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Resumen

Se presenta el desarrollo de un ensayo clinico abierto con 4 ni-
nos diagnosticados de Sindrome de Sanfilippo, residentes en
Bizkaia, con la finalidad de analizar la influencia de la musicote-
rapia en los parametros neurocognitivos a largo plazo y en los
parametros biologicos, como reflejo de la ansiedad a corto pla-
zo. Se realizd6 un muestreo sistematico por conveniencia. El estu-
dio se centro en la evaluacion de sesiones individuales (1 por
semana) en el CIM (Centro de Investigacion Musicoterapéutica)
de Bilbao durante los meses de I'ebrero a Junio del 2015. Antes
y después de cada sesion se tomaron variables biologicas del esta-
do de ansiedad. Cada sesiéon comenz6 y finalizé con un pasaje
musical. El ritmo general y musical de la sesion se adecu6 al rit-
mo cardiaco medido del paciente y las melodias que surgian a
su estado animico. Se recogieron las puntuaciones en los indica-
dores neurocognitivos y observamos una reduccion en todas las
variables bioldgicas representativas de ansiedad, sin una dismi-
nucion de la saturacion al finalizar las sesiones. Se observo tam-
bién una mejoria en los aspectos corporales y socioemocionales
alo largo de las sesiones.
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INTRODUCCION

La Mucopolisacaridosis III (MPS III) o Sindrome de Sanfi-
lippo, es una enfermedad denominada “rara” metabolica
de causa hereditaria (autosémica recesiva), caracterizada
por la ausencia de 4 enzimas encargadas de la degradacién
lisosomal del glicosaminglicano heparansulfato, producién-
dose su acumulo en el organismo. La ausencia de cada una
de esas enzimas crea cuatro subcategorias de MPS III, co-
nocidas como tipo A, B, G o D (Valstar, Rujjer y van
Diggen, 2008).

Abstract
The development of an open clinical trial with 4 children diag-
nosed with Sanfilippo Syndrome, residents of Bizkaia, is presen-
ted in order to analyze the influence of music therapy on long-
term neurocognitive parameters and biological parameters, as a
reflection of anxiety. short term. A systematic conviction was
carried out. The study focused on the evaluation of individual
sessions (1 per week) at the CIM (Music Therapy Research Cen-
ter) in Bilbao during the months of February to June 2015. Befo-
re and after each session, biological variables of the state were
taken. of anxiety. Each session began and ended with a musical
passage. The general and musical rhythm of the session was
adapted to the measured heart rate of the patient and the melo-
dies that arose to his state of mind. The compressors were collec-
ted in the neurocognitive indicators and we observed a reduc-
tion in all the biological variables representative of anxiety,
without a decrease in saturation at the end of the sessions. An
improvement in physical and socio-emotional aspects was also
demonstrated throughout the sessions.
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La incidencia de MPS III se estima que es de 1 por cada
70.000 nacimientos (Miyazaki et al., 2002). En 2013, se rea-
liz6 el primer estudio que describia la historia natural de la
enfermedad de Sanfilippo en Espafia. Se invit6 a participar
a las familias de 70 nifios afectados de MPS III registradas
en la Asociacion Espafiola MPS, de ellas las familias de 55
nifios aceptaron participar (Delgadillo, Callaghan y Gort,
2013). En la comunidad de Bizkaia en 2015 estaban diag-
nosticados 7 casos de esta enfermedad, 3 de ellos herma-
nos; y en Euskadi un total de 8 casos.
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El curso clinico para todos los fenotipos de MPS III corres-
ponde al de una enfermedad progresiva, con tres fases que
comienzan después de un periodo con un desarrollo apa-
rentemente normal durante el primer y el segundo afio de
vida. La primera fase aparece sobre el primer y cuarto afio.
Como alteraciones neurocognitivas se manifiestan retrasos
en el desarrollo y en el habla. Como afecciones somaticas
aparece un dimorfismo facial suave, infecciones frecuentes
de oido y en vias respiratorias, asi como enfermedades de
valvulas cardiacas, hernias, hepatomegalias y diarreas.

