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Resumen

A partir de una propuesta documental para la investigacion realizada en un articulo previo, se plantea una interven-
cién de caninoterapia en un paciente con una enfermedad rara o poco frecuente (sindrome de Hunter), en paralelo
con otros profesionales. Una actuacion multidisciplinar que contribuyé a su mejora en varios aspectos (bienestar
animico, mejora socio-comunicativa, coordinacién motora, movilidad osteomuscular,...), teniendo un protagonis-
mo destacado las terapias asistidas con animales. Siendo punto de partida, para proponer la continuidad de las
actuaciones terapéuticas en este tipo de pacientes, que retrasen los efectos de dicha enfermedad degenerativa y
aumenten su calidad de vida, como necesidad y derecho sanitario.




1. Practica clinica con una perra de terapia

asistida

Fue realizada durante una hora semanal, desde diciem-
bre de 2018 hasta abril de 2019, de forma voluntaria.
Durante esos cinco meses colaboré en la labor que ha
desarrollado desde 2017 el equipo de la Asociacién
idogs ("sonrisas que dejan huella”, info@idogs.es, aso-
ciacionidogs@gmail.com), integrada en la “Asociacion
Nacional de Intervenciones Asistidas con Perros y Pe-
rros de Asistencia”. Fue utilizada para dichas sesiones,
una hembra de raza Labrador Retriever (25-32 kgs, 55-60
cms.), de nombre Elizabeth (Eli), con la intervencion de
dos técnicos asistentes (M* del Mar Gémez Pardo y Ana
Guerrero), quienes ademas tienen formacién en Psicolo-
gia y experiencia en labores atencionales-educativas de
infancia con necesidades especiales, y M* del Mar tam-
bién en Trabajo Social. Cuya profesionalidad y eficaz la-
bor, no puedo més que elogiar de la forma més efusiva.

2. Caracteristicas del sindrome de Hunter

(Mucopolisacaridosis Tipo 1)

Las Mucopolisacaridosis son enfermedades raras y de-
generativas, que afecta aproximadamente a 1 de cada
25.000 personas (Raas-Rothschild, 2015), caracterizadas
por trastornos del metabolismo de etiologia congénita.
Enfermedades hereditarias poco frecuentes, con trastor-
no de depdsito lisosomal de mucopolisacéridos causa-
dos por cambios genéticos (mutaciones), con disfuncién
multiorgénica progresiva, y posibles alteraciones nervio-
sas periféricas (Moreno, 2011). Forma parte de las enfer-
medades liposémicas, una treinta de afecciones discapa-
citantes pediatricas de origen genético, que se pueden
estructurar en cinco grupos (lipidosis, mucopolisacarido-
sis, mucolipidosis, glucogenosis y glucoproteinosis). La
mucopolisacaridosis es una disfuncidon enzimatica con
acumulacién de mucopolisacéaridos en las células de di-
ferentes tejidos, afectando a diversos sistemas como el
nervioso central y el locomotor. El caso clinico tratado co-
rresponde al Sindrome de Hunter o Mucopolisacaridosis
Tipo ll, el més grave de las mucopolisacaridosis.

Segun Gonzalez Gutiérrez-Solana (2017), “la MPS Il (sin-
drome de Hunter) se produce por la deficiencia de la
enzima iduronato-2-sulfatasa, que resulta en depdsito y
excrecion aumentada de dermatén y heparan sulfato. Se
hereda de forma ligada a X, por lo que afecta principal-
mente a varones. Los pacientes con MPS presentan pa-
tologia multisistémica progresiva, con afectacion mus-
culoesquelética, visceral, del tejido conectivo, cardiaca,
oftalmolégica, auditiva y neurolégica. Este conjunto de
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sintomas, junto con las alteraciones esqueléticas carac-
teristicas (disostosis multiple), constituyen el llamado
‘fenotipo Hurler’ presente en muchos pacientes con
MPS. Mientras que estos sintomas son precoces e inten-
sos en las formas graves, son menos frecuentes y menos
llamativos en las formas atenuadas”. Este autor descarta
la artritis reumatoide en este tipo de pacientes, aunque
existen discrepancias (ver por ejemplo: Mabe, 2015).

El Sindrome de Hunter esta caracterizado por acimu-
los lisosomales en érganos, huesos y articulaciones, con
una baja densidad ésea (Chales, 2017); con retraso en el
desarrollo motor y mental; afectacién de la movilidad en
algunas partes del cuerpo con alteraciones articulares
y rigideces musculares. Puede haber también acimulos
en corazén y pulmédn, y puede afectarse el sistema ner-
vioso central (Abadi, 2001; Amorin, 2012; Arias Eulate,
2011; Journeau, 2010; Lonlay, 2013; Schwartz, 2015; Miri,
2005; Pinto, 2006; Saudubray, 2012; Suarez-Guerrero,
2016; Toirac, 2016; Toro, 2008; Zaidi, 2014).

A partir de los primeros afios de vida (sobre los 5-6 afos) se
produce la pérdida de comunicacion verbal (comenzando
su lenguaje oral a ser cada vez més ininteligible). Lo que
genera déficit de atencion y dificultad para comunicarse.
De forma inicial, suelen ser conscientes de dicho retroce-
so en sus habilidades comunicativas, pudiendo generar
frustracién, ademas de posible trastorno de conducta e
hiperactividad. Todo ello conlleva la disminucién de las ha-
bilidades académicas (lectura, escritura, matematicas, ...),
empezando un retroceso progresivo y muy significativo.

Cursa con infecciones frecuentes en oidos, nariz y farin-
ge, como las otitis de repeticion (que suelen precisar
drenajes transtimpéanicos), y otros problemas respirato-
rios como el sindrome de apneas obstructivas durante
el suefio (SAOS), rinorrea o nariz congestionada, y res-
piracion bucal. Todo ello ha sido objeto de descripcio-
nes e investigaciones para mejorar su tratamiento (ver
por ejemplo El Falaki, 2014; Hernédndez, 2013; y Oliveira,
2017). Suele acompafiar una cierta hipoacusia.

Es frecuente la facies tosca, arcos supraorbitarios promi-
nentes, puente nasal deprimido, surco nasolabial largo,
labios, gruesos, macroglosia, macrocefalia con frente
prominente, orejas de implantacion baja, hirsutismo, pelo
grueso y tosco (Bay, 2011; Gonzélez-Meneses, 2010).

