RMC Original JMM

Extraordinario (2017): analisis de las dimensiones psicosociales

del sindrome de Treacher Collins

Sandra RODRIGUEZ-CAMBRANIS, Abigail Bernice SANCHEZ-BENITEZ, Esteban AGUILAR-VARGAS,
Carlos Mario GAMBOA-RODRIGUEZ, Nina Isabel MENDEZ-DOMINGUEZ

Universidad Marista de Mérida, Campus de Ciencias de la Salud, Mérida, Yucatan (México).
Autor para correspondencia: Nina Isabel Méndez Dominguez. Correo electrénico: ninuxka@hotmail.com

Recibido el 25 de abril de 2018; aceptado el 10 de mayo de 2018.

Como citar este articulo: Rodriguez-Cambranis S, Sdnchez-Benitez AB, Aguilar-Vargas E, Gamboa-Rodriguez CM, Méndez-Dominguez NI. Extraordinario (2017): analisis de las
dimensiones psicosociales del sindrome de Treacher Collins. Rev Med Cine [Internet] 2019;15(1): 9-15.
DOI: https://dx.doi.org/10.14201/rmc.20237

Resumen

La ansiedad y el temor a lo desconocido son sensaciones comunes que invaden a las familias cuando los hijos enfren-
tan por primera vez su etapa escolar. Pero si el inicio de la escolarizacion se presenta de forma tardia el temor al fra-
caso social se incrementa. Extraordinario (2017) de Stephen Chbosky nos conduce a comprender la complejidad de
este proceso desde la perspectiva de Auggie y su familia. Auggie es nifio de diez afios, con diagndstico de sindrome
de Treacher Collins, quien, a pesar de haber expresado fenotipicamente las caracteristicas como la disostosis mandi-
bulofacial, no posee otras alteraciones fisicas ni intelectuales adicionales. Al haber llevado educacién en casay al per-
tenecer a una familia muy unida, Auggie habia sido desde su nacimiento el centro de toda atencion, pero ahora ante
el reto que significa la socializacion en el ambiente escolar, Auggie tendra la oportunidad de desarrollar nuevas y
valiosas habilidades como lo son la gentileza, la empatia y el compafierismo. En el presente articulo abordaremos las
caracteristicas clinicas a propdsito del personaje de August Pullman, pero también analizaremos los aspectos psicoe-
mocionales que se asocian a la convivencia con los pacientes portadores de malformaciones congénitas.

Palabras clave: disostosis mandibulofacial, impacto psicosocial, relaciones interpersonales, relaciones familiares, acoso escolar.

Wonder (2017): Analysis of the psychosocial dimensions of Treacher
Collins” syndrome

Summary

Anxiety and fear of the unknown are common feelings among families when children first face their schooling. But
if the beginning of schooling occurs too late, the fear of social failure increases. Stephen Chbosky’s Wonder (2017)
leads us to understand the complexity of this process from the perspective of Auggie and his family. Auggie is a ten-
year-old boy diagnosed with Treacher Collins syndrome, who, despite having phenotypically expressed characteris-
tics such as mandibulofacial dysostosis, has no other physical or intellectual disabilities. Having taken home school-
ing and belonging to a very united family, Auggie had been the centre of attention since he was born, but now he is
facing with the challenge of socialization in the school environment. Auggie will now have the opportunity to devel-
op new and valuable skills such as kindness, empathy and companionship. In the present article we will deal with
the clinical characteristics of August Pullman’s protagonist character, but we will also analyse the psycho-emotional
aspects that are associated with living with patients who have congenital malformations.

Keywords: Mandibulofacial Dysostosis, Psychosocial Impact, Interpersonal Relations, Family Relations, Bullying.
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Ficha técnica

Titulo: Extraordinario.

Titulo original: Wonder.

Pais: Estados Unidos.

Ano: 2017.

Director: Stephen Chbosky.

Musica: Marcelo Zarvos.

Fotografia: Don Burgess.

Montaje: Mark Livolsi.