La segunda fase, comienza sobre el tercer y cuarto aflo.
Existe un progresivo deterioro neurocognitivo caracteriza-
do por disminucién o ausencia del habla, alteraciones del
comportamiento, tales como una severa hiperactividad,
impulsividad, agresion, desasosiego, ansiedad y compulsivi-
dad, asi como una notoria disminucién de la motricidad e
incluso convulsiones. Como alteraciones somaticas se pro-
duce una pérdida de audicién y manifestaciones ortopédi-
cas tales como escoliosis, cifosis, lordosis lumbar y malfor-
macion de cadera y dolor. En la tercera fase, a partir de los
cuatro afios, los problemas de comportamiento van desapa-
reciendo, pero a nivel neurocognitivo se produce un profun-
do retraso mental que evoluciona a un estado vegetativo,
ausencia del habla, convulsiones y una importante disminu-
ci6n de la motricidad que llega hasta la espasticidad. A ni-
vel somatico se producen las mismas que las dos fases ante-
riores. Su curso es variable pero el fallecimiento suele ocu-
rrir entre finales de los veinte y principios de los treinta
anos (Wijburg, Wegrzyn y Burton, 2013; Brady, Tretan y
Landis, 2013).

Hasta la fecha, no existe una terapia efectiva para MPS II1.
Dado que se caracteriza por un severo retraso mental con
problemas de comportamiento y ligeras enfermedades so-
maticas, el principal objetivo del tratamiento se dirige a la
preservacion de los dafos sobre el sistema nervioso central
(SNC). Sin embargo, en ausencia de un tratamiento eficaz
o definitivo en nifios hasta la fecha, la atencién dada a esta
enfermedad es basicamente sintomatica. A tenor de la gra-
vedad de la enfermedad y la limitacién de recursos terapéu-
ticos es importante la prevencién de nuevos casos en fami-
lias afectadas a través del consejo genético y el diagnostico
precoz. A este respecto se cree que el mayor beneficio de
las terapias se da cuando el tratamiento comienza antes de
que haya ocurrido un deterioro cognitivo irreversible (Wi-
jburg, Wegrzyn y Burton, 2013).

De entre los beneficios terapéuticos que estos nifos pueden
recibir, destacamos la musicoterapia como una de las mas
eficaces, puesto que puede utilizarse para ayudar a los pa-
cientes en todos los aspectos de la enfermedad: los sinto-
mas fisicos, emocionales y dificultades sociales. El cuadro
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de objetivos terapéuticos se extiende desde los sintomas fisi-
cos de dolor, las alteraciones de la frecuencia respiratoria,
la tension arterial, las nduseas o el malestar, a los sintomas
psicoemocionales como la ansiedad, la depresion, el hu-
mor, las habilidades de enfrentamiento emocional, que afec-
tan notablemente en su calidad de vida. Asi mismo se pue-
den abordar cuestiones como la angustia, el sufrimiento y
su autoexpresion. Ademas, la musicoterapia cumple con el
rol de mejorar la comunicacion entre los menores y la fami-
lia.

Los objetivos de las intervenciones y los protocolos de estas
son individualizados para cada paciente y quedan identifi-
cados desde sus necesidades. De entre las diferentes técni-
cas de aplicacién, recurrimos a la musicoterapia con musi-
ca en vivo, prescindiendo de soportes grabados, ya que per-
mite relacién terapéutica mas controlada y por tanto mas
eficiente (Bailey LM et al. 1983). A este respecto destaca-
mos en el empleo la metodologia terapéutica de musica
improvisada, en linea con el trabajo de Geretsegger, Holck
y Gold (2012) y de Nordoff-Robbins (Wigram, 2016).

A pesar de no haber encontrado estudios donde se eviden-
cie la efectividad del uso de musicoterapia en mejorar o al
menos mantener los sintomas que sufren los pacientes con
Sindrome de Sanfilippo, consideramos que la evidenciada
efectividad de la musicoterapia respecto a estos mismos sin-
tomas en pacientes que presentan autismo es suficiente ar-
gumento para plantear un abordaje terapéutico, estudios
de Ghasemtabar ct al. (2015) y de Lagasse (2014) asi lo ates-
tiguan.

Materiales y método

El Centro de Investigaciéon Musicoterapéutica (Cim) de Bil-
bao y la Fundacién Musicoterapia y Salud, junto con la
Fundacién Stop Sanfilippo, apuestan por iniciar en Enero
del 2015, un proyecto de musicoterapia con el objetivo de
mejorar y/o mantener la salud de los niflos afectados por
esta enfermedad.

Los objetivos generales del proyecto

- Disminuir la hiperactividad.

- Corregir posturas corporales.

- Mejorar tono muscular y motricidad.

- Mejorar la comunicacién verbal y no verbal.

- Mejorar la expresion emocional.

- Mejorar el estado de dnimo.

- Mejorar la integracién grupal.

- Mejorar aspectos cognitivos de atencién, memoria,
concentracion, seguimiento visual.

- Mejorar la creatividad; mejorar la percepcién sono-
ro-musical y auditiva.

