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Resumen
Presentar un desorden genético produce diversos cambios, ya sean bioldgicos,
psicoldgicos y sociales. El propdsito del presente estudio fue identificar si los nifios con
desordenes genéticos presentan bajos niveles de autoconcepto y autoestima, asi como
proponer un programa de intervencion. Se obtuvo una muestra de 20 participantes con
diversos desordenes genéticos, todos pacientes pediatricos en consulta externa en el
Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” del ISSSTE. El estudio fue de corte
descriptivo, en el que se aplicaron dos instrumentos: la Prueba de Autoestima para nifios
y adolescentes y la Escala de Autoconcepto Escolar. Los resultados arrojaron que
existen indicios de baja autoestima y autoconcepto, y partiendo de esto se propone un

programa de intervencion adecuado a las necesidades de los pacientes.

Palabras clave: autoestima, autoconcepto, desordenes genéticos.

Abstract
Present a genetic disorder produce various changes it can be biological, psychological
and social. The purpose of this study was to identify if children with genetic disorders
have low levels of self-concept and self-esteem and propose an intervention program.
Was obtained a sample of 20 participants with various genetic disorders, all pediatric
outpatient at the National Medical Center "20 of November" ISSSTE. A descriptive study
was conducted, using two Test instruments, one for children and adolescents Esteem
Scale and the School Self-concept Scale. The results showed that there are signs of low
self-esteem and self-concept, and thus proposing a program of intervention appropriate

to the needs of patients.

Keywords: self-esteem, self-concept, genetic disorders.



Introduccion

Los nifios tienen una fuerte relacion con el entorno en el que se relacionan, por lo que la

autoestima es importante en el desarrollo de los nifios, entendida como:

‘Una estructura cognitiva de experiencia evaluativa real e ideal que el
individuo hace de si mismo, condicionada socialmente en su formacion y
expresion, implica una evaluacion interna y externa del yo. Interna en cuanto
al valor que se le atribuye a nuestro yo y externa se refiere al valor que

creemos que otros dan” (Gonzalez-Arratia, 200, p. 20).

Al igual que es importante que el nifio tenga un autoconcepto positivo, que “hace
referencia a la imagen que uno tiene de si mismo, independientemente de la valoracién
personal” (Perea, 2004, p. 16). Casamayor, et. al. (2007) mencionan que es aquello que
pensamos que somos, la representacion de si mismos y la opinion sobre como es uno
(aspectos corporales de apariencia y habilidades fisicas, psicologicas, afectivas y
sociales), sobre la propia conducta o sobre la posibilidades y capacidades personales,

tanto en el presente como en el futuro.

Los ninos con desordenes genéticos pueden presentar discapacidades fisicas
mentales, malformaciones y graves secuelas que afectan su imagen corporal debido a
que en su mayoria son caracteristicas observables, o que genera en los nifios una serie
de actitudes, comportamientos e ideas devaluatorias cargadas de ansiedad que le
dificultan su adaptacion al medio y componentes que, al mismo tiempo, transforman tanto

el autoconcepto como su autoestima.

Estos desordenes “pueden ser causados por problemas con cualquiera de los
genes o0 cromosomas se transmiten de padres a hijos” (Instituto Mexicano de Infectologia
Ginecologia y Obstetricia, IMIGO, 2006). A nivel fisico, tienen diferentes repercusiones
en las personas que lo padecen como, las cuales pueden ser desde deficiencias de
calcio, fosforo, hormonales, asi como manifestaciones fisicas con relacién a talla baja,
dificultades motoras en extremidades, malformaciones limbicas, bucales, en

extremidades, entre otras.



A nivel emocional las consecuencias asociadas a estas, es importante fomentar
una buena autoestima y autoconcepto positivo en los nifilos con desordenes genéticos
que les pueden causar alteraciones fisicas pueden estar relacionadas con sentimientos
de inseguridad, baja autoestima y un inadecuado autoconcepto. Por lo que se considera
relevante fomentar una buena autoestima y autoconcepto positivo a los nifios mediante
propuestas de intervencion que les brinden herramientas para responder a su medio

ambiente (social, familiar, escolar), asi como en lo personal.

La autoestima es entendida como “una estructura cognitiva de experiencia
evaluativa real e ideal que el individuo hace de si mismo, condicionada socialmente en
su formacion y expresion, implica una evaluacion interna y externa del yo. Interna en
cuanto al valor que se le atribuye al yo y externa que se refiere al valor que otros le dan”
(Gonzalez-Arratia, 2001).

Casamayor, et. al. (2007) mencionan que el autoconcepto es aquello que la gente
piensa que es, la representacion de si mismos y la opinidn sobre como es uno (aspectos
corporales de apariencia y habilidades fisicas, psicoldgicas, afectivas y sociales), sobre
la propia conducta o sobre la posibilidades y capacidades personales, tanto en el

presente como en el futuro.

A partir de lo anterior, se presenta esta investigacién en la que se analizan la
autoestima y el autoconcepto de nifios con desdérdenes genéticos que son atendidos en

un hospital de la Ciudad de México.

Para poder desarrollar la investigacion es necesario establecer un marco teorico
referencial que implica tres ejes tematicos: la autoestima, el autoconcepto y los
desordenes genéticos. En el primer capitulo se habla de la autoestima desde diversos
puntos de vista, la evaluacion e intervenciones de éste, buscando el mejoramiento de

una buena autoestima en los nifos.

El segundo capitulo aborda el autoconcepto en nifios, asi como la forma de
trabajar con ellos de manera que logren un mejoramiento de la representacién que tienen

de si mismos.



El tercer capitulo establece las bases teoricas de las alteraciones genéticas, asi
como los sindromes evaluados en esta investigacion, en cuanto a sus caracteristicas,

afecciones a nivel anatomico, fisico y emocional.

En el cuarto capitulo se realiza una descripcion de las implicaciones psicolégicas
y sociales en los niflos y adolescentes con desordenes genéticos y sus consecuencias
que tiene implicaciones, no sélo en el paciente, sino en la familia; asi como se abordan

las principales intervenciones en autoestima y autoconcepto.

Posteriormente, se describe el método, los resultados obtenidos de la
investigacion de donde se establece una propuesta de intervencion. Finalmente se

presentan la discusidn y conclusiones a partir del trabajo realizado.
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Capitulo 1. La Autoestima

Una autoestima alta y un autoconcepto positivo son factores importantes para el

bienestar infantil (Dusek y Mcintyre, 2003, citado en Santrock, 2010).

1.1. Definicion

Existen diversas definiciones de autoestima, la mayoria coinciden en referirla como la
valoracion que él sujeto hace de si mismo. En general el término expresa el concepto
que uno tiene de si mismo. El sujeto auto valora sus cualidades a partir de la experiencia
y su contexto, pudiendo evaluarlas como positivas o negativas. Etimologicamente, tiene

su origen en la raiz griega auto (por si mismo) y en el latin a estimare (valorar, evaluar):

‘La expresion autoestima pretende ser mas objetiva, en donde el verbo
“estimar” procede en efecto del latin a estimare, “evaluar”, cuyo significado es
doble: “determinar el valor” y “tener una opinién sobre algo”, al mismo tiempo”
(André & Lelord, 2009).

Santrock (2010) menciona que la autoestima es la evaluacién que se realiza de si
mismo y que no siempre corresponde con lo que es en realidad. Otros autores como
Martinez y Montané (1981, en Onate, 1989, p. 78) la definen como, “la satisfaccion
personal del individuo consigo mismo, la eficacia de su propio funcionamiento y una

evaluativa actitud de aprobacion que él siente hacia si mismo”

Por su parte, Gonzalez-Arriata (2001) refieren que la autoestima es una estructura
cognitiva de experiencia evaluativa real e ideal que el individuo hace de si mismo,
condicionada socialmente en su formacion y expresion, que implica una evaluacion
interna y externa del yo. Es interna en cuanto al valor que se le atribuye al yo y externa

en cuanto por lo que se refiere al valor que se considera que otros le dan.
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1.2. Componentes de la autoestima

André y Lelord (2009) mencionan que la autoestima consta de tres componentes: la
confianza en si mismo, la vision de si mismo y el amor a si mismo. Y que, con una

dosificacion equilibrada, se obtiene una autoestima adecuada.

El amor a si mismo, es el elemento mas importante, implica el quererse a si mismo
a pesar de sus defectos y sus limites, a pesar de los fracasos o logros, sencillamente,
porque una voz interna dice que él es digno de amor y de respeto. Gran parte de este

amor a si mismo, depende del amor que se recibid en la infancia por parte de la familia.

La vision de si mismo, es una evaluacion, que puede estar fundamentada o no
estarlo, a partir de las propias cualidades y defectos. Lo importante no es la realidad de
las cosas, sino la conviccidn que se tiene de ser portadores de cualidades o defectos, de
potencialidades o limitaciones. La vision de si mismo es una fuerza interior que permite
afrontar y continuar a pesar de la adversidad. Una limitada vision, genera que la persona

se vuelva dependiente de otro.

La confianza en si mismo se aplica sobre todo a acciones. Ser confiado es pensar
que se es capaz de actuar de modo adecuado en las situaciones importantes. Pequefios

éxitos cotidianos son necesarios para tener un adecuado equilibrio psicolégico.
André y Lelord (2009), mencionan:

“Estos tres componentes mantienen vinculos en los que: el amor por si mismo
(el respetarse suceda lo que suceda) facilita indiscutiblemente una vision
positiva de si mismo (que es creer en las capacidades que €l poseen) lo que
influye favorablemente en la confianza en si mismo (actuar sin temor al

fracaso y al juicio de los demas).” (p.20)

Los tres componentes deben poseer un equilibrio, ya que la falta de uno de ellos
0 una disminucion, podrian generar dudas sobre su capacidad, una carencia de amor

por si mismo, poseer una imagen mediocre de si mismo y considerar que no se encuentra
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a la altura de la situacion. Generando a la persona que lo padece una carencia de vision,
actuando de forma conformista y dependiente de la opinién de los demas para actuar
(André y Lelord, 2009).

"Desarrollar la autoestima es desarrollar la conviccion de que uno es
competente para vivir y digno de ser feliz, y por lo tanto equivale a enfrentar
la vida con mayor confianza, benevolencia y optimismo, lo que ayuda a
alcanzar metas y experimentar la plenitud. Desarrollar la autoestima es

ampliar la capacidad de ser felices" (Branden, 1992, p. 45).

1.3. Alta o baja Autoestima

La Por lo anterior, se observa que la autoestima de nifios y adolescentes esta influida
por las vivencias del entorno social, familiar y escolar, en las que obtienen logros,
fracasos, asi como una buena o mala interaccion con los demas. Todos estos influyen
en la perspectiva que tienen de si mismos, de ahi radica la importancia de que reciban

un adecuado apoyo que influira en su autoestima, que puede ser:

o Alta autoestima. Esta puede provenir de percepciones acertadas y
justificadas de los éxitos y logros personales, pero también puede ser el fruto de un
sentimiento arrogante, prepotente e injustificado de superioridad sobre los demas. Los

nifos con una autoestima alta tienen mas iniciativa propia. (Santrock, 2010)

Coopersmith (1967, en Gonzalez-Arratia, 2001) menciona que las personas con
autoestima alta se aproximan a las tareas con expectativa de que tendran éxito, que
confian en sus percepciones Yy juicios. Esta le permite a la persona tener una mayor
independencia social, una mayor creatividad, tienden a adoptar un papel mas activo en
los grupos, establecen mejores relaciones sociales y expresan sus opiniones de manera

mas clara.

"Una alta autoestima permite ser mas creativo, mas ambicioso en la vida y

actividades, permite estar mas preparado para las adversidades, tener mas
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respeto por si mismo y experimentar mas alegria por el solo hecho de ser, de

despertarse a la mafana y de vivir" (Branden, 1992, p. 57).

De Gasperin (2010) sefala que existen ciertas caracteristicas que identifican a
una persona con alta autoestima, como pueden ser apreciar el valor propio y el de los
demas, aceptarse a si mismo, son honestos, responsables y compasivos, aunado a ser

conscientes de sus errores y vivir en el presente.

o Baja autoestima. Puede reflejar tanto una percepcion acertada de las
propias limitaciones, asi como sentimientos de inseguridad e inferioridad distorsionada
(Santrock, 2010). Estas personas tienden a sentirse aisladas, incapaces de expresarse
o defenderse y demasiado débiles para afrontar su entorno, no participan y no son activos
en grupos sociales y estan constantemente preocupados por la opinion de los demas

sobre ellos.

Las personas con baja autoestima tienden a tardar mas en responder, o al hacerlo
lo realizan titubeando, ademas de que modifican su discurso de acuerdo con el entorno
en donde se encuentran y a la persona con la que tienen contacto en ese momento
(Santrock, 2010).

1.4. Expresion conductual de la autoestima

Harter (1988, en Alonso y Roman, 2003) ha considerado a la conducta como una

expresion de la autoestima tomando en cuenta los siguientes aspectos conductuales:

e Actividad

e Confianza en si mismo

e Asertividad

e Curiosidad

e Estrategias de afrontamiento

¢ Independencia

14



e Estado de animo

Estos aspectos se muestran ya sea para una alta o baja autoestima en algun momento,

por lo que la observaciéon de la conducta es de suma importancia

. Estos aspectos se muestran en algun momento, ya sea para una alta o baja

autoestima, por lo que la observacion de la conducta es de suma importancia.

1.5. Factores que repercuten en la autoestima del nifio y el adolescente.

1.5.1. Estilos de crianza

Los vinculos afectivos del nifio y del adolescente se establecen a partir de las figuras
mas significativa de su entorno que lo preparan para sus futuras interacciones sociales
con otras personas, ademas de su familia. En la primera infancia las figuras de crianza

son las mas relevantes para realizar una valoracién de si mismo:

"Durante un tiempo el entorno familiar es la unica y principal fuente de
refuerzo, los padres ensefian a sus hijos mediante el refuerzo social o castigo
qué conductas son aceptables y cudles no. Las respuestas que pueden emitir
gratificantes, como una sonrisa, un abrazo, una mirada, ante aquellas
conductas que consideran “aceptables” o de “desaprobacion™ (Paz, 2000, p.
60).

El ambiente familiar en el que se relaciona el nifio durante sus primeros afios de
vida, el desarrollo y el tipo de interaccion que se produce entre los padres y él sera lo

principal que determinara su autoestima (Paz, 2000).

Musitu (1988, en Alonso y Roman 2003) menciona que los estilos educativos
familiares guardan una relacion con dimensiones contempladas en el nivel de la

autoestima y su expresién conductual:

e “El estilo democratico da un mayor lugar a la competencia social, alta

autoestima, auto-regulacion, autonomia, y recompensas a largo plazo.
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e El estilo permisivo baja la competencia social, hay una conformidad con
iguales, pobre control de impulsos, poca motivacion, inmadurez y alta
autoestima.

e El estilo autoritario da una baja autoestima, escasa competencia social,
agresividad e impulsividad y recompensas a corto plazo.

e El estilo negligente genera una baja autoestima, baja competencia social,
deficiente autocontrol, escasa motivacion, inestabilidad emocional,

problemas de conducta y debilidad de identidad.” (p. 108)

De acuerdo con Mac Kay y Fanning (1991, en Paz, 2000) hay cinco factores que

determinan la influencia del castigo sobre el déficit de autoestima:

e “El establecimiento por parte de los padres de leyes de comportamiento
basados en criterios personales: cuestiones de gusto, de seguridad o de
necesidad.

¢ La no diferenciacién por parte de los padres entre una conducta concreta
ante un estimulo determinado por parte del nifio y la identidad global.

e La frecuencia de los castigos.

e La consistencia de los castigos.

e La frecuencia con que los castigos se asocian a ira o agresividad.” (p.66)

1.5.2. Maltrato en la familia.

En muchas ocasiones los padres tienen a desvalorizar a sus hijos mediante palabras o
conductas, como el tono de voz, suspiros de lamentos o no dedicandoles tiempo. Estas

desvalorizaciones repercuten de manera directa en la autoestima de sus hijos.

Por el contrario, cuando los hijos se sienten amados y tomados en cuenta, no sélo
implica el que los padres los quieran, sino que también exista una convivencia entre ellos
y esto se refiere no soélo a estar presentes, sino en interesarse en todo lo que involucra

a la familia y expresarlo de manera asertiva.
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La desvalorizacién es una expresion del maltrato, que no solo es de forma fisica,
sino también psicoldgica, tanto lo que se le dice, la manera en que se le dice y la actitud
que se tiene ante ellos afectan en gran medida su autoestima. De acuerdo con De
Gasperin (2010) algunas de las formas mas comunes en que se manifiesta este maltrato

son:

No dedicarles tiempo. “Cuando uno da tiempo, se da a si mismo” si se les dedica tiempo
a las personas se quieren, cuando esto no sucede los nifios-adolescentes piensan que
sus padres no los quieren y en el fondo sienten que no valen para ellos. Esto también
sucede cuando los padres que pasan casi todo el dia con ellos en casa, pero la relacion
entre ellos es casi nula, ya que existe una mayor relacion con la televisién al pasar la
mayor parte del tiempo ante esta. Por otra parte, existen cuidadores que a pesar de no
estar constantemente realizan llamadas telefénicas o comparten tiempo los fines de

semana, por lo que la relaciéon entre ellos es de calidad mas que de cantidad.

No escucharlos. “Escuchar no solo implica tiempo, sino también la actitud de
comprender”. Para poder escuchar es importante dejar de hablar y comprender qué es
lo que sucede, ya que en mas de una ocasion los padres tienden a recriminar a sus hijos

sin saber bien el origen del conflicto.

Usar frases peyorativas o devaluatorias. El utilizar frases devaluatorias como “eres un
tonto”, “eres tan raro”, afectan la autoestima de los nifios, y no solo es mediante palabras,
sino que también se expresa con el comportamiento, como realizar silencios acusatorios,

suspiros, realizar gestos, estos también pueden afectar la autoestima.

Compararlos. “Se debe de ensefar a sentirse valioso por lo que son, no por ser mejor
que otros”. En muchas ocasiones los padres tienden a realizar expresiones como “eres
el mas raro de la familia, o el mas torpe”, asi como “eres mas inteligente que tu
hermana/no”, generando que se les ensefe que tienen que ser mejor que otro o ganarle

para poder ser valioso.
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Burlarse de sus errores. Es importante diferenciar que no es o mismo reirse por un error
cometido que burlarse por ello. Cuando esta risa es sana es cuando la persona se rie de

sus errores, llevandolo a realizar una autoaceptacion.

Atribuir el éxito de los hijos a la buena suerte o a la circunstancia, menos a ellos. No
considerar que su logro es porque le agrada a alguien, sino porque realmente es un

triunfo de su hijo.

Darles calificativos denigrantes. Decirle cosas como “eres tontito”.

Utilizarlos para agredir a otros. En el que se utiliza a los hijos como medio de ataque a la

pareja, poniéndolos en medio con el fin de menospreciar al otro.

Observar solo los aspectos negativos o sus errores. El sefialar constantemente los
errores, las equivocaciones, sin fijarse en los progresos o cambios que los hijos realizan

para obtener su atencion.

