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ABREVIATURAS

ST: Sindrome de Turner

OD: Organo Dentario

OM: Otitis Media

SNHL: Pérdida Auditiva Neurosensitiva
O-G: Ocluso- Gingival

M-D: Mesio- Distal

V-L: Vestibulo- Lingual

MeSH: Medical Subject Headings

RCP-TR Reaccion en Cadena de la Polimerasa en Tiempo Real



RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Turner es un desorden caracterizado por la ausencia
total o parcial del segundo par de cromosomas sexuales femeninos, siendo una de
las principales causas de talla baja, amenorrea y cardiopatia sindroméatica; dentro de
las manifestaciones clinicas se encuentran también las alteraciones craneofaciales y

orales.

Objetivo: Principalmente fue realizar una revision bibliografica de las manifestaciones
orales que presentan las pacientes con sindrome de Turner y su relacion de

frecuencia por edad y genotipo en la poblacién pediétrica.

Material y métodos: Se realizd una busqueda sistematizada en bases de datos
indexadas en donde se reunieron un total de 40 articulos, abarcando un periodo del
2005-2020, con terminologia MeSH y el uso de operadores booleanos y palabras
clave, descartando aquellos que no cumplieron con los criterios de inclusion. Se
revisaron 14 articulos restantes desplegando los resultados en una tabla de
frecuencias donde se evidenciaron las manifestaciones orales mas prevalentes, asi

como su correlacién por cariotipo.

Resultados: Las manifestaciones mas prevalentes en los articulos revisados son:
disminucién en el tamafio de la corona dentaria, arco palatino estrecho, base de
craneo de menor longitud, maxilares retrognaticos, hipoplasia de esmalte, presencia
de cuspide de Carabelli y raices cortas, siendo 45, X el cariotipo con mayor frecuencia

en manifestaciones clinicas sin correlacionar al grupo etario.

Conclusiones: Las manifestaciones dentarias en el ST no son del todo conocidas
por los odontélogos, estas tienen tratamientos especificos, por lo que la meta es la
identificacion y tratamiento oportuno para el beneficio del paciente. La mayoria de la
bibliografia revisada pertenece a paises anglosajones, y en contraste, el registro de
bibliografia latina sobre las manifestaciones orales del sindrome es carente, por lo
gue el asentimiento de la bibliografia podria ser representar un sesgo versus al de la

poblacién mexicana



Palabras clave: Sindrome de Turner, Manifestaciones Orales, Organos Dentarios
INTRODUCCION

Fue referido por primera vez en 1939 por Henri Turner, describi6 las caracteristicas
clasicas de un sindrome en 7 mujeres con estatura baja, cubitus valgus, cuello alado

e hipogonadismo (1)

El sindrome de Turner es un desorden caracterizado por la ausencia total o parcial
del segundo par de cromosoma sexual femenino; este déficit conlleva a una
constelacion de alteraciones fisicas caracteristicas. Es una de las principales causas

de talla baja en mujeres. (2)
Incidenciay Prevalencia

Presenta una incidencia estimada de 1 caso por cada 2500-3000 recién nacidos vivos

().

La prevalencia ha sido dificil de cuantificar debido a que muchas de las pacientes con
fenotipos menores cursan sin diagnéstico a lo largo de la vida y a otras se les realiza

el diagnostico ya en la etapa adulta (3).
Clasificacion de Cariotipo

Existen genotipos asociados con la manifestacion de la enfermedad.
Aproximadamente 50% de todas las pacientes van a contar con monosomia del X
(45, X), de 5 a 10 % de las pacientes tienen duplicacion del brazo largo del X,
isocromosoma (46, X, i(Xq)), y el resto de las pacientes presentan mosaicismo del 45,

X, con uno o0 mas linajes celulares presentes (2).

El mosaicismo, con presencia de un linaje celular normal (46, XX) sucede

aproximadamente en un 15% de las pacientes.

El cariotipo, es el estudio de eleccion para la mayoria de las pacientes para obtener

un diagnéstico certero.