29



MUSICOTERAPIA EN NINOS CON SINDROME SANFILIPPO

Objetivos de la investigacion
Objetivos generales:

- Valorar la situacién sociodemografica de los pacien-
tes (contextualizacién) con sindrome de Sanfilippo
en Bizkaia.

- Analizar la influencia de la musicoterapia en los
parametros neurocognitivos a largo plazo.

- Analizar la influencia de las sesiones de musicotera-
pia en los parametros biologicos reflejo de la ansie-
dad a corto plazo.

Objetivos especificos:

- Describir las principales variables sociodemografi-
cas de los nifios con Sindrome de Sanfilippo resi-
dentes en Bizkaia.

- Describir la experiencia y ambiente sonoro-musical
de los niflos con Sindrome de Sanfilippo residentes
en Bizkaia.

- Determinar si la aplicacion de sucesivas sesiones de
Musicoterapia en nifios con Sindrome de Sanfi-
lippo residentes en Bizkaia consigue una tendencia
positiva en las puntuaciones de los aspectos corpo-
rales, comunicativos, cognitivos, sonoro-musicales y
en la percepcion auditiva.

- Determinar si las sesiones de Musicoterapia redu-
cen los valores de tension arterial, frecuencia car-
diaca y respiratoria sin disminuciéon de la satura-
ci6n de oxigeno, en nifios con Sindrome de Sanfi-
lippo residentes en Bizkaia al finalizar la sesion res-
pecto a los valores obtenidos antes del comienzo de
ésta.

Procedimiento

Se desarroll6 un ensayo clinico abierto con nifios diagnos-
ticados de Sindrome de Sanfilippo residentes en Bizkaia.
Se incluyeron en el estudio todos los nifios con diagnosti-
co de Sindrome de Sanfilippo residentes en Bizkaia. Se
realiz6 un muestreo sistematico por conveniencia de los
investigadores, ya que al ser una enfermedad denominada
“rara”, el numero de pacientes con esta patologia se limi-
ta a 7 pacientes en la comunidad de Bizkaia, y 8 en todo
el territorio de Euskadi por lo que se seleccionan cuatro
pacientes en comun acuerdo con la Fundacién Stop Sanfi-

lippo.

Se pact6 con la Fundacién Stop Sanfilippo, el Centro de
Investigacion Musicoterapéutica de Bilbao, la Fundacion
Musicoterapia y Salud y los padres de los pacientes, una
sesion semanal individual de 1 hora de duraciéon durante
los meses de Febrero a Junio del 2015, resultando 11 sesio-
nes para dos nifas y un nifio (hermanos), y 9 sesiones pa-
ra otra nifla, debido a una posterior incorporacion.
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Previo a comenzar el estudio, se realizé una entrevista con
los padres para determinar la influencia esperada de la
musicoterapia en sus hijos. Asi mismo, se les proporcionéd
a los padres un documento con el que poder valorar la
situacién socio demografica, preferencias musicales, cono-
cimientos musicales y ambiente musical familiar de los
padres y los nifios.

Con esta informacion se elaboré una hoja de valoracion

de las sesiones que reunia los diferentes aspectos que se

irian trabajando durante las sesiones. Ente los items desta-
camos los propios objetivos del estudio, los indicadores y
sus subcategorias de aspectos corporales (posturas corpora-
les, tono muscular, respiracién, mirada, seguimiento vi-
sual, relajacion), items sobre comunicacién (verbal, no ver-
bal, lenguaje gestual y corporal, expresion facial, contacto

visual), el ambito socio-emocional (expresion de emocio-
nes, estado animico, satisfaccion por el trabajo realizado,

integracion grupal), valores cognitivos (atencién, concen-
tracion, atiende consignas, memoria, mantiene atencion),

respuestas en el area sonoro musical (sentido del ritmo,

afinacién melédica, integraciéon musical grupal) y la per-
cepcion auditiva (fuerte-suave, rapido-lento, agudo-grave).

Estas dimensiones fueron valoradas segin una escala de
tipo Likert, del 0 al 10. Al finalizar cada una de las sesio-
nes un coterapeuta realizaba la toma de datos. A la vez
fueron registradas las sesiones de forma audiovisual, pre-
vio consentimiento informado de los padres, para poder
ahondar en el analisis y evolucion de los menores durante
todo el proceso.