1.5.3. Ambiente escolar.

La escuela también juega un papel fundamental en la autoestima, influye en los
resultados y en el aprendizaje. De la misma manera que los padres en casa, los
profesores o los companeros de clase, presentan algunas acciones que generan una
disminucién de la autoestima. A continuacién, De Gasperin (2010, p. 77) menciona

algunos ejemplos:

Mk

o Utilizar palabras despectivas o devaluatorias como “tonto”, “idiota”, ya sea que se
las diga la persona o permitiendo que otros lo llamen asi.

e Permitir que profesores los devaluen realizando comentarios que lastimen a la
persona.

e Sentir la necesidad de compararse, valorizando su propio resultado con respecto

a los demas.
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Dar el crédito de los buenos resultados a los demas. No ver sus logros como
propios, sino que gracias a los demas él pudo realizar determinada accion.

Apoyar sus decisiones con respecto a lo que los demas opinan.
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Capitulo 2. El autoconcepto

El autoconcepto es la evaluacion de si mismo especificada para un area concreta.
Los ninos se evaluan a si mismo en diferentes areas de su vida como en la escuela, en

los deportes, en el aspecto fisico, etcétera (Santrock, 2010).

Mauro Rodriguez (citado en De Gasperin, 2012) refiere que el autoconcepto es

“una serie de creencias acerca de si mismo, que se manifiestan en la conducta".

Asimismo, Casamayor, et. al. (2007) mencionan que el autoconcepto es aquello
que el individuo considera que es la representacion de si mismos y la opinion sobre como
es (aspectos corporales de apariencia y habilidades fisicas, psicoldgicas, afectivas y
sociales), sobre la propia conducta o sobre la posibilidades y capacidades personales,

tanto en el presente como en el futuro.

2.1. Formacién del Autoconcepto

Para Wylie (1968, en Ofate 1989, p. 27) el autoconcepto es “una configuracion
organizada de percepciones de uno que son admisibles para el conocimiento”. Esto va
de la mano con lo que mencionan Deutsch y Krauss (1965, citado en ORate, 1989) para
quienes el autoconcepto consiste en “las representaciones simbdlicas que una persona
se forma de sus distintas caracteristicas fisicas, bioldgicas, psicoldgicas, éticas y
sociales, ademas de que es la organizacion de las cualidades que la persona se atribuye

a si misma.” (p. 27)

En la formacion del autoconcepto de acuerdo con Onate (1989, p. 27) es

importante tener en cuenta ciertos factores como:

o “La percepcion de las respuestas de los otros

e Las respuestas de los otros ya sean actuales y reales
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e La conducta de la persona:

o La manera codmo percibe ésta determina su conducta.

o Su propia percepcion determina su autoconcepto y este guia su
conducta.

o El como percibe las respuestas de los demas.

o Las respuestas reales de otros determinan la manera en como este

se ve a si mismo.”

Lo anterior muestra que las respuestas de los otros individuos seran una parte
importante en la formacién del autoconcepto. Asimismo, es importante comparar esas

respuestas con sus percepciones y expectativas.
Harter (1998, en Woolfolk, 2006, p. 76), menciona que el autoconcepto:

“Tiende a evolucionar mediante la autoevaluacion constante en
distintas situaciones, por lo que continuamente se preguntan “; Qué tan bien
lo estoy haciendo?” y sopesan las reacciones ya sean verbales o no verbales
que tienen personas importantes para ellos (padres y otros miembros de la
familia que son importantes, amigos, companeros de escuela y profesores) y

de esta manera se forman juicios”.

Asimismo, los nifos tienden a comparar su trabajo con el de sus compafrieros, por
lo que se dan cuenta si son buenos o no en alguna actividad, ya sea matematicas,

deporte, entre otras actividades cotidianas.

Sin embargo, se debe de tener cuidado con lo que se piensa de si mismo, porque
esto no siempre es cercano a la realidad o es mas exagerado, debido a las opiniones de
los demas. Por lo que en ocasiones las personas no actian como son en alguna actividad
que les gusta, sino que actuan de otra manera para lograr lo que ellos consideran una

“buena evaluacién” de los demas.

Para que los nifios tengan un adecuado autoconcepto es importante que
interpreten de forma positiva sus logros y fracasos, sin que estos les afecten, enfatizando

los beneficios de éstos en ellos mismos, independientemente de los resultados.
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Asimismo, la participacidén de otras personas juega un papel importante, ya que se tiende
a dar un gran peso a las opiniones de los demas, sobre todo si son importantes para

ellos, como son los padres y amigos que les brindan apoyo para la valoracién de las
actividades que realizan.

2.2. Desarrollo del Autoconcepto

Existen diferentes aspectos en el desarrollo del autoconcepto, abarca, entre los

principales, el fisico, cognitivo y social.

Allport (1943, citado en Ofate, 1989) distingue que el desarrollo de si mismo se

va dando gradualmente durante la infancia, asi como distingue dos momentos:
Los primeros tres afios se forma el si mismo inicial, abarcando:

e Sentido de si mismo corporal
e Sentido de una continua identidad

e Estimacion de si mismo.

De los 4 a 6 afios, en el que se profundiza las conquistas logradas y se anade al
aspecto de si mismo:

e La extension del si mismo

¢ Imagen de si mismo

Asi mismo L’Ecuyer (1938, citado en Onate 1989) describe la evolucion del yo en

seis fases sucesivas:

eDe cero a dos anos: La emergencia del yo, etapa que comprende la
formacion de una imagen corporal y la percepcion valorativa que se tienen de
ella.

¢ De los dos a los cinco afos: La afirmacién del yo. En esta se construyen las
bases reales del autoconcepto, se sigue desarrollando a medida que el nifio

adquiere nuevas habilidades y se relaciona con los demas.
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¢De los cinco a los doce afnos: En esta etapa se produce la expansion del yo.
Es un periodo intenso en el que el nifo acumula y jerarquiza progresivamente
una gran variedad de imagenes de si mismo lo que enriquece su sentido de
identidad y agregando nuevos intereses.

e De los doce a los dieciocho afos: Supone una diferenciacion del yo. En la
que prepondera la imagen corporal y la precisiéon en las diferenciaciones
durante la adolescencia. Se producen modificaciones en la autoestima, se
revisa la propia identidad, aumenta la autonomia personal y da lugar a nuevas
percepciones del yo.

e Entre los veinte y los sesenta anos: Se desarrolla la madurez del yo, siendo
considerada como la meseta en la evolucion de la persona.

eLa ultima fase es comprendida de los sesenta a los 100 afios: en la que el
yo intensifica el declive general, derivando un autoconcepto negativo, siendo
asi negativa la imagen corporal debida a la disminucion de las capacidades

fisicas.

Otro aspecto importante es el sentimiento de identidad, en el que a medida que
va diferenciandose y tomando conciencia de la separacion con los padres, se necesita
adquirir una identidad propia. Esta va formandose a partir de las creencias, ideas,

conocimientos que se tenga, las metas y ambiciones, sus posibilidades.

La construccion del autoconcepto es mantenida a partir de su propia imagen
corporal, su identificacion y su vinculacion con otras personas significativas, asi como las
experiencias derivadas de dicho vinculo. Lo anterior, dara lugar a las auto
representaciones mas o menos positivas o negativas que se realice a si mismo como

fundamento del desarrollo de su confianza y seguridad.

Villa' y Auzmendi (1999, citado en Alonso & Roman, 2003) mencionan que “en las
primeras edades del ser humano es cuando se produce la implantacion y la consolidacion
del yo”. De acuerdo con estos autores son cuatro las caracteristicas principales de este

periodo, las que influyen en la elaboracion del autoconcepto:
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Autonomia

e El sentimiento de independencia en los actos que realiza (como vestirse)
e Auto valia o percepcion de sus diferentes niveles de ejecucién

e Sentimiento de posesion de objetos y personas

Confianza

e Seguridad con respecto al medio
e Familia, en cuanto a sentirse aceptado y querido

e Sentimientos y estados de animo

Evolucion fisica

e Aspecto fisico

e Competencia fisica

Mundo escolar

e Aspecto académico

¢ Relaciones sociales con iguales y adultos.”

Las anteriores son necesarias para que el nino pueda establecer su propia
identidad y asi diferenciarse de los demas. En el autoconcepto las diversas dimensiones
descritas, se descubren mediante del entorno familiar, que funge como el apoyo
emocional, favoreciendo la aceptacion y una mayor relacién entre ellos (Garcia & Musitu,
1995, citado en Alonso 2003).

Si la persona no le concede importancia alguna a un valor, este no sera un punto de
referencia para la propia imagen de si mismo. Si se le brinda una adecuada motivacion,
éste tendra una mejor ejecucioén en la tarea, por lo que su autoimagen sera adecuada,
sin embargo, si esto es el caso contrario el nifio se percibira con una inadecuada

autoimagen (Onate, 1989).

Tomando en cuenta lo mencionado anteriormente, el autoconcepto sufre cambios a
lo largo de las diferentes etapas evolutivas, se destaca la importancia de los primeros

afos como base y emergencia del autoconcepto.
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El concepto de si mismo depende de las experiencias significativas percibidas
como positivas o negativas y de la limitacion de sus condiciones bioldgicas, psicoldgicas

y socioculturales (Alonso & Roman, 2003).

2.3. Componentes del Autoconcepto

El autoconcepto es un conjunto integrado de componentes: cognitivos (pensamiento),

afectivos (actitudes y sentimientos) y conductuales:
Componentes cognitivos:

e CoOmo se ve a si mismo: fisica (imagen de su propio cuerpo), social
(dependiendo de lo que los demas piensen o hagan) y personalmente.

e Como le gustaria ser: el yo ideal (con base a sus experiencias y logros, asi
como sus propositos).

e CoOmo se muestra a los demas.
Componentes afectivos:

En la satisfaccién personal de si mismo, las personas se perciben a si
misma de forma positiva o negativa e interpretan su realidad de acuerdo con

cdémo se auto perciben.
Componente Conductual

Este plantea la motivacion y el impulso para actuar, asi como la tendencia
a reaccionar frente a distintas situaciones que pueden ser positivas o negativas
(Calleja, 2005).

Para Harter (1999, en Alonso y Roman, 2003, p. 76) el autoconcepto incluye

cuatro areas:

e Competencia (en habilidad cognitiva, social y fisica).

e Poder o control.
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e Valia moral, en los dos contextos fundamentales (familiar y escolar) con
conductas morales aceptables o inaceptables.
e Aceptacion por parte de los diferentes miembros de la familia y de fuera de

ella.

El autoconcepto experimenta cambios en las diferentes etapas de la vida del
individuo desde los primeros afnos de vida. Estos van adquiriéndose con la edad y en
diferentes grados, esto depende del grado de centralidad e importancia de un
determinado rasgo que cambia en diferentes periodos creandonos diferentes

representaciones de uno mismo.

Estas auto representaciones que la persona se va formando pueden ser positivas
0 negativas y estas tendran mas o menos importancia dependiendo de la importancia

que se le asigne.

2.4. Areas del Autoconcepto.

Paz (2000), menciona que el nifio tiende a describirse en diversas areas de su desarrollo,
la escolar (autoconcepto académico), area de relaciones sociales (autoconcepto social),
familiar (autoconcepto familiar), la descripcion o imagen que él tenga de si mismo a un
nivel fisico (autoconcepto fisico) y la auto descripcion que realice de su mismo a un nivel

moral-ético (autoconcepto emocional).

La descripcion se realiza a partir de la imagen que él capta de si mismo en

diversas areas:

“Area escolar: El nifio se evalua para ver si da la talla en comparacién con los
modelos que padres o0 maestros le han ido ensefiado de como debe ser un
estudiante ideal, esto mediante de la comparacion con sus amigos y

compaferos de clase.
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Area social: El nifio evalta las interacciones y las relaciones que establece
con los demas nifios del grupo al que pertenece, comparando su

comportamiento los otros.

Area familiar: El nifio realiza una autoevaluacion de su integracion en el ntcleo
familiar y su sentido de pertenencia a ese grupo, valorando la importancia que

se le conceda.

Area de aspecto fisico: El nifio lleva a cabo una autoevaluacién tanto de su
apariencia y presencia fisica como de sus habilidades y competencias para

cualquier tipo de actividad fisica.

Area moral-ético: El nifio se evalta para saber si su conducta sigue aquellas
normas o reglas que ha aprendido que se deben seguir para ser aceptados

como sujetos merecedores de vivir en sociedad” (Paz, 2000, p.p. 21-23).

Los problemas de autoconcepto inician cuando el nifio se exige actuar de una
forma determinada para obtener la aprobacién de los demas por lo que puede tener una

imagen erronea de un area determinada.

En una investigacion realizada por Bilbao-Cercds, et. al. (2014) en una poblacion
de nifios con diabetes de 8 a 16 afos encontraron diferentes dimensiones de
autoconcepto en la que el 50% de la poblacion presentan autoconcepto bajo y un 30%
un autoconcepto muy bajo, ademas de una la mala respuesta adaptativa, por lo que
concluyeron que es importante fomentar una adecuada formacion de identidad en estos

nifos con una enfermedad crénica.

2.5. Evaluacién del autoconcepto

Kinch (1963, en Alonso & Roman, 2003) considera tres postulados para el analisis del

autoconcepto, mencionando que:

e El autoconcepto del individuo se basa en la percepcidon que él tiene de la

manera como los otros le responden.
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e Actua dirigiendo la conducta.
e La manera como percibe el individuo las respuestas de otros para con él

refleja las respuestas reales de los demas.

Rosenberg (1985, en Alonso & Roman, 2003) menciona que el autoconcepto hace

uso de una serie de caracteristicas para tener en cuenta para su medicion:

e Descripcion de si mismo, tomando como base las actividades que realiza,
sus logros o habilidades, su apariencia fisica o cualquier otro rasgo de
caracter general.

e Describirse en término global.

e El concebir las relaciones sociales como simples conexiones entre
personas.

¢ Tendencia de elaborar el autoconcepto basandose en evidencias externas
y arbitrarias, asi como fundamentandose en hechos concretos ocurridos

en momentos determinados.
Alonso & Roman (2003) mencionan dos tipos de medidas:

e La escala de autoevaluacion

e La observaciéon de las conductas de los nifios.

Ellos se han manifestado a favor de la observacién de la conducta de los ninos

como una evaluacion mas segura que la valoraciéon por medio del autoinforme.

2.5.1 Meétodos de evaluacion

Existen diferentes métodos que evaluan el autoconcepto en las personas, mediante
diversos instrumentos que permiten explorarlo de manera correcta. Villa (1992, citado

en Alonso & Roman, 2003) describe una serie de métodos:
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Método Auto descriptivos

Estos métodos son “autoinformes” de si mismo. L'Ecuyer (1985, citado en Alonso &
Roman, 2003) menciona que “los métodos auto descriptivos tienen un mérito autentico,
el abrir la posibilidad de expresién de las vivencias del individuo a sus propias

percepciones tal como fueron captadas y experimentadas por la misma persona”.

Estos se pueden ver afectados por la deseabilidad social la cual puede interferir
en el informe auto descriptivo del sujeto, incluso si esta se deforma inconscientemente

no deja de reflejar la percepcion que la persona tiene de si misma.
Técnicas de inferencia

De acuerdo con Alonso & Roman (2003) consisten en la reconstruccion del concepto de
si mismo a partir de comportamientos, entrevistas o interpretaciones de tests proyectivos.
Es preciso identificar en estas técnicas que se deben de definir criterios y estructuras
que permitan alcanzar una reconstruccion mas auténtica del autoconcepto de si mismo.
Sin embargo, en muchas ocasiones los mecanismos de defensas pueden influir en el
material proyectado, ademas de presentar errores en la interpretacion e incluso

fenédmenos distorsionados.
Observacion

En este método el autoconcepto se infiere con base en la conducta observada en la
persona. Es importante tomar en cuenta que el sujeto puede falsear informacion sobre
si mismo, al igual que el que falsee su conducta, por lo que no refleje mas acertado su

autoconcepto.

Este método es frecuentemente utilizado junto con los autoinformes (Alonso &
Roman, 2003).

Es asi como el autoconcepto es la evaluacion y creencias de si mismo el cual se
puede observar en la conducta en su relaciéon con otros y cdmo reacciona ante ciertas
situaciones. Asi como en la autoestima, tienen un fuerte impacto en sus respuestas
adaptativas, afectando diversas areas en las que se desempena, impidiéndole

desempenarse correctamente en su adolescencia y adultez.
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En el siguiente capitulo se abarcaran los aspectos biologicos de los des6rdenes

genéticos, asi como su relacion con la autoestima y el autoconcepto.
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Capitulo 3. Alteraciones genéticas

El capitulo abarca los aspectos biologicos de las alteraciones genéticas, al igual que las

principales caracteristicas de los sindromes estudiados en la investigacion.

3.1. Conceptos basicos.

3.1.1. Fenotipo y Genotipo

El fenotipo y el genotipo se identifican solo en el ADN, donde el fenotipo es un caracter

observable del genotipo.

Johansen en 1909 define el termino fenotipo como el aspecto del organismo tanto
a nivel macroscdépico como microscépico, externos e internos, funcionales o de conducta,
esto es resultado de la combinacion del genotipo y los aspectos ambientales (Solari,
2004).

El genotipo es la constitucion genética de un individuo (Nussbam, Mclnnes &
Williard, 2005). En donde se encuentran los caracteres hereditarios internos del

organismo y sus genes.

3.1.2. Cromosomas y genes.

Los seres humanos cuentan con 23 pares de cromosomas (46 cromosomas) de estos
22 pares son iguales en hombres y mujeres, se denominan autosomas y se numeran
desde el mas grande (cromosoma 1) a los mas pequefios (cromosomas 21y 22). El par
restante comprende los cromosomas sexuales, XX en mujeres y XY en hombres
(Nussbam et. al., 2005). En cada par uno de los cromosomas es dado por la madre y el

otro por el padre.
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Los miembros de un par de cromosomas se denominan cromosomas homélogos
y contienen los mismos genes ordenados en la misma secuencia, pero aun asi pueden
contener formas idénticas o ligeramente diferentes del mismo gen, a esto se le denomina
alelos (Nussbam et. al., 2005).

Delgado, et. al. (2011) explican que "un gen es la minima cantidad de material
hereditario capaz de controlar o regular una funcion, y desde el punto de vista bioquimico

seria un fragmento de la cadena de ADN”. (p.11)

A lo largo de los cromosomas se encuentran los genes que tienen un locus (la
posicion) determinado. Siempre un gen es dado por el padre y otro por la madre, llega a
formar alguna de las siguientes combinaciones: AA (homocigoto dominante), Aa

(heterocigoto) y aa (homocigoto recesivo) (Guizar & Zafra, 1999).

3.1.3. Division celular

Como mencionan Nussbaum et.al. (2005), existen dos tipos de divisidn celular: la mitosis

y la meiosis, en las que:

1. Mitosis. Se refiere a la division normal de las células somaticas por la
que el cuerpo crece, se diferencia y lleva a cabo regeneracion tisular. A
partir de una célula madre la division genera células hijas con la misma
informacion genética.

2. Meiosis. Se produce unicamente en las células de linea germinal,
formando las células reproductoras (gametos), con 23 cromosomas

cada una.