Manifestaciones clinicas

Aproximadamente un tercio de las pacientes reciben diagnostico postnatal asociado
a manifestaciones clinicas, como edema de manos y pies y tejido nucal redundante

secundario al efecto residual de higromas quisticos in Utero (2).

Las pacientes que presentan mosaicismo, con presencia de linaje de cromosoma Y,
en quienes existe cierto grado de virilizacién, se encuentran en riesgo elevado (7 -

30%) para desarrollar gonadoblastoma (2).

Ambos brazos del X, contienen genes que codifican para la funcion ovérica, por tanto,
la aneuploidia podria manifestarse Unicamente como hipofunciébn gonadal. Sin
embargo, no se conoce con precision cuales son los genes involucrados para las
manifestaciones fisicas, existe la hipotesis de que los hallazgos fisicos en este
sindrome estriban en la ausencia de dos cromosomas X normales, o secundario a

haploinsuficiencia de genes en las regiones pseudoautosomicas del X 0 Y. (2).

Se conoce, sin embargo, que la pérdida intersticial o de la porcion terminal del brazo
largo del X (Xq), puede resultar en talla baja o falla ovérica (2). De manera general,
se conoce que, si se pierde en su totalidad, el brazo corto del X, se manifestara el
fenotipo completo. Las deleciones distales del Xp pueden presentarse con
funcionalidad ovarica conservada, sin embargo, al ser el locus del gen (SHOX) y
presentar pérdida de este gen, pueden manifestarse las alteraciones esqueléticas

tipicas (2).

Existen algunas correlaciones clinicas entre fenotipo y genotipo:

45, X Linfedema

45,X/46,XX 0 45,X/47 XXX Menarca espontanea/fertilidad
conservada

45,X/46,XX (mosaico) Talla mayor

Isocromosoma Xq Riesgo elevado para hipotiroidismo,




enfermedad inflamatoria intestinal

Isocromosoma en anillo Retraso mental, manifestaciones

atipicas

Dentro de las manifestaciones cardinales del sindrome de Turner se encuentran las
siguientes: talla baja (95%), falla de medro (90%), alteraciones dentales (75%), facies
caracteristica con micrognatia (60%), cubitus valgus (50%), cifosis (50%), cuello corto
(40%), genu valgo (35%), paladar profundo (35%), falanges metacarpianas cortas
(35%), infertilidad (95%), falla ovérica (90%), cardiopatia y alteraciones vasculares
(50%), coartacion aodrtica (15%), defectos interventriculares (1-4%), alteraciones
electrocardiograficas (50%), anormalidades renales y genitourinarias (20 — 30%),
tiroiditis (15-30%), gonadoblastoma (5%). (4, 5, 6, 7).

Neurodesarrollo:

Aproximadamente el 10% de todas las pacientes con el diagnéstico, sin correlacion
con el genotipo, presentan compromiso neurolégico, con retraso en la adquisiciéon de

los hitos del desarrollo. (8)

El 70% de las pacientes cursan con alteraciones en el aprendizaje, que abarcan
desde habilidades perceptivo-motoras hasta compromiso visuoespacial, este tipo de
manifestaciones son comunes en las pacientes con genotipo 45, X. (9,10,11)

Asimismo, es comun que gran proporcién de las pacientes cursan con trastorno de
déficit de atencién e hiperactividad, por eso la importancia de la evaluacion

neurocognitiva desde edades tempranas. (12)

Debido a las caracteristicas fisicas, es comun que, durante la adolescencia, se

manifiestan con aislamiento, ansiedad y baja autoestima. (12, 13)

Cardiovascular:



La presencia de cardiopatia congénita esté presente de un 17 a 45% sin relacion clara
entre las manifestaciones cardiologicas independientemente del fenotipo y genotipo
(14, 15, 16)