La sala que se utiliz6 para el desarrollo de las sesiones esta-
ba en el propio CIM, a donde los pacientes acudian acom-
panados por sus padres o cuidadores. Se evit6 la entrada
de los padres en las sesiones, asi como de cualquier otra
persona del CIM que formara parte del programa de mu-
sicoterapia planteado. Esta sala se encuentra acondiciona-
da al efecto y presenta un amplio espacio con luz natural
y unas colchonetas para favorecer los momentos de relaja-
ci6n de los pacientes. Como recursos musicales contaba-
mos con un piano acustico, una guitarra espaiiola y diver-
sos Instrumentos de percusion, xiléfonos etc. Debido al
grado de hiperactividad y agresividad de estos pacientes,
antes de comenzar la sesion, se intenta sacar aquellos que
pudieran distraer o resultar peligrosos, para asi no entor-
pecer el transcurso de la sesion.

Antes y después de cada sesion, se realizé una toma de las
variables biologicas representativas del estado de ansiedad

de los pacientes:

- Tension arterial sistOlica cuantificada en milimetros
de mercurio (mmHg).
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- Tensi6n arterial diastélica (mmHg).

- Frecuencia cardiaca (latidos/minuto).

- Frecuencia respiratoria (respiraciones /minuto).
- Saturacion de oxigeno (%b).

Eso nos permitia valorar el estado de ansiedad inicial y eva-
luar posteriormente la efectividad de la sesion de Musicote-
rapia en este mismo parametro. Las medidas fueron toma-
das por una musicoterapeuta y enfermera (Coterapeuta)
con experiencia en la toma de constantes vitales. Para la
toma de la tension arterial se utilizé el monitor automatico
de presion sanguinea Omnon®, modelo M3 y para las to-
mas de la saturacion de oxigeno y la frecuencia cardiaca se
utiliz6 un pulsioximetro modelo Beurer GMBH.

Tras la llegada de los pacientes al centro, eran recibidos
por el musicoterapeuta (MT) y coterapeuta (CoMT) y dan-
dole la bienvenida al lugar, se dirigia al niflo/a a la sala
donde previamente el MT y CoMT habian preparado el
setting instrumental. De como se observaba al paciente en
el inicio de esa sesion se abordaban los objetivos especificos
que se querian alcanzar,

Desarrollo de las sesiones

El comienzo de la sesién

La Escucha

Tras 30 segundos (aproximadamente) de silencio, el MT
muy cerca y enfrente del nifio/a interpretaba con una gui-
tarra espanola y afinada a 432 Hz un pasaje musical instru-
mental con ritmo ternario y en tonalidad de Re Mayor du-
rante dos minutos aproximadamente (pudiendo ser mas o
menos extenso teniendo en cuenta el grado de escucha y
atencion). En ocasiones este pasaje se interpretaba con pia-
no acustico dependiendo de la intuicién del M'T basandose
en diferentes conceptos ligados a la identidad sonora del
paciente.

A la finalizacién de este pasaje de nuevo se volvia al silen-
cio: 30 segundos aproximadamente. Estos pasajes musica-
les siempre son motivos improvisados y en ningdn caso se
utiliza el mismo pasaje para el resto de los pacientes.

La Participacién Vocal

Interpretacion de un pasaje musical instrumental-vocal con
ritmo binario y en tonalidad de Do Mayor invitando al pa-
ciente a cantar de una forma totalmente improvisada y
creativa utilizando su nombre, el de hermanos, padres, ami-
gos, familiares, etc. fomentando la expresiéon emocional, la
memoria y el habla.

A la finalizacién de este pasaje de nuevo se volvia al silen-
cio: 30 segundos aproximadamente. Estos pasajes musica-
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les siempre son motivos improvisados y en ningun caso se
utiliza el mismo pasaje para el resto de los pacientes.

La Participacién Instrumental

Tras la invitacion al paciente de la toma de contacto con el
setting instrumental, se daba comienzo a la experiencia so-
noro-instrumental con la propuesta musical producida por
el paciente (el MT y CoMT acompaniaban sonoro-musical-
mente cualquier propuesta producida por el paciente armo-
nizando con un instrumento melddico-armoénico y de per-
cusion las sonoridades emitidas por el paciente) favorecien-
do asi la integracién grupal. Los ritmos y tonalidades emiti-
das por el paciente no siempre eran las mismas, lo cual re-
quiere gran atenciéon por parte del MTP y CoMT para
cambiar con su instrumento la altura tonal y el contexto
ritmico propuestos por el paciente.

