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INTRODUCCION

En la actualidad las personas con cromosomopatias que antes eran poco
conocidas comienzan a presentarse en la consulta dental, es por eso que
el cirujano dentista tiene la obligacion de conocer y estar preparado para
identificar estos casos ademas de saber cdmo abordarlos adecuadamente
con el fin de beneficiar la salud de los pacientes.

El Sindrome de Turner es uno de los desérdenes genéticos mas
frecuentes, se trata de una patologia multisistémica causada por una
alteracion en el segundo cromosoma sexual X, se caracteriza
principalmente por afectar s6lo a mujeres, las cuales comparten rasgos
fisicos, sin embargo la variabilidad fenotipica logrard que existan
pacientes con caracteristicas clasicas hasta algunos que son

practicamente indistinguibles de la poblacion general.

El objetivo de esta revision bibliografica es conocer, valorar e
identificar las manifestaciones clinicas generales, maxilofaciales y orales
en pacientes pediatricos con esta anomalia, dandoles un enfoque
odontologico, ayudando al diagndstico, prondstico y plan de tratamiento

en la consulta dental.

El tener conocimiento sobre el tema permitira reconocer el cuadro
clinico, ademas de poder actuar con confianza si se presenta una
situacion de este tipo, pues al tratarse de personas sistémicamente

comprometidas podrian representar un riesgo durante la consulta dental.

La atencion pediatrica resultara favorable y beneficiosa si se actia
a temprana edad con medidas preventivas asi como correctivas, de ésta
manera se contribuye a la salud integral de las nifias y adolescentes que

presentan esta condicion, a fin de mejorar su estado fisico y emocional.



1. SINDROME DE TURNER

Las anomalias cromosdmicas son el resultado de la pérdida o ganancia
de uno o varios cromosomas asi como fallas estructurales en estos. Estas
son las responsables de producir diferentes tipos de sindromes asi como

un cuadro clinico distinto. *

El primer caso observado y descrito de una nifia con esta condicion
cromosomica fue realizado por el pediatra aleman Otto Ullrich en 1930.
Ocho afios después, en 1938, Henry Turner, un endocrin6logo
estadounidense publicé un articulo donde mencionaba y describia a siete
mujeres de entre 15 y 23 afios que presentaban una serie de alteraciones
fisicas como talla baja, cuello alado e infantilismo sexual. 3% °°
(Figura 1)

Fue hasta 1959, cuando Ford descubre que la base genética era la
ausencia total o parcial del segundo cromosoma sexual X, donde en lugar
de los 46 cromosomas normales (23 pares), solo estan presentes 45, con

un solo cromosoma sexual X. %78

Figura 1. Paciente con sindrome de Turner, descrita originalmente por Otto
Ullrich. ®



1.1 DEFINICION

El sindrome de Turner o monosomia X, es un trastorno cromosémico
frecuente que afecta sélo al fenotipo femenino, se caracteriza por una
serie de hallazgos fisicos caracteristicos resultado de la ausencia total o

parcial de un cromosoma sexual X, > % 011213
1.2 ETIOLOGIA

Existen 2 corrientes que intentan explicar esta condicion: una teoria
meiotica, la cual se refiere a que durante la formacion del 6vulo o los
espermatozoides (gametogénesis), se produce una disyuncion incompleta
dando como resultado la ausencia total o parcial del cromosoma X. Si eso
sucede, el individuo que se forma a partir de la fertilizacion portara esta
anomalia cromosOmica, ésta es la hipotesis mas aceptada actualmente.
Por otro lado, la teoria mitética, que es menos aprobada, afirma que la
pérdida de uno de los cromosomas no se produce en los gametos, sino
gue se origina durante el primer periodo del desarrollo embrionario, en las

primeras semanas de gestacion. % 1°

Generalmente, los cromosomas de los progenitores son normales,
este trastorno es de aparicion esporadica, con un riesgo minimo de
recurrencia en la descendencia, sin embargo se ha presentado en casos
familiares. Frecuentemente, el cromosoma X materno es el que

permanece integro en dos tercios de los casos.

Se desconocen los factores de riesgo para su aparicién; no
obstante se ha mencionado que mujeres maduras con cuerpos pequefios
tienen mayor riesgo de dar a luz un bebé con ST. Ademas los recién
nacidos prematuros y pequefios para su edad gestacional tienen un

mayor riesgo a desarrollar esta condicién. %1% 14



En el 50-60% de los casos hay una monosomia o ausencia
completa de un cromosoma X (45, X) y como se menciond anteriormente
en la mayoria de las veces el cromosoma X perdido es de origen paterno,
estos casos manifiestan el fenotipo con mas alteraciones. En un 20% de
los casos estan presentes ambos cromosomas X pero uno de ellos esta
incompleto o presenta una variacibn (monosomia parcial) aparecen
desérdenes estructurales como deleciones mayores, microdeleciones,
formacién de isocromosomas de brazos cortos o largos del cromosoma X,
o cromosoma en anillo. El 20% restante son pacientes con la presencia
de dos o mas lineas celulares diferentes con cariotipo distinto
(mosaicismos) y en al menos una de ellas existen anomalias numeéricas o
estructurales de un cromosoma X, este patron presenta el fenotipo mas
leve, 31112 14,15,16 (Tabla 1)

MONOSOMIA COMPLETA 45,X

MONOSOMIAS PARCIALES

ISOCROSOMAS 46,Xi(Xq)
46,Xi(Xp)
ANILLO 46,Xr(X)
DELECIONES 46,XXp-
46,XXq-
45X | 46,XX

45X [ 46 Xi(Xq)

45X [ 46 Xi(Xp)

45X [ 46, Xr(X)

45X | 46,XXp-

45 X | 46,XXq-
MOSAICISMOS 45X [ 46,XY

45X [ 46,Xi(YQ)

45,X [ 46 Xt(X:Y)

45X [ 47, XYY

45X [ 47, XXY

45,X [ 47, XXX

45X [ 46,XX | 47,XXX

45X [ 46,XX | 46,Xi(X0)

46,XX | 46, X,i(Xq)

etc....

Tabla 1. Alteraciones citogenéticas en el sindrome de Turner. 1



En la consulta dental es importante identificar en el cariotipo de la
paciente si presenta la ausencia total del segundo cromosoma sexual X,
ya que de ser asi existiran caracteristicas y comorbilidades mas severas,
incluidas las maxilofaciales asi como patologias que pueden intervenir en
el tratamiento como sistema inmune deficiente, cardiopatias vy

osteoporosis. 2

1.3 PREVALENCIA

Es la alteracion mas comun en los cromosomas sexuales, ocurre en 1 de
cada 2000-2500 mujeres recién nacidas vivas a nivel internacional; se
estima que en México existen 28 mil casos, tomando en cuenta el censo

de poblacién y vivienda 2010. * 14 101718

Sin embargo la frecuencia de esta condicion es mayor porque el
99% de los fetos no sobreviven, en su mayoria se resuelven como
abortos espontaneos durante el primer y segundo trimestre del embarazo,

llegando a término sélo 1 de cada 1000 embriones afectados. * > 1% 2

Ahora que se describieron los términos generales, revisaremos las
manifestaciones clinicas que son relevantes para reconocer el aspecto
fisico desde el momento del nacimiento e incluso antes, en el periodo
neonatal. Resultan importantes ya que afectan a la mayoria de los
sistemas del cuerpo humano, sumado a la prevalencia de desarrollar

comorbilidades a lo largo de la vida.

1.4 MANIFESTACIONES CLINICAS

Las caracteristicas clinicas varian de acuerdo a la anomalia citogenética
gue porta la afectada. La monosomia X es la que presenta mayor riesgo
de malformaciones cardiacas y renales. Hasta un 40% de los mosaicos

46XX/45X pueden iniciar pubertad espontanea y permanecer con

8



ovulaciones regulares durante un tiempo variable pero breve antes de
desarrollar falla gonadal y presentar amenorrea. El isocromosoma Xq se
asocia a enfermedades autoinmunes e hipoacusia, mientras que las
pacientes portadoras de cromosomas X en anillo son mas propensas a

presentar trastornos psicologicos y/o cognitivos; de manera que los

rasgos clinicos no se compartiran de igual forma en todos los casos. * % *
212223 (Tabla 2)
CARIOTIPO FRECUENCIA (%) FENOTIPO
45, X 48 Fenotipo més severo. Alta incidencia de anomalias
estructurales cardiacas y renales
46, XI (Xq) 18 Anomalias estructurales poco comunes. Riesgo aumentado

de autoinmunidad, especialmente tiroiditis y enfermedad
inflamatoria intestinal, e hipoacusia

45, X/46,XX 11 Fenotipo mas leve. Mayor talla promedio. Pubertad
espontanea hasta en un 40%

46,Xr(X) 10 Reglas espontaneas en 33%. Anomalias congénitas poco
comunes. Discapacidad intelectual en cromosoma en anillo.