Por ejemplo: dos pacientes con monosomia 45, X pueden presentar cardiopatia
distinta pese a ser el mismo genotipo. Las patologias mas frecuentes son la coartacion
aortica y la valvulopatia adrtica bicuspide, prolapso de vélvula mitral, hipertension e
incluso alteraciones en la conduccion cardiaca. Debido a la gran proporcion de
pacientes que presentan cardiopatias, se debe realizar a todos, tamizaje

ecocardiografico. (17)
Endocrinolégicos:

La disgenesia gonadal es uno de los signos cardinales de la patologia; 90% de las
pacientes ameritan inicio de terapia sustitutiva, para poder iniciar la pubertad y
adolescencia. Dentro de las causas principales es la de la menor cantidad de foliculos
primordiales, cursando con apoptosis prematura in Utero. (18)

Existe supresiéon de las hormonas gonadotropas, por lo que la gran mayoria de las
nifias no van a presentar cambios sexuales secundarios, en algunas ocasiones las
nifias van a contar con funcion ovarica residual y tendran adrenarca, sin embargo, la
aparicion de vello pubico y axilar no son indicativos de funcién ovérica, por tanto, el

punto final de estas pacientes resulta en amenorrea. (17)

El hipotiroidismo ocurre entre un 15-30% de las pacientes con sindrome de Turner,
usualmente manifestandose en la tercera década de la vida, por lo que se recomienda

realizar perfil tiroideo desde los 10 afios de edad (19, 20)
Oftalmolégicos y otoldgicos:

La presencia de estrabismo se presenta en un 18% de las pacientes, y ptosis en un
13%, también estan descritos el desarrollo de cataratas, nistagmus y daltonismo. Las
pacientes con sindrome de Turner van a cursar con disfuncion tubarica, y esto

secundariamente provocara cuadros de otitis media recurrentes. (17)



Gastrointestinales: Los problemas comunes en estas pacientes son poca ingesta,
asociado a reflujo gastroesofagico, y falla de medro, asi como retraso en la

adquisicion de los mecanismos propios de deglucion. (21)

Existe en la literatura cierta relacion con enfermedad inflamatoria intestinal, es comun
gue esto se asocie a genotipo i(Xq), asi como enfermedad celiaca, por lo que el
abordaje de algunas pacientes debe contar con la medicion sérica de anticuerpos

antiendomisio y anti-gliadina.(2)

Renales: Son comunes las alteraciones estructurales como el rifion en herradura, asi
como duplicacion del sistema colector esto encontrado en un 40% de las pacientes,
la mayoria de estas malformaciones no se asocian a una menor funcion del sistema
renal, son comunes las estenosis del sistema renal que pueden causas hidronefrosis
secundaria de la duplicacién del sistema colector, parte del abordaje completo de las

pacientes con ST se debe realizar ultrasonido doppler y morfologia renal. (2)

Musculoesqueléticas: Una de las manifestaciones cardinales del ST es la displasia
0sea manifestada como talla baja y displasia epifisaria, algunas ocasiones cursan con
hiperlaxitud por lo que la gonaltralgia cronica y luxacidén patelar es comun. Estas
manifestaciones se han relacionado con la haploinsuficiencia del gen SHOX, la
dislocacién congénita de cadera es comun ocurriendo hasta el 5% de las pacientes,
asi como alteraciones del eje de la columna vertebral presentando escoliosis hasta el

10% de las pacientes. (2)

No existe una relacion clara de ST con osteoporosis, ya que pueden presentar
osteopenia en la evaluacion radiogréafica sin embargo con masa 6sea adecuada para
la talla, la osteopenia responde a tratamiento hormonal por lo que al iniciarlo es comun

la recuperacion de la densidad ésea. (2)

Dermatologicos: Dentro de las manifestaciones neonatales, se puede encontrar
edema de manos y pies que resuelve con la edad, existe riesgo elevado de melanoma

por alta incidencia de nevos atipicos. (2)

Dentales:



La guia de practica clinica europea menciona que las manifestaciones orales que
presentan las mujeres con ST son: variacion en la erupcion dental; la denticion
permanente suele presentarse 12 meses antes en comparacion a una mujer sin ST,
cambios en la morfologia de la corona y raiz de los dientes siendo mas pequefios

tanto en denticion temporal como permanente. (22)

Se ha descrito que existe tamafio reducido y morfologia alterada tanto en la corona
dental como en la raiz, se sospecha que la una de las principales causas por las
cuales existe una menor anchura de la corona dentaria, es secundario a una capa
mucho més delgada de esmalte (2), alteraciones en la mineralizacion de las piezas
dentarias, con disminucion en la cantidad de calcio y fosforo en esmalte y dentina
(23).