En ocasiones la instrumentacion utilizada por el paciente
consistia en el uso de instrumentos de parche con la combi-
nacién de instrumentos de laminas (xil6fono 6 metal6fono),
en otras ocasiones su derivacion era exclusiva en instrumen-
tos de parche y pequefia percusion (caxixis, maracas...). Se
iban introduciendo sonoridades vocales donde el MT se
adaptaba a los pasajes emitidos en timbre, tonalidad, veloci-
dad etc. Segin como se observaba que se encontraba el
paciente tanto animica como motrizmente, la relaciéon tera-
péutica iba encaminada a favorecer la bipedestacion, eli-
giendo percusion o marimba o motivando el baile. En otras
ocasiones para favorecer posturas correctas corporales, se
sentaba al paciente en una silla o se le apoyaba en la pared
para evitar posturas incorrectas que favorecieran la espasti-
cidad.

La sesion transcurria siguiendo diferentes formas musicales
con una duracién en funcion de la atenciéon y el deseo del
propio paciente que de una forma natural iba finalizando
su participacion, (25-35 minutos).

Al finalizar este proceso y tras invitar al paciente a tomar
asiento al igual que al principio, el MT procedia a la inter-
pretacion (a modo de despedida), de un pasaje musical de
nuevo con ritmo ternario a 90 p.s. y en tonalidad de Re Ma-
yor (basado en los pasajes musicales emitidos durante la
sesion conjunta antes realizada con una duracién aproxima-
da de dos minutos). Estos pasajes musicales siempre son
motivos improvisados y en ningtn caso se utiliza el mismo
pasaje para el resto de los pacientes.

Al finalizar este acto se procede a la toma de constantes
por parte del CoMT, lo cual permitia conocer en que para-
metros se encontraba tras la realizacion de la sesion. Luego
se acompaiaba al paciente a recepcion donde era esperado
por sus familiares o cuidadores.
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Las siguientes sesiones y el comienzo del analisis
Las tres sesiones siguientes, de cada paciente, eran inicia-
das con diferente tonalidad, y en la 5" sesion se repetia el
ciclo de las tonalidades de las 4 sesiones anteriores. Tras las
11 sesiones con tres de los nifos y 9 para otra nifia, se pro-
cedi6 al volcado de los datos en una base de datos. Se utili-
z6 el programa estadistico SPSS 10.0 Chicago inc., para el
analisis de los datos y Excel 2003 para las representaciones
graficas. Para sintetizar los datos se utilizaron proporciones
para las variables categoéricas y medianas para las variables
continuas por no cumplir sus distribuciones criterios de nor-
malidad y ser un estimador mas robusto en estos casos. Pa-
ra los valores perdidos en las variables biologicas se utilizo
el método de imputaciéon de la mediana del mismo valor
en otras sesiones para ese sujeto.

RESULTADOS

Fueron incluidos 4 nifios en el estudio, 3 mujeres y un va-
ron. La mediana de edad al comienzo de las sesiones fue
de 5,8 anos (minimo-maximo: 4,3-8,6 anos). 3 de los nifios
estaban diagnosticados con el subtipo MPS IIIA y otro con
el subtipo MPS IIIB. Los cuatro pacientes habian nacido
en Bilbao. Tres de ellos eran hermanos sin experiencia mu-
sical.

Preferencias musicales

Uno de los padres habia nacido en Bilbao y otro en Alonso-
tegui (Bizkaia). El lugar de nacimiento de las madres era
una en Bilbao y otra en Paraguay. Ninguno de los padres o
madres tenia experiencia musical ni tocaba instrumentos
musicales. La musica preferida de los padres era el rock (2/
2) y el pop (2/2) y la musica que no les gustaba era el fla-
menco (2/2). La musica preferida de las madres era pop
(2/2), las baladas (1/2), la musica celta (1/2) y el rock (1/
2), siendo la musica que no les gustaba la electronica (2/2).
Una de las madres escuché musica de Virginia Maite du-
rante el embarazo, la otra no escuchd musica en este perio-

do.

Como recuerdo gratificante de los padres relacionado con
la Musica en la vida de su hijo, fue “verla cantar y bailar”
(1/4)y “verla reir y bailar con Musica” (1/4). Como recuer-
do no gratificante de los padres relacionado con la Musica
en la vida de su hijo fue “Musica muy alta” (1/4) y “ningu-

no” (2/4).

Cuando se pregunto a los padres sobre si habia espacios de
silencio en casa respondieron: “le pone nerviosa o ansiosa
el silencio” (1/4), “no muchos” (1/4), “pocos” (1/4)y “no,
ella siempre dice cosas, no puede casi estar en silencio” (1/
4). Cuando se pregunt6 a los padres cuales era los sonidos
que el nino aceptaba fue: “casi cualquier cancion” (1/4),
“cuando escucha Musica con ritmo” (1/4), “Musica, en
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general infantil” (1/4). Cuando se pregunté a los padres
cudles era los sonidos que el nino rechazaba fue: “los muy
altos” (1/4) “las Musicas lentas” (1/4), “las conversaciones
largas” (1/4). Cuando se pregunt6 a los padres sobre de
qué manera la Musica podia ayudar a los nifios, las respues-
tas fueron: “mejorar lenguaje y salud” (1/4), “mejorar su
expresion y salud” (1/4), “mejorar su ritmo de pensamien-
to” (1/4) y “mejorar principalmente en la comunicacion”
(1/74).

