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RESUMEN
Introduccion: La acondroplasia es la forma mas frecuente de enanismo. Los
individuos presentan acortamiento rizomélico de las extremidades, facies
caracteristica con prominencia frontal, hipoplasia media de la cara, genu varo, y la
mano tridente.
Objetivo general: Caracterizar personolégicamente a los pacientes con
acondroplasia, en el policlinico 27 de Noviembre, en el periodo de Febrero-Marzo
del 2013.
Disefio Metodoldgico: Se realizd un estudio cualicuantitativo observacional,
descriptivo, de corte transversal en el periodo de febrero — marzo del 2013 en el
policlinico 27 de Noviembre. El universo estuvo constituido por 5 pacientes con
acondroplasia.
Resultados: El 40% de los pacientes estudiados presentan un nivel de autoestima
bajo coincidiendo con un nivel medio de autoestima representando el 40% del total.
3 de los pacientes estudiados presentaron una autovaloracién inadecuada. El 60%
de los pacientes estudiados presentaron un locus de control interno.
Conclusiones: Casi la mitad de los pacientes estudiados presentaron un bajo y un
medio nivel de auto estima. La gran mayoria de los pacientes con acondroplasia
presentaron una autovaloracion inadecuada. Los rasgos de personalidad
predominantes en estos pacientes fueron los rasgos obsesivos y paranoides. Mas de
la mitad de los pacientes estudiados emplean estilos de afrontamiento centrados en
sus problemas y en sus emociones, predominando asi en ellos el locus de control
interno como principal componente esencial de la conducta humana motivada
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SUMMARY
Introduction: achondroplasia is the most frequent form in dwarfism. The individuals
present reduction rizomelic of the extremities, facieses characteristic with front
prominence, half hipoplasia of the face, genu beaches, and the hand trident.
General objective: To characterize personality to the patients with achondroplasia,
in the clinico “27 de noviembre”, in the period of February-March of the 2013.
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Material and method: Was carried out a study observational, descriptive of traverse
court in the period of February - March of the 2013. The universe was constituted by
5 patients with achondroplasia.

Results: 40% of the studied patients presents a low level of self-esteem coinciding
with a half level of self-esteem representing 40% of the total. 3 of the studied patients
presented an inadequate autovaluation. 60% of the studied patients presented a
locus of internal control.

Conclusions: Almost half of the studied patients they presented a first floor and a
half car level estimates. The great majority of the patients with achondroplasia
presented an inadequate autovaluation. The predominant features of personality in
these patients were the obsessive and paranoid features. More than half of the
studied patients they use confrontation styles centered in their problems and in their
emotions, prevailing this way in them the locus of internal control as main essential
component of the motivated human behavior.

Words Key: Achondroplasia, Personality, Types of personality.

INTRODUCCION
La acondroplasia es la forma més frecuente de enanismo. Los individuos presentan
acortamiento rizomélico de las extremidades, facies caracteristica con prominencia
frontal, hipoplasia media de la cara, genu varo, y la mano tridente. La acondroplasia
(AC) es un sindrome autosémico dominante en el que se presenta una mutacion
especifica en el gen que codifica para el receptor 3 del factor de crecimiento del
fibroblasto (FGFR3), que se encuentra en el cromosoma 4. Anualmente afecta a uno
de cada 26,000 nacimientos.! Se caracteriza fenotipicamente por baja estatura,
macrocefalia, acortamiento de las extremidades y un racimo de deformidades
esqueléticas.>  El 80% a 90% de los pacientes resulta de una manifestaciéon de
novo.*
Aunque la etiologia de esta enfermedad fue reportada en 1994, la evidencia de la
existencia de esta enfermedad se ha encontrado en poblaciones del antiguo Egipto
(2500 ac) y ha sido documentada en poblaciones americanas antiguas.®
La enfermedad fue descrita por Parrot en 1878. Aparece en uno de cada 40.000
nacidos vivos, y se transmite por herencia autosémica dominante, si bien la mayoria
de los casos son consecuencia de mutaciones espontaneas. La acondroplasia se
debe a un defecto de la osificacion encondral que afecta sobre todo a los cartilagos
de crecimiento de los huesos largos (extremidades); los huesos de osificacion
membranosa, como los del craneo, se desarrollan normalmente.* °
Al principio de 1970, se centré la atencibn en esta patologia estudiando las
complicaciones que aparecen a lo largo del tiempo. El acondroplasia es el uniforme
suficiente en cuanto a la expresion clinica, pero ellos pueden tener las variaciones
respecto a la gravedad de cada deformidad. °
Al principio de la década de 1990, a pesar de los progresos del Proyecto Genoma
Humano, se propicio mas conocimiento con respecto a la caracterizacion genética
de la acondroplasia, ya en 1994 se localizdé la posicion exacta del gen de la
mutacion en el brazo corto del cromosoma 4. Segun el et de Rousseau la tercera
mutacion del gen se localiz6 en el receptor del factor de crecimiento del fibroblasto
tipo 3 (FGFR3) en cual la mayoria de los pacientes con la sintomatologia clinico de
acondroplasia tipica presenté la misma mutacién.’
El fenotipo de los acondroplasicos se caracteriza principalmente por la estatura
baja, con los miembros cortos y predominio del proximal del segmento, el craneo
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normal, la fisonomia caracteristica con la frente prominente y depresion del puente
nasal. La mandibula destacada y grande respecto a los huesos de la cara asi como
los dientes. Las manos son pequeilas y anchas, y los dedos cortos con la
separacion entre el tercio y cuartas falanges (la mano en el tridente).®