Suelen presentar posicion retrognatica de la mandibula, incremento del angulo de la
base de craneo, alteraciones en la oclusibn dentaria, siendo persistente la
maloclusion tipo Il hasta en un 52% de las pacientes (24) con una oclusion molar
distal, overjet aumentado, mordida cruzada lateral, mordida abierta abierta. (22)
Dentro de las alteraciones de tejidos blandos, la disposicion anémala del frenillo

lingual también esta descrita en 42% de los casos (24).

Existe presencia de un paladar amorfo, crestas palatinas laterales y ocasionalmente

un defecto en el desarrollo de la formacion del paladar. (22)
Diagnostico.

El diagnoéstico prenatal del sindrome de Turner se puede realizar tanto de manera
prenatal como postnatal. Cuando se realiza con antelacion al nacimiento se puede
sospechar con alteraciones tanto en estudios de imagen como por cifras de
marcadores bioquimicos. La presencia de hidrops fetalis en el ultrasonido, sugiere
esta entidad, asi como la elevacién de gonadotrofina corionica humana, estriol no

conjugado y alfa-fetoproteina.

Cariotipo Postnatal: se debe realizar estudio genético en cualquier paciente femenino

gue se presente con caracteristicas clinicas

10



El cariotipo se realiza tomando una muestra de sangre periférica que contenga
mononucleares. Si el primer cariotipo resultd no concluyente, se puede realizar un
segundo tomando como muestra otro tipo de tejido, como la piel, y buscando
fibroblastos. (2)

Prenatal: no existe hasta el momento un tamizaje orientado hacia la deteccion de
sindrome de Turner, pues existen muchas barreras que lo imposibilitan. Pese a las

aristas, se han descrito varias formas de tamizaje. (25)

RCP-TR (reaccion en cadena de la polimerasa en tiempo real) esta técnica permite la
cuantificacion y secuenciacion genética de pequefias porciones del cromosoma X,

cuenta con una sensibilidad de hasta el 95% para la deteccion del sindrome. (26)

Secuenciacion completa del exoma: Este método resulta en ser altamente especifico,
puede detectar material del cromosoma Y, sin embargo, este método aun no esta
completamente desarrollado como para su uso no discriminado como tamizaje

neonatal. (27)

El sindrome de Turner es una entidad patoldégico sumamente conocida, sin embargo,
dentro de la literatura no se encontrd algun registro orientado hacia las alteraciones
dentales mas prevalentes, por lo que el propdsito de esta revision es el determinar la
frecuencia y presencia de alteraciones oro-dentales en nifias con sindrome de Turner,
en este momento abarcando por igual los diferentes genotipos, quedando para mas
adelante, el determinar por subgenotipo, las alteraciones cardinales mas

representativas de cada uno.
Tratamiento

El tratamiento del sindrome de Turner va orientado a mejorar las condiciones
preexistentes en las pacientes, si bien existe una directriz general, los principales ejes
a los que la terapéutica va dirigida, son los siguientes: talla baja, insuficiencia ovarica,

problemas neurocognitivos y cardiovasculares. (28)

Estatura: la talla baja es la manifestacion mas comudn y esta presente practicamente
en todas las pacientes, resultante de la haploinsuficiencia del gen SHOX en el

cromosoma X. La administraciéon de HC (hormona de crecimiento) recombinante ha
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demostrado que mejora la talla de las pacientes para la edad adulta aproximadamente
de 5 a 8 centimetros, siendo el resultado final altamente variable. La administracion
de la hormona se recomienda desde edades tempranas, 4-6 afios o antes. La dosis
recomendada oscila entre 45-50 mcg/kg/dia administrado de forma subcutanea cada
7 dias, se debe monitorizar cada 3-4 meses durante el primer afio y posteriormente
cada 4-6 meses. (28)