45,X/46,XY 6 Mayor riesgo de gonadoblastoma
45,X/46,X,idic(Y) 6 Mayor riesgo de gonadoblastoma
46,XXp- 1.5 Fenotipo similar a 45,X
46,XXq- 3 Fenotipo variable
OTRO 1.5 Fenotipo variable

Tabla 2. Correlacion fenotipo-genotipo. 3

Aunque la presentacion clinica varia con la edad y con la falla
cromosémica, las caracteristicas tipicas mas frecuentes con las que se
puede llegar a un diagndstico temprano son: talla corta, ensanchamiento
relativo del térax dando un aspecto de “escudo” en conjunto con los
hombros; mamas pequefias, pezones invertidos o hipoplasicos, linfedema
de manos y pies que suele desaparecer a los 2 afios de edad, cuello
corto, micrognatia, paladar ojival alto y arqueado, cara triangular,

implantacion baja del cabello, ufias displasicas, orejas con insercion baja,



pterigium colli (cuello palmeado), mdultiples nevus hiperpigmentados,
disgenesia gonadal y mordida abierta anterior; ademas de morbilidades
como enfermedad cardiovascular y osteoporosis. % ¢ 7 8 9 10, 11,13, 17,19, 21,

24.25(Tabla 3)

Todo esto, sumado a las condiciones fisicas, problemas de salud,
incluso infertilidad, que las hace propensas a tener baja autoestima,
ansiedad y depresion. También presentan dificultades para el aprendizaje

que inciden negativamente en su formacion escolar y desempefio

Lo 17, 26
académico.
CARACTERISTICAS POR PREVALENCIA CARACTERISTICAS POR PREVALENCIA
REGION REGION
0JOS 20-39% TORAX 60-79%
Ptosis Toérax en escudo
Epicantus Pezones umbilicados
Miopia Aumento aparente de
Estrabismo distancia intermamilar
PABELLONES AURICULARES 40-59% ESQUELETO 40-59%
Deformidad Cubitus valgus
Otitis media Acortamiento de 4to
Hipoacusia metacarpiano
Escoliosis
BOCA-MANDIBULA 60-79% CARDIOVASCULAR 40-50%
Paladar ojival Vélvula adrtica bicuspide
Micrognatia Estenosis istmo adrtico
Anomalias dentales Dilatacién/Aneurisma aértico
PIEL 60-79% RINON
linfedema de manos y pies Malformacioén renal 40-59%
Nevus pigmentados Aplasia renal
Hipertricosis Anomalias ureteropélvicas
Displasia ungueal Anomalias vasculatura renal
Dermatoglifos
Alopecia
Vitiligo
CUELLO 60-79% CRECIMIENTO
Cuello corto y ancho Baja talla intrauterina
Baja implantacién de pelo Retraso crecimiento postnatal 80-100%
Cuello alado Segmento inferior corto
OVARIOS 80-100%
Falla gonadal

Tabla 3. Caracteristicas clinicas del ST y su frecuencia. ™

10



1.4.1 DEFECTOS ESQUELETICOS

Incluyen la presencia de mesomelia, micrognatia, cubito valgo,
acortamiento de huesos metacarpianos y metatarsianos, ensanchamiento
de falanges distales, osteopenia, escoliosis, ademas de presentar
deformidad de Madelung, que se presenta inicialmente durante la

segunda década de vida. * > 27

El acortamiento de falanges distales, especificamente del cuarto
metacarpiano, representa un hallazgo sensible, incluso especifico que
puede facilitar el diagndstico temprano de esta alteracién cromosémica. %
(Figura 2)

Figura 2. Manos de una paciente con ST. Dedo anular derecho con

acortamiento del cuarto metacarpiano. 28

La etiologia de la talla baja se atribuye a la delecién heterocigota
del gen SHOX (short stature homeobox-containing gene) o PHOG
(pseudoautosomal homeobox containing osteogenic gene) debido a la
ausencia total o parcial del cromosoma X. La haploinsuficiencia de SHOX
también podria contribuir, junto con otros genes, a la osteoporosis e
hipomineralizacion 6ésea, asimismo codifica un activador en la
transcripcion nuclear, involucrado en la proliferacion y diferenciacion de
condrocitos, inhibiendo la funcion de la placa de crecimiento en los

huesos. 2" 2°

11



La baja estatura resulta el hallazgo mas comun, la desaceleracion
del crecimiento lineal comienza durante la etapa prenatal pero persiste
después del nacimiento, durante la lactancia y primera infancia,
volviéndose mas notoria en la infancia tardia y adolescencia, lo que
resulta en una estatura adulta de hasta 20-22 cm por debajo de la media

poblacional femenina correspondiente a cada grupo étnico. % %% %

La osteoporosis es una enfermedad frecuente en estas pacientes,
especialmente cuando no se recibe terapia hormonal con estr6genos o
cuando ésta se recibe tarde o de manera irregular; caracteristica que
condiciona el riesgo de fractura. Resulta que los osteoblastos pueden
producir una matriz 6sea anormal o una matriz que responde en exceso a
9, 11,

uno o mas de los reguladores sistémicos o locales de recambio 0seo.
20.31 (Figura 3)

Figura 3. Radiografia carpal de un paciente con ST con osteoporosis en

carpianos, metacarpianos y falanges. 20

12



1.4.2 ASPECTO FACIAL

Algunas anomalias en el desarrollo de los huesos de la cara configuran la
apariencia externa, un rasgo caracteristico es la “facie de esfinge”, la cual
se distingue por ser hipomimica con expresién melancélica debido a la
oblicuidad antimongoloide de los ojos sumado al aspecto del labio
superior fino en forma de “V” invertida. El filtrum labial es largo y
marcado, puede existir epicanto, ptosis palpebral asi como hendidura
palpebral antimongoloide. La nariz es recta ademas de prominente. Los
pabellones auriculares son grandes, retrovertidos y con implantacion baja,
resultado del desarrollo anomalo de los huesos de la base del craneo. El
cuello es corto a consecuencia de la hipoplasia de vértebras cervicales,
con piel redundante formando pterigium colli. El cabello tiene una

implantacion baja en la parte posterior del cuello. * 2! (Figura 4)

LY

Figura 4. Nifia con ST, presenta ptosis palpebral, hendidura palpebral

antimongoloide, pabellones auriculares con implantacion baja, cuello corto con

pterigium colli, linea capilar de baja implantacién. *

1.4.3 DEFECTOS CARDIOVASCULARES

Son el principal problema de salud, ya que no sélo representan algun tipo

de cardiopatia sistémica sino suponen la existencia de una enfermedad

13



vascular generalizada, a la que contribuyen las posibles alteraciones
renales, hipertension arterial y obesidad, todo esto implica que las
pacientes con ST tengan una tasa de mortalidad hasta cuatro veces

superior a la de la poblacion general. 3

En la infancia es caracteristica la presencia de un soplo cardiaco
debido a la coartacién de la aorta, estenosis adrtica valvular o véalvula
aortica bicuspide, defectos que pueden requerir medicacion o cirugia,

dependiendo de la severidad. * %

Dentro de esta condicion destacan los defectos cardiovasculares
del lado izquierdo: valvula adrtica bicuspide (15-30%), elongacion del arco
aortico transverso (40-50%), coartacion de aorta (7-18%) y dilatacion
aortica (3-42%), cuya diseccion es potencialmente mortal. Las anomalias
del lado derecho como drenaje venoso pulmonar anémalo y valvulopatia

mitral son menos frecuentes. > *

1.4.4 DEFECTOS RENALES

Un 30-50% de las pacientes padecen alguna malformacién renal, incluyen
alteraciones en el tejido, el tracto urinario y en los vasos renales; el
trastorno mas frecuente es el rifidn en herradura (15%), seguido de
sistemas colectores alterados (15%), hidronefrosis (5-15%) y raramente
aplasia renal (3%), rifidn ectépico o multiquistico. Aunque la mayoria de
veces estas malformaciones no tienen expresion clinica, aumentan el

riesgo de hipertensién e infecciones urinarias. > '+ 13

1.4.5 DEFECTOS DEL SISTEMA TEGUMENTARIO

A nivel cutaneo se presentan multiples nevi hiperpigmetados,

hemangiomas, pilomatricomas, vitiligo, telangectasias, mayor incidencia

14



de dermatitis atépica y predisposicion a la formacion de cicatrices

gueloides (3%). 9,11,13

Las ufias seran hipopléasicas, estrechas e hiperconvexas, resultado
del linfedema neonatal, donde ocurre un déficit transitorio de drenaje

debido a la hipoplasia de vasos linfaticos. % ** ** (Figura 5)