La postura del paciente se caracteriza por la acentuacion de la cifosis toracica y de
la lordosis lumbar, con el abdomen profuso, y la apariencia de hernia umbilical no
es rara.®®

Se dice que no hay ningun dafio del desarrollo mental, incluso en algunos casos se
refirid hidrocefalia que puede estar presente en la niflez. Estos enfermos no
presentan alteraciones endocrinas ni sexuales y suelen tener una inteligencia
superior a la media, aunque con frecuencia presentan sentimientos de inferioridad.°
Problema Cientifico:

No se ha realizado una evaluacion psicoldgica sustentada sobre bases cientificas de
las caracteristicas de la personalidad de los pacientes acondroplasicos
pertenecientes al policlinico 27 de Noviembre. Por lo que nos proponemos
responder la siguiente interrogante:

¢Cuales son las caracteristicas personoldgicas que presentan los pacientes con
acondroplasia en el municipio de Marianao?

Aungue la acondroplasia es considerada una enfermedad asociada a la longevidad
normal y por consiguiente compatible con la vida. Se ha descrito que pacientes
acondroplasicos pueden presentar perturbaciones psicolégicas de inferioridad y
descontento con su aspecto fisico y su apariencia. Partiendo de los elementos antes
descritos y la existencia de pocos estudios en nuestro pais sobre el tema es que
nos surge la motivacion de nuestro estudio. Ademas las enfermedades representan
un reto tanto para el personal sanitario como para el sujeto portador de la misma. El
afrontamiento que asumen estos sujetos ante dicha patologia, visto este como un
proceso que comprende desde la evaluacion primaria del individuo de la situacién y
de sus recursos, hasta el comportamiento traducido en acciones, interviene en todas
las fases del proceso de recuperacion y adaptacion del paciente ante las
enfermedades; favoreciendo o entorpeciendo los mismos en dependencia de la
eficacia o0 no del afrontamiento desarrollado por el sujeto ante una situacion
determinada.

Es por esto que nos decidimos a proponernos el siguiente objetivo: Caracterizar
personolégicamente a los pacientes con acondroplasia, en el policlinico 27 de
Noviembre, en el periodo de Febrero-Marzo del 2013.

MATERIAL Y METODO

Contexto y clasificacion del estudio:
Se realiz6 un estudio cualicuantitativo observacional, descriptivo, de corte
transversal en el periodo de febrero — marzo del 2013 en el policlinico 27 de
Noviembre, con el objetivo de caracterizar personolégicamente a los pacientes con
acondroplasia.
Universo y muestra:
El universo estuvo constituido por 5 pacientes con acondroplasia pertenecientes al
municipio de Marianao, siempre y cuando accedieran a participar en el estudio
mediante el consentimiento informado. Se estudié a todo el universo.
Criterios de inclusion:

e Pacientes con acondroplasia, dispuestos a colaborar en el estudio.