Insuficiencia ovarica: la actividad ovarica espontanea se ha descrito hasta en un
14% de las pacientes con fenotipo 45, X; esto resulta en que este mismo porcentaje
de pacientes desarrollen cambios sexuales secundarios. El resto de las pacientes van
a necesitar tratamiento sustitutivo hormonal con terapia combinada (estrégenos y
progestagenos) para lograr adecuada telarca, maduracion uterina y densidad 6sea.
Como tamizaje, a todas las pacientes se les debe medir el eje hipofisario a los 11
afios de edad para confirmar hypogonadismo hipergonadotréfico, previo al inicio del
tratamiento sustitutivo hormonal. (28)

El tratamiento de preferencia actualmente es con la aplicacion transdérmica de 17-
beta estradiol (parches) iniciando a los 11-12 afios de edad; la aplicacion usualmente
es con parches que tengan de 14-25 mcg con aplicacién cada séptimo a décimo
cuarto dia. La induccién puberal se logra con dosis de 3-7 mcg/dia, con incrementos
cada 6 meses hasta llegar a la dosis adulta (100 mcg/dia) posterior a 2 a 3 afios de
tratamiento. La administracion de progestdgenos debe iniciarse al menos dos afios
posteriores al tratamiento con estrogenos, de manera que se disminuya el riesgo de

neoplasia endometrial. (28)

Trastornos neurocognitivos: Las pacientes con sindrome de Turner, suelen no
cursar con déficit intelectual, sin embargo, se conoce que existen ciertos dominios
neurocognitivos y psicosociales que se afectan mas que otros; entre ellos se
encuentran: funcién ejecutora, percepcion visuo-espacial, comprension matematica y
lectora, coordinacién y aprendizaje motor. Algunas pacientes llegan incluso a
manifestar algun grado del espectro autista, asi como trastorno por déficit de atencion
e hiperactividad. Mientras mas temprano se identifiquen las anomalias mejor podran

ser tratadas. (28)
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Cardiovasculares: las anomalias cardiovasculares en el sindrome de Turner son
bien conocidas; en conjunto con servicio de cardiologia pediéatrica, el tratamiento va
dirigido a las manifestaciones clinicas que tengan las pacientes. Como directriz se
debe seguir un protocolo ya establecido para la deteccibn oportuna de estas
manifestaciones, esto es, realizar un ecocardiograma transtoracico, asi como
radiografia de torax y electrocardiograma en reposo al diagndstico. Si no existe
patologia de riesgo (valvula aortica bicuspide o coartacion adrtica) el seguimiento
debera realizarse cada 5 afios con ecocardiograma o cardiorresonancia magnética.
A partir de la pubertad, medicion de tension arterial de forma anual y perfil lipidico con
el mismo intervalo, pero a partir de los 18 afos. (28)

13



OBJETIVOS

1) Realizar una busqueda bibliografica extensa en una base de datos
(MEDLINE) de articulos, sobre las manifestaciones orales con mayor

prevalencia e incidencia en poblacion pediatrica con sindrome de Turner.

2) Exponer las anomalias orofaciales mas comunes del sindrome de Turner
descritas en la bibliografia y posteriormente presentarlas por frecuencia
segun edad.

3) Relacionar las manifestaciones orofaciales del sindrome de Turner

descritas en la literatura segun frecuencia por genotipo

14



MATERIAL Y METODOS.
A. Disefio.

- Se realiz6 un estudio de revision de la literatura cientifica mediante la
siguiente metodologia. La base de datos utilizada fue Medline a
través de Pubmed. La busqueda se limito a hallar articulos originales
publicados entre 2005 — 2020 y escritos en inglés o espafol los

cuales estuviesen indexados en revistas.