Figura 5. Ufias hipoplasicas, estrechas e hiperconvexas. *

1.4.6 DEFECTOS OCULARES

Se han presentado casos de estrabismo (30%), ptosis, epicanto,
ambliopatia, hipertelorismo, daltonismo, queratocono, glaucoma vy
cataratas. Los defectos refractivos, como miopia e hipermetropia son los

mas frecuentes, estan presentes en 20-50% de los casos. * **

1.4.7 DEFECTOS AUDITIVOS

Las anomalias de la base del craneo, como el retraso de crecimiento del
hueso temporal facilitan la presencia de patologias a nivel del oido medio.
Se presentan entre el 50 a 85% de los casos y habitualmente comienza
en la infancia causando frecuentemente morbilidad. Los principales
problemas incluyen: otitis media supurativa recurrente, otitis media
serosa, otitis supurativa cronica con perforacion, hipoacusia y
predisposicion para la formacion de colesteatoma. La pérdida de la

15



audicion es progresiva durante toda la vida aunque tiende a ocurrir mas
rapidamente después de los 35 afios de edad, lo que lleva a la

presbiacusia temprana. *** **

La alteracion de la audicién puede tener una influencia negativa a
nivel social en el desarrollo de la comunicacién verbal, lo cual puede

condicionar el desempefio escolar y favorecer el aislamiento social. **

1.4.8 DISGENESIA GONADAL

El infantilismo sexual, se refiere a la ausencia de caracteres sexuales
secundarios durante la pubertad y adolescencia, como el escaso
desarrollo mamario ademas de amenorrea primaria e infertilidad,
resultado de la apoptosis de células germinales primordiales con
sustitucion de tejido conectivo, de manera que aproximadamente a los
dos afnos de vida una nifia con ST practicamente no presenta ovocitos,
ocasionando que evolutivamente aparezcan “cintillas” gonadales; no
obstante, algunas mujeres tienen menarquia, con una menopausia

temprana. >

En ciertos casos, las pacientes pueden desarrollar la pubertad en
mayor o menor medida, algunas presentan ciclos menstruales regulares
con posibilidad de embarazo, pero de alto riesgo debido a la falta de

madurez de genitales internos. °

1.4.9 DEFECTOS AUTOINMUNES

Las nifias con ST tienen una incidencia aumentada a desarrollar a lo largo
de su vida enfermedades autoinmunes, como tiroiditis de Hashimoto,
hipotiroidismo, alopecia, vitiligo, psoriasis, enfermedad celiaca,
intolerancia a la glucosa con progresion a diabetes tipo 2 y artritis

reumatoide juvenil ademas de tener un mayor riesgo a presentar

16



enfermedad inflamatoria intestinal, especialmente la enfermedad de

Crohn 11,13, 27

1.4.10 OBESIDAD

El indice de masa corporal y la relacion cintura-cadera incrementadas, asi
como el hipogonadismo y sedentarismo predispone a este trastorno,
ademas de tener un alto riesgo a padecer sindrome metabdlico. La
obesidad puede tener una apariencia exagerada, resultado de la talla

baja sumado a unas extremidades relativamente cortas.

Entre un 15 a 50% presenta alteracion en la tolerancia a la glucosa
configurando el riesgo a desarrollar diabetes mellitus tipo 2, resultado de
la resistencia a la insulina y a una respuesta disminuida en las células

beta del pancreas. *

1.4.11 ASPECTOS NEUROPSICOLOGICOS Y SOCIALES

En el desarrollo de las nifias y adultas con este sindrome no sélo
interfieren factores genéticos sino también familiares, sociales y
educacionales. Se ha demostrado que la talla baja es el factor de mayor
impacto emocional en estas pacientes, siendo el origen de muchos
problemas psicosociales, tiene efectos negativos sobre el autoconcepto y

el desarrollo social.

La falta de desarrollo puberal también tiene un impacto en el
desarrollo psicoldgico y social durante la adolescencia pudiendo afectar la

capacidad y cualidad de sus relaciones sociales.

Se debe trabajar en el desarrollo de habilidades sociales positivas
en la infancia y adolescencia, esto ayuda a lograr una personalidad

saludable en la adultez; pues una percepcion interpersonal pobre se

17



asocia con la baja aceptacion, rechazo, aislamiento, problemas escolares

y baja autoestima.

Las habilidades sociales son conductas aprendidas a través de la
socializacion que se desarrolla en un principio con la familia y

posteriormente en la escuela y en la comunidad en general. 3

Debe establecerse un seguimiento para la transicién de la nifiez a
la adolescencia que sea estructurada, realista y coherente, adaptada de
acuerdo a las posibilidades del sistema de salud para atender las
necesidades de las pacientes de forma individualizada, fomentando la

autonomia gradual dentro del nacleo familiar y aumentar su autoestima.

Comparten algunos rasgos de personalidad como una alta
tolerancia al estrés, tendencia al excesivo cumplimiento y un mayor grado
de dependencia, ademas de tener limitaciones emocionales. Cuando se
presenta una alteracion cromosémica en anillo, clinicamente se
manifestarad con retraso mental, pero en general tienen inteligencia

promedio en un rango normal. *>#

El indice de estados psicopatologicos como depresion, ansiedad y
anorexia nerviosa es ligeramente superior a la de la poblacion normal.
Debe considerarse que su aspecto fisico muchas veces es motivo de

burlas y esto puede llevarlas a desarrollar trastornos emocionales. ** 2% 34

Entre otras caracteristicas se encuentran deficiencias selectivas en
la comunicacion no verbal, procesamiento de informacién visual-espacial
y viso-motora afectado, cierto grado de hiperactividad, inmadurez
emocional, dificultades para establecer relaciones sociales nuevas,
timidez, problemas de memoria y falta de coordinacion en habilidades
motoras, problemas para la comprension abstracta, por ejemplo: dificultad

para aprender matematicas o leer un mapa; sin embargo, como se ha
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mencionado, no todas las pacientes comparten el mismo fenotipo, la

prevalencia de las manifestaciones es variable. > 24 %% 3% (Tabla 4)

Deficiencia del crecimiento
Disgenesia Gonadal
Linfedema de manos y pies
Ufias convexas o hundidas
Maxila estrecha
MAS FRECUENTE Micrognatia
> DE 50% DE LOS INDIVIDUOS Torax ancho y pezones pequefios
Cubito valgus
Cuarto metacarpiano corto
Exostosis tibial
Tendencia a la Obesidad
Otitis media recurrente
Pérdida de la audicion
Nevi pigmentado
Cuello alado
FRECUENCIA MEDIA Anormalidades renales
< DE 50% DE LOS INDIVIDUOS Anomalias cardiovasculares
Hipertension
Hipotiroidismo
Intolerancia a la Glucosa
Hiperlipidemia
Escoliosis, lordosis y cifosis
Osteoporosis
FRECUENCIA BAJA Gonadoblastoma
<5% DE LOS INDIVIDUOS Enfermedad intestinal infamatoria
Céancer de Colon
Neuroblastoma
Avrtritis reumatoide juvenil

Enfermedad Hepatica

Tabla 4. Prevalencia de manifestaciones clinicas en el sindrome de Turner. 2*

1.4.12 RASGOS FENOTIPICOS

Las expresiones fisicas varian segun la alteracién cromosémica y la etapa

en que se encuentra una paciente con sindrome de Turner.

Las principales caracteristicas clinicas observadas en nifas
menores de un afio son: linfedema de pies y/o manos (97%), displasia

ungueal (ufas pequefas, estrechas e hiperconvexas) (90%), paladar alto
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y en arco (84%), linea capilar posterior baja (76%), piel redundante en
cuello (cuello alado) (73%), implantacién baja de pabellones auriculares
(73%), implantacion baja del pelo, retrognatia (67%), cubitus valgus
(52%). ** 1 (Figura 6)

=)

Figura 6. Linfedema en manos y pies. »

En niflas de 1 a 12 afios se observa: disminucién de la talla (83%)
o velocidad de crecimiento menor para la edad, cuello alado, otitis media
recurrente, paladar alto y en arco, displasia ungueal, cara triangular,
implantacion baja de pabellones auriculares (56%), retrognatia (56%),
dificultad para aprender (55%), cubitus valgus (53%). ** 2% (Figura 7)

Figura 7. Cuello alado y cubitus valgus. %

En el grupo de adolescentes destacan: talla baja, displasia ungueal
(80%), multiples nevi (77%), linea capilar posterior baja (75%), otitis media
recurrente (73%), pubertad retrasada o incompleta: ausencia de vello
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pubico y mamas pequefias (66%), implantacion baja de pabellones

auriculares (58%) y acortamiento de cuarto metacarpiano (50%). 1% 1 4

(Figura 8)