¢ Pacientes mayores de 18 afios de edad




Il Jornada de Educacion Médica
Universidad de Ciencias Médicas de La Habana

Técnica de recogida de lainformacion:

Se les aplico 3 cuestionarios, el inventario de autoestima de Coopersmith, la escala
de autovaloracion Dembo-Rubinstein, el inventario de rasgos de personalidad, y la
escala de Rotter. El inventario de autoestima de Coopersmith que constdé de 25
proposiciones donde el sujeto debe responder de manera afirmativa o negativa. Se
clasific6 otorgando un punto a cada uno de los items que eran respondidos de
manera afirmativa y los que eran respondidos de manera negativa no se les otorgo
puntuacion. Los items mas importantes para la evaluaciéon eran (1, 4, 5, 8, 9, 14, 19,
y 20).El resultado se interpreté a partir de una norma de percentiles confeccionada
para clasificar a los sujetos en cuanto a tres niveles:

1- Nivel alto de autoestima: Los sujetos que se clasifican en este nivel
alcanzaran una puntuacion entre 19-24 puntos, demostrando en su
cuestionario la presencia de felicidad, estabilidad emocional, relaciones
interpersonales favorables, expresando una conducta desinhibida en grupo,
sin centrarse en si mismo ni en sus propios problemas.

2- Nivel medio de autoestima: Los sujetos que se clasifican en este nivel
alcanzan una puntuacion de 13-18 puntos, presentando caracteristicas de los
niveles alto y bajo, sin que exista predominio de un nivel sobre otro.

3- Nivel bajo de autoestima: Los sujetos que se ubican en este grupo alcanzan
un puntaje inferior a 12 puntos. Obteniendo pocos puntos en los items que
indican una adecuada autoestima. En este sentido los sujetos de este nivel se
perciben infelices, inseguros, centrados en si mismos y en sus problemas
particulares, temerosos de expresarse en grupos, donde su estado emocional
depende de los valores y exigencias externas.

Como préximo test se utilizo la escala de autovaloracion Dembo-Rubinstein, con el
objetivo de conocer la autovaloracion y conciencia de la enfermedad. La prueba
conto de lineas verticales, que tenian escrito en el extremo superior cada uno de los
indices sefialados. Posteriormente se le explico al paciente que debia marcar con el
lapiz una cruz que indicaria el lugar donde el se encontraria en el indicador de salud
y asi sucesivamente con cada uno de los otros indicadores. Cada indicador debe
encontrarse en una hoja. Luego se someti6 a los sujetos a un interrogatorio
experimental provocado, que recogié varias preguntas que completaron la prueba.
Su aplicacion no fue rigida tuvo variaciones en su forma, siempre conservandose su
objetivo y su contenido.

El analisis de los datos se realizo por la ubicacion de los trazos en las tareas y por
las respuestas del paciente en el interrogatorio. Esto sefialo la tendencia general de
autovaloracion que posee: sobrevaloracién, subvaloracién, y autovaloracion
adecuada. Esta metddica fue elemental y de ningin modo pretendié obtener
indicadores profundos y detallados de la estructura de la personalidad, por lo que fue
necesaria la concentracion de los datos obtenidos en esta metddica con los
resultados de la investigacién experimental psicolégica en general.

Para evaluar personalidad se utilizo el inventario de rasgos de personalidad. En el
cual el paciente debe responder afirmativo o negativo utilizando la respuesta que
mas rapido venga a su mente, tratando de no ponerse a pensar. La calificacion y el
diagnostico se realiza segun la cantidad de puntos afirmativos que tenga el paciente
asignandosele 1 punto a cada pregunta con respuesta positiva.