Los errores durante la division celular producen anomalias en el numero de cromosomas
o su estructura, lo que puede ser clinicamente importantes, tanto en las células
somaticas como en células de linea germinal, influyendo asi en el desarrollo embrionario

y por consecuencia en el desarrollo humano.
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3.2. Mutaciones o cromosémicos

Existe diferencia entre las mutaciones y los cambios cromosomicos:

Se le denomina mutacion a todo cambio permanente ocurrido en la secuencia de
bases del ADN de un organismo. Estas mutaciones son a nivel molecular y no son

observables.

Los cambios cromosdémicos, en algunas ocasiones denominados “mutaciones
cromosomicas” tienen nombres especificos como: cambios numéricos (aneuploidias) y

cambios estructurales (inversiones, translocaciones y deleciones).

Los cambios que se dan en pequefas regiones cromosdomicas, como en una
banda, micro deleciones y translocaciones cripticas, se denominan mutaciones (Solari,
2004).

Tipos de mutaciones

Como menciona Solari (2004) las mutaciones se pueden clasificar de acuerdo con su

morfologia o a su funcion:

Morfologia: pueden ser de dos tipos puntuales y de extensiéon variable o

segmentarias.

e Las puntuales, afectan una unica base es decir un par de bases complementarias,
es un error en la estructura quimica en la base por lo que al replicarse el ADN esta
incorpora una base diferente.

e Las de extensién variable o segmentaria, es cuando pueden afectar mas de una
base, en las que pueden existir deleciones, inserciones o expansiones de

repeticiones de tripletes (Solari, 2004, p.145).
Funcion, mutaciones pueden ser vistas como:

e Silenciosas. No se observa ningun efecto en el fenotipo.
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e De cambio de encuadre. Es por delecion o insercion, se produce un cambio en el
marco de lectura de los tripletes por la pérdida o adicidn de bases.

e Sin sentido. Es el cambio de una base convirtiendo asi a un triplete codificante en
uno sin sentido, generando interrupcion de una sintesis proteinica.

e De cambio de sentido. Son sustituciones en los tripletes.

e De elementos de control. Afectan secuencias como promotores, intensificador o
reguladoras.

e De expansion de repeticion de tripletes. (Solari, 2004, p.147)

Estas mutaciones son formadas desde un error en la secuencia durante la division
celular (Solari, 2004).

Otro tipo de mutacién es la de novo, es una mutaciéon que aparece por primera
vez en una familia. En la que ni los padres ni los abuelos presentan la alteracion genética.
(Guizar y Zafra, 1999)

3.2.1. Alteraciones Genéticas

En general, se puede englobar en tres grandes grupos, cromosomopatias, genopatias y

producida por el ambiente.

Cromosomopatias

Las cromosomopatias son dadas por la existencia de mas o menos cromosomas o por
alteraciones en el mismo. Esta se puede dar de dos clases: alteracién en el numero y

alteracion en la estructura (Solari, 2004).

Alteraciones el nimero

Asimismo, Solari (2004) describe que cada célula somatica normal en la especie humana

tiene 46 cromosomas, lo que constituye su numero diploide o par de cromosomas. Las

34



variaciones en el numero de sus cromosomas que implican numeros haploide, se
denominan euploidias (cambios en el que solo uno) o aneuploidias (algunos

cromosomas se encuentran involucrados)

En las euploidias se repite varias veces el numero haploide (n) de 23 por lo que

una célula 3n tendra 69 cromosomas y constituye la triploidia, etcétera.

Las aneuploidias son mas conocidas por sus repercusiones como origen de
malformaciones congénitas al nacimiento. Se presentan como resultado de una no
separacién cromosoémica o por rezago de un cromosoma durante el anafase. Las

aneuploidias mas importantes son las siguientes:

e Trisomia: cuando hay un cromosoma adicional.
e Monosomia: sifalta un cromosoma.
¢ Doble trisomia: cuando se encuentran dos cromosomas adicionales de distinto par.

e Tetrasomia: cuando los dos cromosomas adicionales son del mismo par.

Alteraciones de la estructura

Solari (2004) describe que las alteraciones de la estructura se pueden dar por diversas

formas, ya sea por delecion, duplicacion, inversion o translocacion.

e Si un cromosoma pierde un segmento de su estructura se dice que tiene una
delecion, si la delecidn ocurre en los dos extremos del cromosoma la porcion que
porta el centrdmero une sus extremos rotos y produce un cromosoma en anillo.

e Se dice que hay una duplicacién cuando un segmento 0 una misma secuencia de
genes aparece en forma doble en el mismo cromosoma.

e La inversion se produce cuando un segmento cromosomico rota 180° sobre si
mismo y se coloca en el cromosoma de forma invertida quedando la secuencia de
genes alterada.

e Latranslocacion es el intercambio de segmentos entre cromosomas homologos o

no homologos.
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Genopatias o patologia mendeliana

Guizar & Zafra (1999) mencionan que las genopatias son dadas por defecto de un gen

0 por un par de genes.

Cuando una molécula presenta una mutacién, este un indicador de que el
producto final presentara la misma. Las caracteristicas de transmision de los
padecimientos de tipo mendelianos son diferentes cuando el gen causante del

trastorno esta localizado en un autosoma o en el cromosoma X.

Herencia autosémica dominante.

Delgado, et. al. (2011) y Guizar & Zafra (1999) mencionan las caracteristicas principales

de este tipo de herencia:

e Ser autosOmica, lo que indica que hay individuos afectados, tanto del sexo
masculino como del femenino.

e Por lo general existe un progenitor afectado, las excepciones a esta regla son
cuando el progenitor que transmite el gen anormal no manifiesta el padecimiento
a lo que se llama no penetrancia.

e Todos los individuos afectados son heterocigotos, por lo que cada uno de los
descendientes tienen 50% de riesgo de recibir un gen anormal y manifestar el
padecimiento (Guizar & Zafra,1999).

e Los hermanos sanos, no transmiten el gen anormal.

Herencia autosémica recesiva

Guizar y Zafra (1999) mencionan que las caracteristicas de este tipo de herencia son:

e “Los individuos del sexo masculino y femenino son afectados por igual.
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Los afectados son producto de progenitores heterocigotos (portadores del
gen anormal con un fenotipo normal).

Con frecuencia los progenitores afectados son consanguineos o tienen
antecedentes de endogamia.

El riesgo de recurrencia entre hermanos es de 25%.

En general, el afectado tiene descendientes sanos y solo tiene hijos
afectados si se aparea con una persona portadora del mismo gen afectada
por la misma enfermedad.

La descendencia del apareamiento entre sujetos afectados estara
afectada en su totalidad” (Guizar & Zafra, 1999, p.12).

Herencia recesiva ligada al cromosoma X

Las caracteristicas mas destacadas son:

“Por lo general solo estaran afectados los varones.

No hay transmisién varon-varon por que el padre transmite a sus hijos el
cromosoma Y, y a sus hijas el X.

Si en la familia hay otros individuos afectados estos son por rama materna.
Cuando la unién se da entre un padre sano y una madre portadora, los
hijos tienen un 50% de riesgo de estar afectados y las hijas el 50% de ser
portadoras.

Si el apareamiento se da entre padre afectado y madre sana, todos los
hijos seran sanos y todas las hijas seran portadoras” (Guizar & Zafra, 1999,
p.13).

Patologia multifactorial.

Para este tipo de herencia en 1965, Falconer desarrollo el “modelo del umbral” que esta

basado en la existencia de unidades de propension hereditarias.
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Algunas caracteristicas de este modelo:

e La frecuencia de concordancia de gemelos monocigotos es 10 veces
mayor que en dicigotos.

e La proporcién de afeccion entre padre, hermanos e hijos de los casos
indice es similar y de 10 a 50 veces superior a lo que suceden la poblacion
general.

e Al alejarse el grado de parentesco disminuye el riesgo para los parientes.

e A mayor gravedad de la malformacion del caso indice, mayor riesgo para
sus parientes.

e Si el padecimiento o malformacion predomina en un sexo, el riesgo sera
mayor para los parientes de personas del sexo menos afectado.

e La presencia de otros familiares, ademas del caso indice, con la misma
afeccion, aumenta el riesgo para el resto de los parientes. (Guizar & Zafra,
1999).

3.3. Descripcién de algunas afectaciones cromosomicas.

Acondroplasia

Definicion
La acondroplasia es un trastorno genético del crecimiento 6sea, es la mas comun de las

displasias 6seas, es de herencia autosdmica dominante (Castillo, en Guizar & Zafra,
1999)

Incidencia

A nivel mundial se calcula una incidencia de alrededor de 1 en 15000 a 40000 nacidos

Vivos.
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Etiologia

La acondroplasia se debe a mutaciones en el gen receptor 3 del factor de crecimiento de
fibroblastos (FGFR3), en el cromosoma 4, se expresa en los condrocitos de la placa de

crecimiento de los huesos (Hernandez-Moatifio, et. al., 2012).

Del 85 al 90% de los casos se presentan por una mutacién de novo, por efecto de

la edad paterna avanzada.
Descripcidn clinica

Castillo (en Guizar & Zafra, 1999) menciona que la mayor parte de las
manifestaciones clinicas y radioldégicas estan presentes desde el nacimiento los

principales rasgos caracteristicos de la ancondroplasia son:

e Talla baja desproporcionada prenatal y posnatal, con un crecimiento final en
mujeres 124 cm y de 130 cm en hombres.

e Presentan Macrocraneo con frente prominente, puente nasal deprimido,
hipoplasia medio facial y alteraciones dentales sobre todo inferiores.

e Presentan un tronco largo con disminucion del diametro antero-posterior,
abdomen prominente, extremidades cortas, principalmente a nivel rizomelico.

e La inteligencia casi siempre es normal, sin embargo 35 a 47% de los pacientes

pueden cursar con complicaciones neurolégicas como hipotonia.

Neurofibromatosis Tipo 1

Definiciéon
La Neurofibromatosis es una enfermedad hereditaria transmitida con un patrén de

herencia autosémico dominante y se caracteriza por la formacién de lesiones y tumores

benignos derivados de la cresta neural.

Como menciona Giaberte, Lazaro & Pujol (2006), la neurofibromatosis se

distinguen en 2 grupos, Neurofibromatosis tipo 1 o periférica (NF-1) y la
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Neurofibromatosis tipo 2, acusica bilateral o central (NF-2). La NF-1 es la mas frecuente,

y se caracteriza por manchas café con leche y neurofibromas.

La NF-1 o enfermedad de von Recklinghausen es un trastorno genético que afecta
principalmente a la piel y sistema nervioso, distinguido principalmente por manchas café
con leche, efélides axilares e inguinales, nddulos de Lisch en el iris, neurofiboromas

cutaneos y mayor riesgo de desarrollo tumoral (Duat, et. al., 2014).
Incidencia

Giaberte, et. al. (2006) mencionan que la NF-1 es una de las enfermedades genéticas

que presenta una incidencia de 1 /2,600 recién nacidos en el mundo.
Etiologia

“El gen causante de la NF-1, se localiza en la region perocentromérica
del brazo largo del cromosoma 17, en 17q11.2. Este gen forma parte de la
familia de genes supresores tumorales y codifica la sintesis de una proteina
citoplasmatica, la neurofibromina expresada normalmente en diferentes

células del sistema nervioso® (Giaberte, et. al., 2006, p. 477).

La NF-1 se hereda de forma autosémica dominante con penetrancia casi de 100%
con una expresividad variable. En 50% de los individuos se presente una mutacion de
novo. (Carnevale, 2000, en Guizar & Zafra, 1999).

Descripcidn clinica.

Las manifestaciones mas frecuentes de acuerdo con Carnevale (en Guizar & Zafra,
1999) y el Instituto Americano de Salud (1997, citado en Alejandre, Ben & Rubio, 2015)

son:

e Manchas café con leche en numero y tamafo variable, nédulos de Lish y
neurofibromas.
e Pueden presentar tumores, neurofibromas periféricos, gliomas 6pticos y tumores

gastrointestinales.
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e La presencia de alteraciones Oseas, principalmente displasias y pseidoartrosis.
Ademas, defectos vertebrales, adelgazamiento de la cortical de huesos largos,
talla baja, escoliosis y osteoporosis.

¢ En cuanto a las alteraciones neuroldgicas, puede existir discapacidad intelectual
leve, convulsiones, hiperactividad, problemas de aprendizaje, alteraciones en el
EEG y espina bifida.

Sindrome de Costello

Definiciéon
“El sindrome de Costello es un trastorno polimalformativo complejo con una gran

variedad de manifestaciones clinicas, como anomalias congénitas multiples, alteraciones

fenotipicas, cardiacas y retraso mental” (Agusti-Mejias, et. al., 2010).
Incidencia

El sindrome de Costello es muy poco frecuente, se desconoce con precision el dato, sin

embargo, se han registrado alrededor de 200 casos (Martinez-Glez & Lapunzina, 2011).
Etiologia

“Esta producido por multiples mutaciones genéticas activadores en la linea germinal a
nivel HRAS y pertenece a un importante grupo de enfermedades genéticas que son
generadas por alteraciones a través de la via de las RAS-kinasas” (Agusti-Mejias, et. al.,
2010, p. 444).

Descripcidn clinica.

Agusti-Mejias et. al. (2010) mencionan diversas caracteristicas fisicas tipicas en el

sindrome como:

e Los hallazgos cutaneos tipicos de este sindrome son piel laxa, pelo ralo y fragil,

pliegues palmoplantares marcados.
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e Alteraciones en el fenotipo: Dismorfia facial con macrocefalia relativa, cuello corto,
insercion baja de los pabellones auditivos, epicantus, puente nasal deprimido, raiz
nasal corta, macroglosia, anomalias en la posicion de los pies, dedos
hiperextensibles, desviacion cubital de las manos, aumento del diametro
anteroposterior del torax, hernias y talla baja.

e Alteraciones estructurales: Cardiacas, cerebrales y oculares. Anomalias genitales:
Criptorquidia, pene corto e hipoplasia escrotal.

e Alteraciones cognitivas: En su mayoria presentan discapacidad intelectual de leve

a moderado y presentan una personalidad sociable.

Sindrome de Delecion 22 g 11.2

Definicién.
El sindrome de delecién (DS) 22911.2 es una anomalia cromosémica que causa un
cuadro clinico con malformaciones congénitas cuyos rasgos caracteristicos incluyen

defectos cardiacos, anomalias del paladar, dimorfismo facial, retraso en el desarrollo e

inmunodeficiencia (Vasquez-Echeverri, et. al., 2015).
Incidencia

Se estima una incidencia global de 1/4.000 nacidos vivos (Azpilicueta, Torres-Borrego,
Gilbert, Ulloa & Frias, 2012).

Etiologia

Como menciona Vasquez-Echeverri, et. al. (2015) el DS 22q11, es el resultado de
alteraciones en la migracion de las células de la cresta neural, durante el desarrollo

embrionario.
Descripcidn clinica

El DS 22911.2 muestra un fenotipo clinicamente variable que puede oscilar de leve a

grave. Entre los que principalmente se caracterizan son:

42



e Cardiopatias, en las que se incluyen tronco arterioso, tetralogia de Fallot y defecto
interventricular.

e Dismorfias faciales. Nariz prominente y cuadrada,

e Anomalias en el paladar, como paladar hendido dificultando el lenguaje.

¢ Hipocalcemia, que es causada por el hipoparatiroidismo.

(Vasquez-Echeverri, et. al., 2015).

Sindrome de Marfan

Definiciéon
“‘Es una enfermedad autosémica dominante que determina la formacién anémala del

tejido conectivo, alterando la distensibilidad del mismo” (Fortea-Sanchis, Yepes, Priego,
Martinez-Ramos & Escrig, 2015).

Incidencia
Presenta una incidencia de 1 en 10,000 (Garza-Ledn, 2015).
Etiologia

‘La mayoria de los pacientes diagnosticados con el sindrome de Marfan presentan
mutaciones en el gen de la fibrilina 1 (FBN1). El gen de la fibrina esta localizado en el

cromosoma 15921.1%(Barriale-Villa, Garcia-Giustiniani & Monserrat, 2011).

La fibrilina 1 es una glucoproteina que se localiza en el cromosoma 15q15-21
(Garza-Leon, 2015).

Descripcidn clinica.

“El sindrome de Marfan afecta diversos érganos y sistemas, entre ellos se encuentra el
esquelético, cardiovascular y pulmonar, ademas de afectar la piel y sus tegumentos, la

duramadre y el globo ocular” (Garza-Ledn, 2015).
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Para la realizacion de un diagnostico se requiere que dos o mas sistemas

mencionados se vean afectados.

Sindrome de Noonan

Definicion

“El sindrome de Noonan se caracteriza por talla baja, cardiopatia, dismorfia facial y
alteraciones esqueléticas” (Ballesta-Martinez, Guillén-Navarro, 2010).

Incidencia

Presenta una incidencia entre 1 de 1000- 2500 recién nacido vivos.

Etiologia

El sindrome de Noonan es una enfermedad monogénica de herencia autosémica

dominante y expresividad muy variable.

“‘Aproximadamente el 50% de los casos de Sindrome de Noonan son
debidos a mutaciones de tipo missense en el gen PTPN11. Estas mutaciones
generan una hiperactivacion de la proteina que codifica el gen. Esta proteina
interviene en la via de sefalizacién intracelular RAS-MAPK implicada en el
control del crecimiento, diferenciacion, migracion y apoptosis celular”
(Ballesta-Martinez, Guillén-Navarro, 2010, p.56).

Descripcidn clinica

De acuerdo con Garcia (en Guizar & Zafra, 1999) y Ballesta-Martinez, Guillén-Navarro

(2010) existen diversas manifestaciones clinicas entre las que destacan:

e Talla baja, dismorfias faciales, como desviaciéon de las comisuras oculares hacia
abajo, el cuello es corto y ancho con implantacidn posterior baja del cabello. Estos
rasgos se van suavizando con la edad y se hacen menos evidentes de adultos.

e Suelen presentar pectus excavtum y térax con deformidad esternal.
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e En el 50 a 80% de los casos suelen presentar cardiopatias.

e En las manos suele presentarse braquidactilia y abundantes pliegues en las
palmas.

e Puede presentarse un retraso psicomotor secundario a la hipotonia e
hiperextesibilidad articular. Pueden presentar dificultades en el aprendizaje y un
15-35% discapacidad intelectual leve.

e Anomalias oculares como estrabismo, alteraciones de refraccion y ambliopia.

Sindrome de Pfeiffer

Definicion
El Sindrome de Pfeiffer es un sindrome autosémico dominante, en el que se presentan
dismorfologia craneofacial o apariencia craneofacial anormal (Staal, et. al., 2015).

Incidencia

La literatura menciona que este sindrome se presenta en 1 cada 100,000. (Staal, et. al.,
2015)

Etiologia

La autosdbmica dominante en el tipo | es causada por mutaciones en los genes del Factor
de Crecimiento de Fibroblasto (FGFR1, cromosoma 8 o FGFR2, cromosoma 10) y de

manera ocasional en los tipos Il y Il (Navazo-Eguia, et. al. 2011).

El factor mencionado anteriormente tiene un papel importante en la division o
madurez de las células. Por lo que, si existe un mal funcionamiento de dicho gen, pueden
causar una fusién prematura de los huesos del craneo, de los dedos de las manos y de
los pies (Redett, 2010).
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Descripcidn clinica.