Figura 8. Talla corta, cubitus valgus, mamas pequefias. *

1.5 DIAGNOSTICO

El diagnéstico lo sugieren las diversas caracteristicas clinicas
mencionadas anteriormente, ademas de hallazgos en estudios
radiolégicos y hormonales, pero siempre se requiere una confirmacion

citogenética. '3 1°

Se recomienda realizar el andlisis de cariotipo en todas las mujeres
con talla baja (mas de 2 desviaciones estandar debajo de la altura
promedio para la edad), pubertad retrasada, cuello alado, linfedema o
coartacion de la aorta. Cuando hay sospecha de diagndstico de ST se
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debe realizar un estudio del cariotipo de 30 linfocitos sanguineos. Aunque
la mayoria de los casos detectados prenatalmente son diagnosticados de
manera accidental en el curso de un estudio citogenético prenatal
realizado por otro motivo, un diagnéstico prenatal de ST debe ser siempre
confirmado postnatalmente. % % 111524 (Tapla 5)

ETAPA CARACTERISTICAS DIAGNOSTICAS

Linfedema de pies y/o manos

Mamilas lateralizadas y torax ancho

Piel redundante en cuello
NEONATAL Cardiopatia congénita lado izquierdo

Pelo de implantacién baja

Orejas de implantacion baja

Retromicrognatia

Moderado retraso de crecimiento intrauterino

Retraso de crecimiento progresivo
Cubitus valgus, paladar ojival, cara triangular
INFANCIA Aspecto atlético, hipoplasia ungueal, nevus pigmentados, acortamiento cuarto
metacarpiano
Otitis de repeticion / hipoacusia

Osteoporosis carpiana con aspecto reticular

Ausencia de desarrollo puberal o pubertad incompleta

ADOLESCENCIA Maduracion 6sea retrasada
Baja talla
ADULTA Infertilidad
Amenorrea

Tabla 5. Guia diagnéstica en funcion de la edad: indicaciones de cariotipo. 1

Es importante descartar la existencia de material genético
procedente del cromosoma Y con técnicas citogenéticas y de hibridacion
“in situ” ya que ello constituye un riesgo de presentar gonadoblastoma

que oscila entre un 10% y un 30%. > 1 13,1519, 21,37, 38
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Aproximadamente el 6% de las mujeres con sindrome de Turner
tienen un mosaicismo 45 X/46 XY y en ellas el riesgo de gonadoblastoma
esta claramente aumentado; por lo que se recomienda realizar
gonadectomia profilactica, previniendo que en el futuro se desarrolle un

11, 13, 15, 19, 21, 37
tumor. 3,11, 13, 15, 19, 21, 37, 38

En general en paises desarrollados el diagndstico se realiza en
30% de los casos antes del primer afio de vida, 48% durante la nifiez (1-
12 afios), y 22% durante la adolescencia (>12 afios). Un diagndstico
temprano es importante para prevenir morbilidades asociadas y maximizar
el crecimiento y desarrollo de las nifias, ademas de mejorar su calidad de
vida; sin embargo en muchos casos el diagndstico es tardio a pesar de
gue profesionales de la salud tienen contacto a edades tempranas con
estos pacientes, puede deberse a la variabilidad fenotipica vy
caracteristicas no evidentes con ausencia de un cuadro clinico “tipico”,
pero mayormente se debe al desconocimiento de la cromosomopatia y
sus manifestaciones clinicas; en algunos casos el diagnéstico se hace
hasta la edad adulta, lo cual es preocupante pues interfiere en el

tratamiento precoz y adecuado para evitar morbilidades.

En México el 15% de las pacientes son diagnosticadas en el
periodo neonatal durante el primer mes de vida, alrededor de los 4 afios
de edad se diagnostica un 8% y el resto de las nifias, aproximadamente el
75-77%, es descubierto en periodos mas tardios, durante la adolescencia,
cuando las manifestaciones clinicas son mas evidentes, como la

amenorrea y ausencia de caracteres sexuales secundarios.

Por otro lado, también tiene relevancia en el diagnostico precoz el

nivel educativo de la familia, interferencia de factores socioeconémicos,

bajos ingresos y acceso restringido a los servicios basicos de salud. * **

18, 21, 24, 38, 39
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En la consulta odontoldgica es fundamental considerar la edad en
gue la paciente fue diagnosticada con ST, una nifia que se presenta con
una valoracion tardia tendrd la tendencia a padecer problemas sistémicos
mas severos por la ausencia del tratamiento hormonal, especialmente si
este fue dado posterior a la pubertad, ya que el tratamiento en la infancia

durante el desarrollo evitara complicaciones en la adultez. 2

1.6  PRONOSTICO

Basadndonos en la severidad de las caracteristicas clinicas y las
morbilidades que presentan, la tasa de mortalidad cardiovascular
incrementa  debido a problemas estructurales (aneurisma
aortico/enfermedad de valvula adrtica) y enfermedad isquémica; a esto se
suma la hipertension arterial y diabetes, condicionando la disminucion de

tiempo de vida. %% %

Las pacientes con esta anomalia tienen mayor riesgo de mortalidad
gue la poblacion general, sobre todo cuando el diagnéstico es tardio y el
tratamiento no se inicia a tiempo. Aproximadamente en el 50% de los
casos, la causa de muerte sera enfermedad cardiovascular, el 25% por
diabetes mellitus desarrollada, y aproximadamente el 30% sera por
insuficiencia cardiaca congénita, valvula aodrtica bicuspide o coartacion de

la aorta. #3152

Sin embargo a pesar de las diferencias corporales asi como las
enfermedades que desarrollan a lo largo de su vida, las afectadas pueden
tener una vida normal, sana y productiva siempre y cuando tengan un
control cuidadoso y apropiado de su médico, asi como una intervencion
precoz quirdrgica o mediante medicamentos; ademas de mantener

adherencia a su tratamiento farmacoldgico. *°
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1.7 TRATAMIENTO

Se requiere la valoracién y seguimiento periédico multidisciplinario a
diferentes edades por un grupo de especialistas. La atencion médica de
las nifias, mujeres jovenes y adultas con ST necesita de una evaluacion
clinica orientada que no se limite a problemas especificos asociados al
sindrome, sino también a la deteccién de osteoporosis, hipertension

arterial, diabetes mellitus, obesidad y dislipidemia. 2*

El equipo multidisciplinario incluye la interferencia de servicios de
endocrinologia, genetica, cardiologia,  odontologia,  ortopedia,
dermatologia, oftalmologia, psicologia, nutricion, psiquiatria,
otorrinolaringologia, audiologia y terapia del lenguaje, todos, sin
excepcion son importantes para ofrecer un tratamiento adaptado a las
caracteristicas del paciente para mejorar su salud y con ello su calidad de
vida previniendo la mortalidad; sin embargo, a pesar de ser el escenario
ideal, los sistemas de salud, el nivel socioeconémico y la educacién no

permiten un tratamiento integral en todos los casos. %

La terapia hormonal para la talla baja se considera de gran
importancia ya que repercute en otros aspectos fundamentales como son
la optimizacion de la induccion puberal, autoestima, relaciones sociales y

rendimiento escolar. **

El tratamiento con hormona de crecimiento humana recombinante
(dosis 0,375 mg/kg/semana) equivalente a aproximadamente (1.0 U.l./kg/
semana), dividida en inyecciones diarias; siempre debe ser iniciado y
controlado por un pediatra con experiencia especializada en el manejo de
los trastornos del crecimiento en nifios. Cuando se administra a temprana
edad puede corregir la falta de crecimiento y normalizar la altura en los

lactantes y nifias con ST. *> 24
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El cuadro basico de medicamentos de la secretaria de salud en
México, actualmente incluye la hormona llamada somatropina para tratar
este padecimiento. La posologia y la pauta de dosificacion deben

individualizarse a cada paciente. *°

Esta terapia puede ayudar a una nifla a aumentar su estatura,
fortalecer los huesos y prevenir osteoporosis, también disminuye riesgos
de enfermedades metabdlicas cardiovasculares. Todas las nifas
necesitan este tratamiento desde los 2-5 afos de edad hasta los 12-15.
Lo mas recomendable es que al término de éste, cuando comienza la
adolescencia, se inicie la terapia con reemplazo de estrégenos que ayuda
a inducir la pubertad estimulando el crecimiento de las mamas, del vello

pubico y de otras caracteristicas sexuales. 2% 2> 23 24,26, 27,30, 31, 39

Si se logra administrar en edades tempranas y antes de la pubertad
puede ser beneficioso para el desarrollo y crecimiento de la base craneal,
sin embargo no tiene un efecto significativo sobre el crecimiento y

desarrollo facial, de la mandibula o maxilar ni estructuras dentales. **

La edad de induccién de la pubertad es un aspecto controvertido, la
recomendacion era esperar hasta los 15 afios para optimizar la talla
potencial, sin embargo de esta manera se infravalora la importancia
psicosocial de una maduracion puberal acorde con la normalidad, es por
esto que se sugiere iniciar la estrogenizacion a los 12 afos, pues se
permite una evolucion puberal normal sin interferir en el efecto positivo de
la terapia hormonal sobre la talla adulta final. La terapia con estrogenos
supone un avance en la edad 6sea restando potencial de crecimiento,
pero es necesaria para la adquisicion del fenotipo femenino con el
desarrollo de caracteres sexuales secundarios, promover el crecimiento
uterino, con el fin de considerar en un futuro posible embarazo y
minimizar el riesgo de aborto debido a la hipoplasia uterina, reforzar la

autoestima y la funcidn cognitiva-motora promoviendo el bienestar
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psicologico, ademas de lograr una adecuada masa 0sea en estas

pacientes. % %% 232730

Los estrégenos conjugados derivados de equino constituyen el tipo
de estrogeno mas utilizado por via oral para la induccion de la pubertad.
En la actualidad, los estrégenos por via transdérmica muestran ventajas
sobre la via oral, ya que logran mayor biodisponibilidad de estradiol, al
evitar el paso hepatico, ademas permiten que los niveles plasmaticos

sean més constantes y estables. ?* (Tabla 6)