Para valorar situaciones sociales se utilizo la escala de Rotter. Este instrumento se
utilizo con el fin de explorar las expectativas del sujeto acerca de cOmo sus acciones
pueden influir o no controlando el ambiente, es decir permite conocerse si el locus
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del sujeto es interno o externo, dandonos informacion importante para el trabajo con
la asuncion de la responsabilidad en su recuperacion y ademas elementos
valorativos de los mecanismos regulativos del paciente. El cuestionario consta de 23
items que consisten en dos oraciones denominadas ay b ante las cuales el individuo
debe escoger la que mas refleja, segun su criterio, la situacion expuesta. Cada item
mide las dos dimensiones del locus de control: la externalidad y la internalidad.
La calificacion se realiza otorgando un punto por cada oracién y luego se dividen las
puntuaciones que serian: el locus de control interno medido en las oraciones: 1b, 2a,
3a, 4a, 5b, 6b, 7b, 8a, 9a, 10a, 11a, 12a, 13b, 14b, 15b, 16b, 17b, 18a, 19b, 20D,
21a, 22a, 23b, y el locus de control externo medido en las oraciones: 2b, 3b, 4b, 5a,
6a, 7a, 8b, 9b, 10b, 11b, 12b, 13a, 14a, 15a, 16a, 17a, 18b, 19b, 202, 21b,22b, 232
Después se suman las puntuaciones obtenidas en estas dos dimensiones
obteniéndose un puntaje total en cada una de ella. La interpretacién de los puntajes
finales se realiza a partir de dos niveles que han sido definidos para clasificar a los
individuos segun el tipo de locus de control:
- Sujetos con locus de control interno: los que obtienen una puntuacion mas
alta en los items que miden internalidad del control. Asi estos sujetos
consideran gue los acontecimientos se deben a sus acciones personales,
Osea pueden ser controlados por ellos
- Sujetos con locus de control interno: los que alcanzan una puntuacion mas
alta en los items que miden externalidad en el control. Estos sujetos
consideran que los acontecimientos no estan relacionados con su propia
conducta, 6sea que escapan a su control personal.
Para la recoleccion de los datos se visitaron las casas, donde se les explicd a los
pacientes la importancia del estudio, se les entreg6 el consentimiento informado y se
les aplico los cuestionarios (fuente primaria de informacion).
Las variables estudiadas fueron las siguientes: Nivel de autoestima, autovaloracion,
rasgos de personalidad y situaciones sociales.
Parametros éticos:
El estudio fue realizado con el cumplimiento de los principios éticos basicos: el respeto a las
personas, la beneficencia, la no maleficencia y el de justicia. A pesar de haber trabajado
directamente con los pacientes, no se tuvieron en cuenta los nombres para evitar
indiscreciones y violaciones éticas. Los resultados obtenidos solo se utilizaron con fines
cientificos.
Métodos e instrumentos de recoleccion de datos:
Los datos obtenidos fueron introducidos y procesados en una base de datos creada en el
programa estadistico SPSS version 18.0. Se utiliz0 estadistica descriptiva por lo que se
calcularon frecuencias absolutas y porcentuales. Los resultados se exponen en tablas y
graficos para su mejor comprension.
RESULTADOS
En la tabla #1 (anexo 1) se observa que el 40% de los pacientes estudiados
presentan un nivel de autoestima bajo coincidiendo con un nivel medio de
autoestima representando el 40% del total.
Autovaloracion:
Del total de pacientes evaluados, 3 de ellos presentaron una autovaloracion
inadecuada por subvaloracion con criterios tales como: “Me veo peor que los
demas”, “Soy poco inteligente”, “Mis aspiraciones en la vida son bastante pobres”,
etc. y el resto presenta una autovaloracion adecuada.
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En la tabla # 2 (anexo2) en cuanto a rasgos de la personalidad se observa el
predominio en los rasgos obsesivos y los rasgos paranoides representando el 80%
del total.

En la tabla #3 (anexo 3) en cuanto a situaciones sociales se observa que 3 de los
pacientes estudiados presentaron un locus de control interno representado el 60%
del total.

CONCLUSIONES

« Casi la mitad de los pacientes estudiados presentaron un bajo y un medio
nivel de auto estima.

% La gran mayoria de los pacientes con acondroplasia presentaron una
autovaloracion inadecuada.

% Los rasgos de personalidad predominantes en estos pacientes fueron los
rasgos obsesivos y paranoides.

% Mas de la mitad de los pacientes estudiados emplean estilos de afrontamiento
centrados en sus problemas y en sus emociones, predominando asi en ellos el
locus de control interno como principal componente esencial de la conducta
humana motivada.
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Anexos

Anexo 1: Tabla N° 1. Distribucién de pacientes con acondroplasia segun nivel de
autoestima. Marianao. Febrero-Marzo. 2013

Nivel de autoestima  No. %

-Alto 1 20
-Medio 2 40
-Bajo 2 40
-Total 5 100

Anexo 2: Tabla N° 2 Distribucién de pacientes con acondroplasia segun rasgos de
la personalidad. Marianao. Febrero-Marzo. 2013

Rasgos de personalidad No. %
-Rasgos obsesivos 4 80
-Rasgos paranoides 4 80
-Rasgos esquizoides 1 20
-Rasgos histéricos 2 40
-Rasgos inmaduros 1 20
-Rasgos agresivos 2 40

-Rasgos psicasténicos 3 60

Anexo 3: Tabla N° 3. Distribucién de pacientes con acondroplasia segun situaciones
sociales. Marianao. Febrero-Marzo. 2013

Situaciones sociales No. %

Locus de control del 3 60
sujeto interno
Locus de control del 2 40

sujeto externo
Total 5 100