Las canciones que mas gustaba que se les cantara a los ni-
fnos eran canciones de colegio (1/4), el canta juegos (1/4),
cumpleafios feliz (1/4) y la vaca lechera (1/4) que eran las
que mas pedian en casa. Los cuatro nifios habitualmente
escuchaban musica en casa: musica infantil (3/4), pop (1/
4) y baladas (1/4). La musica que los nifios rechazaban en
casa era la musica clasica (1/4).

A 2/4 nifios les gustaba escuchar algiin instrumento en es-
pecial y otros 2/4 no. Los instrumentos fueron la bateria o
el tambor y la guitarra. El nimero de sesiones que recibie-
ron los pacientes fue de 11 en tres nifios y 9 otro nifo.

Tablas y resultados

En la tabla 1 se muestra la descripcién individualizada de
las principales variables sociodemograficas y clinicas de la
muestra de nifos.

Tabla 1.
Principales variables sociodemogrdficas y clinicas de la muestra de
nifios

Expectativas de

Nifio Género Edad sesiones Subtipo Hmos
los padres

Comunicacién y

MPS IITA si Salud

1 Masculino 4,3 11

Comunicacion y

2 Femenino 5,98 11 MPS IITA s .
> Salud
Ritmo de
3 Femenino 8,58 11 MPS IITA si pensamiento vy
Salud
4 Femenino 5,54 9 MPS 11IB no Comunicacion

Nota: Relacion de los cuatro participantes. Elaboracion
propia

Las medianas de los parametros biologicos tomados antes
del comienzo vy tras finalizar cada una de las sesiones de los
cuatro nifios en conjunto se muestran en la tabla 2.

En la tabla 3 se muestran las medianas de los parametros
biolégicos tomados antes del comienzo y tras finalizar cada
una de las sesiones de forma individualizada para cada uno
de los cuatro nifios.
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Tabla 2.

Medianas de los pardmetros bioldgicos tomados antes y después de las
sesiones

Pre Post
Tension arterial sistélica (mmHg) 116,5 110
Tensién arterial diastélica (mmHg) 80 68
Saturacion (% O2 en sangre arterial) 97 97,5
Frecuencia cardiaca (latidos/min.) 87,5 82
R i T

Nota: Parametros bioldgico en pre y post test. Elaboracion propia

Tabla 3.

Medianas de los pardmetros bioldgicos antes y después de las sesiones
individualizados.

TAS TAD SAT FC FR
Niio PRE POST PRE POST PRE POST PRE POST PRE POST

1 114 140 83 67 97,5 96,5 80,5 82 25 24
120 103 74 68 97 97,5 92 87 28 24
114 110 80 70 93 98 86 86 24 24
125 124 58 67,5 98 97,5 93 64,5 24 24

| 0| N

Nota: NID: Namero de identificaciéon /TAS: Tension arterial sistoli-
ca. / TAD: Tension arterial diast6lica. /SAT: Saturacién oxigeno.
/FC: Frecuencia cardiaca. /FR: Frecuencia respiratoria.

La evolucién en las puntuaciones asignadas a los indicado-
res neurocognitivos recogidos durante las sesiones de los 4
nifios se muestra en las graficas 1-6

Grafica 1.
Aspectos corporales

Puntuacion aspectos corporales

Nota: Relaciéon en la escala Likert en cada una de las 11 sesiones. Ela-
boracién propia

Grafica 2.
Comunicacién

Puntuacion comunicacion

100
R*= 0,001
X0

o0
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Grafica 3.
Aspectos socioemocionales

Puntuacion aspectos socio-emocionales

R = 0,034

Nota: Relacién en la escala Likert en cada una de las 11 sesiones. Ela-
boracién propia

Grafica 4.
Aspectos cognitivos

Puntuacion aspectos cognitivos

R*=0.001

2833

——
z 5 =LA v
&lo 20 “

Nota: Relacion en la escala Likert en cada una de las 11 sesiones. Ela-
boracién propia

Grafica 5.
Area sonoro musical

F ion drea s ical

Nota: Relacion en la escala Likert en cada una de las 11
sesiones. Elaboracion propia