Guion: Stephen Chbosky, Steve Conrad, Jack
Thorne, R.J Palacio.

Intérpretes: Jacob Tremblay, Owen Wilson,
Izabela Vidovic, Julia Roberts, Mark Dozlaw,
Rukiya Bernard, Jennifer March, Mandy
Patinkin, Noah Jupe, Bryce Gheisar, Elle
McKinnon, Daveed Diggs, Ty Consiglio, Kyle
Breitkopf, James A Hughes, J. Douglas Stewart,...
Color: color.

Duracién: 113 minutos.

Género: drama, familia.

Idioma original: inglés.

Productora: Mandeville Films, Participant
Media, Lionsgate, Walden Media.

Sinopsis: “Un nifio de 10 afios (Jacob Tremblay,
conocido por ‘La habitacién’) nacido con una
deformidad facial que le ha obligado a ser ope-
rado 27 veces de cirugia, se esfuerza por enca-
jar en su nuevo colegio”. Filmaffinity.
Premios: Premios Oscar: Nominada a mejor
maquillaje (2017), Premios BAFTA: Nominada a
Mejor maquillaje y peluqueria (2017), Critics
Choice Awards: Nominacidn a actor joven
(Tremblay), guion adaptado y maquillaje
(2017). Satellite Award: humanitarian Award
(2017), Heartland Film:Truly Moving Picture
Award (2017).

Enlaces:

http://www.imdb.com/title/tt2543472/?ref =fn al tt 1
https://m.filmaffinity.com/mx/movie.php?id=199669

Trailer en espaiiol

Introduccion

Extraordinario 2017, de Stephen Chbosky, repre-
senta las dimensiones psicosociales de las personas que
padecen defectos fisicos evidentes, a través de la histo-
ria de la vida de Auggie: un nifio de 10 afios portador del
sindrome de Treacher Collins. La historia nos presenta
como es la convivencia con un nifio que, a pesar de sus
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limitaciones fisicas, posee habilidades extraordinarias
entre las que destaca la benevolencia y la gentileza.
Convivir con Auggie inspiré a sus padres y a su hermana
a dar lo mejor de si mismos, generd en ellos actitudes
altruistas y protectoras, al grado de dejar a un lado sus
propios propdsitos de vida por dedicarse a Auggie, en lo
que su hermana Via describia como “é/ es el sol y nos-
otros los planetas que giran a su alrededor”.

La trama se centra en lo sucedido cuando Auggie,
después de haber sido educado exclusivamente en su
hogar, enfrenta el reto de asistir finalmente al colegio. El
espectador se vuelve consciente de la ansiedad que el
protagonista experimenta al desconocer el ambiente al
cual se enfrentara y de su busqueda por sentirse seguro y
protegido. También se demuestra la inseguridad en sus
padres al no poder protegerlo constantemente, la cual
estuvieron dispuestos a afrontar por el bien de su hijo. A
pesar de que Auggie crecié en una familia con estabilidad
economica y poder proveerle de una educacién de cali-
dad, pronto se dan cuenta de que los costos de que
Auggie asista al colegio no tanto econémicos como emo-
cionales, pero a la vez, fue es la socializacion en la escuela
la que permite que afloren en Auggie valores previamente
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desconocidos, como la amistad y la empatia que le permi-
ten dejar de centrarse en si mismo y fortalecer sus rela-
ciones interpersonales. Finalmente, Extraordinario, 2017
transmite valores y escenifica el lado mas intimo de las
personas que enfrentan la vida con entusiasmo, pero a la
vez con temor al saberse diferentes; nos ofrece una mira-
da hacia el ambiente familiar y escolar que se construye
alrededor de los individuos que poseen anomalias congé-
nitas. En el presente articulo describiremos las caracteris-
ticas clinicas y psicosociales asociadas al sindrome de
Treacher Collins con la historia de Auggie en
Extraordinario, 2017 como marco de referencia.