Navazo-Eguia, et. al. (2011), mencionan que el Sindrome de Pfeiffer se clasifica

en tres subtipos clinicos de acuerdo con la severidad:

Tipo | o “clasico”. presenta manifestaciones leves incluyendo braquicefalia,
hipoplasia mediofacial, y anomalias en dedos de manos y pies. Se asocia a un desarrollo

neurologico e intelectual normal.

Tipo II: consiste en una deformidad trilobulada del craneo (craneo en trébol),
anomalias en dedos de manos y pies, retraso del desarrollo y complicaciones

neurologicos.

Tipo lll: Las mismas caracteristicas que el Tipo 2 sin embargo no se presenta el

craneo en trébol.

Sindrome de Turner

Definicion.
Guizar-Vazquez, (2001) menciona que el sindrome de Turner es una entidad compleja
que resulta de la ausencia total o parcial de un segundo cromosoma X.

Incidencia

La incidencia del sindrome de Turner es de 1 en 2000 a 3000 recién nacidas (Guizar-
Vazquez, 2001).

De acuerdo a la Secretaria de Salud (2015), en México su incidencia se ha
calculado de 1 por 2500 nifias recién nacidas vivas” (Armendares en Guizar & Zafra,
1999).
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Etiologia

El Sindrome de Turner es generado a partir de una ausencia parcial o total de un segundo
cromosoma X. Se ha encontrado que en el 80% de los casos el X presente es de origen

materno (Armendares, en Guizar & Zafra, 1999).
Descripcidn clinica.

Armendares (en Guizar & Zafra, 1999), menciona las principales manifestaciones

del sindrome entre las que se destacan:

e Talla baja.

e Rasgos faciales como frente amplia, fisuras palpebrales antimongoloides, ptosis
palpebral, epicanto interno, distancia intermaxilar estrecha, paladar alto,
micrognatia, multiples neveos. Pavellones auriculares prominentes.

e Suelen presentar cuello corto y alado (pterigium colli). Problemas oépticos y
oftalmolégicos

e Infantilismo sexual, evidente en la adolescencia, los ovarios se encuentran
reemplazados por estrias blanco-amarillentas de tejido semejante al estroma
ovarico. Asi mismo presentan amenorrea primaria y esterilidad.

e El desarrollo intelectual por lo regular suele ser normal.

Asi como es importante sefialar los aspectos bioldgicos, fisicos y descripciones
de los diversos desordenes genéticos que presentan alteraciones fenotipicas que se
expresan en los pacientes. De manera paralela, estos pueden generar dificultades tanto

sociales como psicologicas que se describiran en el siguiente capitulo.
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Capitulo 4. Aspectos psicologicos y sociales de las enfermedades

genéticas.

El padecer una enfermedad tiene efectos psicologicos y sociales, que no solo afectan al
que lo padece sino también a su familia. Las repercusiones de estas no solo son
ansiedad, depresion, rechazo o frustracion, sino también la dinamica familiar se ve

afectada ya sea por la existencia de un rechazo o sobreproteccion.

Steinhauer (1974, citado en Guizar-Vazquez, 2001), analizo diferentes aspectos
de las enfermedades cronicas en los nifios e identificd diversos aspectos que producen
reacciones tanto individual como familiar, que pueden dificultar la adaptacién a la misma,

entre los que se encuentran:

e Si la enfermedad es de tipo hereditaria los padres tenderan a incrementar sus
sentimientos de culpa y responsabilidad.

e La gravedad de la enfermedad, prondstico y disponibilidad de un tratamiento que
sea efectivo, mientras mayor sea el riesgo que ponga en peligro la vida o sea
progresivo, mayor tension se generara en la familia.

e La edad del nifio en la que se informa del diagndstico se puede dar desde el
nacimiento, por lo tanto, la familia nunca percibira al nifio como un ser normal y
las expectativas de estos se veran afectadas debido a la enfermedad. En cambio,
si el diagnaostico es otorgado cuando la personalidad del nifio se ha desarrollado,
la familia tendera a aumentar sentimientos de pérdida y depresion.

e La naturaleza de la enfermedad, asi como el efecto de esta en el nino como dolor
o limitaciones, pueden generar que el nifo se vuelva demandante e irritable,
provocando mayores presiones y evocando resentimientos, culpa e inadecuacién
de los padres.

e Las hospitalizaciones y los procedimientos quirurgicos frecuentes generan en los
padres presiones adicionales. En el caso de los nifios, cuando son muy
pequefos, no comprenden la importancia, por lo que encuentran situaciones
atemorizantes y dolorosas; asi como un sentimiento de abandono o castigo por

parte de los padres.
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Repercusiones emocionales

Padres.

Rojas (2001, en Guizar-Vazquez, 2001) menciona que existen diversos factores que
influyen en la conducta de los padres ante la enfermedad, pueden ser sus caracteristicas
de personalidad, la relacion de pareja, experiencias previas o expectativas. El hecho de
que algunos padres se adapten a la enfermedad y otros no se debe a diversos factores
que influyen para que se presenten diversas reacciones como irracionalidad o negacién
de los hechos, problemas maritales, aislamiento y depresion. Asimismo, existen aspectos

psicologicos como la pérdida de autoestima, culpa, depresién y ansiedad.

Targum (1981, en Guizar-Vazquez, 2001) describe tres reacciones caracteristicas
que se presentan en estos casos: dafio a la autoestima, mecanismos defensivas y

depresion.

Dano a la autoestima, para muchos padres, el nacimiento de un hijo es el resultado
de la union de la pareja, por lo que una falla en el producto puede generar que solo
perciban a sus hijos como totalmente defectuosos. Algunos se niegan al diagndstico
genético y se centran en los atributos positivos, otros pueden generar un rechazo hacia

su hijo y preferir al hijo sano.

Mecanismos de defensas. Como menciona Rojas (2001, en Guizar-Vazquez,
2001) mediante los mecanismos de defensa, la personalidad tiende a defenderse contra
la ansiedad vy frustracion. En el caso de los padres de nifios con desordenes genéticos,

se pueden presentar los siguientes mecanismos:

e Negacion. Evita que la persona observe los aspectos negativos de si mismo o de
lo que lo rodea. En este caso algunos padres intentan negar los hechos y en
muchas ocasiones acuden a multiples consultas médicas con el fin de encontrar

una evaluacioén favorable.
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Proyeccién. Consiste en atribuir a otra persona, sentimientos indignos o
peligrosos, por ejemplo, culpar al médico, pareja o familiares, generando tensién
en la pareja o divorcios.

Represion. Consiste en excluir de forma inconsciente, pensamientos dolorosos,
en los que los padres olvidan lo que el medico menciona.

Racionalizacion. Esta ocurre cuando se encuentran razones logicas, pero falsas
para, explicar la conducta y de esta manera ya no tienen que admitir sus propias
fallas. Un ejemplo, son los padres que tienen hijos con discapacidad intelectual
que les proporcionan estimulacién temprana de manera exagerada.

Formacioén reactiva. Para evitar pensamientos o sentimientos de angustia, la
persona tiende a exagerar actitudes con conductas opuestas o expresando
sentimientos contrarios. Por ejemplo, existen padres que rechazan a sus hijos y
desean su muerte, entonces utilizan el mecanismo de defesa mediante la
sobreproteccion del nifio.

Compensacién. Se da cuando se intenta vencer un defecto o carencia, resaltando
otro aspecto. Por ejemplo, un nifio con labio o paladar hendido, sus padres
enfatizan que es muy inteligente.

Sublimacién. Es la reaccion positiva para dirigirse de manera socialmente
aceptada, esos impulsos censurables o reprobables, un ejemplo de esto es el
involucrarse en asociaciones que les permita convivir con personas que presentan
las mismas problematicas.

Otra reaccion de adaptacion es la fantasia, en la que buscan satisfacer los deseos
frustrados con realizaciones imaginarias. Por ejemplo, padres que fantasean que

sus hijos con discapacidad intelectual haran una carrera profesional exitosa.

Depresion. Los sentimientos de angustia, pena, aislamiento y apatia pueden llevar

a las personas a la depresion, por lo que es importante resolverlos con un duelo efectivo,

y que estos no se aplacen o no se expresen, ya que podria generar cambios en la

dinamica familiar, con amigos o la sociedad, mostrandose irritable y poco cordial (Rojas,
2001, en Guizar-Vazquez, 2001).
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Las formas en las que se afronta o no determinadas situaciones son diversas, ya

sea padres o el nifio, por lo que es importante que los padres cuenten con redes de

apoyo que les permitan expresar o comunicar sus sentimientos, siendo ellos la fuente

principal de soporte para su hijo.

Ninos.

Como menciona Rojas (2001, en Guizar-Vazquez, 2001), algunos padecimientos

genéticos ocasionan en el nifio alguna incapacidad fisica, que amenaza el desarrollo de

su personalidad, generando repercusiones emocionales como:

Sentimiento de frustracion al tener dificultades o ser incapaz de realizar
actividades por su cuenta como sus compaferos de clase.

Dependencia o ser demasiados exigentes como resultado de que los padres
tienden a ser sobreprotectores, por lo que los nifilos se sienten diferentes a los
demas.

Irritabilidad. Hay que considerar que la enfermedad fisica tiene un significado
unico tanto para él como para sus padres, por o que en algunas ocasiones
ocurren cosas extrafias y nuevas que no comprenden. Y, cuando no se sienten
bien, tienden a estar irritables y desear estar solos.

Ansiedad, esta relacionada con la que presentan los padres, por el sentimiento de
culpa y ansiedad, ya sea por su influencia en la enfermedad o su fracaso en
prevenirla, convirtiéndose asi en la fuente significativa de ansiedad.

Temor a alguna intervencién quirurgica, puede ser por la falta de informacion de
esta o por la pérdida de la integridad somatica, asi mismo la restriccion del

movimiento generando en el irritabilidad y enojo.

En los padecimientos de tipo cronico se ven afectadas las actividades sociales de

los nifios ya sea por las consultas médicas, hospitalizaciones, cirugias; lo que genera

hostilidad, ansiedad y baja autoestima (Rojas, 2001, en Guizar-Vazquez, 2001). El

significado que le dan los nifios a la enfermedad varia en cada caso, dependiendo de
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sus experiencias y la actitud de los padres, por lo que sus reacciones pueden ser
adaptativas o no adaptativa, ya sea mostrandose rebelde, resentido o culpando a los

demas.

Igual que pueden existir reacciones de dependencia hacia las figuras paternas,
cuando los nifios reciben mayor atencion y satisfaccion durante la enfermedad (Rojas,
2001, en Guizar-Vazquez, 2001). Las reacciones psicoldgicas a la enfermedad se
extienden de igual manera a las secuelas, conforme el nifio va conociendo sus
limitaciones debidas al padecimiento, como una inadecuacion fisica, afectando su
competencia, generando un ambiente social poco adaptativo, asi como una inadecuacion

personal y un bajo desarrollo de sus motivaciones.

Rojas (2001, en Guizar-Vazquez, 2001) menciona que otro factor importante que
influye es la socializacion con companeros, ya que en muchas ocasiones los nifios
tienden a ser crueles en el trato con sus compaferos ya sea por defecto fisico o por otras
deficiencias, donde los apodos hacen alusién a estas, por lo que puede afectarlos,

impidiendo que desarrollen una adecuada madurez personal y emocional.

4.1. Adolescencia

Muchos de los problemas de la nifiez se manifiestan hasta la adolescencia, asi como las
repercusiones emocionales propias de la edad, es importante tomar en cuenta que
ademas de las propias, se presentan aspectos de salud en las que pueden llegar a

presentar alteraciones en su anatomia o en funciones relacionadas con la reproduccion.

Un ejemplo, son las pacientes con Sindrome de Turner, en ellas su autoestima se
ve danada por la talla baja, falta de desarrollo mamario y de la menstruacion, y la que al
compararse con sus companeras se ve alterada su percepcion (Rojas, 2001, en Guizar-
Vazquez, 2001).

Los problemas emocionales pueden ser desde leves hasta graves, incluso pueden

llevar a cuadros de psicopatologia. Como Rojas (2001, en Guizar-Vazquez, 2001)
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menciona, los mas frecuentes son la negacion, obsesiones, angustia, sentimiento de

verguenza, aislamiento y depresion.

4.2. Imagen corporal

La imagen corporal es un aspecto importante y util para la comprensién de los efectos
de la enfermedad. Se refiere al concepto de su propio cuerpo, siendo influenciado por la
forma en que se percibe con el mundo exterior y a sus expectativas de desarrollo y

crecimiento.

Esta se construye a partir de las experiencias que el mundo le brinda, y las
alteraciones de estas pueden generar en el nifio un bajo autoconcepto. Como menciona
Rojas (2001, en Guizar-Vazquez, 2001) existe una vinculacion entre la salud fisica y
enfermedad con el autoconcepto, por lo que, si este se encuentra disminuido, se
relacionara con la ansiedad y la tensién, lo que lo puede llevar a presentar
manifestaciones psicofisiolégicas. De igual forma un déficit en la salud puede disminuir

la autoestima y distorsionar el autoconcepto.

4.3. Aspectos sociales

Los aspectos sociales en cuanto a pacientes con enfermedades hereditarias se pueden

considerar desde dos puntos de vista, el grupo con los que conviven y el familiar.

Los valores sociales y actitudes de la gente hacia los nifios con discapacidad
intelectual y malformaciones son determinantes en el trato que reciben. A ellos se les
llega a considerar como un grupo estigmatizado y discriminado por no entrar dentro de
lo que muchos llaman “normal’. Actualmente este tipo de pensamiento se ha ido
modificando debido a la imparticion de programas para dar una mayor atencion
especializada, brindando estrategias para mejorar la calidad de vida y ser productivos en

la sociedad (Rojas, 2001, en Guizar-Vazquez, 2001).
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Boman, Moller y Albertsson-Wikland (1998) mencionan que las personas que
presentan el Sindrome de Turner presentan mayores dificultades sociales, tienden a ser
mas dependientes de la familia, dando una mayor fuerza a las opiniones de los demas
tienen acerca de ellas, asi que cuando existen problemas dentro de la dinamica familiar,
suelen afectar en mayor medida, en comparacién a las que tiene buenas relaciones

sociales.

Swillen, et. al. (1993) encontraron que las nifias con Sindrome de Turner, a partir
del inicio de la adolescencia muestran un mayor retraimiento, caracterizando pocas

relaciones sociales, asi como pocas actividades en grupo.

Suzigan, Paiva e Silva, y Maciel-Guerra (2004), mencionan una serie de estudios
en los que han encontrado una relacion entre la autoestima y autoconcepto con el
Sindrome de Turner. McCauley, Ross, Kushner y Cutler (1995) realizaron un estudio en
el que evalu6é la autoestima en nifas y adolescentes con Sindrome de Turner,
encontrando que en la adolescencia presentan una baja autoestima en comparacion con
otras mas jovenes, en las que mencionan que presentan un descontento con su

apariencia fisica.

4.4. Coémo aumentar la autoestima

Paz (2000, p. 27) plantea que “fomentar una buena autoestima para evitar su déficit es
la estrategia mas adecuada y eficaz que pueden poseer los nifios y adolescentes para

que sepan enfrentarse con éxito a las presiones del ambiente en que viven.”

A menudo, mediante actividades especificas se busca satisfacer dos grandes
necesidades, como menciona André y Lelord, (2009) que son parte fundamental de la
autoestima: sentirse amado (apreciados, simpaticos, populares, deseados) y sentirse
competente (efectivo, dotados, habiles). En todas las areas del desarrollo (familiar,

social, escolar) se busca la satisfaccion.
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Es importante identificar si el nifio tiene una baja autoestima, ademas de conocer
las causas de ésta, y asi poder intervenir para animarlos a encontrar las areas en las que
tienen capacidades, como las académicas, deportivas, arte, entre otras, al igual que

apoyarlos para conseguir logros que contribuyan a la mejora de la autoestima.

Branden (1992) menciona que la autoaceptacion es una parte importante en el
proceso de aumentar la autoestima, en el que se reconozcan las habilidades y
dificultades que tiene y se acepten a pesar de lo que digan los demas. Es el aprender a
aceptar el miedo, dejando de ver el fracaso como una catastrofe, generando asi ver la

situacion tal como es y que no corresponden a la realidad, fortaleciendo asi la autoestima.

El autoconcepto y la autoestima han sido evaluadas en muchas ocasiones y en
diversos contextos. Naranjo (2007) menciona que para que la persona obtenga una
autoestima alta debe existir una correspondencia entre el concepto de si misma y su yo
ideal, asi como que el autoconcepto y, por ende, la autoestima esta determinada en parte
por lo que la persona cree que otras, en especial aquellas que considera significativas,

piensan de ella.

Moreno, et. al. (2011) realizaron un estudio en el que evaluaron la autoestima en
nifios de 8 a 10 afios en la ciudad de Bogota, encontraron que mediante elogios que
realizan personas de su entorno, su autoestima y la valoracién que hace el nifio de si
mismo se ve influenciada. Moreno, et. al. (2011) y Naranjo (2007), encontraron en sus
investigaciones que existen diversas caracteristicas que propician un buen desarrollo de
la autoestima estas pueden ser las expectativas hacia el futuro, la asertividad personal y

un nivel de aspiraciones.

4.5. Intervencion en la autoestima.

La participacion psicoterapéutica en el tratamiento de los pacientes con desordenes
genéticos y su familia es importante. “Targum (1981) sefiala que el impacto psicolégico

de un problema de este tipo en un hijo es mas profundo para las personas que han
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negado la realidad, por lo que este trauma puede ocasionar un cambio drastico en sus

vidas” (En Guizar-Vazquez, 2001).

Rojas, (en Guizar-Vazquez, 2001) menciona algunos signos que se pueden
reconocer, en los que indica que requieren de ayuda profesional, como cuando los
padres se hacen acusaciones mutuas por causas de la enfermedad como, peleas
frecuentes acerca de cdmo se debe de tratar al nifio, negacién del problema, depresién,

entre otros.
Grupos de Autoayuda

Rojas (2000, en Guizar-Vazquez, 2001) menciona la importancia de los grupos de
autoayuda, los cuales son efectivos en el manejo de los aspectos psicoldgicos y sociales
de la enfermedad. Los cuales consisten en agrupaciones de personas que comparten un

problema fisico o emocional.

Los grupos de autoayuda compensan significativamente muchas de las
deficiencias y limitaciones que padecen las instituciones de salud. En estos grupos se
suele ofrecer informacién, apoyo emocional, encontrar y buscar soluciones a problemas

que son afines (Rojas, en Guizar-Vazquez, 2001).

Después de haberse planteado las caracteristicas, los factores que influyen y
observando si es alta o baja autoestima, se resalta la importancia de generar una buena
autoestima desde etapas tempranas, para favorecerlos en sus relaciones sociales y

personales.