Grafica 6.
Percepcion auditiva

Puntuacion percepcion auditiva

RT=0012

Nota: Relacion en la escala Likert en cada una de las 11 sesiones.
Elaboracion propra
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DISCUSION

Respecto a los principales datos sociodemograficos, la pri-
mera publicacion sobre la historia natural del Sindrome de
Sanfilippo en Espana, (Delgadillo et al., 2013) refleja una
mayoria de casos femeninos frente a masculinos, siendo del
51% y 48% respectivamente, coincidiendo con otro estudio
(White et al., 2002), en el que, de una muestra de 18 pacien-
tes, 10 fueron mujeres y 8 fueron varones. En cuanto a la
edad de los pacientes en el momento del estudio, Delgadil-
lo et al. (2013) reflejan una mediana de 4,4 afos (maximo y
minimo de 1,2 y 16 anos) para el subtipo MPS IIIA y de
3,1 afos (maximo y minimo de 1y 29 afios) para el subtipo
MPS IIIB. Estos valores coinciden con lo observado en este
estudio, en el que la mediana fue de 5,8 afios (valores maxi-
mo y minimo de 4,3-8,6 afos) para los dos subtipos A y B.
En cuanto a los subtipos de MPS III, Delgadillo et al., ob-
tienen una proporciéon del 62% para MPS IIIA y un 20%
para MPS IIIB en los nifios espafioles con Sindrome de
Sanfilippo, muy similar a la reflejada en nuestro estudio
que fue del 75% y 25% para los subtipos A y B respectiva-

mente.

Respecto a los indicadores neurocognitivos del estudio, los
resultados se asemejan a los del estudio de Delgadillo et al.
(2013), en el que observan un 67% de espasticidad, un
65% de hiperactividad y una disminucién progresiva de la
deambulacion. Estos tres sintomas, se corresponderian en
este estudio con las subcategorias incluidas en el indicador
de “aspectos corporales” tales como las posturas corpora-
les, el tono muscular y respiracion y relajacion, mostrando
los resultados, coincidiendo con lo obtenido por Delgadillo
et al. (2013), una gran afectacion de este indicador.

Respecto al resultado en los indicadores de comunicacion y
estado socioemocional, nuestros datos también coinciden
con los encontrados en el estudio de base citado, donde se
observa un retraso en el habla de un 85% en sus pacientes
y una pérdida en la relacién con el medio a partir de los 7
anos en MPS IITA y a los 9,7 afos en la MPS IIIB.

Muchos ninios con MPS III tienen comportamientos que se
podrian asociar con los del trastorno autista y en ocasiones
esto lleva a un retraso en el diagnéstico del Sindrome de
Sanfilippo (Jabourian, Turpin y Maire, 2011). De hecho,
algunos autores afirman que “cuando un nifio adquiere
comportamientos de autista, la MPS IITA deberia ser inclui-
da en el diagnostico diferencial” (Rumsey et al., 2014).

A este respecto, coincidimos en incluir los indicadores de
comunicacion y estado socioemocional para analizar efecto
de la musicoterapia en los pacientes de San Filippo, al igual
que lo reflejado en estudios realizados con nifos autistas
como los de Ghasemtabar et al., (2015) y Lagasse, (2014).
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Estos demostraron la efectividad de la musicoterapia en las
habilidades sociales de nifios con autismo y en la efectivi-
dad de la rehabilitacion ritmica en los aspectos del compor-
tamiento, cognitivos, socioemocionales y comunicacionales.
Respecto los datos obtenidos en el indicador del area sono-
ro musical, no se ha podido encontrar contraste con otros
estudios, ya que no existen estudios que analicen MPS IIT y
musicoterapia. Sin embargo, Moreno, et al. (2015), utilizan
el indicador del area sonoro musical, con sus componentes
de ritmo, sonido y melodia para explorar la interaccién en-
tre el adulto y los ninos de edad temprana, lo cual afianza
la medicién de tales parametros en intervenciones musicote-

rapéuticas (Moreno, Rodriguez y Del Olmo, 2015).

Respecto a la variacién de los parametros biologicos antes
y después de las sesiones, Almeida, et al. (2013), analizan
el efecto de la enfermedad de MPS III sobre la frecuencia
respiratoria. Parten de la hipétesis de que el deterioro mus-
culo-esquelético que sufren estos pacientes se manifiesta en
la habilidad de deambulacién, sedestacion e independencia
en las actividades de la vida diaria y éstas estan directamen-
te relacionadas con el grado de severidad de la enferme-
dad. Su finalidad es medir la frecuencia respiratoria como
simple metodologia para estimar la energia gastada por
estos pacientes y asi evaluar la eficiencia del sistema loco-
motor. Obtienen que la frecuencia respiratoria de los nifios
con MPS es incluso mayor en reposo que nifios sin patolo-
glas y que aumenta todavia mas con la marcha (Almeida,

Prado y Schenkel, 2013).