EDAD (ANOS) SUGERENCIAS ESPECIFICAS COMENTARIOS
El tratamiento con dosis bajas de
Monitoreo de pubertad espontanea estrégenos puede no inhibir el
0-11 por personal experto y niveles de crecimiento en estatura asociado a la
FSH/LH séricas hormona del crecimiento Estradiol a

dosis: 0.2-0.4 mg/dia

Ante desarrollo espontaneo y

12-13 hormona foliculo estimulante Intramuscular 0.2 — 0.4 mg mensual; o
elevada, iniciar bajas dosis de transdérmico
estrégenos

Aumento progresivo durante 2
12.5-15 afios de estradiol hasta llegar a

dosis del adulto

Agregar progesterona ciclica
16 después de 2 afios de estrogeno
sélo o cuando presente la

primera menstruacion

14-30 Continuar con dosis altas de Normalmente los niveles de estrégenos
Estradiol son altos entre los 15 y 30 afios de edad

Continuar con dosis bajas de Se pueden usar anticonceptivos por via
estradiol con fines de proteger oral con monitoreo de grosor endometrial

30-50 masa 6sea (USG), control de factores de riesgo de

osteoporosis.

Evaluar mastografia y Densitometria.

La decision de uso debe ser
>50 similar a la que se considerada

en mujeres postmenopausicas

Tabla 6. Terapia hormonal sustitutiva con estrégenos en pacientes con sindrome

de Turner. #
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El manejo de osteoporosis se logra con una correcta sustitucion
hormonal, monitorizacion densitomeétrica, ingesta nutricional adecuada de
calcio y ejercicio fisico; sin embargo a pesar de que el tratamiento
incrementa la cortical 6sea no se ha demostrado que reduzca la
prevalencia de fracturas. Dentro de las recomendaciones se incluye la
terapia hormonal por via transdérmica iniciando de manera temprana y la
sustitucion por estrégenos hasta los 50 afios de edad, que es cuando
normalmente inicia la menopausia. También se puede incluir el uso de
bifosfonatos. El uso de vitamina D se recomienda siempre y cuando exista

deficiencia de la misma. * % %2731

Para los problemas cardiovasculares se sugiere una evaluacion
cardiaca completa en el momento del diagnostico que incluya un examen
fisico, evaluacion de tension arterial ademas de un ecocardiograma; en
caso de existir malformacion cardiovascular se necesita estar bajo control
con el especialista; si en la primera valoracion no se observé alguna
malformacion, el examen fisico y la ecografia deben repetirse durante la

adolescencia y posteriormente cada 5 afios durante la edad adulta.

El control anual de tension arterial y un estudio cardioldgico seran
necesarios para detectar anormalidades de manera precoz ademas de
implementar medidas que eviten su evolucion. Para tratar la hipertension
generalmente se opta por inhibidores de la enzima convertidora de

angiotensina (IECA) o p-bloqueantes. * !

La evaluacion para las alteraciones renales necesita de una
ecografia al momento del diagndstico, si se detectan se deberd comenzar
el tratamiento adecuado para cada caso, ademas de realizar una
ecografia de control y urocultivos cada 3 afios, asi como una

monitorizacion anual de la tensién arterial. t' 2
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Respecto al control y seguimiento de patologias del ambito
otorrinolaringolégico, se recomienda iniciar el tamizaje con potenciales
evocados auditivos de tronco cerebral al nacimiento, luego audiometrias a
los 6, 12 y 36 meses. En cada control pediatrico debe realizarse otoscopia
y preguntar dirigidamente por hipoacusia. Las guias actuales
recomiendan realizar audiometrias cada 5 afios por toda la vida. Las otitis
deben tratarse en forma precoz y agresiva para evitar hipoacusia en un

futuro 3,11, 15,19

En el aspecto visual es importante un examen ocular inicial entre
los 12-18 meses de edad y realizarlo periodicamente. En caso de ser
necesario, realizar la correccion del eje visual de manera precoz que
permita el desarrollo de la vision binocular normal antes de la

degeneracion. *

La orientacion sobre nutricion y actividad fisica debe formar parte
del tratamiento, manteniendo el IMC<25 y la relacién cintura-cadera <0.80
para evitar obesidad y enfermedades cardiovasculares metabdlicas asi

como el desarrollo de diabetes mellitus. ° %1519

La atencion psicologica estaria encaminada a reforzar la
autoestima de las pacientes y asegurar el mantenimiento e integracion a
las actividades sociales, educacionales y de empleo; previniendo la
aparicion de dificultades y garantizar un desarrollo completo de su

personalidad. ***°

En conclusién el seguimiento de las nifias, adolescentes, adultas
con ST es multidisciplinario, debe ser dirigido a reconocer, identificar y
tratar oportunamente a edades tempranas las diversas comorbilidades
que se pueden presentar asi como evitar complicaciones en el futuro. %
(Tabla 7)
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. Presion arterial, cada afio
. Evaluacion cardiol6gica, cada 5-10 afios.
e  Otorrinolaringologia y audiologia, cada 1 a 5 afios
Todas las edades e  Evaluacion renal
. Evaluacion del reconocimiento del ST / referencia a sectores
de salud y grupos de apoyo
. Evaluacion del crecimiento y desarrollo puberal
. Evaluacion de IMC
e Capacidad de socializacion a los 4-5 afios
Nifias <5afios . Evaluacion de la vista
. Evaluacion del lenguaje

e  Valorar problemas de aprendizaje

. Pruebas de funcion hepatica y de tiroides, anuales

e  Escrutinio para enfermedad celiaca, cada 2-5 afios
Edad escolar e  Progreso social y educacional, cada afio

. Evaluacion dental y de ortodoncia, segun necesidades

. Control de peso, nutricién y ejercicio

. Glucosa en ayuno y lipidos, anualmente

. Pruebas de funcion hepatica y de tiroides, anuales

e Busqueda de enfermedad celiaca, cada 2-5 afios

Adolescentes y e  Evaluacion del desarrollo puberal de acuerdo con la edad
adultas ey ajustes psicosexuales
. Evaluacion perfil de lipidos
. Evaluacion de funcion ovarica/remplazo de estrégenos

. Densitometria ésea

Tabla 7. Seguimiento de las pacientes con ST. 2+ ?°

En resumen en este capitulo se comentaron los aspectos que
conforman a la cromosomopatia, desde su definicion hasta sus posibles
tratamientos, hay que recordar que esta condicion, si bien, no tiene cura,
las pacientes afectadas deben llevar un seguimiento médico
interdisciplinario que permita sobrellevar las enfermedades y anomalias
gue presentan, donde el campo de la odontologia también funge como un
area importante y necesaria. En el siguiente capitulo se describiran las
manifestaciones clinicas a nivel maxilofacial y oral, sus posibles etiologias
asi como opciones de tratamiento, medidas y cuidados necesarios para

lograr mejorar la salud bucodental.
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2. MANIFESTACIONES EN CAVIDAD ORAL

El cuadro clinico del sindrome de Turner también involucra caracteristicas
maxilofaciales y orales que repercuten en mayor o menor medida en la
salud dependiendo de su severidad y si fueron tratadas a tiempo o no. La
falla del crecimiento de ésta condiciobn cromosdmica también afectara
estructuras craneales, faciales y orales, de manera que el odont6logo
tiene un papel fundamental para tratar estas anomalias ayudando a
mejorar la calidad de vida de las pacientes afectadas; ademas de poder

ayudar en un diagndstico precoz. 2% 4% 4

2.1 CARACTERISTICAS MAXILOFACIALES

El desequilibrio cromosémico, falta de genes ligados al cromosoma X, la
falta de hormona de crecimiento y de estrégeno son responsables de los
trastornos del crecimiento en estas nifias. La ausencia total o parcial del
cromosoma sexual X que causa este sindrome afecta a casi todas las
estructuras del complejo craneofacial, reduce el crecimiento y altera su
direccion. Adicionalmente la haploinsuficiencia del gen SHOX, que se
localiza en el cromosoma X, influye de igual manera en el crecimiento y
desarrollo esquelético craneofacial, pues tiene participacion en el
desarrollo del primer y segundo arcos faringeos, que resultaria ser la
causa de la micrognatia, el paladar arqueado y la sordera neurosensorial
gue se originan a partir del mesénquima de éstos arcos; sin embargo la
causa absoluta del crecimiento anormal y las caracteristicas morfolégicas

de las estructuras craneofaciales asociadas con el ST, aln no esta clara.
29, 40, 41