Destacan las importantes alteraciones musculoesquelé-
ticas, rigideces articulares, y limitaciones de flexién y ex-
tensién en los Ultimos grados de diversas articulaciones,
por el depésito lisosomal de mucopolisacaridos, con
posibles movimientos dolorosos. Todo ello genera falta
de coordinacién y precisién en los movimientos.
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Por regiones corporales, en la columna cervical tiene
lugar el aumento de la lordosis cervical lo que genera
un cuello corto, con posible degeneracién de vértebras
cervicales (teniendo que tener cuidado con las posibles
estenosis o estrechamientos del canal medular). Tam-
bién hay afeccion de musculatura orofacial, que dificulta
la comunicacién, con babeo constante y necesidad con-
tinuada de autoestimulacion oral y mordida impulsiva
de objetos, por lo que se recomienda mordedores.

En los miembros superiores tiene lugar limitacion de la
movilidad articular (hombro, codo y mufieca), con falta
de coordinacién y precisién en los movimientos. Estos
pacientes tienen dificultad para la extensién articular
tanto del carpo como en la articulacién del codo. El
acortamiento permanente de los musculos flexores, ge-
nera de forma frecuenta la mano en garra que puede ser
dolorosa, limitando los movimientos finos y de prensién
de la vida cotidiana, con posible sindrome del tinel car-
piano. Ademas, de hipersensibilidad cutanea de primer
contacto en las manos, que aumenta las dificultades en
movimientos finos de prension.

En la columna toracica y cintura escapular, tiene lugar
abduccién o separaciéon de ambos hombros, con las es-
cépulas lateralizadas y prominentes (escapula alada con
abduccién, pero no alada cuando hace fuerza empujan-
do con los brazos); con dificultad para elevar el brazo
por encima de la cabeza, y limitacion para la flexion an-
terior del hombro; teniendo lugar la deformacién del té-
rax con prominencia anterior esterno-costal (esternén 'y
costillas), o giba costal. Suele acompafiar de distensién
abdominal, hernias umbilicales e inguinales.

En la columna lumbar tiene lugar una hipercifosis o giba
lumbar, por hipoplasia de las primeras vértebras lumba-
res, una cifosis segmentaria en zona lumbar con promi-
nencia de apdfisis espinosas.

En la pelvis puede haber una cadera dolorosa, alteracio-
nes de la articulacién coxofermoral, con dificultad para
la flexoabduccion de cadera, pudiéndose generar coxa
magna y coxa plana (mayor dimension y aplanamiento de
la cabeza femoral), con posible displasia de cadera. Es
recomendable un buen diagnéstico médico de la situa-
cion de la cabeza del fémur en la pelvis y su seguimiento,
siendo posible que contribuya la alteracién de cadera a la
carga excesiva en rodillas, y su tendencia al valgo.

En los miembros inferiores, la deambulacién tiene lu-
gar con marcha equina y rigidez-contraccion muscular,
en especial de los flexores del tarso (anda de puntillas).
Esta marcha genera un gran gasto energético (Acosta,
2013), y dificulta el apoyo plantar de ambos pies. Mu-
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chas acciones cineméticas son disminuidas, algunas en
gran medida, como la flexién de cadera y rodilla para
elevar la pierna ante pequefios obstaculos, con falta de
coordinacién y precisién en los movimientos. La marcha,
ademés de equina, es rigida y répida. Va acompafiado
de rigideces-bloqueos articulares del tarso. Hay una ten-
dencia progresiva de rodillas al valgo (Genu valgo, pier-
nas en X, rodillas pegadas), con la consiguiente excesiva
carga en el interior de la planta del pie, ademaés de difi-
cultad para la extension de rodillas, junto con alteracién
muscular lateral femoral (acortamiento-contraccién de
aductores y laxitud en abductores).

Uno de los aspectos importantes para este trabajo, son
las alteraciones dérmicas, que gran parte de la biblio-
grafia no recoge. Ademés de alteraciones faciales y al-
gunas erupciones cuténeas en escapulas (Wraith, 2008),
también tiene lugar una molestia dolorosa en el primer
contacto dérmico o hipersensibilidad inicial. Una altera-
cién que dificulta el contacto dérmico, que contribuye
a generar saludos palmares con golpes secos, bruscos
y con fuerza (ademas de por la rigidez articular, falta de
coordinacién y precision en los movimientos), con im-
posibilidad para dar la mano en un primer momento.
Dicha molestia en las terminaciones nerviosas sensitivas
de la piel, por el depdsito lisosomal de mucopolisacéri-
dos, disminuye si persiste el contacto dérmico y se ree-
duca, facilitando un contacto continuado que posibilita,
por ejemplo, dar la mano a sus familiares (ademas del
tratamiento fisioterdpico de distension en flexores del
carpo).



3. Caso clinico y sesiones de caninoterapia

desde 2017

Varén de 10 afos (Fran), con un desarrollo psicomotor
normal desde el 1° afno de vida (2008-09), iniciando la
marcha a los 13 meses. De forma progresiva se identi-
fican déficits significativos en motricidad gruesa (caidas
frecuentes) y retraso en el inicio del lenguaje. Diagnosti-
cado a los 2 afios y 3 meses de Sindrome de Hunter (Mu-
copolisacaridosis Tipo Il), detectdndose con posteriori-
dad que cursaba con afectacion cognitiva degenerativa.
Recibe tratamiento enziméatico sustitutivo (idursulfasa)
con perfusién en sesiones hospitalarias, y tratamiento
base con Catapresan.

Debido a las infecciones frecuentes en oidos, nariz y fa-
ringe, en 2011 fue intervenido de amigdalectomia con
adenoldectomia por pérdida del 50% de la audicion (re-
cuperandola integramente). También padece de otitis
media serosa, con sospecha hipoacusia, estando pen-
diente nuevas audiometrias, pero las otitis de repeticion
suelen precisar drenajes transtimpénicos en atencion
hospitalaria. En el area del pabelldn auricular surgié una
hipersensibilidad desde la operacion de 2011, evitando
Fran que le toquen las orejas y el cabello de su entorno.

Padecio sindrome del tdnel carpiano en ambas manos,
de lo que fue intervenido quirdrgicamente en 2014.
Ademas de lo ya descrito, mantiene todas las caracte-
risticas descritas del sindrome de Hunter, de un caso no
muy grave: deambulacion equina, falta de coordinacion
y precision en los movimientos, rigidez articular con li-
mitaciones en flexion y extensién articular (por ejemplo,
en los codos hay una flexién permanente de 20°, siendo
imposible la extensiéon completa), hipersensibilidad cu-
tdnea mas detectable en las manos, con dificultades en
movimientos finos de prension, rodillas en valgo, hiper-
cifosis lumbar, prominencia toraco-costal, ... .