B. Estrategia de busqueda.

- En la base de datos Medline se emplearon los términos del MeSH en
inglés con las siguientes palabras clave, unidas entre ellas por
operadores booleanos “And/Or”: “Turner syndrome”, “buccal’,

“‘manifestations”, “oral”, “dental”, “features”, “monosomy”, “kariotype”,
“45, X”, “46, XX” y “mosaicism”.

C. Seleccioén de articulos.

- Tras realizar la primera busqueda se identificaron 40 referencias, en
una primera fase de eleccion se descartaron 24 articulos a partir de
la revision de los criterios de inclusion y por no ser relevantes para
el objetivo de esta revision. Con los siguientes criterios tomados en

cuenta:

D. Criterios de inclusion.

15



Articulos originales cualitativos y cuantitativos publicados en revistas
cientificas indexadas sobre: manifestaciones oro bucales del
sindrome de Turner en pacientes pediatricos, caracteristicas orales,
caracteristicas dentales, manifestaciones dentales sin intervencion
con hormona de crecimiento ni ortodoncia, estudios descriptivos,
manifestaciones dependientes de genotipos, muestra minima de 10
pacientes, no mas de 15 afios de antigiiedad, Gnicamente en inglés

0 espaiiol.

E. Criterios de exclusion.

Articulos experimentales, prospectivos con medicion de resultados
posterior a intervencién, pacientes adultos, manifestaciones
extraorales, estudios de mas de 15 afios de haberse realizado,
muestra menor a 10 pacientes, estudio escrito en otro idioma a los

previamente comentados.

F. Andlisis de los datos.

Los datos obtenidos de los articulos restantes se realizaron en un
formato de tablas con las principales variables a determinar: autores,
afo, revista, tipo de estudio, cantidad de la muestra, caracteristicas
observadas en los genotipos. Con esta informacion presentada en

forma de tablas.
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FLUJOGRAMA DE BUSQUEDA EN LA BIBLIOTECA VIRTUAL DE PUBMED
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TURNER

SINDROME DE
n:3,930

Manifestaciones
Orales
n: 173

‘ Ingles y Espafiol ’

n: 171

Pacientes pediatricos I
0- 18 afios
n: 40

Excluidos

n: 26 n:14

‘ Incluidos

26 articulos excluidos
Reportes de Caso: 5
Muestra menor a 10 pacientes: 2
Afo de publicacion anterior a
2005: 10

Pacientes adultos: 7 7
Articulos experimentales: 2

14 articulos incluidos

Tamanfo de Coronas Dentales: 2
Longitud de Raices: 1
Cuspides de Carabelli: 2
Paladar3
Dimensiones Craneales: 4
Manifestaciones Orales: 2

RESULTADOS

Cabe destacar que encontré mucha evidencia en general de las manifestaciones

clinicas, pero mi trabajo se centra en las manifestaciones orales que podemos
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encontrar en pacientes pediatricos descartando aquellos estudios que habla de la
poblacion mayor de 18 afios. No obstante, las 26 referencias fueron descartadas por
gue fueron publicados con una fecha mayor a la que incluimos en el estudio, otros
articulos fueron descartados por el numero de pacientes de muestra, pues mis
asesores y yo consideramos que una muestra menor a 10 pacientes eran muy pocos
para poder comparar las manifestaciones presentes, otros articulos que exclui a pesar
de describir las manifestaciones fue reportes de caso ya que considero que el tomar
de referencia a un solo paciente para generalizar manifestaciones no es ideal, los
articulos que también fueron descartados son experimentales, refiriéndonos no utilizar
informacion donde las pacientes son tratadas con diferentes protocolos pues pueden
variar las manifestaciones dependiendo el tratamiento que se les proporcione y esto

alterar los resultados.

El fenotipo de cada paciente de ST es variable por las diferencias de cariotipo y
mosaicismo esto explica porque las pacientes expresan rasgos variables tan

marcadas y algunas otras no son diagnosticadas con el sindrome (30%)
Se menciona que las deleciones mas distales presentan un fenotipo mas severo.