Sindrome de Treacher Collins

El sindrome de Treacher Collins (STC), sindrome
del primer arco o disostosis mandibulofacial, es una rara
condicion craneofacial congénita. La incidencia es de
1:50,000 nacidos vivos. Tiene una herencia autosdmica
dominante, con expresividad variable, originado por una
mutacion del cromosoma 532 y 33.11.2, Esta mutacion
genera cambios en el gen TCOF1, que codifica la localiza-
cién nuclear y nucleolar para la fosfoproteina treacle,
que, en etapas de embriogénesis, genera desarrollo del
primer y segundos arcos faringeos, con proliferacion,
migracion y apoptosis aumentada de la cresta neural
entre la semana 8.5 y 9.5 de gestacidén con repercusion
secundaria al neuroepitelio craneal. De igual forma se
han identificado otras mutaciones como las de los genes
POLR1C (6p21.1) o POLRID (13q12.2), que codifican
subunidades de ARN polimerasas (herencias autosomi-
co-recesivas)3.

Las alteraciones faciales basicas que se describen
son: hendiduras palpebrales antimongoloides muy acen-
tuadas se reporta en 89%, hipoplasia malar en 81%,
micro-retrognatia también extrema en 78%, caracteristi-
ca hendidura en el parpado inferior en (63 %), en cuyo
nivel faltan las pestaias en 69%, y microtia bilateral de
grado variable, como las demas anomalias?. Con una
menor frecuencia se hallan alteraciones como paladar
hendido y alteraciones dentales como a génesis dental y
erupcion dental>. El deterioro en la capacidad intelectual
es raramente reportado en la literatura®.

El diagndstico del STC es clinico y puede hacerse
en el periodo prenatal mediante ecografia y biopsia de
vellosidades coridnicas. También se pueden realizar
estudios genéticos para hallar alteraciones del gen
TCOF1, aunque estos no siempre resultan positivos®.

El diagndstico diferencial debe realizarse de enti-
dades como la microsomia hemifacial, el sindrome de

Godenhar, la disostosis acrofacial de Nagers y el sindro-
me de Millers, con los que se diferencia por ser siempre
bilateral2.

El tratamiento del STC requiere de un enfoque
multidisciplinario. Debido a que es un trastorno infre-
cuente y de presentacion diferente no hay guias concre-
tas para el manejo del STC. Cirugias, asegurar la integri-
dad de la via drea y mantener la alimentacion del pacien-
te, son las bases del tratamiento. El apoyo psicoldgico
para la familia es altamente recomendado. Como segun-
da parte del tratamiento se pueden realizar procedi-
mientos complementarios como ortodoncia, blefaro-
plastia, reconstruccién del paladar o del labio hendido,
reconstruccién del hueso cigomatico, otoplastia y técni-
cas de estética reconstructivals.

Las caracteristicas propias del Sindrome de
Treacher Collins, repercuten considerablemente en la
calidad de vida de la persona, llegando a interferir en
todas las areas de su vida, a nivel fisico, social, educativo,
psicoldgico y emocional. Por lo que es importante una
intervencion temprana e interdisciplinar, para disminuir
afectaciones, prevenir complicaciones, y adaptar las acti-
vidades o las herramientas que mejoren la participaciéon
en sus actividades de la vida diaria y en el ambito social.

Desde la fisioterapia y rehabilitacidn, en cuanto a
las dificultades de la masticacién y deglucién, es posible
intervenir tempranamente mediante la estimulacion
perioral para potenciar la succién y la deglucién, median-
te masajes en forma de barridos con una presién firme
pero suave y en circulos que van desde la articulacion
temporomandibular hasta la comisura de la boca, en
especial de los musculos orbicular de los labios y mase-
tero, ademds de masajear labios superior e inferior; tam-
bién se realiza estimulacion dentro de la boca, al pala-
dar, encias, y lengua, para estimular la succién y la mas-
ticacion’. Ante la disfagia, se puede utilizar técnicas con-
vencionales para la deglucién, como la educacién de la
alineacion de la cabeza con el tronco y movilizaciones del
cuello para desplazar la comida, evitando broncoaspira-
ciones, o deglucion asistida aplicando resistencia en teji-
dos blandos o estructuras del cuello, para dirigir el paso
de los alimentos?; electroestimulacién neuromuscular
transcutanea mediante el VitalStim, en los musculos del
cuello responsables de la deglucion, provocando con-
tracciones para incrementar su fuerza, control y coordi-
nacién9.10,