En 2016 el dictamen médico de diversidad funcional de-
terminé un 46% grado de limitaciones en la actividad
(baremo de 4 puntos de factores sociales complemen-
tarios), y 50% grado total de discapacidad, con 7 puntos
de movilidad reducida. De forma sorprendente no esti-
maron necesario concurso-ayuda de 3% persona, cuando
es imprescindible, realizando su cuidado la madre que
también trabaja por ser familia monoparental (excepto
dos fines de semana al mes, atendido por su padre con
muy escasa preocupacién por el cuidado de Fran).

Tiene pauta-seguimiento en diversos servicios médicos
especializados (Neumologia, Cardiologia, Neuro-Pedia-
tria, Otorrinolaringologia, y Traumatologia).
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Inscrito en guarderia desde los 15 meses, continué su
escolarizacién hasta el curso 2018-19, con gran apoyo
de los companeros de clase, y destacada implicacion
docente. Desde el curso 2019-20 esta en un centro es-
colar de educacién especial.

Hasta junio de 2013 y por iniciativa de la madre, recibid
dos sesiones semanales de estimulaciéon general-comu-
nicacién, en un centro subvencionado. Desde entonces
fue progresiva la pérdida de la comunicacién verbal
(comenzd siendo cada vez més ininteligible su lengua-
je oral). Surgiendo déficit de atencidn, y dificultad para
comunicarse. Entonces tuvo puntuales momentos de
agresividad, por la frustracién por no poder comunicar-
se, de la que parecié ser consciente.

Desde 2014 experimentd un importante retroceso, que
aumentd en 2015 y culminé a inicios de 2017, teniendo
un episodio agudo de rigidez-contractura en las manos,
e imposibilidad para la deambulacion, con retroceso
cognitivo y del habla, pasando a ser dependiente grave
para las actividades de la vida diaria o AVD's (alimenta-
cion, aseo, vestido,...). Con este retroceso muy significa-
tivo (nivel de desarrollo cognitivo actual de unos 22-23
meses), tuvo dificultad para relacionarse con sus com-
paferos escolares, quienes a pesar de ello le cuidaron
con atencién y dedicacién. La lectura ha ido disminu-
yendo hacia la escasa comprensién, junto con la escri-
tura (poco legible), y el recurso del ordenador también
ha ido disminuyendo. Conocia los nimeros hasta el 100.

Este retroceso agudo de hace 4-5 anos, conllevé difi-
cultades motoras gruesas en miembros inferiores, con
dificultad para caminar sin apoyo y subir escaleras, junto
con trastorno de conducta e hiperactividad. Ademas, se
acentuaron las importantes alteraciones musculoesque-
léticas, rigideces articulares, y limitaciones de flexién y
extensién. Todo ello generé falta de coordinacién y pre-
cision en movimiento sencillos como lanzar objetos con
las manos. La afectacidén muscular también repercute al
drea orofacial, dificultando la comunicacién y generan-
do babeo constante, junto con la necesidad continuada
de autoestimulacién oral y mordida impulsiva de obje-
tos, utilizando mordedores.

Ante la falta de atencion en el sistema publico sanitario
en la recuperacion funcional de las limitaciones osteo-
musculares de Fran, la madre formulé una queja formal
ainicios de 2017. Fruto de dicha queja y no de buen gra-
do, le concedieron en Valencia 15 minutos de atencion
fisioterdpica cada quince dias (durante unas semanas),
en una gran sala colectiva. Le recomendaron cinesite-
rapia en grupo, e incluso ejercicios en decubito supino,
cuando le es imposible dicha posicion a Fran por su giba
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lumbar. Unos ejercicios y en grupo, imposibles de reali-
zar para Fran, por su falta de coordinacién y precision
en los movimientos, rigidez articular con limitaciones en
flexion y extensién articular, con disminucion de muchas
acciones cinematicas. Ademas, la asistencia personali-
zada y continua es imprescindible para los tratamientos
a Fran, pues la afectacién cognitiva degenerativa (nivel
de desarrollo cognitivo actual de unos 22-23 meses), y la
pérdida del habla, impide la cinesiterapia en grupo (in-
cluso en 2017 ya pasé a ser dependiente grave para las
actividades de la vida diaria o AVD’s). Una atencién per-
sonalizada que no realizo el sistema publico sanitario, el
cual finalmente se desentendid, incluso algun sanitario
afirmé que Fran no necesitaba tratamientos fisioterapi-
cos, ni dicha atencién. Finalmente, la madre acabd asu-
miendo el coste de una sesién semanal de Fisioterapia
personalizada en Burjassot (Valencia).

Esta fase de retroceso y episodio agudo de rigidez-con-
tractura en extremidades de Fran, empezd a disminuir
gracias al interés y dedicaciéon de su madre, quien, ade-
mas de cuidarle, realizd una constante blsqueda de di-
ferentes opciones educativas y atencionales (asumiendo
su coste). En dicho cambio, han colaborado diferentes
profesionales consiguiendo una importante mejora de
Fran, tanto en su situacién fisica, como en estado ani-
mico, de sociabilidad y movilidad. En esta mejoria, han
tenido un destacado papel las intervenciones asistidas
con animales (caninoterapia) desde febrero de 2017,
realizadas por la Asociacion idogsy sus dos técnicos es-
pecialistas (Mar y Ana).