Como se menciond anteriormente la terapia con hormona del
crecimiento a edades tempranas ademas de aumentar la estatura

corporal puede tener efectos positivos en el crecimiento craneofacial,

31



aumentando la longitud de la mandibula y el maxilar superior, la altura
facial anterior y posterior y la base craneal; de manera que un tratamiento
adecuado lograra mejorar el crecimiento a nivel maxilofacial, pero no sera
suficiente para lograr valores normales. Se ha demostrado que la posicidn
retrognatica de la maxila y mandibula causada principalmente por
anomalias en el cromosoma X no puede corregirse aun con tratamiento
hormonal; sin embargo estudios clinicos y experimentales encontraron
gue la hormona tiene efectos positivos sobre los centros de osificacion
endocondral en la base del craneo, los resultados son significativos en

pacientes jovenes. % 2% 4% 42 (Figura 9)

Figura 9. Trazado cefalométrico de pacientes con ST tratados con hormona del
crecimiento (rojo) comparado con controles de pacientes sanos (negro) tomando

como puntos la base craneal anterior y silla turca. 40

La terapia hormonal temprana es muy importante para el
crecimiento craneofacial pues es hasta los 6 afios de edad cuando se
completa en crecimiento de las sincondrosis esfenoetmoidal e
interetmoidal, estructuras que modulan el crecimiento de la béveda

craneana y la cara. #
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Las mujeres con sindrome de Turner presentan caracteristicas
distintivas en el area maxilofacial resultado de un crecimiento esquelético
craneofacial desequilibrado, con desviaciones a nivel sagital, vertical y
transversal, formando huesos retrégrados y por consiguiente una posicion
posterior muy marcada del mentdn, asi como una inclinacion posterior de
la maxila formando un perfil convexo; se debe considerar que la presencia
de un tamafio y forma anormal de ambos huesos, va a producir
problemas bucales en especial del tipo ortoddntico, frecuentemente existe
maloclusién clase Il (60%). Las pacientes con ST también tienen una

prevalencia ligeramente mayor de labio leporino y paladar hendido. %% %>

28,29, 41,42, 43

Dentro de la conformacion craneofacial, hay un angulo plano con
marcada reduccion en la base craneal posterior lo cual ocasiona una cara
retrognatica. El maxilar es estrecho, mientras que la mandibula tiende a
ser ancha y micrognatica, lo anterior produce diferentes maloclusiones
molares con mordida cruzada lateral; todas estas caracteristicas

determinan el aspecto facial. 2% 24 2% 40 41.42.43 (Figyra 10)

Figura 10. Radiografia lateral de una nifia de 7 afios con ST; fotografia
frontal: se observa cierre labial forzado por mordida abierta; fotografia lateral: se

observa perfil convexo.
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2.2 CARACTERISTICAS BUCODENTALES

La formacién de los dientes puede estar influenciada por factores
genéticos, ambientales y hormonales y su desarrollo parece no estar
relacionado con otros factores del crecimiento. El periodo critico durante
la odontogénesis ocurre durante la etapa inicial del desarrollo; debido a
gue el crecimiento y sus mecanismos reguladores parecen estar
influenciados por genes en el cromosoma X, lo cuales aparentemente
influyen en el tamafio de los dientes y los maxilares como resultado de la

interaccion entre el mesénquima y el epitelio. ®?* **

Los dientes de desarrollo temprano, como el primer molar e
incisivos parecen verse mas afectados que los que se forman después,
como los caninos; esto puede deberse a que la constitucion cromosomica

anormal tiene un mayor efecto en la fase temprana del desarrollo dental. °

Hay que recordar que la morfologia de la corona dental no puede
ser alterada después de que se haya alcanzado la mineralizacion
completa, proceso que se ve alterado en esta condicion por genes en el
cromosoma X. La mineralizacion comienza en la semana 20 de vida
intrauterina y se completa a los 4.1-4.9 afios; cualquier evento que
relentice la actividad celular y con ello el desarrollo del diente antes de
completar su mineralizacion podria causar una reduccion en el tamafio de
la corona. De igual manera se ha encontrado que el cromosoma X influye
en la deposicion del esmalte y tiene poco o ningun efecto sobre el

crecimiento de la dentina. * 7 2% *

A nivel bucodental existira mordida cruzada lateral, mordida abierta
anterior y lateral, el paladar ojival y la micrognatia condicionan dificultades
en la alimentacion y es la causa de maloclusion dental, también existe un
menor ancho intercanino e intermolar maxilar, arco dentario maxilar

estrecho, arco mandibular mas ancho y corto, erupciones tempranas de
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dientes, apinamiento dental, diastemas, cambios en forma y tamafio de
los dientes, alteraciones del esmalte, reabsorcion radicular idiopética,
ademds de gingivitis marginal, bolsas periodontales y movilidad de los
dientes, éstas Ultimas son caracteristicas observadas en adultos con ST.
No se ha establecido asociacién entre los hallazgos dentales encontrados
y los diferentes cariotipos. & 122024254148 (Fjgurg 11)

Figura 11. Fotografias intraorales de paciente con ST; vista frontal con diastema

entre incisivos centrales superiores; vista oclusal superior con paladar ojival. **

La denticién permanente a menudo erupciona un afio antes que el

promedio, sin embargo la secuencia de erupcién es normal - *!

Los casos de mordida abierta muestran un mejor desarrollo y
espaciamiento del arco inferior por la posicion baja de la lengua, mientras
gue el maxilar se vuelve estrecho y la boveda palatina muy arqueada,
produciendo mordida cruzada posterior. La posicion de la lengua aumenta
la presion de los carrillos ayudando al estrechamiento del maxilar. Esta
condicion es resultado de un deficiente desarrollo hacia adelante del
maxilar y el movimiento de rotacidén hacia abajo y atras de la mandibula,

originando una maloclusién clase III. >4

En estos pacientes debe considerarse tratamiento de ortopedia y
ortodoncia para cerrar la mordida abierta, crear una sobremordida
funcional positiva, nivelar el plano oclusal, obtener competencia labial,

corregir la maloclusién, utilizando aparatos de expansion, incluir posible
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extirpacion quirdrgica de adenoides y mantener la alineacién con
retenedores, por ejemplo los tipo Hawley; aunque los mejores resultados
se obtienen con cirugia ya que permiten un resultado mas estable y
minimizan el riesgo de una mayor reabsorcién radicular. ** *’ (Figura 12,
13y 14)

Figura 12. Arco superior e inferior con retenedores tipo Hawley post tratamiento

ortodoéntico. 28

Figura 13. Fotografias extraorales e intraorales de una paciente con ST con

mordida abierta. **
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Figura 14. Fotografias extraorales e intraorales de una nifia con ST después de

su tratamiento ortopédico y cirugia ortognatica. **

La funcién de la articulacién temporomandibular no esté afectada y
se considera normal al igual que la apertura maxima de la boca (> 40

mm); no existe prevalencia de alteraciones en la mucosa oral. °

El grosor de la capa de esmalte en superficie oclusal, incisal y
mesial en dientes permanentes radiograficamente suele ser mas delgada
resultado de la amelogénesis imperfecta ligada al defecto en el
cromosoma X; mientras que las proporciones de la dentina y dimensiones
de la pulpa son similares a la poblacién sana. Esta anomalia puede
afectar en mayor proporcion a mujeres del grupo 45,X ocasionando
dientes mas pequefios en el tamafio de la corona y de esmalte reducido;
el diente mas afectado serd el primer molar permanente inferior y el

menos afectado es el canino superior.
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Una caracteristica particular son los “dientes de Turner” o
“hipoplasia de Turner”, se presenta en la denticion permanente y se
caracteriza por la hipoplasia del esmalte de origen local, generalmente
son defectos aislados que afectan a un solo diente ocasionando manchas,
fisuras u hoyuelos blanquecinos, amarillentos o marrones. % % 24 43 46

(Figura 15)

Figura 15. Incisivo central superior izquierdo con hipoplasia de Turner. *

Este defecto es resultado de una alteracion en los ameloblastos
durante la amelogénesis, produciendo un esmalte defectuoso, con
alteraciones visibles; sin embargo la estructura afectada en este
padecimiento tiene la misma dureza y resistencia que el esmalte normal,
no obstante la textura es anormal. Se han presentado casos donde existe

hipomineralizacién generalizada. ** % *® (Figura 16)