Con respecto a las deficiencias auditivas y las alte-
raciones visuales, como son los errores de refraccién o
estrabismo, se puede brindar estimulacién multisensorial
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desde temprana edad, en cuartos de estimulacion multi-
sensorial. La estimulacién multisensorial, especialmente
en los primeros afios de vida, favorece la discriminacion
e integraciéon de la informaciéon mediante la compensa-
cion, de aquellos sentidos ausentes o afectados, con
otros sentidos; permite conocer y explorar su entorno,
formar una imagen corporal y adquirir aprendizajes?!.

Dentro de las disfunciones de la via aérea o difi-
cultades en la respiracion, la rehabilitacidn respiratoria,
mediante técnicas permite facilitar la eliminacién de
secreciones y prevenir complicaciones respiratorias,
como es la vibracidn y percusion tordcica, y el drenaje
postural. Ademds de mantener una adecuada condicion
fisica, de la funcidn respiratoria, amplitud de los rangos
de movimiento, por lo que incluirlo en algin deporte que
le guste, puede representar una buena opcionl,

Los profesionales de la salud deben educar tanto
a los pacientes como a los padres o cuidadores, para
mantener una comunicacién continua, y que realicen
adecuadamente actividades o ejercicios terapéuticos en
el hogari2,

Durante el filme se identifica que el protagonista
nace en un nucleo socioecondmicamente estable, ini-
ciando con las aproximadamente 27 intervenciones qui-
rurgicas realizadas implicando gastos de ingreso, quirudr-
gicos y hospitalarios (Foto 1), hasta la asistencia a un sis-
tema escolarizado privado, encontrando contrastes en
compafieros quienes solo podrian asistir por un sistema
de becas escolares.

Foto 1. Brazaletes de identificacion que conservé Auggie como
recordatio de cada una de sus 27 cirugias.

Segln la teoria de la produccién social de la
enfermedad, fundamentada en el materialismo estruc-
turalista, sostiene que el escaso ingreso de algunas per-
sonas y grupos sociales las lleva a la falta de recursos
para superar los factores que afectan su salud y produ-
cen enfermedad?!3. En una familia donde un integrante
presenta algun problema de salud, la generacién de nue-
vos y elevados gastos econdmicos es un problema

comun. Los recursos que implica la atencion médica, los
estudios diagndsticos, los medicamentos y la rehabilita-
cion, generan mucha tension y presion en toda la familia.
Por todo ello, los padres pueden presentar sintomas de
ansiedad, depresion y aislamientol4.

La Clasificacion Internacional del Funcionamiento,
de la Discapacidad y de la Salud (CIF) define la discapaci-
dad como un término genérico que abarca deficiencias,
limitaciones de la actividad y restricciones a la participa-
ciénis,

Iwarsson y Stahl determinan implicitamente que
hay dos tipos de poblacién, aquella que tiene acceso a
todos los espacios y servicios, y aquella que no, debido a
sus discapacidades; por ello, se crean espacios diferen-
ciados para ambos grupos, pues es la forma en la que se
creia se incluia a las personas con discapacidad, sin
embargo, lo que se logré es que exista segregacion y
estigmatizacién de las personas con discapacidadlé.

Todo lo anterior se hace referencia debido a que
Auggie Pullman sufria de ciertas limitaciones en la parti-
cipacidn social a consecuencia del STC, el cual, a pesar de
casos reportados en la literatura de discapacidad intelec-
tual, no siendo el caso de Auggie (Foto 2), le permitiera
asistir a una escuela normalizada para continuar su for-
macion académica (Foto 3). Auggie llamaba la atencion
por donde pasaba, sus compafieros hablaban a sus

Foto 2. Agguie Pullman, el protagonista de Extraordinario.