Respecto a la tension arterial, frecuencia cardiaca y satura-
ci6n de oxigeno, no existen estudios que utilicen estos para-
metros para medir el efecto de la Musicoterapia sobre ni-
nos con la enfermedad de Sanfilippo. Sin embargo, estu-
dios con gran impacto, si hacen uso de estos parametros
para medir de manera fiable la efectividad de la musicotera-
pia en pacientes con patologias que afectan a dimensiones
similares a las de Sanfilippo como la ansiedad o el dolor
(Ikonomidu, Rehnstrém y Naesh, 2004; Mok y Wong,
2003; y Pittman y Kridlis, 2011).

Respecto a la metodologia utilizada para medir los diferen-
tes indicadores neurocognitivos y motores, no muchos estu-
dios utilizan test psicométricos para medir los niveles cogni-
tivos de los pacientes con MPS III, a pesar de ser la preser-
vacion de la funciéon cognitiva el objetivo final del trata-
miento. Sin embargo, algunos estudios si que utilizaron es-
calas validadas para medir el nivel cognitivo de los nifos
con Sanfilippo, como las de “The Dutch Versiono of the
Bayley Scales of Infant Development II” (BSID-II_NL)
para pacientes con una estimada edad de desarrollo de en-
tre 4 meses y 3 afios; “The Nijders-OOmen Non-verbal
intelligent-test Revised (SON-R 2 1/2-7)”; test Holandes
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de desarrollo no verbal, utilizada en pacientes con edad de
desarrollo de entre 3 y 6 afios; finalmente “tercera ediciéon
de la version holandesa de la Wechsler Intellicence Scale
for Children” (WISC-III_NL), utilizada en nifios con edad
de desarrollo de mas de 6 afios. Todas ellas fueron aplica-
das por un psicologo experto (Valstar, Marchal y Groo-
tenhuis, 2011). Algunos autores evalian comportamientos
del espectro del trastorno autista en nifos con MPS IIIA
usando instrumentos validados para entender la evoluciéon
de comportamiento de la enfermedad y proporcionar guias
para el diagnoéstico de esta (Rumsey et al., 2014).

La escala de medicién de indicadores neurocognitivos del
presente estudio fue elaborada por musicoterapeutas y tera-
peutas con experiencia en el tratamiento de nifios con este
tipo de sintomatologia, teniendo en cuenta todos los para-
metros que mayormente se ven afectados en los pacientes
con MPS III, obteniendo resultados semejantes a los obser-
vados en otros estudios.

CONCLUSIONES

Fortalezas

Como principales fortalezas del estudio destacamos que es
el primer estudio realizado con niflos diagnosticados de
MCP III en nuestro pais y en el mundo, asi como el segui-
miento a lo largo del tiempo de estos nifios por profesiona-
les con amplia experiencia en el campo de la musicoterapia
y enfermeria.

La utilizacién de la musicoterapia con ninos con sindrome
de Sanfilippo parece ser efectiva en la mejora de los para-
metros neurocognitivos a largo plazo, y en los parametros
biolégicos.

Ademas, se observa una reduccién en los parametros biolo-
gicos que reflejan disminucion en la ansiedad al finalizar
las sesiones de musicoterapia, especialmente significativa
en cuanto a la tension arterial diastolica y la frecuencia car-
diaca.

Seria deseable realizar estudios aleatorizados con mas nu-
mero de nifos y con un seguimiento mas prolongado y que
utilizaran escalas validadas para la medicion de los indica-
dores neurocognitivos.

Limitaciones

Una de las principales limitaciones de este estudio es la utili-
zaciéon de una escala no validada para la medicion de estos
indicadores. No existen en nuestro pais escalas validadas
para cuantificar estos indicadores en nifos afectados de sin-
drome de Sanfilippo. Seria necesaria una validacién de idio-
ma de estas escalas para adaptarlas a nuestro medio o bien
realizar una validaciéon de la utilizada en este estudio. En
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este sentido existen metodologias descritas para validar es-
calas de medicién cognitiva en nifios con MPS IIT (Delaney
KA, et. Al, 2013). Otra de las limitaciones es el reducido
nimero de sujetos. Seria deseable realizar estudios con mas
numero de nifios y durante un tiempo mas prolongado
(con mayor nimero de sesiones), de esta forma podrian ob-
tenerse resultados mas solidos.
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