Figura 16. Fotografias intraorales donde se observo hipomineralizacion

generalizada del esmalte. 48
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Representa una condicion asintomatica sin embargo de relevancia
estética para las pacientes que lo presentan aunque se trate de un
defecto aislado, se manifiesta como una superficie rugosa y moteada que
hace susceptible al diente a desarrollar caries pues la placa bacteriana
tendra condiciones favorables para adherirse a la superficie dental y los
microorganismos podrdn comenzar la degradacion del tejido; en
ocasiones cuando el dafio es severo existe necrosis, pues la colonizacion
de bacterias penetra a través de los tubulos dentinarios desvitalizando el
diente; de acuerdo al grado de afectacion el odontélogo podré actuar con

métodos preventivos o con técnicas restaurativas. ** % 4°

El plan de tratamiento puede ser solo preventivo con el objetivo de
disminuir la hipersensibilidad y reducir el riesgo a caries mediante
aplicaciones topicas de fluoruro, pastas dentifricas con capacidad
remineralizante, enjuagues con soluciones antimicrobianas, como
clorhexidina, asi como una buena higiene oral incluyendo una correcta
técnica de cepillado y el uso apropiado de aditamentos; incluso podria
valorarse la utilizacion de terapia de choque con barnices de fllor y
clorhexidina. En caso de presentar caries, se deben realizar pruebas de
vitalidad para saber el estado del diente y determinar el tratamiento, si
presenta vitalidad lo ideal seria optar por restauraciones estéticas como
resinas ya que se trata de un defecto localizado limitado por estructura
completamente sana; si por el contrario existe necrosis debera ser tratado
con endodoncia y colocar una restauracion de acuerdo a las

circunstancias. 6 4°

Anatdmicamente los dientes tendran disminucion en las
dimensiones mesiodistal y bucolingual, caracteristica presente tanto en
denticion temporal como permanente. Los surcos, fosetas y fisuras no
seran profundos; en los primeros molares permanentes el tubérculo de
Carabelli estard casi ausente, si bien la caries dental tiene una etiologia

multifactorial, éstas caracteristicas disminuirdn la prevalencia a
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desarrollar la enfermedad, ademas de un flujo salival mayor y un conteo
salival menor de Estreptococos mutans y Lactobacilos comparado con la

pObIaCién sana 2,14, 20, 24, 25, 43,44

La razon por la cual la saliva tiene estas caracteristicas aun no esta
del todo evaluada, sin embargo se le atribuye a los efectos de los genes

ubicados en el cromosoma X.

Existiran anomalias en la morfologia de las raices que se pueden
observar radiograficamente, la causa podria estar relacionada al
cromosoma X ya que participa en la morfologia radicular, el tamafio y su
forma; la estructura final resultara ser mas compleja. Las deformidades
mas frecuentes son dos raices en primeros y segundos premolares
mandibulares (una mesial y una distal) completamente desarrolladas;
reduccién de la longitud y anatomia anormal; resultan caracteristicas
importantes en caso de tratamiento endoddntico. El tipo de cariotipo
parece no ser de relevancia para las anomalias radiculares, pues se
presentan en todas las aberraciones del cromosoma X, sin embargo
parece ser que la ausencia total tiene una prevalencia mayor para

presentar estas anomalias. " ?*2* %% (Figura 17 y 18)

Figura 17. A) Radiografia periapical inferior derecha; B) Radiografia periapical

inferior izquierda. %
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Figura 18. Ortopantomografia, incisivos inferiores con reabsorcion radicular y

canino superior izquierdo retenido. %°

Cuando sea necesario un tratamiento endoddntico debera
valorarse una profilaxis antibidtica, sobre todo cuando exista lesion
periapical o absceso, ademas de un correcto lavado en los conductos y
en caso de necesitarlo, una medicacion intraconducto como pasta de

hidroxido de calcio. %8

Periodontalmente registran un mayor indice de inflamacion gingival
y acumulo de placa dentobacteriana en comparacion con la poblaciéon
sana, a pesar de ello, el nivel de sondeo es normal en la mayoria de los
casos, descartando la presencia de periodontitis; sin embargo, si no se
logran incluir técnicas adecuadas de higiene si puede desarrollarse
enfermedad periodontal, sobre todo en adultos. EI tratamiento
farmacologico hormonal podria ser el agente causal pues produce una
fuerte respuesta gingival a la inflamacion, causando anormalidades
capilares, permeabilidad y mayor acumulacion de liquidos en los tejidos
gingivales, lo que resulta en edema, sangrado y gingivitis cuando se

combina con la presencia de placa dentobacteriana. % 2% 2> 43
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Otras caracteristicas observadas que son menos frecuentes
incluyen: asimetria facial unilateral, diastemas, borde afilado de incisivos
superiores, cuspides palatinas y linguales afiladas en caninos, premolares
conicos, resultado de la anomalia durante la amelogénesis; en estudios
radiograficos se muestra reduccion de la longitud de raices de
premolares, rotacién del primer molar y primeros premolares superiores,

agenesia de incisivos, caninos y premolares. 2 > 424345 (Figura 19)

Figura 19. Radiografias intraorales. A) y B) Agenesia de incisivos laterales

superiores; C) Agenesia de segundo premolar maxilar y primer premolar con raiz

corta. 20

Las anomalias a nivel ortoddntico y la inflamacion gingival son el
principal problema para la salud oral; sin embargo, a pesar de no poner
en riesgo la vida de la paciente se debe actuar mediante procedimientos
preventivos y correctivos, pues el objetivo es darle una mejor calidad de
vida evitando el desarrollo de enfermedades como caries o periodontitis;

ademas de ayudar al pronéstico dental y corregir maloclusiones. % %

Cuando la paciente se encuentre en fase de crecimiento con una
valoracion radiografica y estudios hormonales, se debe considerar la
intervencion del tratamiento ortopédico facial pues los resultados serian
favorables durante esta etapa; ya que la terapia hormonal tiene una
importancia significativa para el crecimiento esqueleto-facial, sobre todo

cuando se administra de forma temprana. El periodo de crecimiento
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infantil es mas largo y el brote de crecimiento puberal normal a menudo
es ausente, esto da como resultado un esqueleto significativamente mas
joven en comparacion con la edad cronolégica y la edad dental que a

menudo es avanzada. **

Se podré incluir la planificacion de ortodoncia mediante aparatos de
expansion como Hyrax o Hass en arcada superior y Herbst en arcada
inferior, valorando las necesidades del paciente e individualizando el
tratamiento. También debe considerarse el mayor riesgo de reabsorcién
radicular. Cuando la edad esqueletal ya no permita realizar expansion
porque la paciente se encuentra en una edad madura, se optara por un
tratamiento ortodéntico quirdrgico. *“*® (Figura 20 y 21)

Figura 20. A) Uso de aparato Hass en arcada superior; B) Aplicacion de

aparato Hyrax en arcada superior. **

Figura 21. Aplicacién de aparato Herbst. *3

Durante las consultas periddicas para el mantenimiento de
ortopedia y ortodoncia se debe orientar al paciente y a los padres
respecto a los habitos de higiene con el uso adecuado del cepillo de
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dientes, pastas dentales con fluoruro, hilo dental e implementar controles
de placa en casa; ademas de trabajar en la motivacion pues el periodo del

tratamiento no es rapido. %

Las irregularidades craneofaciales repercuten en el aspecto fisico
extraoral y ademéas determinan algunas anomalias bucodentales; debido
a la variabilidad fenotipica y a la individualizacion de cada paciente no
existe una guia de manifestaciones clinicas que contenga prevalencias,
ademas de que son pocos los estudios realizados en estas pacientes. No
se puede saber con exactitud cémo afectaria la ausencia de terapia
hormonal en el desarrollo de la boveda craneal ya que los estudios
realizados involucran nifias bajo tratamiento, no obstante, se conoce que
a menor edad de iniciar la terapia con hormonas, se obtienen mejores

resultados comparado con las que lo inician a mayor edad. *°

El siguiente capitulo reconocera los aspectos fisicos y terapéuticos
gue repercuten en el tratamiento dental, asi como los cuidados y
recomendaciones para poder brindar una atencibn adecuada

promoviendo la salud mediante técnicas terapéuticas.

3. ATENCION ODONTOLOGICA

Como se explicé anteriormente, es importante conocer la edad en que la
paciente fue diagnosticada con ST, ya que cuando ocurre de manera
tardia, sobre todo después de la adolescencia, existe la tendencia a
padecer problemas sistémicos mas severos, que son de relevancia ante

los posibles tratamientos dentales o quirdrgicos que puedan requerirse.