4.6. Mejoramiento del autoconcepto

Como se ha mencionado el autoconcepto es el resultado de las valoraciones reflejadas
por los otros que son significativos para el nifio por lo que a continuacion se presentan

diversas posturas con respecto al mejoramiento del autoconcepto.
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Purkey (1970 citado en Onate, 1989) sefala un orden de desarrollo de

autoimagen favorables en los nifios, organizandolos en seis factores:

Coopersmith (1974 en Onate, 1989) propone un programa de accion educativa

“Competencia: Las expectativas personales elevadas y un alto grado de
competencia por parte de los padres, poseen efectos positivos en el nifio,
la tarea que se plantee debe de ser de suficiente interés para el nifio, pero
no tanta como para llevar al fracaso.

Libertad: Para que pueda darse un buen desarrollo del autoconcepto,
deben propiciarse ambientes de suficiente libertad de eleccion, de modo
que el nifio lleve a cabo decisiones significativas para si mismo, e incluso
la libertad de cometer errores.

Respeto: Lo que mas necesita el nifio es que el padre lo considere alguien
importante, valioso, capaz de rendir en las tareas personales.

Afecto: Un entorno psicolégicamente sano y acogedor estimula a los nifios
a rendir mas y desarrollar sentimientos de dignidad personal.

Control: Una adecuada orientacién claramente definida, establecida y
relativamente firme (no permisiva en exceso), produce un mejor
autoconcepto. Es importante recalcar que el control no implica ni el ridiculo
ni la amenaza.

Exito: El padre debe proporcionar una atmosfera de éxito mas que de
fracaso, debido a que los autoconceptos cambian después de las

experiencias de éxito o de fracaso”.

sobre el autoconcepto, en tres elementos esenciales:

e “Aceptacion del nifio, confianza y posibilidades de eleccion.

Delimitacion clara de directrices y autoridad, siendo asi la mejor forma de
conseguir que este objetivo surta efectos positivos, un planteamiento de
accion democratica y no autoritaria del profesor.

En situaciones dificiles se necesitan ciertas directrices para superarlas con
éxito. Este comprende tres aspectos:

o Facilitar al nifio una perspectiva optimista.
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o Senfalarle caminos adecuados para el éxito.
o Dejar en las manos de los niflos la responsabilidad de su propio

desarrollo.”

Como se pudo ver, los desordenes genéticos no solo afectan la salud de los
pacientes, sino que también influye en su autoestima y autoconcepto, donde sobre todo
en los que afectan su apariencia fisica influyen directamente, principalmente en la

adolescencia donde la aprobacién de los demas tiene un fuerte impacto.

Los anteriores capitulos brindan una visién tedrica general de la investigacion
desde la fundamentacion tedrica y empirica con relaciéon al tema, permitiendo entender
a los nifios con sindromes genéticos y sus posibles dificultades en su desarrollo social y
psicologico cuando sean mayores. Esta informacion resalta la importancia de un
programa que brinde un apoyo socioemocional de autoestima y autoconcepto dirigido a
pacientes que padecen desordenes con la finalidad de que puedan desempefarse

adecuadamente en sus diferentes espacios de interaccion social.
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Capitulo 5. Método

Justificacion

Los niflos con desordenes genéticos, presentan alteraciones en diversos niveles, que
pueden ser intelectuales, fisico-anatomicas (talla baja, problemas en la movilidad de
extremidades, rasgos faciales especificos, entre otros) y alteraciones de salud (mayor

propension a enfermedades cardiacas, visuales, auditivas, etcétera).

Estas alteraciones generan la presencia de afectaciones a nivel emocional como
ansiedad, inseguridad, sentimientos de inferioridad, entre otras emociones negativas que
provocan baja autoestima y un autoconcepto negativo en los nifios, afectando asi la
calidad de vida y su desarrollo psico-emocional. Es por ello, que, ademas de la vigilancia
y tratamiento médico, se brinde a los nifios con desordenes genéticos una atencion
integral en donde se incluya la intervencién psico-emocional para favorecer su éptimo

desarrollo.

Por lo anterior, generd una propuesta de intervencion a partir de la evaluacion de,
observando las principales afectaciones en la autoestima y el autoconcepto, con el fin de
favorecer la calidad de vida y su nivel emocional en los pacientes con desordenes

genéticos.

Pregunta de investigacion

¢, Como es la autoestima y el autoconcepto de los nifios y adolescentes entre los 8 y 17

afnos con desordenes genéticos?
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Objetivo general.

Evaluar la autoestima y el autoconcepto en nifios y adolescentes cuyas edades oscilan
entre los 8 y 17 afios con desordenes genéticos que fueron atendidos en el Centro
Médico Nacional “20 de Noviembre” del Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de
los Trabajadores del Estado (ISSSTE) en el periodo de enero a abril del 2016 que

permitié desarrollar una propuesta de un programa de intervencion.

Objetivos especificos:
¢ Identificar el autoconcepto de cada participante en las areas ético-moral,
escolar, familiar, social, rechazo social y fisico.
¢ |dentificar la autoestima y autoconcepto general de cada participante.
e Desarrollar una propuesta de intervencion a partir de los resultados

obtenidos.

Hipotesis de trabajo.

Los nifios y adolescentes entre los 8 y 17 afios con desordenes genéticos manifiestan

una baja autoestima y un pobre autoconcepto.

Muestra.

Se contd con una muestra dirigida de 19 pacientes con desordenes genéticos
(incluyendo Sindrome de Turner, Sindrome de Pfeiffer, Sindrome de Marfan, Sindrome
de Costello, Acondroplasia, Neurofibromatosis Tipo |, Osteogénesis Imperfecta,
Microdeleccion 22911 y no especificados) con expresion fenotipica en la apariencia
fisica. Que fueron referidos al servicio de Psicologia Pediatrica por parte del Servicio de
Genética del Centro Médico Nacional (C.M.N.) 20 de Noviembre I.S.S.S.T.E. cumplian

con los criterios de inclusion.
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Criterios de Inclusion.

e Nifos(as) y adolescentes entre 8 y 17 anos diagnosticados con algun desorden
genético que presentaran alteraciones fisicas.

e Con Coeficiente Intelectual (C. |.) de 80 puntos o mas.

Criterios de Exclusion.

e Pacientes fuera del rango de edad.
e Pacientes con desordenes genéticos sin afectaciones fisico-anatomicas.

e Nifos con C. |. menor a 75 puntos.

Muestreo.

El tipo de muestreo utilizado fue intencional por cuota, que implicé recopilar la muestra
de acuerdo con la proporcion de las variables demograficas de la misma (Hernandez,
Collado, Baptista, 2010).

Escenario.

La muestra se obtuvo del Centro Médico Nacional (CMN) "20 de Noviembre", del Instituto
de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado (I.S.S.S.T.E.).
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Instrumentos.

e Expediente clinico (fisico y electrénico)
Expediente clinico de cada paciente en el que se incluyen las notas médicas,

resultados de estudios clinicos y valoraciones psicoldgicas previas.

e Evaluacién de autoestima para nifos y adolescentes.

El instrumento que se aplicé fue derivado de la prueba de Autoestima Infantil (Pope
Mchale & Craighead, 1988, en Caso 1999), validada en poblacién mexicana para nifios

y adolescentes por Caso (1999), con un indice de confiabilidad alpha = 0.88

La escala de autoestima esta compuesta por 21 reactivos tipo Likert con 5 opciones
de respuesta, tales como: “Me gusta como soy” (siempre, usualmente, algunas veces,
rara vez, nunca). La autoestima se midié de la siguiente manera: a mayor puntaje

obtenido mayor autoestima, a menor puntaje obtenido menor autoestima (Anexo 1).
e Escala de Autoconcepto Escolar (EDAE)

La escala mide el Autoconcepto en distintas dimensiones que retoman los aspectos del
caracter psicosocial, moral, fisico y escolar. Este inventario fue desarrollado en México
por Ramirez (1998), con un nivel de consistencia interna (alpha de Cronbach) total de
0.8413. El instrumento se divide en seis dimensiones, cada una de las cuales presenta
su nivel de consistencia interna: Etico-Moral (alpha = 0.8099), Escolar (alpha = 0.7395),
Familiar (alpha = 0.6859), Rechazo Social (alpha = 0.62044), Fisico (alpha = 0.5670) y
Social (alpha = 0.5822).

El instrumento es una escala de tipo Likert a 5 puntos, consta de 31 reactivos en
forma de enunciados. El inventario se contesta coloreando un termémetro que indica el
grado en que un(a) nifo(a) se siente o percibe conforme a lo descrito en cada reactivo,
los puntos representan: “Nunca lo eres o Nunca lo sientes”; “Eres o lo sientes pocas

veces”; “Eres o lo sientes regularmente”; “Eres o lo sientes muchas veces”; y “Lo eres o

lo sientes siempre” (Anexo 2).
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Tipo de estudio.

La presente investigacion es de tipo descriptivo, pues tuvo como finalidad describir
situaciones y eventos, midiendo diversos aspectos, dimensiones o componentes del
fendmeno que se investiga (Hernandez, et. al., 2010). En este caso con los componentes
de autoconcepto y autoestima que presentan los nifios(as) y adolescentes con
desordenes genéticos, asi como los aspectos que influyen en ellos generando una baja

autoestima y pobre autoconcepto.

Es de campo debido a que la recoleccién de datos o hechos fue realizada sin

manipular o alterar las condiciones existentes. (Hernandez, et.al., 2010)

De corte transversal, porque se examiné la relacion de la enfermedad con una serie
de variables en la poblacion participante en un momento de tiempo. (Hernandez, et.al.,
2010)

Ex post facto, hace alusién a que primero se produce el hecho y después se
analizan las posibles causas y consecuencias, por lo que esta investigacidon no modifica

el fendmeno y se considera experimental (Hernandez, et.al., 2010).

Diseno.

No experimental, descriptivo y transversal.

Se realizdé una evaluacion como una fase previa, con el fin de detectar las necesidades
de los pacientes con respecto a la autoestima y autoconcepto, con base a esta primera
fase se tendria elementos para generar una propuesta de intervencion en la que no solo

es la necesidad de esta, sino también su estructura, para aportar mayores beneficios.
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Procedimiento.

Se solicitd permiso a las autoridades del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, al
servicio de Genética, para que se autorizara el desarrollo de esta investigacion,
incluyéndolo como parte del programa de psicologia pediatrica a cargo, en ese momento,

de la Mtra. Susana Guadalupe Ramirez Sibaja.

Una vez que se autorizo, se solicitd el apoyo al servicio de genética para referir al
servicio de psicologia pediatrica en consulta externa, a los posibles pacientes que
cumplieran que los criterios de inclusion. Sin embargo, debido a que brindan citas cada
6 meses refirieron pacientes adolescentes que cumplian con los requisitos a excepcion
de la edad.

Se realizé una revision del expediente médico de cada paciente con el fin de

observar el estado general de salud, principalmente las implicaciones del diagnostico.

A todos los participantes se les realiz6 una entrevista inicial en donde se
presentaba al servicio de psicologia y se recolectaban datos de identificacién (edad,
sexo, diagnostico, procedencia, escolaridad, ocupacion de los padres, numero de
integrantes de la familia y si tenia hermanos) y otras preguntas relacionadas con la
investigacion: si sabia porque asistia al hospital, su conocimiento del diagndstico e
implicaciones, tanto al paciente como sus padres. La recoleccion de estos datos sirvi6 al
mismo tiempo para establecer rapport con los nifios y adolescentes, pues las preguntas

se hicieron acordes a su lenguaje y de la forma menos formal posible.

Se les explicé a los padres y pacientes la posibilidad de participar en un proyecto
de investigacién en cuanto al autoconcepto y la autoestima de los pacientes. Cabe
sefialar que tanto los nifos como los padres dieron su consentimiento para la
participacion en la investigacion, los nifios mediante de un consentimiento verbal y los
padres mediante una “carta de consentimiento informado” donde autorizaron la

participacion de sus hijos (Anexo 3).
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Posteriormente, se aplicaron los instrumentos correspondientes a la muestra,
evaluando la autoestima y el autoconcepto que presentan los nifios y adolescentes, una
vez aplicados todos los instrumentos se procedio a calificarlos y analizarlos mediante el

programa estadistico SPSS.

A partir de la deteccidn se realiz6 la propuesta de intervencion, de manera inicial
la cual contaba con 8 sesiones de 45 minutos cada una, sin embargo, debido a las
caracteristicas del servicio y la observacién de la participacion de pacientes en cuanto a

la asistencia de las citas, se realiz6 una segunda propuesta de 6 sesiones.

Analisis de datos.

Para identificar la autoestima y el autoconcepto, para posteriormente desarrolla una
propuesta de intervencion, se llevd a cabo un analisis de datos utilizando el programa
IBM® SPSS® para Windows 20.0, dividido en dos fases:

e Descripcion general de la muestra realizada mediante el, por medio del analisis
de frecuencias.

e Perfiles descriptivos de autoestima y autoconcepto realizado mediante un, por
medio del analisis de frecuencias y diversos procedimientos estadisticos

descriptivos.
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Capitulo 6. Resultados

Con la finalidad de responder a la pregunta de investigacion, ¢cdmo es la autoestima y
el autoconcepto de los nifios y adolescentes entre los 8 y los 17 afios con desordenes
geneéticos, se utilizaron la escala de Autoconcepto Escolar (EDAE) y la prueba de
Autoestima para nifios y adolescentes, con la finalidad de determinar el nivel de
autoestima y autoconcepto como elementos base para desarrollar la propuesta de

intervencion.

Se realiz6 el analisis Para realizar dicha deteccion y evaluacion previa, se utilizo
el programa estadistico por computadora IBM® SPSS® para Windows 20.0, dividiendo el

analisis en dos fases:

e Descripcion general de las caracteristicas sociodemograficas de la muestra.

e Elaboracion de un perfil descriptivo de las caracteristicas de autoestima y
autoconcepto realizado mediante un analisis de frecuencias y descriptivo de los
participantes.

e Analisis de la informacion y deteccion de elementos a incluir en la propuesta de
intervencion.

e Desarrollo de la propuesta de intervencion.
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Datos de la muestra

La muestra que participd en la investigacion estuvo conformada por 20 nifios/as
pacientes del servicio de Genética, entre 8 y 17 afios, la edad media de edad fue de 11

anos (Grafica 1).

Frecuencia
w IN
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Edad

Gréfica 1. Distribucion de la muestra por edades.

Con respecto al sexo, hubo una mayor participacién del sexo masculino siendo el
60% (12 participantes) de la poblacién total (Grafica 2).

Masculino
60% |

\Femenino
40%

Grafica 2. Distribucion de la muestra por sexo.
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El Centro Médico Nacional 20 de Noviembre — ISSSTE, cuenta con el servicio de
Genética, que atiende a una gran distribucién de pacientes a nivel nacional debido a que
en algunos estados de la republica no cuentan con este servicio especializado. Respecto
a la muestra participante, la mayor parte fueron residentes de la Ciudad de México (7

participantes) y el Estado de México (5 participantes). (Grafica 3).

Yucatan Tlaxcala
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Veracruz i
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35%
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25%

Grafica 3. Distribucién por area geografica en México.
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Como se menciond en el marco tedrico, existen diversas enfermedades genéticas,
en las que su mayoria son de indole raro, en esta investigacion el perfil diagndstico de
los participantes se centrd en dos enfermedades principales: Neurofibromatosis Tipo 1

y Sindrome de Turner (Grafica 4).
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Osteogenesis ]:

Sindrome de Pfeiffer I
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% ,
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©
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Acondroplasia
Sindrome de Marfan
Sindrome de Turner
Neurofibromatosis tipo 1 )/
0 1 2 3 4 5 6

Frecuencia

Grafica 4. Distribucion de la muestra por Diagndstico.

Datos descriptivos de los instrumentos

Para poder indagar si los nifios con desordenes genéticos presentan una baja autoestima
y autoconcepto se utilizaron dos instrumentos, la Prueba de Autoestima para nifios y
adolescentes y la Escala de Autoconcepto Escolar. Una vez que se concluy6 con el
analisis de los datos sociodemograficos, se procedié a un analisis descriptivo de los

factores relacionados con autoestima y autoconcepto.

Se inicié con una muestra de 20 participantes, sin embargo, se elimin6é de la
misma a un participante debido a que no respondié uno de los instrumentos, por lo que

el analisis de los datos se realizé con 19 casos.
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Con respecto a la autoestima, se utilizé la Prueba de Autoestima para nifios y
Adolescentes, la cual consta de 21 reactivos cuyas respuestas pueden ser respondidas

enunrangode 1ab.

Para determinar el nivel de autoestima, se sumaron los 21 reactivos de este
instrumento, lo cual generd una distribucién que podria fluctuar entre un puntaje minimo
equivalente a 21 puntos y un puntaje maximo que corresponderia a 105 puntos, para
fines especificos de esta investigacion y poder obtener resultados mas claros se sacaron
intercuartiles por lo que la escala resultante (84 puntos entre el valor minimo y el maximo)
se dividid en 4 partes, para generar una media tedrica que correspondioé a 63 puntos,

puntaje que se consideré como punto de corte.

La grafica 5, permite demostrar que existe un 10.53% por debajo de la media
tedrica, lo que indica que estos participantes presentan una autoestima media baja, a

diferencia de los demas.

Punto
de Corte

89.47%

Frecuencia
N

10.53%

0
59 60 71 77 79 82 85 87 90 92 93 96 97 9 1

Valores

05

Grafica 5. Frecuencia en puntuaciones obtenidas en PAIA
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Asimismo, se aplicé el instrumento de Escala de Autoconcepto Escolar (EDAE),
al igual que en la prueba de autoestima se supervis6 que los participantes no dejaran

preguntas sin responder.

El instrumento brinda un autoconcepto general, ademas de que se dividia en seis
factores Etico-Moral, Escolar, Familiar, Rechazo Social, Fisico y Social, los cuales

constaban de diversos reactivos. (Tabla 1)

Tabla 1. Factores de EDAE.

Factores Numero de Puntaje minimo Puntaje maximo
Reactivos

Etico-Moral 6 6 30
Escolar 9 9 45
Familiar 3 3 15
Rechazo Social 5 5 25
Fisico 5 5 25
Social 3 3 15

Dado que cada factor tiene un numero de reactivos diferente y el objetivo en la
investigacion es analizar los factores juntos para determinar el factor predominante, una
vez que se realizo la suma de los reactivos por factor, se dividié entre el numero de
reactivos, de tal forma que el puntaje obtenido (promedio por factor) resultara equiparable
entre ellos. Con la finalidad de obtener resultados mas claros se obtuvieron los
intercuartiles por lo que la escala resultante (5 puntos entre el valor minimo y el maximo)

fue dividio en 4 partes, generando una media tedrica de 2.5 (punto de corte).

A continuacion, se presentan y explican las puntuaciones obtenidas por cada

factor analizado.
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En cuanto al Factor Etico-Moral (Grafica 6) se distingue que la mayor parte de la
muestra se encuentra por encima del punto de corte. Por lo que el 10.53% (2
participantes) presentan dificultades en realizar una adecuada valoracién de sus
cualidades o defectos, asi como evaluar metas y formas de actuar de acuerdo a las

normas y valores morales.