La fase inicial de su intervencién asistida con animales
fue muy dificultosa, por la falta de control de impulsos,
con retraimiento y sin capacidad atencional de Fran.
Centraron la terapia asistida con animal en los aspectos
psicoldgicos y de comunicacion (reduccidn de impulsivi-
dady ansiedad, mantenimiento de habilidades sociales
y comunicativas primarias, aumento de capacidad aten-
cional, y mayor independencia y autonomia personal en
AVD’s), ademas de recuperar los movimientos motores
gruesos, control de impulsos y excitacién, reduciendo
las manifestaciones con golpes y patadas. Todo ello se
realizd en un espacio de trabajo controlado y familiar.
Una vez recuperada dicha movilidad gruesa y el control
de impulsos, gran parte de las actuaciones se centraron
en facilitar la comunicacion mediante PEC's (Sistema de
Comunicacién por Intercambio de Iméagenes), en accio-
nes primarias como solicitar algin tipo de alimento o
bebida, o ir al bafo. El proceso de mejoria no fue lineal,
sobre todo teniendo en cuanta que el sindrome de Hun-
ter es una enfermedad degenerativa, desarrollandose
con estancamientos, avances y retrocesos, pero con una
trayectoria general de mejoria muy destacable.
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Las sesiones de asistencia con animales siempre han teni-
do que ser muy activas, para compensar el déficit de aten-
cidn, y potenciar la comunicacién, con la finalidad de me-
jorar las capacidades cognitivas y coordinativas (atencion,
comunicacion y movilidad,...). Por ejemplo, en situacién
estatica, las sesiones se desarrollaban con juegos, objetos
de la vida diaria (cepillo pelo,...), y pictogramas o imége-
nes para nifos (“pictos”, “imagenes de PEC's"”) referentes
a diferentes aspectos (palabras, acciones, hechos, senti-
mientos, figuras, personas conocidas, familiares,...).

En la actualidad tiene buen estado emocional, en cons-
tante alegria, y frecuentes manifestaciones de afecto ha-
cia las técnicos y hacia la perra. Por lo que la actividad
asistida con perros se valora muy positiva en su mejora
emocional, afectiva y comunicativa.

Una constante alegria de Fran, que es permanente en los
espacios que se siente atendido y querido, con hiperac-
tividad puntual. Le cuesta mantener el contacto ocular,
pero en las actividades con la perra mantiene la atencion
de forma breve, atiende a las propuestas verbales y pa-
rece disfrutar de las mismas (desde 2013-14 ya no cuenta
con la habilidad de hablar). Estd atento a su alrededor,
siendo consciente de lo que se le dice y de las actuacio-
nes que se realizan, a pesar del déficit de atencion.

En las actividades de la vida diaria necesita supervisién
constante, pero sigue colaborando en todas ellas, como
en la comida y vestido (pero no es autdbnomo), teniendo
que ser asistido en el aseo (limitado o deficiente control
de esfinteres). Se esté trabajando el procedimiento de ir al
bario, lavado de manos, secado y tirar de la cadena. En la
actualidad no se le puede dar responsabilidad compartida.

La continua busqueda de opciones atencionales de la ma-
dre, le llevd a intentar la equinoterapia, que fue rechazada
por el estado de ansiedad que le generaba, ademas de
su dificultad para la monta por la tendencia acentuada y
progresiva al valgo de sus rodillas (Genu varo, piernas en
X, rodillas pegadas). Sin embargo, si que tuvo éxito la te-
rapia acuatica que empezd con cuatro afnos, con la que
Fran disfruta junto con la atencién dedicada de un técni-
co en natacién. Durante el curso escolar 2018-19 asistié a
una sesion semanal (miércoles tarde). Una actividad que
contindia durante el verano, de forma casi diaria en la pis-
cina de la urbanizacién, con frecuentes salidas y entradas
en la piscina, con actividad de prensién de los carpos muy
interesante en las salidas. Es una actividad que le gusta, y
es fundamental que continde con su practica. Hay autores
que no incluyen este tipo de afecciones en la Fisioterapia
Acuética (Fagoaga, 2002), sin embargo, otros indican sus
beneficios para el sistema respiratoria y las afecciones os-
teo-articulares como el genu valgo (Fourot-Bauzon, 2018).



4. Aplicaciones fisioterapicas y caninoterapia en
este caso

Mi colaboracion con el equipo de terapia asistida con
animales de la Asociacién idogs, tuvo lugar entre di-
ciembre de 2018 y abril de 2019, durante una hora sema-
nal. Después de cada intervencién asistida con anima-
les, realizaba una sesién de tratamientos fisioterapicos
con Fran.

La finalidad fue contribuir en la mejora osteomuscular y
deambulatoria de Fran, tanto con propuestas para sus
actividades asistidas con perro en movimiento (pelotas,
juegos, paseos,...), como la valoracién y deteccion de
problemas (durante las sesiones fisioterapicas) de la que
pudiesen surgir nuevas propuestas para mejorar dichas
actividades. Pero considero necesario resaltar, que la la-
bor de mayor importancia ya la venia realizando la Aso-
ciacion idogs durante dos afos.

El tratamiento sintomético de los problemas musculoes-
queléticos estd ampliamente reconocido en pacientes
con mucopolisacaridosis tipo Il, con tratamientos fisiote-
rapicos para “mejorar las deformaciones dseas y articu-
lares, la estabilidad vertebral, contracturas musculares y
en resumen permitir la movilidad del paciente” (Gonzé-
lez-Meneses; 2010). Siendo necesaria la frecuente valo-
racion de la amplitud de la movilidad articular, motilidad
fina de las manos, radio de apertura de articulaciones y
motilidad de miembros, asi como del rendimiento fisi-
co y la funcionalidad en las actividades de la vida diaria
(Bay, 2011).
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Los objetivos de movilidad a largo plazo con las dife-
rentes intervenciones fueron los siguientes: disminuir
las limitaciones y rigideces articulares; aumentar tono y
fuerza muscular (importante para la cirugia de rodillas
que tuvo lugar en mayo de 2019); disminucién de con-
tracturas musculares dolorosas; aumentar la coordina-
cién y precisién en los movimientos; disminuir la deam-
bulacién equina y ralentizar su velocidad; disminuir su
hipersensibilidad cutanea de primer contacto en las ma-
nos, facilitando los movimientos finos de prension, y el
contacto dérmico continuado con sus familiares. Todo
ello supuso un conjunto de acciones para la estimula-
cién sensorial y cognitiva, facilitando aumentar la psico-
motricidad y habilidades sociocomunicativas.

En la efectividad de todo lo anterior fue fundamental
fomentar y desarrollar las capacidades de percepcion y
concentracién del paciente, para lo que fue importan-
te el apoyo de la caninoterapia o terapias asistidas con
perros. La bibliografia para pacientes con sindrome de
Hunter no suele contemplar la caninoterapia, aunque
en ocasiones propone la hipoterapia (Asociacion de las
Mucopolisacaridosis, 2012), que ya se ha indicado que
para Fran fue descartada.