Debido a la gran variedad de manifestaciones clinicas vy
enfermedades sistémicas que presenta una nifia con esta condicion, es

necesaria una interconsulta con el médico-pediatra de la paciente,
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ademas de valorar el riesgo-beneficio de los procedimientos que requiere,

considerar el

compromiso

sisttmico y conocer el tratamiento

farmacolégico que lleva. ?(Tabla 8)

MANIFESTACIONES Y
TRATAMIENTOS

Dafio cardiovascular

Baja densidad 6sea
Dafio renal

Hipertension

Diabetes

Defectos de la audicion y vision
Depresion
Ausencia de motricidad fina
Tratamiento hormonal
Tratamiento con bifosfonatos
Falta de crecimiento
Maloclusién
Paladar ojival
Hipoplasia del esmalte
Reabsorcion radicular idiopatica
Agenesia

Anomalias de raices radiculares

CONSIDERACIONES EN ODONTOLOGIA

Reducir bacteriemia: considerar profilaxis antibiética, enjuague
antimicrobiano antes del tratamiento
Evitar el aumento de la carga de trabajo del miocardio (estrés)

No usar anestésicos con vasoconstrictor
Moderar fuerza en cirugias-riesgo a fracturas
Considerar interacciones y metabolismo de medicamentos

Utilizar anestesia sin vasoconstrictor

Valorar TA antes, durante y después del tratamiento

Considerar interacciéon de medicamentos
Alimentos antes de la consulta

Valorar niveles de glucosa
Altera la comunicacion
Falta de motivacion y apego al tratamiento
Deficiencia en la higiene dental
Prevalencia a gingivitis y periodontitis
Considerar necrosis postquirdrgica
Tratamiento ortopédico o cirugia maxilofacial
Respiracion bucal, mordida abierta
Alteraciones del habla y alimentacion
Prevalencia a caries
Considerar mayor reabsorcion en tratamiento de ortodoncia fija
Considerar estética

Considerar en tratamiento endodontico

Tabla 8. Relacién de manifestaciones y tratamiento en pacientes con STy

consideraciones en odontologia.

2,10, 12, 14, 36, 37, 46, 52, 53

Los cuidados durante la consulta dependeran del estado sistémico

de la paciente, se determinara si son necesarios estudios de laboratorio
como biometria hematica, hemoglobina glucosilada, perfil tiroideo y
guimica sanguinea. La presion arterial se debe monitorear antes, durante
y después del tratamiento. Cuando se requiera una exodoncia o cirugia

en general, se debe moderar la fuerza ejercida sobre los huesos
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maxilares para reducir el riesgo de fractura ante la baja densidad 6sea; de
igual manera se necesita la valoracion de posible necrosis postquirdrgica
si la paciente estd bajo tratamiento de bifosfonatos. La profilaxis
antibidtica debe aplicarse por problemas cardiovasculares e
inmunolégicos siempre y cuando el tratamiento lo requiera o lo
recomiende el médico de la paciente. Debido a los defectos a nivel
cardiovascular e hipertension arterial se prefiere evitar el uso de
vasoconstrictores en el anestésico, pues si bien aumentan su tiempo de
duracién y reducen el sangrado para una mejor visualizacién en
procedimientos quirdrgicos, también actdan interfiriendo en la funcion

cardiaca, la resistencia periférica y la presion arterial. >

El cuidado colaborativo entre el médico, odontélogo, ortodoncista,
maxilofacial, otdlogo y otorrinolaringblogo con varias terapias,
cooperacion del paciente y padres ayudara a mejorar su calidad de vida
pues su condicidn requiere un seguimiento dental durante toda su vida;
sin embargo cuando el estado sistémico esté comprometido y la
interconsulta con el médico lo sugiera se debera intervenir en un medio
hospitalario donde se pueda monitorear a la paciente durante todo el

tratamiento. >+

La ausencia de motricidad fina no permitird que la paciente pueda
realizar los procedimientos de higiene bucal adecuados, de manera que a
cualquier edad requerira la ayuda de padres o cuidadores para lograr que
se realice de manera eficiente; ante esta situacion se pueden implementar
técnicas y aditamentos que hagan el proceso mas facil, como el uso de un
cepillo eléctrico, o bien, la modificacion del mango del cepillo dental para
permitir tener una mejor técnica; aun con todo, un adulto debe ser

responsable de que la higiene se realice de manera apropiada.

Planificar un tratamiento de ortodoncia involucra el trabajo

multidisciplinar entre cardidlogo, endocrindlogo, genetista, ortodoncista y
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cirujano maxilofacial, pues mientras no exista un tratamiento hormonal

para promover el crecimiento, los objetivos de la ortodoncia y la ortopedia

no se lograran. %

Por ultimo, se comentaran en la Tabla 9 las consideraciones mas

relevantes y sus recomendaciones para la consulta dental.

CONSIDERACIONES

Profilaxis antibiética
30-60 min antes del procedimiento
Recomendaciones de la AHA

Anestésicos

Dafio renal

Tratamiento con bifosfonatos

Evitar necrosis postquirdrgica

Hipertension arterial

Diabetes

RECOMENDACIONES

Esténdar: Amoxicilina 50 mg/kg VO
Alergia a penicilina: Clindamicina 20 mg/kg VO, IM o IV
Cefalexina 50mg/kg VO
Azitromicina o claritromicina 15mg/kg VO
Incapacidad de ingesta oral: Ampicilina 50mg/kg IM o IV
Alergia a penicilina e incapacidad de ingesta oral: Cefazolina o
ceftriaxona 50 mg/kg IM o IV
Mepivacaina, lidocaina, prilocaina o bupivacaina simples (sin
vasoconstrictor)
Valorar metabolismo de medicamentos: excrecion de AINES y
antibiéticos
Para pacientes que van a iniciar su tratamiento: realizar
procedimientos quirdrgicos antes
Para pacientes que ya reciben el tratamiento: mantener un control
cada 3-6 meses, higiene cuidadosa evitando lesiones, preferir
tratamiento endodéntico antes de extraccion, en caso de necesitar
cirugia considerar prescripcion de antibiético al menos 10 dias antes,

cicatrizacion por primera intension en todas las heridas.

Considerar niveles de PA domiciliarios
Comparar niveles con tablas percentiles de PA (mmHg) para nifios
segun edad y percentil de talla

Valorar interaccién de medicamentos con AINES

Considerar niveles de glucosa domiciliarios

Valorar interaccién de medicamento con antibiéticos

Tabla 9. Consideraciones y recomendaciones. VO: via oral, IM: intramuscular;

IV; intravenosa; PA: presién arteria

[ 52, 53, 54, 55, 56, 57, 58
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CONCLUSIONES

El sindrome de Turner es la anomalia mas frecuente en los cromosomas
sexuales, y aunque la prevalencia podria ser mayor, la gran mayoria de
los casos no logran desarrollarse, de manera que terminan como abortos

espontaneos durante el primer y segundo trimestre del embarazo.

Aunque la causa aun no esta avalada del todo asi como el origen
de las manifestaciones clinicas, resulta caracterizarse por una serie de
rasgos fenotipicos que varian en muchas ocasiones de acuerdo al
cariotipo, razon por la cual no existe un cuadro clinico Unico en todas las
mujeres afectadas. Es aqui, donde el cirujano dentista puede identificar
irregularidades del crecimiento craneofacial asi como variaciones clinicas
gue son anormales, contribuyendo de esta manera al diagnéstico

temprano.

Los defectos mas relevantes son de tipo cardiovascular y renal, ya
gue repercuten en la mayoria de los sistemas del cuerpo humano y son el
origen para desarrollar enfermedades a lo largo de la vida. La falta de
crecimiento no sélo repercute en la talla final de la edad adulta sino
también en el desarrollo de la base craneal y huesos de la cara, como el
maxilar superior y la mandibula; aunque el tratamiento hormonal podria

ser de ayuda no resulta suficiente para equilibrar el crecimiento normal.

Las niflas, adolescentes y adultas que presentan esta
cromosomopatia a pesar de estar comprometidas sistémicamente,
mediante tratamientos multidisciplinarios pueden llevar una vida sana y

productiva.

En odontologia es posible identificar aspectos fundamentales a
partir de una anamnesis en la historia clinica, datos que permiten un buen

diagndstico sistémico y en consecuencia una valoracion adecuada para
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saber cOmo actuar, qué tratamientos son adecuados o a donde remitir al
paciente en caso de que lo requiera para brindar una atencién

odontoldgica integral apropiada.

El objetivo del tratamiento para pacientes pediatricos con sindrome
de Turner serd el mismo que en un paciente sano, devolver la salud,
funcién y estética para permitir que logren una calidad de vida, ademas,
fuera de los procedimientos para mejorar la salud oral, la terapia estética
mediante ortodoncia, ortopedia y cirugia maxilofacial logra aumentar la

autoestima y cambiar el autoconcepto a nivel social.
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