Factor Etico-Moral

Punto
de corte

10.53% 89.47%

w

Frecuencia
N

RN

o

2,67 283 3 333 35 367 3.83 4 4.17 433 467 4383

Valor promedio

1.67 2

Grafica 6. Distribucion de la muestra por Factor Etico-Moral.
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Como se puede observar en la grafica 7, con respecto al factor Escolar, aunque
la totalidad de los participantes se encuentran por encima de la media tedrica, el 36.84%
de esta cuenta con una puntuacion media (la cual es de 3.75 del valor promedio),
indicando que, a pesar de no presentar dificultades para valorarse en la escuela, estos

no se perciben totalmente adecuados en la misma.

Punto de

Factor Escolar
corte

Frecuencia

256 278 289 333 344 367 3.89 411 433 444 456 4.67 478

Valor promedio

Grafica 7. Frecuencia de distribucion por Factor Escolar.
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Asi mismo se contempla en el factor Familiar (Grafica 8) que solo un participante
se ubica por debajo de la media teorica, observando que presenta dificultades en la
percepcion del papel del nifio en la familia y como se relaciona con ellos. Al igual que el
52.63% participantes obtienen puntuaciones medias (las cuales se ubican en el 3.75 del
valor promedio), indicando que su percepcion de su papel dentro de la familia no es
totalmente adecuada.

Punto de Factor Familiar
corte
5
94.74%
4
5.26%
A
© 3
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2.33 2.67 3.33 3.67 4 4.33 4.67 5

Valor promedio

Grafica 8. Distribucion de la muestra en el Factor Familiar.
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Con respecto al Rechazo Social (Grafica 9) se observa que el 21.05% de los
participantes se encuentran por debajo del punto de corte y el 21.05% de la muestra
perteneciente a las puntuaciones medias (la cual es de 3.75 del valor promedio),
presentan mayores dificultades en cuanto a la reestructuracion de las experiencias

pasadas ya sea positivas o negativas.

Factor Rechazo Social

Punto
de corte

78.95%
5 21.05 %

Frecuencia

=

1.8 2 2.2 2.4 2.6 2.8 3.4 4.2 4.6

4.8 5

Valor promedio

Grafica 9. Distribucion en cuanto al factor Rechazo Social.

75



En el Factor Fisico, en el que son las ideas de concepcion de los rasgos corporeos
y habilidades fisicas, en la grafica 10 se percibe que solo tres participantes por debajo
del punto de corte y cuatro participantes en puntuaciones medias presentan dificultades

en este factor.
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Grafica 10. Distribucion de los participantes en cuanto al factor Fisico.
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El ultimo factor es el Social (Grafica 11), se refiere a las ideas y afectos que tienen
los nifios con personas que son ajenas a la familia, en este se puede observar que cinco
participantes cuentan con puntajes por debajo de la media tedrica, asi como otros cinco
participantes presentaron puntajes medios por lo que presenta ciertas dificultades en

este aspecto.

Punto

de corte Factor Social

26.31% 73.69%

2 r
1 | I I
3 4 4.33 4.67 5

1.67 2 2.33 2.67

Frecuencia

3.33 3.67

Valor promedio

Grafica 11. Distribucion de la muestra por Factor Social.

A continuacién, se distingue la distribucion de la muestra con respecto al
Autoconcepto general, la cual consta de 31 reactivos, para determinar el nivel de
autoconcepto general, se realizé una sumatoria de todos los reactivos del instrumento,
generando una distribucion que fluctua en 31 puntos como puntaje minimo y un puntaje

maximo de 155 puntos, por lo que la escala resultante (124 puntos entre el valor minimo
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y el maximo) se dividié en 4 partes, para generar un media tedrica que corresponde a 93

puntos considerandolo como punto de corte.

En la grafica 12, se observa que solo dos participantes se encontraban por debajo
del punto medio, indicando un autoconcepto medio bajo y ocho participantes presentaron
puntuaciones de autoconcepto medio, por o que a pesar de que su autoconcepto no se

encuentra afectado, presentan ciertas dificultades asociadas.

Punto de Autoconcepto
corte

5 =

10.53% 89.47%

Frecuencia
=
)

89 93 94 96 103 105 108 116 120 125 126 127 128 131 134 138 146

Valores

Grafica 12. Distribucién de la muestra por puntuaciones en EDAE.

Los factores evaluados en la prueba de autoconcepto indican que los participantes
presentaron mayores dificultades en el area social, fisico y rechazo social, siendo la

mayoria los participantes lo que obtuvieron puntuaciones medias en dichas areas.

A continuacién, se presenta un recopilado de la informacion anteriormente
mencionada especificada por paciente, ademas de resultados cualitativos, obtenidos de
las observaciones clinicas y respuestas dadas por los pacientes durante la entrevista

inicial y las evaluaciones. (Tabla 2)
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Tabla 2. Resultados generales por paciente.

NUmero Sexo
de caso
1 Femenino
2 Masculino
3 Masculino
4 Masculino
5 Femenino

Edad

10

12

14

12

Diagnostico

Acondroplasia

Acondroplasia

Otros
(Camptodactilia)

Otros sin
especificar

Microdeleccion
22q11

Descripcién

La acondroplasia es un trastorno
genético del crecimiento 0seo
caracterizado por:

* Talla baja
* Presentan Macrocraneo con frente
prominente, puente nasal

deprimido, hipoplasia medio facial
y alteraciones dentales sobre todo
inferiores.

*Presentan un tronco largo con
disminucién del diametro
anteroposterior, abdomen
prominente, extremidades cortas.

+ Nivel cognitivo normal

Estos pacientes aun no recibian
los resultados de los reactivos, por
lo que aun no existia un diagnostico
formal.

El sindrome de delecion (DS)
22911.2 es una anomalia

Areas afectadas Autoconcepto

Dificultades 105
Visoespaciales
Dificultades en el

Lenguaje

Presento un bajo
porcentaje en el factor
Rechazo social.
Dificultades 127
Visoespaciales

*Mencionaba dificultades
en el ambiente familiar.

El principal factor
afectado fue el Etico
Moral con puntuaciones
medias

Dificultades Visoespacial 94

Los factores afectados
fueron Rechazo social y
Social.

Dificultades Visuales 96

El factor con bajo
porcentaje fue el
Rechazo Social
Dificultades en el 126
Lenguaje

Autoestima

71

92

97

93

96
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Ndmero Sexo

de caso
6 Masculino
7 Masculino
8 Masculino
9 Femenino
10 Masculino
11 Masculino
12 Masculino

Edad

10

12

15

16

Diagnostico

Neurofibromatosis
tipo 1

Neurofibromatosis
tipo 1
Neurofibromatosis
tipo 1

Neurofibromatosis
tipo 1

Neurofibromatosis

tipo 1

Neurofibromatosis
tipo 1

Sindrome de
Costello

Descripcién

cromosomica que causa

malformaciones congénitas:

* Defectos cardiacos

* Anomalias del paladar

» dimorfismo facial

* Retraso en el desarrollo e
inmunodeficiencia

La Neurofibromatosis es una

enfermedad hereditaria, se
caracteriza por la formacién de
lesiones y tumores benignos

derivados de la cresta neural.

La NF-1 se caracteriza por:

* Manchas café con leche, nédulos
de Lish y neurofibromas.

* Pueden presentar tumores,
neurofibromas periféricos, gliomas
Opticos y tumores

gastrointestinales.

*La presencia de alteraciones
Oseas, principalmente displasias y
pseidoartrosis.

*En cuanto a
neurolégicas,
discapacidad

las alteraciones
puede existir
intelectual leve,
convulsiones, hiperactividad,
problemas de aprendizaje,
alteraciones en el EEG y espina
bifida.

“El sindrome de Costello es un
trastorno polimalformativo complejo
en las que sus principales
caracteristicas son:

Areas afectadas

Dificultades
Visoespaciales
Poca atencion en la
escuela.

Dificultades en el factor
Etico Moral

Dificultades en el factor
Familiar

Dificultades
Visoespaciales

Dificultades en el factor
de Rechazo Social

Puntuaciones medias en
el factor Etico-Moral

Puntuacion baja en el
factor Etico Moral

Dificultades
Visoespaciales
Dificultades Visuales

Un bajo porcentaje en el
factor Familiar

Dificultades Visuales
Dificultad Visoespacial

Autoconcepto

138

146

108

128

120

103

116

Autoestima

87

97

85

97

99

77

90
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Ndmero Sexo
de caso
13 Masculino
14 Masculino
15 Femenino

Edad

10

8

Diagnostico

Sindrome de
Marfan

Sindrome de
Pfeiffer

Sindrome de Turner

Descripcién

 Dismorfia facial con macrocefalia
relativa, cuello corto, insercion
baja de los pabellones auditivos,
epicantus, puente nasal
deprimido, raiz nasal corta,
macroglosia, anomalias en la
posicion de los pies, dedos
hiperextensibles, desviaciéon
cubital de las manos, aumento del
diametro anteroposterior del térax,
hernias y talla baja.

« Alteraciones cardiacas, cerebrales
y oculares.

El sindrome de Marfan es una
alteracion genética en la que
afecta:

Sistema esquelético
Cardiovascular y pulmonar,
Afectar la piel y sus tegumentos

El Sindrome de Pfeiffer es un
sindrome autosémico dominante,
en el que se presentan:
Dismorfologia craneofacial o
apariencia craneofacial anormal
Tipo 2: consiste en una deformidad
trilobulada del craneo (craneo en
trébol), anomalias en dedos de
manos Y pies, retraso del desarrollo
y complicaciones neuroldgicos.

El sindrome de Turner es una
entidad compleja que resulta de la

Areas afectadas Autoconcepto

Presento puntuacién
media en el factor Social

Dificultades en el 146

Lenguaje

Puntuacion media en
Factor Social

Dificultad Visoespacial 131

*Mencionaba una mala
relacion con su padre
(Padres separados) y
hermano menor.

“Mi papa casi no esta
conmigo” y “Mi hermano
me quita todos los
juguetes”.

Dificultades Visuales 89
Baja Autoestima

Autoestima

105

97

60
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Numero Sexo Edad Descripcién

de caso

Diagnostico

ausencia total o parcial de un

segundo cromosoma X, en el que

se destacan

* Talla baja.

» Rasgos faciales como frente
amplia, fisuras palpebrales
antimongoloides, ptosis palpebral,
paladar alto, micrognatia,
multiples neveos. Pavellones
auriculares prominentes.

* Problemas opticos y
oftalmolégicos

* Infantilismo sexual, evidente en la
adolescencia. Asi mismo
presentan amenorrea primaria y
esterilidad.

« El desarrollo intelectual por lo
regular suele ser normal.

16 Femenino 11 Sindrome de Turner

17 Femenino 12 Sindrome de Turner

18 Femenino 12 Sindrome de Turner

Areas afectadas Autoconcepto Autoestima

Bajo porcentaje en los
factores Social y Fisico.

*Mencionaba una mala
relacion con hermanos
mayores.

“Me molestan mucho y
me pegan”.

Dificultades Visuales 125 85
Puntuacion media en el

factor Fisico.

Problemas visuales 134 79
Pobre atencion

Bajas calificaciones “No

me gusta la escuela”

“Intento concentrarme,

pero no lo consigo”

*Mencionaba una mala
relacion con el padre.
“Me grita mucho”

Dificultades Visuales 93 59
Baja Autoestima

Puntuaciones bajas en

los factores de Social y

Fisico.

**Nadie me quiere”, “Mi
familia no me entiende y
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Ndmero
de caso

19

Sexo

Femenino

Edad

17

Diagnostico

Sindrome de Turner

Descripcién

Areas afectadas Autoconcepto

ni le gusta lo mismo que
ami”.

Problemas motores 96
Dificultad Visoespacial

Dificultades Visuales

Poca atencion

Bajas calificaciones

Puntuacion baja en
factor Fisico y Etico
Moral.

**No me gusta la
escuela” “me molestan
mucho”, “mi familia no

me hace caso”’

Autoestima

82
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Propuesta de programa de intervencion
“Reconociendo mis habilidades y fortalezas”

A partir de la evaluacién en la que se observé cierta dificultad en las areas social,
fisica y de rechazo social se desarroll6 una propuesta de intervencion con el objetivo
de fortalecer la autoestima y autoconcepto. La mayoria de las actividades se
sustentan en el trabajo de Feldman (2006) y Montoya y Sol (2001) enfocado en

fortalecer la autoestima y autoconcepto en nifios.

La propuesta de intervencién se enfoco en la poblacion de 8 a 12 afos,

aunque algunas de las actividades pueden dirigirse también a adolescentes.

Dirigido:
Niflos(as) de 8 a 12 afios con alteraciones fisicas por desérdenes genéticos.

En el caso de utilizar este programa para adolescentes, las actividades
sugeridas son: “El nifio de cabello blanco”, “La cebolla” o “El verdadero valor del
anillo”, asi como la actividad de autobiografia.

Objetivo general:

Propiciar el desarrollo de la autoestima y autoconcepto en los nifios y adolescentes,

mediante el reconocimiento de habilidades y fortalezas que poseen.

Duracién:

6 sesiones de 45 — 60 minutos.

Escenario:

Centro Médico Nacional “20 de Noviembre”, Instituto de Seguridad y Servicios
Sociales de los Trabajadores del Estado.
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Recursos humanos:

Psicdloga Clinica con experiencia en manejo de grupos y el trabajo con nifios.

Instrumentos de evaluacion:
Evaluacion de Autoestima para Nifios y Adolescentes (Anexo 1).

Escala de Autoconcepto Escolar (Anexo 2).

Material:

e Hojas blancas y de colores.

e Lapiz
e Pluma.
e Folders

e Plumones

o Sillas.

o Tijeras

e Engrapadora

e Perforadora.

e Listones

e Diurex

e Lapiz adhesivo

e Clips

e Hojas de cartulina

e Recortes de revistas.

e Lectura de:
o Cuento de la cebolla (anexo)
o El verdadero valor del anillo (anexo).
o El nifio de cabello blanco (anexo)

e Diploma personalizado para los participantes (anexo)



Procedimiento:

El presente programa se enfocd en los pacientes del servicio de Genética
que tenian un diagndstico clinico de desérdenes genéticos. A continuacion, se

detalla el procedimiento para su implementacion:

1. La promocion del programa se realizara mediante el servicio de Psicologia

de Enlace.

La seleccion de participantes se establece a partir de la observacion de
pacientes y evaluacion de Autoestima y Autoconcepto en la que obtengan valores
bajos, esto con el fin de proporcionarle al paciente las herramientas necesarias para

enfrentar su entorno social, emocional y psicolégico.

2. Se hace la invitacion a los participantes, previa autorizacion de los padres y
bajo la firma de un consentimiento informado.

3. Las sesiones poseen una duracion entre 45 minutos y una hora, una vez por
semana.

4. En total son siete semanas de duracion del programa.

Las actividades y cartas descriptivas asociadas a la implementacion del

programa de intervencidn se presentan en las siguientes paginas.
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Cartas Descriptivas.

“Reconociendo mis habilidades y fortalezas”

Sesion 1

Objetivo general

Motivar el desarrollo de la autoestima y autoconcepto en los nifios y adolescentes.

Objetivo: Presentar el programa de intervencién a los participantes.

Evaluar la autoestima y el
autoconcepto del nifio(a), a
través de pruebas
especificas.

Instrumento de evaluacién
de Autoestima
Instrumento de evaluacion
de autoconcepto

Lapiz

Lapices de colores.

Reconocer las habilidades y fortalezas que tienen.

Se le dara los instrumentos de
Evaluacion de Autoestima en nifios y
adolescentes (Anexo 1) y la Escala de
Autoconcepto Escolar (Anexo 2).

Se le explicara que no existe
respuesta correcta, asi como que no
€s un examen y que debe responder
lo mas honestamente posible.

Asi como que debe leer
correctamente cada reactivo y si tiene
dudas puede preguntar.

Explicar la forma de trabajo
al nifio.

Se explicara al nifio que se realizaran
actividades que le permitiran
desarrollar su autoestima y
autoconcepto.

Se aclararan dudas de la forma de
trabajo.

5 min.
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Realizar su propia carpeta
de actividades

Folder tamano oficio
Engrapadora

Cinta de colores
Colores

Plumones

Se le explicara que realizara su propia
carpeta de actividades, en donde
guarda todas las actividades que
realice durante la intervencion.

Se le brindaran los materiales para
que realice su Carpeta personalizada,
con su nombre y decoraciones.

(Si no la concluye se deja la opcién
de realizarlo en casa y lo entrega en
la proxima consulta).

10 min.

88



Sesién 2

Objetivo: Definir los conceptos de Autoestima y autoconcepto de forma clara.

Conocer lo que el nifio sabe
de la autoestima y
autoconcepto.

Cuestionario Autoestima y
Autoconcepto
Lapiz

“¢,Como es mi autoestima y
autoconcepto?”

Se le pide al nifio que conteste lo
que sabe y si no sabe que es que
indique lo que considera que es.
(Anexo 5)

Posteriormente se revisa las
respuestas que dio y se le explica
lo que es cada uno de los términos
de manera clara y acorde a su
edad. De manera conjunta se
realiza una definicién de ambos
términos y se anota en la hoja,
explicandole que al concluir con la
intervencion se volvera a trabajar
con las definiciones y veremos si lo
que se puso es lo correcto o se
realizaron cambios en la definicion.

20 min.

Reconocer los aspectos
positivos del nifio.

Hoja de papel amarillo
Tijeras

Crayolas

Perforadora

Hilo

Clips

Patrén o molde de estrella

“Superestrella”
Hacer una estrella para cada nifio.
(Anexo 6)
Hay que explicar que todos poseen
caracteristicas Unicas y especiales:
Algo que hacemos bien, algo con
lo que disfrutamos o algo sobre
nuestros cuerpos. Dejar que los
nifos compartan lo que consideran
sus caracteristicas especiales.
Se les pedira que dibujen su
fotografia en el centro de la
estrella; luego hacer que dicten sus
caracteristicas especiales o

15 min.
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escribirlas en las puntas de la
estrella.

Reforzarle que todo lo que él puso
son caracteristicas especiales que
lo hacen unico y especial
(Feldman, 2006:19).

Identificar y describir sus
caracteristicas personales
en la elaboracion de este
libro.

Las hojas del libro
Crayolas

Lapices

Tijeras
Engrapadora

“Un pequeno libro sobre mi”

Dar al nifio la hoja del libro (Anexo
7)

Cortar las paginas por las lineas de
puntos y ordenarlas. Realiza los
dibujos correspondientes y los
complementos como
descripciones, etcétera. Completar
las frases. (Feldman, 2006, p. 68)

15 min
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Sesion 3

Objetivo: Describir y reconocer las caracteristicas fisicas que tienen los nifios y qué es lo que los hace especiales.

autoconocimiento de su
cuerpo.

Colores o crayolas
Plumones

sea nifio/a (Anexo 10)

Hablar sobre como el cuerpo de cada
uno es semejante y como los cuerpos
son diferentes.

Escribir en sus cuerpos palabras que
los describan a ellos mismos (Feldman,
2006, p. 59).

Identificar caracteristicas | ¢ Cartulina tamafio carta “Se busca” 15 min.
y cualidades personales | e« Crayolas o plumones
que los hacen unicos. e Escalaoregla Preguntar a los nifios si han visto antes

un cartel de “Se busca”. Explicarle que

van a hacer uno suyo por “ser buenos”

Cada nifio dibuja su fotografia en una

hoja y escribir su nombre y pintar su

color de pelo y ojos. (Anexo 8)

Describir sus dimensiones (peso,

estatura) anteriormente solicitadas de

tarea.

