso educar a los otros
estudiantes y seleccionar a un grupo de
compaferos que le protejan, o contratar a
un ayudante personal.

El control del comportamiento impulsivo,
agresivo u obsesivo se aborda desde
diferentes ambitos: control del entorno
escolar, medicacién y técnicas de
modificacion de conducta. Los profesores
pueden llevar un registro de los incidentes
que ayude a identificar personas, factores o
situaciones que provocan un
comportamiento inadecuado, para que asi
puedan ser evitados. Es necesario premiar el
buen comportamiento con regalos o con
actividades que escojan los estudiantes. Hay
que configurar un plan de seguridad para
contener a los compafieros, si es necesario,
antes de que este plan sea preciso. El



psiquiatra y psicologo pueden sugerir
técnicas de modificacion de conducta o
medicaciones que traten la depresion o los
sintomas de la hiperactividad y del trastorno
por déficit de atencién (TDA) (Nance,
Lovecky y Tarapata, 2006).

Comportamientos sexuales inapropiados

Los cambios en el desarrollo sexual de los
adolescentes con EHJ pueden causar
comportamientos sexuales inapropiados u
obsesivos en la escuela, debido a la falta de
control de sus impulsos. También, pueden
ser objeto de abuso sexual, al ser demasiado
confiados. Controlar los impulsos sexuales y
el comportamiento de los estudiantes con
EHJ puede requerir una combinaciéon de
estrategias: premiar a los estudiantes
cuando controlen los tocamientos indebidos
o los comentarios inapropiados en la
escuela; recordar a los compaferos que ellos
no lo estdn haciendo a propdsito; estar
alerta a los abusos sexuales por parte de
otros estudiantes; y medicacién para frenar
los pensamientos obsesivos (Nance, Lovecky
y Tarapata, 2006).

Conclusiones

Se puede hacer un conjunto de
recomendaciones generales sobre las
necesidades del alumnado con EHJ
(Fernandez y Grau, 2012):

-La valoracién de las necesidades debe
realizarse lo mas pronto posible. Al tratarse
de una enfermedad degenerativa, estas
necesidades pueden cambiar a medida que
la enfermedad avanza, por tanto hay que
realizar cuantas valoraciones sean precisas.
Asimismo, es muy importante que los
sistemas de apoyo se implanten lo antes
posible. Cuanto mas pronto se hagan los
cambios y se introduzcan los apoyos, los
resultados seran mejores, mas Uutiles y
duraderos.

-Se debe reflexionar sobre lo que la persona
con EHJ necesitara en el futuro, lo que
implica valorar cémo evolucionard su

enfermedad. Con sensibilidad e informacién
se puede anticipar como la evolucion de la
enfermedad puede afectar al joven y a su
familia. A pesar de que éste puede
deteriorarse rapidamente, es importante
recordar que los sintomas pueden ser muy
variables y que una persona con EHJ puede
vivir una vida plena durante muchos afos.

-Es necesario el compromiso de la escuela. El
proceso de aprendizaje y el entorno social de
la escuela también desempefan un papel
relevante en el progreso de la enfermedad y
pueden ayudar a mantener las habilidades
del alumno durante mas tiempo, asi como a
desarrollar nuevas habilidades. Es por tanto
muy importante apoyar al alumno de forma
que sea capaz de permanecer en la escuela
durante el mayor tiempo posible, si éste es
su deseo.

La escuela también debe considerar a la
familia al completo (Smolina, 2007;
Aubeeluck y Brewer, 2008). Cualquier
hermano, que ademas podria acudir a la
misma escuela que el afectado, puede estar
en riesgo y estar preocupado por ello.
Incluso si no estd en riesgo tiene que
afrontar vivir con un hermano y/o con un
padre con EH. Los hermanos pueden sentirse
intimidados o considerarse responsables de
su cuidado. Es importante que la escuela sea
consciente de como impacta la EHJ en la
familia, en su educacion y en su desarrollo.
También seria Gtil al personal de la escuela, y
quizds también a los estudiantes, tener un
conocimiento basico sobre la EHJ y de su
etiologia, ya que los malentendidos y la mala
informacién causan muchos problemas.

Al ser el orientador figura clave en los
procesos de inclusion educativa es muy
importante para el desarrollo de su labor
tanto en el &mbito de la escuela como en el
de las asociaciones que conozca las
necesidades educativas y asistenciales
especiales del alumnado con EHJ y sus
familias para disefiar planes de intervencion
que contribuyan a satisfacerlas y a mejorar
la calidad de vida de este colectivo.
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