Sin embargo, los perros como apoyo al aprendizaje in-
fantil estd ampliamente documentada (ver por ejemplo:
Jalongo, 2018), también en pacientes con discapacida-
des en periodos de hospitalizacién facilitando el apren-
dizaje y su bienestar emocional disminuyendo la ansie-
dad, incluso en autismo (Kaminski, 2002; Limond, 1997;
Rodrigo, 2018; Phanwanich, 2011; Miura, 1998; Mader,
1989; Martin, 2002; Yap 2017). Ademas, ya hay estudios
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sobre la utilizaciéon de terapia asistida por animales en
los tratamientos fisioterapicos (ver, por ejemplo: Den-
zer-Weiler, 2018). Hay autores que ya incluyen las TAA
dentro de las terapias no farmacoldgicas para mejorar
los sintomas psicolégicos y conductuales (ver, por ejem-
plo: Garcia-Alberca, 2015), aumentando la sociabilidad
y la estimulacion mental, disminuyendo la agresividad
y los niveles de estrés, facilitando la regularizacion de la
frecuencia cardiaca y la presién arterial. Otros autores
resaltan el valor de las TAA para la salud emocional y
mental (por ejemplo: Chandler, 2018). Ademas, no son
pocos los autores, entre ellos varios articulos de Aubrey
H. Fine, que defienden la evidencia cientifica de las tera-
pias asistidas con animales (ver, por ejemplo: Fine, 2013).

A partir de los criterios fisioterdpicos y la bibliografia
sobre terapias asistidas con perros en infancia (ver, por
ejemplo: Altschiller, 2011; Arnestein, 2009; Beiger, 2014 y
2016; Chandler, 2017; Fine, 2015; Grover, 2010; Lind, 2009;
Marcus, 2011; Pichot, 2011; Ristol, 2011 y 2015; Wesley,
2012), se plantearon propuestas para la recuperacién fun-
cional de Fran como las que indico a continuacion.

Algunas actividades sugeridas desde la Fisioterapia
para la Terapia Asistida con Animales (en todas ellas fue
preciso la ayuda-asistencia de técnicos y fisioterapeuta):

1.2 Meta-objetivo: Potenciar las habilidades de motrici-
dad fina (presién y manipulacién de objetos), y psico-
motricidad deambulatoria:

- Tarea a ensenar, nueva habilidad: Cepillar a la perra
(Eli): (1) acercarse al cepillo, (2) coger el cepillo, (3) poner
el cepillo encima de la perra, (4) mover el cepillo por el
lomo hasta la cola.

- Tarea a ensenar, nueva habilidad: Ayudar a preparar a
la perra para pasear: (1) Ejercitar la prension de la correa
con lamano, (2) ayudar a poner la correa-arnés, (3) iniciar
el paseo dentro del domicilio, (4) paseo breve junto a
puerta exterior.

2.? Meta-objetivo: Potenciar motricidad fina con movi-
miento e interaccién con Eli:

- Tarea a ensenar, nueva habilidad: Tirar una pelota para
que la coja Eli: (1) coger la pelota, (2) lanzarla, (3) interac-
cién con la perra para recuperar la pelota.

3.7 Meta-objetivo: Facilitar el movimiento de brazos
por encima de la cabeza, y movimiento del cuello.

- Tarea a ensenar, nueva habilidad: Elevar los brazos a la
maxima altura: (1) al tirar la pelota de forma alternativa
con ambas manos, (2) al alegrarse de que Eli ha cogido
la pelota o realiza otra accidn, (3) situar la correa en una
estanteria alta para que la coja, (4) al ponerse o quitarse
una prenda de vestir (5),.....
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4.7 Meta-objetivo: Mejorar la deambulacién, disminuir
la marcha equina y ralentizar su velocidad.

- Tarea a ensenfiar, nueva habilidad: Deambulacion lenta
y pausada: (1) estando paseando junto a Eli, (2) caminar
despacio y en paralelo a Eli, (3) unas veces cogiendo la
correa, (4) y otras sin coger la correa.

- Tarea a ensefar, nueva habilidad: Ayudar a pasear a la
perra en paseos de varios cientos de metros, cogiendo
la correa: (1) Ejercitar la prensién mantenida de la co-
rrea con la mano (con la ayuda del fisioterapeuta, tras el
rechazo inicial por hipersensibilidad cuténea), (2) paseo
hasta el jardin con tobogan.

5.2 Meta-objetivo: Mejorar la coordinacién y precision
de los movimientos en escaleras y toboganes.

- Tarea a ensefar, nueva habilidad: Subir y bajar a tobo-
ganes con escaleras o redes de trepado: (1) subiendo
primero Eli, (2) y a continuacion subir escalera o red de
trepado despacio, (3) Eli baja por el tobogan, (4) tirarse
por el tobogén detras de Eli.



A pesar de estar ampliamente considerado desde hace
tiempo las actuaciones fisioterapicas en las enfermeda-
des liposémicas, como el sindrome de Hunter, incluso en
los vademécums desde hace décadas (Xhardez, 2000),
todavia hay manuales de Fisioterapia Pediatrica que no
las incluye (ver por ejemplo: Long, 2018; Macias, 2018; Pa-
lisano, 2017; Tecklin, 2015; Redondo-SERMEF, 2012).

Los objetivos a largo plazo del tratamiento-recomenda-
ciones en las actuaciones fisioterapicas en el sindrome de
Hunter fueron los siguientes (Asociacion de las Mucopo-
lisacaridosis, 2012; Alexander, 2015; Hefti, 2015; Gonzélez,
2017; Camberlein. 2017): Retrasar las limitaciones en las
actividades de la vida cotidiana; Aumentar el tono muscu-
lar, y la resistencia fisica; Mejorar los patrones fisioldgicos
del movimiento y del equilibrio neurofisiolégico; Disminuir
los dolores, posturas antidlgicas, y contracturas; Retrasar
la afectacion de estructuras articulares (dolor, rigidez,...);
Movilizaciones pasivas analiticas y globales, junto con esti-
ramientos musculares (de forma activa y pasiva), contra las
rigideces musculares y articulares (ya documentado desde
hace década. Ver por ejemplo: Mulier, 1997).

Las propuestas concretas para los tratamientos fisio-
terapicos (sin asistencia animal, y una sesién semanal):

1.° Terapia manual en miembros superiores e inferiores:
- Combinacién de masoterapia descontracturante con
estiramientos muy leves y progresivos (evitando llegar
al dolor, que el paciente rechaza). Finalidad: disminuir
las contracturas y rigideces musculares, en especial en
flexores del tarso y carpo para su distension, combinan-
do técnicas pasivas y activas.

- Trabajar con lentitud contra la marcha equina (rechaza
el dolor de la movilizacion extrema), tanto en la mus-
culatura, como en las rigideces-bloqueos articulares del
tarso, combinando técnicas pasivas y activas.