Permitir que escriban que les gusta y

que no les gusta en la parte de abajo

(Feldman, 2006, p. 18).
Favorecer la propia e Hojas blancas Se le pedira escribir su biografia, en el | 20 min.
percepcion, atreves del e Lapiz gue mencione su nombre, edad, fecha
analisis d las de nacimiento, sus padres y hermanos,
circunstancias, factores y su enfermedad, lo que mas les gusta
acontecimientos de su hacer, sus objetos mas valiosos, lo que
propia historia. le gusta hacer en su tiempo libre, lo

que mas le gusta de él..., sus

cualidades..., etc. (Anexo 9)
Desarrollar el ¢ Hojas con siluetas Pintar la silueta que le correspondaya | 20 min.
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Sesién 4

Objetivo: Reconocer que las diferencias los hacen especiales.

Actividad Objetivo especifico Material Procedimiento Tiempo
Reflexionar sobre las | ¢ Cuento “Cuento” 20 min.
diferencias de cada Leer el cuento “El nifio del cabello
uno y lo que los hace blanco” (Anexo 10) en voz alta y de
Reflexién especiales forma interactiva con el paciente.
Al concluir se le pregunta qué opina de
la historia y si estd de acuerdo con el
final.
El cuento puede ser cambiado por “El
verdadero valor del anillo” o el cuento de
“la cebolla”, tomando en cuenta la edad
del paciente. (Anexos 14 -15)
Fomentar el desarrollo | ¢ Caja con tapa “Espejo magico” 10 min.
del Auto concepto por | ¢ Cinta
medio de la | « Espejo pequefio Pegar el espejo en el fondo de la caja.
Identificacion. identificacion de ellos | ¢  Pegamento Poner la tapa y pasar cinta alrededor de
mismos. la caja.
Decirle al nifio que la cosa mas
maravillosa del mundo esta dentro de la
caja. Dejar que adivinen que puede ser.
Desatar la caja y pasarla al nifio para
que pueda mirarla.
Texto (Anexo 11)
Preguntar porque son la cosa mas
maravillosa del mundo. Reflexionar
(Feldman, 2006, p.17).
Exponer lo que los e Dibujos de los ninos “El retrato perfecto” 15 min
Aumentar el hace sentir Unicos y e Hojas blancas Se le pedira realizar dibujo de él
autoconcepto realzar su e Tijeras mismo. Escribir una frase sobre una
autoconcepto e Crayolas cualidad especial que tiene cada nifio
e Plumones debajo de su dibujo.

Exponer que es lo que representa el
dibujo (Feldman, 2006, p.25).
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Sesion 5

Objetivo: Reconocer la importancia de la familia y amigos en su bienestar.

Actividad

Objetivo especifico

Material

Procedimiento

Tiempo

Cuento de las redes de
apoyo.

Darse cuenta de que
son personas muy
importantes a medida
que reconocen a los
familiares que los
quieren y apoyan.

Formato del cuento (Anexo
13)

Crayolas

Lapices

“Familia PMI (Persona muy
importante)”

Elaboracién del libro:

e Hoja de papel. Doblar el papel por
la mitad, o en cuatro.

e Con engrapadora pegar el libro.

Pedir a los nifios que digan maneras en

que sus familias les hacen sentirse muy

importantes.

Describir en las hojas de manera corta

lo anteriormente mencionado y realizar

un dibujo.

Leer las paginas de su libro, y realizar

comentarios de su familia y lo descrito

ahi.

(Feldman, 2006, p.35; Anexo 12)

15 min.

Reconocer las
percepciones que tiene
los demas de nosotros.

Hoja con caracteristicas,
habilidades, etc. Realizada
por los padres y amigos.

“Como me ven los demas”

En la quinta sesion se le dejara de
tarea que le pida a sus padres y
amigos si es posible, le escriban en
una hoja una descripcién de cémo es
€él, solo la pueden responder los padres
y amigos y el nifio no debe ver lo que
escribieron.

En la sesién se leera lo que le pusieron
y se le preguntara ;,Como se siente
con lo que le pusieron en la hoja?,

¢ Qué piensa de eso?

Se reflexionara sobre lo que los demas
perciben de él.

15 min.

Retroalimentacion

Exponer lo que los
hace sentir Unicos, con

Dibujos de los nifios
Hojas blancas

“El retrato perfecto 2”

15 min
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todas las actividades
anteriores

Tijeras
Crayolas
Plumones

Se sacara de su carpeta el dibujo de el
“retrato perfecto” los cuales incluyen
frases, a partir de la misma se
completara con lo obtenido en las
actividades anteriores de “Familia PMI”
y “Como me ven los demas”. Juntar las
paginas para hacer un libro.

Exponer que es lo que representa el
dibujo. (Feldman, 2006, p.25)
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Sesion 6

Objetivo: realizar el cierre de la sesion, observando los aprendizajes del nifio durante el programa.

reconocimiento por su
esfuerzo y trabajo.

(Anexo 13), en el que se le reconocera
su gran trabajo y explicando que esto es
por todos los aspectos de su vida.

Generar conclusiones | ¢ Hoja blanca “Soy especial porque ..." 15 min.
sobre el reconocimiento Lapiz, colores, plumones. Analizar las sesiones anteriores en la
de las diferencias fisicas que se discutieron que todas las
y por qué lo hacen personas somos diferentes y que por eso
especial somos especiales.
Posteriormente en una hoja el nifio
escribira o dibujara, porque es
especial...
Evaluar la autoestima y e Instrumentos: Se le dara los instrumentos: Evaluacién | 30 min.
el autoconcepto del nifio Evaluacion de Autoestima en | de Autoestima en nifios y adolescente y
(a), a través de pruebas nifios y adolescentes (Anexo Escala de Autoconcepto Escolar, en
especificas. 1) donde se le vuelve a explicar que no
e Escala de Autoconcepto existe respuesta correcta, asi como que
escolar. (Anexo 2) no es un examen y que debe responder
o Lapiz lo mas honestamente posible.
Asi como que lee correctamente cada
reactivo y si tiene dudas puede
preguntar.
Brindarle un e Diploma personalizado Se le dara un Diploma personalizado 5 min.
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Capitulo 7. Discusiéon y Conclusiones

El propdsito de la investigacidn del presente estudio fue generar un programa de
intervencion para promover la autoestima y autoconcepto a partir de su evaluacion
en los nifos y adolescentes con desordenes genéticos. Con base a lo anterior, se
puede rechazar rechaza la hipétesis de trabajo planteada en el estudio, la cual
planteaba que los pacientes con desordenes genéticos presentan bajos niveles de
autoestima y autoconcepto, debido a que en la muestra participante en las pruebas
utilizadas no se obtuvieron datos significativos que indiquen que presentan bajos
niveles de autoestima y autoconcepto. Por lo que fue necesario hacer una
adaptacién del programa a partir de las menores puntuaciones obtenidas en las

escalas aplicadas.

Existen pocos estudios que traten acerca de la autoestima y el autoconcepto
en niflos con desordenes genéticos raros, como los analizados en el marco tedrico
del presente documento, esto se debe a la poca prevalencia de los mismos, a
diferencia de sindromes como el Down, en los que la existencia de estudios y
métodos de intervencién es mayor. Con respecto a lo anterior, la mayor parte de los
estudios son acerca de las caracteristicas biolégicas de los desdrdenes genéticos,

dejando de lado los factores psicoldgicos y sociales, que influyen en ellos.

El autoconcepto definido como la evaluacion de si mismo, en diversas areas
de la vida, como la escuela, el aspecto fisico o en deportes (Santrock, 2010)
depende en gran medida de la percepcion que el individuo tiene acerca de la
evaluacion que hacen otras personas hacia él (Scherwod, 1965, en Ofate, 1989).
Estas percepciones se realizan a partir de lo que perciben de su entorno como su
interaccién con la familia y compafieros a partir de opiniones, reacciones no

verbales y asi forman juicios (Harter, 1998, en Woolfolk, 2006).

Tal y como senala que Rojas (en Guizar-Vazquez, 2001), la socializacion de
nifios con desordenes genéticos en ocasiones es complicada debido a que, en

algunos de ellos, las caracteristicas fisicas que acompafian al desorden son notorias
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tales como: baja estatura, dismorfias faciales o dificultades motrices, por lo que en
muchas ocasiones los nifios de la misma edad tienden a ser crueles en el trato con
sus companeros, ya sea poniendo apodos, lo que genera falla en el desarrollo de la

madurez emocional.

A diferencia a lo descrito por Rojas (en Guizar-Vazquez, 2001), los resultados
encontrados en esta investigacion mostraron que solo el 10.53% (2 participantes)
obtuvieron puntuaciones por debajo de la media tedrica. Sin embargo, las
puntuaciones del resto se encuentran por debajo de la media, indicando que, si
presentan dificultades, aunque, sin embargo, éstas no se encuentran presentes en
todas las areas de su desarrollo. Asimismo, el 42.11% contaron con puntuaciones
medias, indicando que presentan en algunas areas dificultades en el autoconcepto.
Como se menciond, el autoconcepto es la evaluacion que se realiza a partir de la

creencia respecto a lo que los demas opinan de uno mismo.

Esta percepcion se va realizando a partir de las experiencias que el nifio va
desarrollando a partir de su contacto con la sociedad, Rojas (2000, Guizar-Vazquez,
2001) describe que existe una vinculacion entre la salud fisica y la enfermedad con
el autoconcepto, porque si este se encuentra disminuido, existira una relacién entre
la ansiedad y la tension. Aunque en los instrumentos seleccionados no se evalua
relacion (autoconcepto-ansiedad-tension) esta parte, en la entrevista cara a cara fue

clara la manifestacion de la ansiedad y algunos indicadores de bajo autoconcepto.

La escala de Autoconcepto Escolar (como se menciond) se divide en 6
factores, en cuanto al factor ético-moral, en el que el 10.53% de los pacientes
obtuvieron puntuaciones por debajo de la media tedrica por lo que se considerd que
presentaron dificultades, en la realizacion de una valoracién de sus cualidades o
defectos, asi como dificultad al evaluar sus metas y alternativas con base en normas

y valores morales.

En el factor familiar solo el 5.26% de la muestra obtuvo una puntuacion media
baja y el 52.63% obtuvieron puntuaciones medias, como Ramirez (1998) menciona
el factor familiar estd encargado de las percepciones que los niflos tienen en

relacion con el papel que juegan en la familia y las relaciones que mantienen con

97



ellos, esto indica que mas del 50% de los participantes perciben ciertas dificultades
en el rol en la familia y en las relaciones con los mismos. Boman, et. al. (1998)
mencionan que las personas con mayores dificultades sociales como en el
Sindrome de Turner, tienden a ser mas dependientes de la familia, dando una mayor
fuerza a las opiniones que ellos tienen de ellas, asi que cuando existen problemas
dentro de la dinamica familiar, suelen afectar en mayor medida, en comparacion a

las que tiene buenas relaciones sociales.

Swillen, et. al. (1993) encontraron que las nifias con Sindrome de Turner, a
partir del inicio de la adolescencia muestran un mayor retraimiento, caracterizando
pocas relaciones sociales, asi como pocas actividades en grupo. Asi mismo un
estudio realizado por McCauley et al. (1995) en la que realizaron una comparacion
entre nifias con sindrome de Turner y nifias sin alteracion genética en las edades
de 13 a 18 anos, encontraron que el grupo con el sindrome presentd mayores
dificultades a la hora de relacionarse con otras personas. Esto se confirma con los
resultados encontrados en el factor social, en el que 26.32% de los participantes
obtuvieron puntuaciones por debajo del punto de corte y el 26.32% puntuaciones

medias.

Suzigan, et. al. (2004), mencionaron una serie de estudios en los que
encontraron relacion entre la autoestima y autoconcepto con el Sindrome de Turner.
McCauley, et. al. (1995) sefal6 que las pacientes con Sindrome de Turner, entrando
en la adolescencia presentan una baja autoestima en comparacion con otras mas
joévenes. Relacionandolo con los resultados encontrados, en esta investigacion, la
mayor parte de la muestra cuenta con valores por encima de la media tedrica,
confirmando lo encontrado en la que los nifnos/as con edades menores a los 12 no

presentan indicadores de baja autoestima.

En conclusion, a pesar de no obtener datos significativos en cuanto a la baja
autoestima y autoconcepto, se observd que los pacientes adolescentes presentan
inicios de una disminucién de la autoestima y autoconcepto, por lo que la promocion
de estos en edades tempranas podria beneficiarlos para las futuras etapas de vida.

Los resultados generales reflejaron que tanto en la autoestima y el autoconcepto,
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dos pacientes se mostraron por debajo de la media, estas fueron dos nifias de 8 y

12 afos respectivamente con Sindrome de Turner.

Con respecto a la Autoestima general, en la que se observo que el 10.53%
de los participantes indicaron mayores dificultades, esta es de acuerdo con las
cualidades y valoraciones que realiza el sujeto segun la experiencia y si es positiva
o negativa. Complementando lo anterior, aunque no se reporte de forma estadistica,
cualitativamente se observa la presencia de elementos de baja autoestima,
confirmandolo con lo expresado por uno de los participantes en el que menciona no
ser lo suficientemente bueno en la escuela y de tener miedo a equivocarse a la hora
de participar, por lo que aun teniendo la respuesta a alguna pregunta que el profesor
realizaba, este no alzaba la mano ya que tenia miedo a que los demas se rieran de

s

él.

En cuanto al Autoconcepto general, solo se observé que el 10.53% de los
participantes indican dificultades de forma general, asi como en las areas con
mayores dificultades obtenidas en las pruebas son las de indole familiar, social y
rechazo social, mostrando que son los factores con mayor necesidad de atencion,
por lo que el programa de intervencion fue enfocado a estas areas de manera

principal, asi como en autoestima general.

En el factor escolar los resultados indicaron que el 36.84% de los
participantes obtuvieron puntuaciones medias indicando que, a pesar de no
presentar grandes dificultades, estos no se encuentran totalmente conformes, al
momento de referirse a si mismos en cuanto a sus habilidades académicas
(Ramirez, 1998).

Ramirez (1998) menciona que el rechazo social no solo es la comparacion
social que se utiliza para evaluarse, sino que la complementa con base a
experiencias pasadas, en los resultados obtenidos se observé que el 21.05% de la
muestra presentd puntuaciones bajas, a partir de una interiorizacién que se realizé
de las experiencias pasadas principalmente negativas generando un bajo

autoconcepto en esta area.
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El factor fisico implica las ideas referidas a las concepciones vy juicios que el
individuo tiene con respecto a sus rasgos corporeos y sus habilidades fisicas,
(Ramirez, 1998), los resultados indican que 15.79% presentan mayores dificultades

en la adecuada percepcion de los aspectos fisicos.

Asi mismo en cuanto a las observaciones clinicas realizadas a los
participantes, se puede mencionar que presentan dificultades en cuanto a las areas
familiar y social, al no sentirse parte importante de su entorno, teniendo ideas falsas

que le generan.

Es importante continuar con el trabajo del psicologo clinico en el sector salud,
con el fin de beneficiar a los pacientes mejorando la calidad de vida, mediante un

trabajo conjunto con médicos y familiares.

Sugerencias y limitaciones

Limitaciones

El Centro Médico Nacional (CMN) “20 de Noviembre”, cuenta con un sistema
de hospitalizacion y de Consulta Externa, en ambas se encuentra el servicio de
psicologia pediatrica de enlace el cual esta regido por el sistema del Centro, en
cuanto a Consulta Externa que fue donde se realizé la investigacion, debido a que
tiene establecido un cierto numero de citas por pacientes lo cual fue una de las

limitaciones para poder pilotear el estudio y observar la efectividad de este.

El horario es otra limitacién, ya que los nifios debian acudir a la consulta en
un horario matutino el cual es el asignado por el hospital, por lo que los nifios para
acudir a la consulta debian faltar a clases por lo que no acudian a todas sus citas.

La opinidn del trabajo del psicologo por parte de los padres es otro factor
importante, ya que la participacion de los padres es fundamental al ser ellos los que
llevan a sus hijos a la consulta, por lo que la idea errénea del trabajo del psicélogo

es que solo tratan con “locos”, interfiri6 en algunas ocasiones en que los padres
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refirieron en la entrevista, por lo que se mostraron pocos participativos en la
importancia de las citas o inclusive a pesar de sacar una cita éstos decidieron no

acudir a la consulta.

Al no contar con un instrumento que mida la autoestima y autoconcepto en
los nifios con sindromes genéticos sin discapacidad intelectual y mexicanos, generé
que se buscaran los mas proximos a las caracteristicas buscadas, sin embargo, es
posible que esto haya interferido en los resultados al no tomarse en cuenta los

aspectos como la salud de los participantes.

Sugerencias

Capacitar a los padres a la realidad a la que se enfrentan, brindando un espacio
adecuado en donde se puedan expresar, orientar y observar que no son los unicos
que viven estas dificultades. Debido a que son una parte fundamental en el
desarrollo de sus hijos, el cual no es un proceso sencillo, que genera dudas y
preocupaciones respecto al propio desarrollo y a si a esto se le afiade el que
presenten un desorden genético como en el presente estudio, genera en ellos una
serie de emociones las consecuencias asociadas al padecimiento. Es comun que
se manifiesten conductas como sobreproteccion, falsas expectativas, ansiedad,

estrés, que repercuten en la adecuada crianza de sus hijos.

Difundir el campo de accion del psicologo clinico, en el sector salud, en el
que no solo se especialice en aplicar valoraciones psicolédgicas o de desarrollo, sino
que también se dé importancia a la labor del psicélogo en el que puede dar talleres,
conferencias, grupos de apoyo e intervenciones, esto en beneficio de los pacientes
y sus familias, de esta forma logara cambiar la errénea perspectiva que se tiene de

la labor de este.

Para futuras investigaciones se sugiere la creacion de un instrumento que
evalué la autoestima o autoconcepto en pacientes con desordenes genéticos sin

que estos presenten una discapacidad intelectual.
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ANEXOS



Anexo 1. EVALUACION DE AUTOESTIMA PARA NINOS Y ADOLESCENTES
Nombre:

Edad:

Fecha:

Las siguientes afirmaciones son para ayudarnos a comprender codmo se
sienten los nifios y jévenes de tu edad con respecto a diferentes cosas. No hay
respuestas buenas o malas. Solamente tu conoces tus verdaderos sentimientos.
Es importante que contestes de acuerdo con como tu sientas y no como otros
piensan que deberias sentir.

Para contestar coloca una X en el espacio correspondiente de acuerdo a las
siguientes escalas.

La mitad de las

Siempre Usualmente Rara vez
veces.

Me gusta como
soy.

Me siento bien
cuando estoy
con mi familia.

Estoy orgulloso
(a) del trabajo
que hago en la
escuela.

Soy feliz de ser
como yo.

Tengo una de las
mejores familias
del mundo.

Estoy
orgulloso(a) de
mi.

Soy un(a)
buen(a)
amigo(a).

Me gusta la
forma como me
veo.

Hago enojar a
mis padres.
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La mitad de las

Siempre Usualmente Rara vez
veces.