Foto 3. Acompafiamiento familiar al inicio del régimen escolarizado
privado.
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espaldas y sufria de acoso escolar por su apariencia fisi-
ca. A pesar de esto, Auggie desarrolld las funciones
importantes de desarrollo psicolégico como la autoesti-
ma, la aceptacion de su apariencia facial y el enfrenté a
ser evaluado de manera negativa por sus pares?.

Relaciones interpersonales

Durante los primeros afios de vida los nifios apren-
den a establecer un contacto social con personas fuera de
su nucleo familiar lo que conlleva a aprender a vivir y rela-
cionarse con el mundo, por lo tanto al encontrarse de una
manera excluido de este contacto se vio afectado su des-
arrollo en general, comprometiendo su comportamiento
y relacién con los nifios de su edadl’; siendo su primer
contacto en el quinto grado de primaria a consecuencia
de educacién en casa, Auggie tuvo dificultades para des-
envolverse en este nuevo ambiente (Foto 4). Desde el pri-
mer dia clases sus compaieros demostraron un rechazo
hacia su aspecto fisico sin tener interés por su personali-
dad, adoptando actitudes de desaprobacion social y de
menosprecio el cual tuvo un efecto negativo sobre su
percepcion acerca de la escuela sintiéndose cémodo Uni-
camente al pasar desapercibido por los demas.

Foto 4. Augguie ante la mesa, usando su casco de astronauta.
Representacion del enajenamiento (a modo de defensa) ante el
miedo o frustracion del protagonista.

Conforme paso el tiempo, Auggie se fue adaptan-
do, aceptando e ignorando las constantes burlas y malos
tratos por parte de sus compaferos hasta que uno de
ellos comenzo6 a demostrar interés y empezd por cono-
cerlo llegando a ser buenos amigos, sin embargo, este se
dejé influenciar por los demas y termino hiriendo a
Auggie, dejandolo solo de nuevo. A consecuencia de ello,
Auggie realizd una reestructuracién en sus relaciones
sociales, y generé desconfianza, de modo que solamente
esperaba reacciones negativas hacia su persona en lo
gue se conoce como indefension aprendida.

La indefension aprendida se define como una falta
de motivacion y fracaso al actuar después de exponerse a

un evento o estimulo no placentero, sin que el individuo
pueda tener control sobre estel8. La pelicula a través de
la vida de Auggie Pullman nos muestra que no hay impo-
sibles y que no hay batalla que no se pueda luchar, nos
deja la ensefianza de que la indefensién aprendida
puede vencerse. Auggie se acepté asi mismo, con defec-
tos y virtudes y continud asistiendo a la escuela a pesar
de la probabilidad de sufrir acoso escolar, dando asi el
ejemplo de como es posible enfrentar los miedos para
poder seguir adelante (Foto 5).

Foto 5. Aceptacion de la medalla “Henry Ward Becheer” al finalizar el
curso escolar, en reconocimiento a la actitud y personalidad de
Auggie.

Afectacion al nucleo familiar

Las alteraciones en el sistema familiar se produ-
cen como consecuencia de la aparicion de la enfermedad
y de sus secuelas. Ante la enfermedad los padres reac-
cionan de distinta manera segun su grado de vulnerabili-
dad o de resiliencia. Las alteraciones mas comunes son
las estructurales, procesales y emocionales.

Las alteraciones estructurales hacen referencia a
los cambios en los roles y funciones de los miembros en
la familia, a las modificaciones en las interacciones intra-
familiares y a la adopcién de rol de cuidador primariol®.
Los roles que cada integrante en la familia de Auggie se
dividen de una manera jerarquica, en donde la madre de
August se localiza en el lugar de mayor autoridad siendo
esta la encargada de la toma de decisiones referentes a
toda la familia, seguido por el padre el cual sigue las
ordenes de la madre sin oposicién y por ultimo los hijos
en donde tanto Auggie como su Via (hermana de Auggie)
no se ven incluidos en estas decisiones; lo que lleva a un
mala comunicacién consecuente a los limites que esta
organizacion establece, trayendo consigo un desequili-
brio dentro de la familia nuclear.