- Advertencias: hipersensibilidad de primer contacto
cuténea y muscular, por lo que es necesario calentar la
crema, y proceder con lentitud inicial. Nunca profundi-
zar hasta el origen del dolor, pues lo rechaza. Evitar re-
producir sujeciones similares a los estiramientos pasivos
agresivos. Las rechaza por recordarle el dolor intenso de
tratamientos anteriores.

2.° Terapia manual y cinesiterapia en miembros inferiores:
- Movimientos pasivos-activos rotatorios en cadera, ro-
dilla'y pie.

- Estiramientos activos de pie acompanado de ligero es-
tiramiento pasivo.

- Movimiento con bandas elésticas en rodillas para for-
talecer musculatura contra el valgo (Genu valgo, piernas
en X, rodillas pegadas) (con Fran no fue posible).

- Ejercicios neurofisiolégicos.
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3.° Terapia manual y cinesiterapia en miembros supe-
riores:

- Estiramientos pasivos-activos del brazo y carpo.

- Movimiento activo para fortalecer musculatura y movi-
mientos finos del carpo.

- Que continte trabajando el movimiento de las manos
en las actividades de la vida diaria, y en especial en su
ejercicio semanal de natacion, y las salidas de la piscina
por la escalera (por la prensién-sujecién de las manos
en las salidas).

- Ejercicios neurofisiolégicos.

4.° Terapia manual y cinesiterapia en columna toracica
y cintura escapular:

- Cinesiterapia activa (con acompafamiento pasivo muy
ligero y esporédico), elevando brazos alternativamente
por encima de la cabeza (afiadir recursos como coger
objetos en altura, juegos con pelotas, ...).

- Terapia manual en escapulas, zona interescapular y
hombros (le es muy agradable a Fran).

5.° Cinesiterapia toracica y sistema respiratorio, contra
las restricciones nasales y de faringe, limitaciones de la
movilidad del térax y la acumulacién de mucosidad en
pulmones que limita la capacidad respiratoria

- Ejercicios respiratorios: juegos de soplar (pajitas,...),
juegos con movimientos de térax-brazos (en todos los
sentidos, también apertura y cruzar brazos), juegos
como coger pelotas-globos en lo alto.

- Aparatos y técnicas de terapia respiratoria fomentando
inhalar, respirar y toser, como la espirometria incentiva-
dora. Por ejemplo, soplar con Tri-Flow: ejercitador respi-
ratorio, que fortalece la musculatura respiratoria (no se
realiz6 con Fran debido a las infecciones frecuentes en
oidos, nariz y faringe).

Se recomienda continuar con la terapia acuética, para
fortalecer la zona torécica, asi como los sistemas respi-
ratorio y osteo-articular-muscular.

6.° Cabeza y columna cervical:

- Cinesiterapia activa de cuello: giros muy suaves y late-
ralizaciones guiadas.

- Terapia manual craneal: para disminuir tension tejido
conjuntivo, dermis, fascia muscular, y las tensiones entre
cabeza-vértebras a la altura de nuca.

- Advertencias: evitar las orejas y su entorno, pues desde
la operacion de amigdalectomia rechaza que se las to-
quen, por serle muy desagradable-doloroso. Cuidado
con la hiperlordosis cervical, la posible degeneracion
vértebras cervicales, y estenosis o estrechamientos del
canal medular.



A Article cientific

5. Evaluacion, beneficios de las TAA para la

cirugia traumatolégica de rodilla, discusion y
algunas conclusiones

La evolucién ha tenido avances, con estancamientos y
retrocesos, sobre todo teniendo en cuenta la evolucién
de la enfermedad y de los frecuentes procesos infeccio-
sos en oidos, nariz y faringe (que alguno precisé drena-
jes transtimpéanicos hospitalarios).

A pesar de las dificultades de la enfermedad de Fran,
la evaluaciéon siempre es necesaria sobre los objetivos
y tareas planteadas en la asistencia de animales (Burch,
2003). La participacién del paciente tan sélo fue de un
30-40% (siendo necesaria gran apoyo y orientacién al
paciente) en las tareas de cepillado de la perra y ayu-
da a preparar a la perra para pasear (tareas propues-
tas para potenciar las habilidades de motricidad finay
psicomotricidad). Algo mayor fue la participacion en la
tarea de tirar una pelota para que la coja Eli (40-50%),
con manifestaciones de alegria por la participacion ani-
mal volviendo a darle la pelota a Fran, consiguiendo en
gran parte el objetivo de potenciar la motricidad fina en
movimiento e interaccion con Eli.

Mayor limitacién tuvo el aprendizaje de la tarea de ele-
var los brazos a la maxima altura (20-30%), aunque el
paciente colaboraba con el movimiento de cada brazo
cuando era requerido, por la enfermedad las limitacio-
nes corporales son grandes para el movimiento de bra-
zos por encima de la cabeza y movimiento del cuello.
Siendo la parte derecha la de mayor limitacién y afec-
tacion.

Gran aceptacion, tuvieron las tareas para mejorar la
deambulacion, disminuir la marcha equina y ralentizar su
velocidad. La deambulacién lenta y pausada junto a Eli
(con ayuda de técnico y fisioterapeuta), fue dificultosa en
principio, pues el reto era tanto contra la marcha equi-
na rapida, como contra la hipersensibilidad de primer
contacto para coger la correa. Pero de forma progresiva
mejord, y fue posible que Fran ayudase a pasear a la
perra en paseos de varios cientos de metros cogiendo la
correa (colaboraciéon del 60-70%). Fue una sorpresa para
la madre, quien afirmé que lo estdbamos reeducando.