10.

Si me enojo con
un(a) amigo(a)
lo(a) insulto.

11.

Soy muy lento(a)
para realizar mi
trabajo escolar.

12,

Soy un(a)
tonto(a) para
realizar los
trabajos
escolares.

13.

Soy malo(a) para
muchas cosas.

14.

Me enojo cundo
mis padres no
me dejan hacer
lo que quiero.

15.

Le echo la culpa
a otros de lo que
hago.

16.

Me gustaria ser
otra persona.

17.

Siento ganas de
irme a mi casa.

18.

Tengo una mala
opinién de mi
mismo(a).

19.

Mi familia esta
decepcionada de
mi.

20.

Me siento
fracasado(a).

21.

Pienso que mis
padres serian
felices si yo
fuera diferente.
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Anexo 2. Escala de Autoconcepto Escolar (EDAE)

Nombre: Fecha:

Edad:

Instrucciones: En las siguientes hojas encontraras preguntas que se refieren a cdmo te sientes o te ves a ti mismo(a).
Se te pregunta como ves tu cuerpo y de tu forma de ser con tus familiares, con tus amigos y como te sientes en la
escuela.

Lo que tienes que hacer es leer muy bien cada pregunta, después colorea la parte del termdmetro que indique que tanto
te has sentido asi.

Lo haras de la siguiente forma:

SI NUNCA lo ERES o NUNCA lo SIENTES colorea la ruedita del termdémetro:

Sl lo ERES o lo SIENTES POCAS VECES colorea desde la ruedita hasta el primer cuadrito:

Silo ERES o lo SIENTES REGULARMENTE colorea desde la ruedita hasta el segundo cuadrito:

Silo ERES o lo SIENTES MUCHAS VECES llena desde la ruedita hasta el tercer cuadrito del termémetro:

Finalmente, Silo ERES o lo SIENTES SIEMPRE colorea todo el termémetro:

QOeE

No hay respuestas buenas o malas. Gracias por tu cooperacion.

1. Soy un(a) alumno(a) cumplido(a).

] ]
2. Aprendo con facilidad. CI | | | j
C ]

3. Soy un(a) nifno(a) bueno(a).
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7.

8.

9.

Cumplo con mis tareas, aunque no me ordenen.

Soy listo(a) en la escuela.

Soy bueno(a) para las matematicas.

Mi forma de ser con mi familia es mala.

Soy un(a) nifo(a) malo(a).

Soy el (Ia) mas burro(a) de mi salén.

10.Soy flojo(a) en la escuela.

11.Soy un fracaso.

12.Me cuesta trabajo resolver mis problemas.

13.Me siento bien cuando hago trampa.

14.Soy egoista.

15.Soy un(a) nifio(a) mentiroso(a).

16.Soy un(a) buen(a) hijo(a).

17.Soy un(a) nifio(a) obediente.

RO

U U OV U U O N A Y O
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18.Soy un(a) hijo(a) rezongdn(a).
19. Facilmente me doy por vencido(a).

20.Deseo ser otra persona.

21.Me siento bien estando con otra familia diferente a la
mia.

22.Mis compaieros aprenden mas que Yyo.
23.Me siento incomprendido(a) en mi familia.
24.Me gusta estar arreglado(a).

25.Me gustan mis ojos.

26.Soy gordo(a).

27.Siento que soy bajo(a) de estatura.

28.Siento que soy mas desagradable que mis
hermanos.

29.Me da pena hablar en publico.
30.Me siento menos abusado(a) que mis amigos(as).

31.Me siento desanimado(a) en la escuela.

JuUuuUuuUuuuyuuuyuyuuyuuuy

A
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Anexo 3. Carta de consentimiento informado
CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE NOVIEMBRE” \Ij
|.S.S.S.T.E.

PSICOLOGIA DE ENLACE

CARTA DE CONSENTIMIENTO BAJO INFORMACION

México D. F. a de de

Por la presente y de acuerdo al Articulo 52 de la Ley General de Salud y al Articulo 81 del
reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Prestacion de Servicios de Atencién
Médica autorizo al personal de Psicologia de Enlace del C. M. N. “20 DE NOVIEMBRE”
para que se realice a mi familiar y/o representado los ESTUDIOS (Psicoldgicos) asi como
los TRATAMIENTOS (Psicologicos) convenientes al caso médico, asi mismo para, en caso
de ser necesario; en el conocimiento de que los procedimientos citados sefialan efectos
secundarios de los cuales se me ha informado ampliamente como también se me informo
en relacion al padecimiento, tratamiento y todo lo necesario en referencia al caso de mi
familiar y/o representado.

Nombre del paciente:

Edad: Residencia: Registro:
Nombre del responsable legal:
Parentesco: Teléfono:

Firma del responsable legal

Investigador Testigo

Responsable de la Investigacion:
Stephania Atquetzali Zuhiga Contreras

Vo.Bo. Psic. Clinica Susana Guadalupe Ramirez Sibaja
Responsable del Servicio de Psicologia de Enlace.
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Anexo 4. Autoestimay Autoconcepto

Nombre:
Edad: Fecha:

¢, Qué es la autoestima? Y 4 Como es mi autoestima?

¢ Qué es el autoconcepto? Y ; Como es?
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Nombre:
Edad: Fecha:

Mis nuevas definiciones

Autoestima

Autoconcepto
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Anexo 5

“SUPERESTRELLA”
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Anexo 6

Por

Todo sobre mi

1

Este soy yo.
Tengo

anos

Esta es mi familia.

Esta es mi casa
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Esta es mi mascota
(o lo que me gustaria tener como mascota)

Estos son mis amigos

Cosas que me gustan

Yo soy especial porque
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SE BUSCAA...

POR
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Anexo 8

QUIEN SOY...

Realiza una biografia, en el que menciones tu nombre, edad, fecha de
nacimiento, tus padres y hermanos, tu enfermedad, lo que mas te gusta hacer,
tus objetos més valiosos, lo que haces en tu tiempo libre, lo que mas te gusta
ylo que note gustadeti, tus cualidades, lo que més trabajo te cuesta, etcétera.
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Anexo 9 (1)

“SILUETA NINO”
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Anexo 9 (2)

“SILUETA NINA”
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Anexo 10

“El nifo del cabello blanco”

Habia una vez, un chico que tenia el pelo color blanco, pero blanco-blanquisimo, como la
nieve, como la crema, como el algodén. Nacid un dia de sol brillante. Los papas estaban
tan contentos que no dejaban de sonreir, y a todos les comentaban emocionados, lo
hermoso que era su bebé.

Cuando salieron del sanatorio, los rayos de sol iluminaron la cabeza de Ezequiel, y la mama
le dijo al papa - Mira, parece un angelito - Si, es el bebé mas lindo, del mundo- contesto
radiante, el papa. Asi crecié Ezequiel, contento, querido y orgulloso de su pelo blanco,

blanquisimo.

Vivié en el campo hasta que tuvo 5 afios, alli se crio jugando con los animales, alimentando
a las gallinas y sus pollitos, hasta aprendié a andar en un caballito, que el papa le regalo,
especialmente para él, al que le puso de nombre Petiso, y se convirtid en su mejor amigo.
Una noche llena de estrellas, Ezequiel escuchd que los papas conversaban en la galeria
de la entrada de su casa.

Se acerco despacito porque los notd preocupados, al verlo los papas le dijeron que era muy
tarde y debia ir a dormir. Ezequiel queda tan intrigado, que se escondio detras de la puerta
para escuchar. jjjQué sorpresa se llevo!!! Los papas estaban hablando de mudarse,
¢mudarse? jSi! Ir a vivir a otra casa, nada mas ni nada menos que a la ciudad, y todo el
asunto era porque Ezequiel tenia que empezar a ir a la escuela, y por alli donde vivian no
habia ninguna cerca.

iQUE ALEGRIA! Conocer la ciudad tener nuevos amigos, eso si que parecia divertido. Asi
fue que juntaron sus cosas y se mudaron a una linda casita en la ciudad que quedaba muy
cerquita de una hermosa escuela con sus paredes pintadas con dibujos que habian hecho
los chicos junto con las maestras. Ezequiel estaba tan entusiasmado, que no podia
quedarse quieto.

Fue con su mama a comprar el guardapolvo y los utiles escolares, él eligié todos con la
marca de su cuadro favorito. Esa noche casi no pudo dormir, de tan entusiasmado que
estaba. Entonces llego el dia tan esperado, jel primer dia de clases! Ezequiel se levanté
muy temprano, contento y nervioso. Se lavo la cara, los dientes y se peiné su blanco-
blanquisimo pelo blanco.

Ese pelo que era su marca especial en la vida, ese pelo que su mama acariciaba todas las
noches antes de que se duerma, su hermoso pelo de nieve, como le decia su papa. Llegd
a la escuela junto con sus papas, lo besaron en la entrada, y Ezequiel, con paso decidido,
se acerco al patio a la fila de primer grado. Alli se empez6 a sentir raro, todos los chicos lo
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miraban, no sdlo los de su grado, de todas las filas los grandes, los chicos, y Ezequiel no
entendia por qué, queria que lo tragara la tierra.
De pronto un chico se acerco y le dijo

- Che, ¢ por qué tienes el pelo asi?

Ezequiel no contestd, no sabia qué decir, se preguntaba - 4 asi como, lindo como la nieve?.
- Ante su silencio todos lo miraron, algunos empezaron a reirse y otros a cargarlo, le

gritaban:
- jCabeza de crema, cabeza de papel, cabeza de azucar!

Ezequiel mird a su alrededor y de pronto, con espanto descubrié que no habia ningun chico
con el pelo blanco-blanquisimo como el suyo y parecia que esto les molestaba a los chicos
de la escuela. Lloré en silencio, como para adentro, ya no le gustaba la escuela, se sentia
triste y queria volver a casa.

La sefio los saludd uno a uno con un beso y los llevé hasta el aula de primer grado. El aula
era lindisima, estaba decorada con los nombres de todos los chicos, con dibujos, letras y
numeros. Pero Ezequiel estaba tan triste que no podia ver lo linda que era su aula, solo
queria llorar y salir corriendo.

Se sento6 solo, nadie quiso sentarse con él, porque todos pensaron que su color de pelo lo
hacia un chico raro. Maria Luz, la sefo, les dijo que iba a tomar lista, que a medida que los
nombrara fueran parandose al lado de su silla. Maria Luz comenzé - que se paren los altos-
los chicos desorientados se miraron — vamos, dijo la sefo, parense los altos- Los chicos se

pararon.

La sefio siguio diciendo, ahora los petisos, los de pelo color rojo, los que usan anteojos, los
que no usan anteojos, los morochos, los palidos, los que tengan aparatos, los de pelo
blanco, los de pelo marrdn, los que tengan dientes chiquitos, los de dientes grandes, los
que se portan bien, los que se portan mal, los simpaticos, los timidos, los charlatanes, los
calladitos y asi siguié con una lista interminable.

Los chicos no hacian mas que pararse, sentarse y volverse a parar, porque todos, todos,
todos, se sentian nombrados varias veces. Algunos eran bajitos, charlatanes, de pelo
amarillo y a veces se portaban mal. Otros eran calladitos, altos, de dientes chiquitos y
simpaticos. Todos tuvieron que levantarse tantas veces que quedaron agotados.

Pero faltaba lo ultimo. Maria Luz dijo — ahora que se paren, los que quieran divertirse, los
que quieran aprender, los que quieran hacerse amigos, los que quieran jugar, los que
quieran reirse- Se imaginan lo que paso, SllI! Se levantaron todos juntos, gritando yo, yo,
yo, yo, sefio. Entonces, Maria Luz dijo. - No importa las diferencias que tengamos, miremos
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que tenemos en comun para asi poder respetarnos y pasarlo bien todos juntos. Ezequiel
habia dejado de llorar. Otra vez se sentia contento y con ganas de estar en la escuela.

De pronto se acercé un chico y le pregunté si podia sentarse con él. Ezequiel le contesto
que si. De ahi en mas, lo que conozco de esta historia es que Ezequiel se hizo muchos,
muchos amigos, y otra cosa que me contaron, es que cuando habia que actuar de Papa
Noel, siempre lo elegian a él, lo que lo hacia sentirse muy, pero muy orgulloso de haber
nacido con ese pelo blanco- blanquisimo.

FIN
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Anexo 11

Texto “Espejo Magico”

Yo tengo diez dedos de las manos y yo tengo diez de los
pies

Yo tengo dos 0jos, una boca y una nariz
Ponlos todos juntos Qué ves tu?

Algo Maravilloso y ese soy yo.
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Anexo 12

1 2
Personas muy importantes
Por Este soy yo. )
Tengo anos
3 4
Esta es mi familia. En el parque
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En mi casa

En mi cumpleafos

Nos gusta

Mi familia es especial porque
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Anexo 13

POR NO TEMER A SER QUIEN ES. 1

* )
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Anexo 14

"El verdadero valor del anillo”
Erase una vez un joven que acudié a un sabio en busca de ayuda.

-Vengo, maestro, porque me siento tan poca cosa que no tengo ganas de hacer nada. Me
dicen que no sirvo, que no hago nada bien, que soy torpe y bastante tonto. ; Como puedo

mejorar? ¢ Qué puedo hacer para que me valoren mas?

El maestro, sin mirarlo, le dijo: «Cuanto lo siento, muchacho. No puedo ayudarte, ya que
debo resolver primero mi propio problema. Quiza después...». Y, haciendo una pausa,
agrego: «Si quisieras ayudarme tu a mi, yo podria resolver este tema con mas rapidez y

después tal vez te pueda ayudar».

-E... encantado, maestro -titubeé el joven, sintiendo que de nuevo era desvalorizado y sus

necesidades postergados.

-Bien -continud el maestro. Se quité un anillo que llevaba en el dedo mefique de la mano
izquierda y, dandoselo al muchacho, afiadié-: Toma el caballo que esta ahi fuera y cabalga
hasta el mercado. Debo vender este anillo porque tengo que pagar una deuda. Es necesario
que obtengas por él la mayor suma posible, y no aceptes menos de una moneda de oro.

Vete y regresa con esa moneda lo mas rapido que puedas.

El joven tomo el anillo y partié. Apenas llegdé al mercado, empezé a ofrecer el anillo a los
mercaderes, que lo miraban con algo de interés hasta que el joven decia lo que pedia por

él.

Cuando el muchacho mencionaba la moneda de oro, algunos reian, otros le giraban la cara
y tan s6lo un anciano fue lo bastante amable como para tomarse la molestia de explicarle
que una moneda de oro era demasiado valiosa como para entregarla a cambio de un anillo.
Con afan de ayudar, alguien le ofrecié una moneda de plata y un recipiente de cobre, pero

el joven tenia instrucciones de no aceptar menos de una moneda de oro y rechazé la oferta.

Después de ofrecer la joya a todas las personas que se cruzaron con él en el mercado, que

fueron mas de cien, y abatido por su fracaso, monté6 en su caballo y regreso.

Cuanto hubiera deseado el joven tener una moneda de oro para entregarsela al maestro y

liberarlo de su preocupacion, para poder recibir al fin su consejo y ayuda.

Entré en la habitacion.
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- Maestro -dijo-, lo siento. No es posible conseguir lo que me pides. Quizas hubiera podido
conseguir dos o tres monedas de plata, pero no creo que yo pueda engafiar a nadie

respecto del verdadero valor del anillo.

- Eso que has dicho es muy importante, joven amigo -contesté sonriente el maestro-.
Debemos conocer primero el verdadero valor del anillo. Vuelve a montar tu caballo y ve a
ver al joyero. ¢Quién mejor que €l puede saberlo? Dile que desearias vender el anillo y
preguntale cuanto te da por él. Pero no importa lo que te ofrezca: no se lo vendas. Vuelve

aqui con mi anillo.
El joven volvio a cabalgar.

El joyero examiné el anillo a la luz del candil, lo miré con su lupa, lo pesé y luego le dijo al

chico:

- Dile al maestro, muchacho, que, si lo quiere vender ya mismo, no puedo darle mas de

cincuenta y ocho monedas de oro por su anillo.
— ¢,Cincuenta y ocho monedas? -exclamo el joven.

— Si -replicé el joyero-. Yo sé que con tiempo podriamos obtener por él cerca de setenta

monedas, pero si la venta es urgente...
El joven corri6 emocionado a casa del maestro a contarle lo sucedido.

- Siéntate -dijo el maestro después de escucharlo-. Tu eres como ese anillo: una joya,
valiosa y unica. Y como tal, sélo puede evaluarte un verdadero experto. ¢ Por qué vas por

la vida pretendiendo que cualquiera descubra tu verdadero valor?

Y, diciendo esto, volvié a ponerse el anillo en el dedo mehnique de su mano izquierda.

Jorge Bucay
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Reflexion del cuento “El valor del anillo”

¢, Como se sentia el alumno antes de llegar con el maestro?

¢, Qué le pidié el maestro al alumno que hiciera?

¢ Qué le dijo al final del cuento?

¢, Cual es el mensaje del cuento?
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Anexo 15
EL CUENTO DE LA CEBOLLA

En un pais oriental, donde ocurren tantas cosas bellas y se suefia despierto, habia
un huerto que hacia las delicias de vecinos y extrafos.

Las cebollas son hortalizas muy apreciadas por el hombre a causa de las multiples
aplicaciones que tienen para hacer mas agradable la vida. Ellas, sencillas y
humildes, guardan el secreto en su corazon.

Las cebollas, acompafadas de otras hortalizas frondosas y frescas, crecian en el
huerto donde los arboles frutales, con sus frutos limpios y coloreados abrian el
apetito al mas austero penitente. Las plantas que crecian espontaneamente
tapizaban el huerto, al tiempo que conservaban su frescor. Los pajaros con sus
trinos ponian la nota clave para completar la armonia del huerto.

Inesperadamente empezaron a nacer cebollas especiales, cada una de un color, de
un brillo y de unas irradiaciones propias.

Ante tan extrafio cambio de las cebollas, se interesaron por descubrir el secreto; y
sus constantes trabajos dieron con él. Cada cebolla tenia en su corazén una piedra
preciosa, causa de sus vistosos y radiantes colores.

No se aceptd esta coqueteria de las cebollas, y se pensd que se trataba de presumir,
de salirse de lo comun...

Las esplendidas cebollas tuvieron que renunciar a su vistosa ornamentacion.

Paso por alli un sabio que entendia muy bien el lenguaje de las cebollas y dialogd
con ellas. A todas les hacia la misma pregunta:

- ¢, Por qué ocultas bajo tantas capas lo mas bello de tu ser?

- Me han obligado a ello. Empecé a echar una capa, no parecia suficiente, eché la
segunda, todavia no estaba segura. Eché la tercera, me parecid eficaz el
procedimiento y asi fui superponiendo capas.

Algunas cebollas, las mas timidas, llegan a cubrir su corazon hasta con diez capas.
Casi habian perdido la memoria de su aspecto primitivo.

El sabio se echd a llorar. La gente pens6 que llorar ante una cebolla a quien
descubrimos el corazon es de una sensibilidad admirable.

Asi continuaremos los hombres y las mujeres, dejando caer las perlas de nuestros
ojos ante las cebollas, cuando separemos sus protectoras capas.
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