Realizando un analisis de la pelicula
Extraordinario se observa como la mama de Auggie
adopta el rol de cuidador primario, ella es la encargada
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principal de brindar las atenciones y cuidados esencia-
les a Auggie en todo momento. Como menciona Via en
la pelicula: “Mi mama puso su vida en pausa por mi
hermano, siempre quiso ser ilustradora de libros y ense-
fiar arte. Le faltaba solo una tesis para consequir su
maestria cuando nacid Auggie, pero entonces... dejo de
escribirla, dejo de hacer muchas cosas por Auggie”.

Asumir el rol de cuidador puede resultar una
experiencia satisfactoria y enriquecedora, pero a menu-
do se convierte en una situacién de soledad y cansancio,
llena de vivencias emocionales dificiles de interpretar y
cambios relacionados con los roles, responsabilidades
familiares, estilo de vida, generando sobrecarga que
influye en la calidad de vida (Foto 6)20.

Foto 6. Duelo de la madre (cuidador primario) ante la reasignacion de
roles, tratando de recuperar sus planes de vida que habia aplazado
por dedicarse a Auggie.

La sobreproteccion de los padres con Auggie es
evidente en varias escenas de la pelicula. Los padres
sobreprotectores niegan la oportunidad a sus hijos de
explorar el mundo por si solos con la finalidad de mini-
mizar los riesgos para los hijos y disminuir la ansiedad
que provoca en ellos dejar a sus hijos sin los maximos
cuidados?l,

Las alteraciones emocionales son una mezcla de
sentimientos de enojo, culpa, depresion y miedo. Los
hermanos de los nifios con algun tipo de enfermedad
también reaccionaran ante el desequilibrio de la fami-
lia. Pueden experimentar sentimientos de culpa, otras
veces podrdn sentirse desplazados si entienden las
atenciones al nifio enfermo como favoritismo. Los
padres, a su vez, pueden llegar a reducir la atencion
hacia los demas hijos, olvidando sus necesidades o
esperando de ellos lo que no podra conseguir el nifio
enfermo?8.

En extraordinario se presentan momentos donde
los padres disminuyen la atencidn hacia Via y Auggie se
convierte en el centro del universo (Foto 7).

Via pasa por la etapa de la adolescencia, la cual
en la mayoria de los casos representa una etapa de cre-
cimiento y maduracidon con buenos resultados, sin
embargo, en otras ocasiones esto no es asi?l. La herma-
na de Auggie también tiene problemas en la escuela, su
Unica amiga, Miranda, se ha alejado de ella. Como men-
ciona Karnick en soledad en la adolescencia: “la soledad
es un problema que ha sido sistemdticamente negado
como un trastorno que requiere atencion seria, tal vez
porque quienes lo sufren no siempre admiten que puede
ser la raiz de otros problemas o del contexto social en el
que viven”?2, Con esto podemos inferir que la situacion
familiar afecta directamente a la vida escolar de Via.

Foto 7. Vista de Via Pullman, quien, desde su habitacién, observaba
como su hermano recibia atencion de sus padres.

Conclusion

Una vez habiendo analizado las manifestaciones
clinicas del sindrome de Treacher Collins hemos podido
ver mas alla del padecimiento y comprendido que los
pacientes con malformaciones congénitas son personas
extraordinarias, pues pueden impulsar a que las perso-
nas que con ellos conviven dejen salir los sentimientos
mas nobles o los mas viles. Finalmente, nos invita abier-
tamente a ser humanos, empdticos, receptivos y com-
prensivos. La leccidn que August nos ensefia es “Siempre
que puedas, elige ser amable, pues cada persona estd
librando su propia batalla” - Auggie Pullman-.
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