El objetivo de mejorar la coordinacion y precisién de los
movimientos, mediante la subida y bajada a toboganes
con escaleras o redes de trepado detras de la perra, fue
el que mas éxito tuvo, con una colaboracion casi del
100%. Pero la mayor sorpresa la tuvo Fran, cuando si-
guiendo a la perra subié por primera vez una pequefa
red de trepado hacia el tobogan, sentdndose arriba del
tobogan con los ojos abiertos pues no se creia que hu-
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biera podido subir. Realizando Fran de forma repetida
esta tarea, que a pesar del desgaste fisico le fue muy
agradable, y que tuvo lugar sobre todo en marzo y abril.
Estas intervenciones asistidas con animales, asi como
los tratamientos fisioterapicos, se realizaron en el domi-
cilio del paciente, con la presencia y colaboracién de la
madre dentro del entorno conocido, lo que aumentd la
eficacia de las mismas en una enfermedad regresiva y
con deterioro cognitivo. Siendo méas que recomendable
la asistencia domiciliaria. Hay autores que ya plantean
la importancia de las TAA en el domicilio y entorno fa-
miliar (ver, por ejemplo: Duroyaume, 2015). Otros auto-
res plantean la necesidad de la fisioterapia domiciliaria
en las enfermedades raras, entre las que se encuentra
el sindrome de Hunter. Por ejemplo, Rocamora, Lépez,
Catalén y Padilla afirman lo siguiente (Rocamora, 2014):

[...] En dicho estudio, los facultativos manifiestan aten-
der, como media, a 2,45 paciente con Enfermedades
Raras por cupo. No obstante, del total de pacientes
con ER, tan solo el 14,46% recibian su control y segui-
miento desde atencién primaria.

Entre las opciones sociosanitarias mas valoradas para
la atencion del colectivo, los participantes en el estu-
dio destacaron: Atencidn domiciliaria; Atencidén socio-
sanitaria; Educacién sanitaria; Atencidn psicolégica;
Fisioterapia.

Como podemos comprobar, todas ellas se encuentran
profundamente relacionadas con el ambito domicilia-
rio. También se destacaban la importancia del entorno
familiar [...]

[...] algunos de los datos y testimonios recogidos en el
Estudio ENSERIo, desarrollado por la FEDER en 2009,
asi como en manifiestos recientes de asociaciones y
profesionales [...]. En lo referente a la atencion de fisio-
terapia, se destaca no solo ya la pertinencia de recibir
esta prestacion, sino también la de adecuarla a las ne-
cesidades especificas de cada persona, que en el caso
de los afectados por numerosas ER implican una aten-
cién continuada en el tiempo, y lo mas proxima posi-
ble, desde el &mbito de la atencién primaria de salud,
requiriéndose a menudo el abordaje domiciliario [...].

La valoracién final, tras los cinco meses de intervencio-
nes fisioterapicas con asistencia animal para Fran, fue la
disminucion de la marcha equina en un 30% (pero sin lle-
gar a apoyar en su totalidad las plantas de los dos pies
en bipedestacién); disminucién de las limitaciones vy ri-
gideces articulares en un 20%; aumento del tono y fuer-
za muscular en un 30% (lo que fue de gran importancia
para la programada intervencion quirtrgica de rodillas
de mayo de 2019); disminuyeron las contracturas muscu-
lares dolorosas en las extremidades, aumentando en un
15-20% la coordinacién y precisién en los movimientos.



Uno de los logros alcanzados fue la disminucién de la
hipersensibilidad cutanea de primer contacto en manos,
que junto con la distension de los flexores del carpo con
tratamientos fisioterapicos, facilitd los movimientos fi-
nos de prension, y el contacto dérmico continuado con
familiares (lo que hasta entonces era imposible). Incluso
Fran puede volver a poder poner su mano en la cara de
su madre y realizar una ligera caricia, lo que supone un
apoyo emocional para ambos.

El resultado e impacto a largo plazo de la caninoterapia
se puede evaluar como muy positiva, en el aprendiza-
je de tareas y habilidades para mejorar la funcionalidad
osteomuscular para un paciente con mucolisacaridosis
de tipo Il.

Siendo también muy provechosa y recomendable la in-
clusion de las terapias asistidas con animales en las in-
tervenciones fisioterépicas, a lo largo del transcurso de
la enfermedad en pacientes con sindrome de Hunter. Lo
que ya se empieza a tener en cuenta con otro tipo de
afecciones como las oncolégicas (ver por ejemplo: Mar-
cus, 2012). Algunos autores sélo hablan de la Fisiotera-
pia “en etapas tempranas” de dicha enfermedad, que
“tiende a mantener la amplitud de movimientos de las
articulaciones y a minimizar las contracturas” (Bay, 2011),
habiéndose realizado estudios para los primeros anos
de vida de los pacientes (lwabe, 2010). Proponemos que
es necesario prolongar durante toda la vida del pacien-
te los tratamientos fisioterdpicos, para extender dichos
beneficios, y retrasar las complicaciones degenerativas
del sindrome de Hunter.

Ademiés, considero importante destacar que deberian
ser realizadas por profesionales con experiencia en este
tipo de enfermedades raras, de forma continuada y mul-
tidisciplinar (Muenzer, 2009), incluyendo también la Fi-
sioterapia. Lo que ya es una realidad en otras afecciones
pediatricas (ver por ejemplo: Atkinson, 2018).

Por otra parte, ya empieza a ser reconocido en la litera-
tura cientifica que el tratamiento y seguimiento del sin-
drome de Hunter, debe ser realizado por profesionales
con experiencia en dicha enfermedad y mantenido en
el tiempo. Habiéndose afirmado que “el seguimiento
de los pacientes con mucopolisacaridosis requiere una
actuacion multidisciplinar y mantenida en el tiempo. Es
conveniente que este seguimiento se realice en centros
con experiencia en este tipo de enfermedades, bien de
forma exclusiva, bien apoyandose en centros mas cerca-
nos al domicilio del paciente enfermo pero coordinados
con el centro experto (centro de referencia)” (Gonzalez-
Meneses; 2010). En este articulo también se indica que
ademas del tratamiento continuado, el seguimiento
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debe ser periddico, afirmando que “este seguimiento
periédico tiene como objeto monitorizar la evolucién
del paciente, anticiparse a la aparicion de complicacio-
nes y prevenirlas si es posible, corregir las disfunciones
que vayan apareciendo y evaluar la efectividad de los
tratamientos aplicados. En caso de mucopolisacaridosis
sin tratamiento eficaz, es igualmente necesario el trata-
miento de las complicaciones que se irdn produciendo
alo largo del tiempo.”

En este sentido y para disminuir la tendencia al valgo
de las rodillas de Fran, algunos médicos traumatélogos
propusieron la prétesis total en ambas rodillas. Este tipo
de operaciones de rodillas son frecuentes en pacientes
con esta afeccién, tras la cual se observa una progresiva
mejora de los miembros inferiores (Miranda, 2017). Sien-
do una operacidén excesivamente agresiva e invasiva, la
madre buscé otras opciones. A través de la Asociacidon
de las Mucopolisacaridosis y Sindromes Relacionados
(MPS Espana), la madre fue a la consulta en Sabadell
(Barcelona) del Dr. Rosendo Ullot Font, médico trauma-
télogo con gran experiencia en el tratamiento de pa-
cientes con mucopolisacaridosis. Quien le recomendé
una cirugia mucho menos invasiva, para orientar el creci-
miento de los huesos largos de los miembros inferiores,
y disminuir la tendencia al valgo de las rodillas. El equi-
po del Dr. Ullot ha tenido una dilatada experiencia en el
tratamiento de pacientes con mucopolisacaridosis, han
investigado sobre el crecimiento guiado en huesos lar-
gos con cirugia minimamente invasiva (ver por ejemplo:
Ullot, 1994; Torner, 2016; Cepero, 2005), y han llevado
a cabo un proyecto de investigacion sobre el "Estudio
de la elastografia en tiempo real en patologia muscu-
loesquelética en la mucopolisacaridosis”. Ademas, el
Dr. Ullot moderé la mesa redonda “ Crecimiento guiado
en la mucopolisacaridosis”, en el X Congreso Nacional
SEFExX-CR (viernes, 21 de octubre de 2016).

Finalmente, la madre pudo encontrar en el servicio sani-
tario publico de Valencia al médico traumatdélogo Pedro
Doménech Ferndndez, profesional que formé parte del
equipo del Dr. Ullot (Torner, 2016), quien le propuso apli-
car dichos avances quirdrgicos en las rodillas de Fran. La
intervencion tuvo lugar el 7-5-2019 mediante cirugia de
minima invasion, insertando placas en 8 para hemiepifi-
siodesis medial de ambas rodillas, en fémures y tibias bi-
laterales, con el fin de orientar el crecimiento de dichos
huesos largos y disminuir la tendencia al genu valgo.

Tras la operacion y posoperatorio, gracias al trabajo de
fortalecimiento y movilidad osteomuscular realizado con
anterioridad, con gran protagonismo de las terapias asis-
tidas con animales, Fran ha podido tener una répida re-
cuperacién funcional (tres-cuatro meses) que sorprendié



A Article cientific

al personal médico. A inicios de septiembre de 2019 ya
habia recuperado la movilidad completa y el tono mus-
cular, con reeducacién de la marcha, siendo auténomo en
las transferencias de sedestacion a bipedestacién.

Es destacable que gracias al trabajo anterior y a la inter-
vencién quirdrgica, el genu valgo ha disminuido en unos
10-15°, influyendo de forma positiva en la disminucién
de la marcha equina y de la velocidad (llegando a apo-
yar las plantas de los dos pies en bipedestacion), incluso
ha mejorado la estructura pélvica y disminuido de forma
ligera la hipercifosis lumbar (giba lumbar).

A pesar de la manifiesta mejoria que ha experimentado
Fran en 2018 y 2019, la enfermedad degenerativa sigue
su curso, siendo de gran importancia la continuidad de
los tratamientos recibidos, que vayan retrasando los efec-
tos de la enfermedad (no se trata de una afeccion crénica
sino degenerativa), e incluso también en sus fases Gltimas
como cuidados paliativos. Ya hay autores que destacan
la importancia de las TAA en los cuidados paliativos (ver,
por ejemplo: Luker, 2015). Con respecto a la asistencia
fisioterapica en los cuidados paliativos, ya empieza a ser
evidente en diversos estudios (ver, por ejemplo: Dahlin,
2009), y fruto de ello han comenzado a publicarse libros
al respecto (ver, por ejemplo: Taylor, 2013; Afonso, 2015;
Nogueira Da Cunha, 2017). Sin embargo, en ocasiones
no se suele incluir a los fisioterapeutas en los cuidados
paliativos (como, por ejemplo: Béatiz, 2015).

La atencion continuada de los pacientes con enferme-
dades degenerativas, hasta en sus fases Ultimas, ade-
mas de ser necesario por humanidad y compasién, es
también un derecho sanitario (Garcia-Sanchez, 2017),
establecido en los ambitos juridicos espafiol, comuni-
tario e internacional. Al respecto, tan sélo voy a men-
cionar la Convencién de los Derechos de las Personas
con Discapacidad de la ONU de 13 de diciembre de
2006, que dedica su articulo 26°, a reclamar la creacion
de programas de atencion integral y continuada para la
recuperacion funcional y rehabilitacién de los discapaci-
tados, en todos los &mbitos (educativo, sanitario, laboral
y en los servicios sociales basicos). Unas necesidades de
atencién continuada a los discapacitados, que también
estan recogidas en los tres Ultimos magisterios pontifi-
cios, para evitar la marginacién, olvido y decadencia de
estas personas (Montaner, 2018).

No son “sindromes”, son personas que precisan cuida-
dos continuados, por lo que no tienen ningln sentido
las dificultades que se ha encontrado la madre de Fran
en algun servicio sanitario publico. Por ejemplo, tras la
operacién de mayo de 2019, Fran ya no esté remitido a
ningun servicio sanitario para su recuperacién funcional
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y mantenimiento de los avances conseguidos. Ademas,
se empieza a recoger en la literatura cientifica, las nece-
sidades sanitarias extraordinarias de las enfermedades
raras. Por ejemplo, el equipo liderado por Tejada-Orti-
gosa realizé un reciente estudio sobre las “variables de
los 6rdenes sociosanitario, econémico y educativo en 65
pacientes pediatricos con errores congénitos del meta-
bolismo” (Tejada-Ortigosa, 2017), cuyos resultados indi-
can la necesidad de un mayor apoyo gubernamental.
Asi lo indican estos autores en el resumen de su articulo:

[...] escasas posibilidades para afrontar el gasto de la
medicacién (61%), alimentacion especial (86%) y otras
prestaciones sanitarias (79%). El 43% consideraron que
la calidad de vida familiar se afecté bastante desde la
aparicion de la enfermedad. En el 61,5% la cuidadora
principal fue la madre, frente al 1,5% de casos en los
que fue el padre. El cuidador principal redujo su jornada
laboral 0 abandond su trabajo en el 77% de los casos.

Conclusiones El tratamiento multidisciplinar se ve afec-
tado por la imposibilidad de las familias para hacer fren-
te a su elevado coste, junto a una dificil accesibilidad a
dichos recursos. Ademds, existe gran repercusion en la
calidad de vida de los pacientes y sus cuidadores. Por
tanto, deberian evaluarse los resultados de los planes
gubernamentales de apoyo sanitario y socioeconémico
a pacientes con enfermedades raras, y conseguir una
respuesta real a sus necesidades.
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