La importancia del odontdélogo es identificar las caracteristicas y morbilidad asociada

mas severas en las pacientes con ST

En la consulta odontoldgica es de importancia conocer la edad en la que fueron
diagnosticadas con ST ya que dependera del diagndstico tardio la tendencia a
presentar problemas sistémicos severos destacando las patologias en tejido 6seo y

sistema cardiovascular.

Los cuidados que se deben tener dependen del estado sistémico del paciente a tratar,
conocer los resultados de BH, perfil tiroideo y QS, monitoreo de la presién arterial,
requerimientos de profilaxis antibidtica en caso de problemas cardiovasculares o

deficiencia inmunoldgica.

El tratamiento administrado en estos pacientes con hormona de crecimiento y
estrégenos podrian proporcionar una mejoria en la densidad Gsea sin conocer si esto
conlleva a problemas mas severos cardiovasculares o fracturas comunes en estos

pacientes. (1)
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Se dice que el uso de hormona de crecimiento beneficia a largo plazo mejoria en el
desarrollo de las caracteristicas craneofaciales. (1)

También podemos encontrar pacientes con manifestacion de osteoporosis donde son
manejados con bifosfonatos sistémicos para su mejoria; en estos pacientes debemos
tener en consideracion la osteonecrosis posterior a un tratamiento quirargico de los
maxilares, en algunos casos donde la osteoporosis afecta, debemos moderar la
fuerza con la que realizamos los procedimientos como extracciones dentales para

evitar provocar fractura en los huesos de ambos maxilares. (1)

El paladar profundo y anormalidades en el paladar se consideran caracteristicas
significativas de las pacientes con ST, la morfologia del paladar puede incluir un
paladar profundo, estrecho o presentar una combinacién de estas, que si son
relacionadas con alguna otra caracteristica importante suele ser indicado el analisis
de cariotipo para el diagnéstico de ST, como la presencia de OM en un 70% y una
SNHL en 24% (2)

La doctora Rizell S. en 2013 (3) menciona que la distancia entre la lengua y el plano
palatino en las pacientes con ST es mayor en comparacion con una mujer que no
presenta el sindrome la cual afirma que la posicién de la lengua es baja y provoca un
desbalance entre la presion de las mejillas y la lengua favoreciendo la presién relativa
de las mejillas sobre el arco maxilar el cual por consecuencia se va haciendo estrecho
y la mandibula se va ensanchando por causa de la presion de la lengua y es aqui
donde podemos encontrar pacientes con mordida cruzada posterior, una relacion

molar distal y overjet grande. (4)

Las dimensiones del arco dental en el cariotipo 45X/ 46 XX estan cercanas a las
dimensiones de mujeres sin ST en comparacién con las pacientes con 45, X e
isocromosoma sin embargo no hay estudio que mencione si existe alguna alteracion

significativa entre mujer con ST y sin este. (4)

Perkioméki en 2008 menciona que el ancho del paladar se puede ver reducido
visualmente por la presencia de crestas palatinas laterales, pero tener una altura

normal. (5)
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Perkiomaki y cols miden la posicion de la lengua a través de un cefalograma lateral
tomando como referencia la distancia entre el paladar y la superficie lingual desde la
cara distal del primer molar superior. La altura y el ancho del paladar se midi6 en
modelos de estudio haciendo un trazo en cada par de los OD de ambos lados de la
arcada (caninos, primer y segundo premolar y primer molar) desde a parte mas
prominente y su margen gingival pretendiendo obtener el indice palatino (PI). (5)

Como resultado se obtiene que la lengua se encuentra en una posicidbn mas baja en
las mujeres con ST a diferencia de un grupo control que en este caso eran las madres
y hermanas de las mujeres con Sindrome de Turner estudiadas. También se observa
gue las crestas palatinas laterales se presentan en un tercio de las pacientes con ST

reduciendo el ancho posterior del paladar. (5)

Se dice que el gen SHOX tiene cierto impacto en la morfologia del arco dental y la

altura palatina. (3)

En mujeres con Sindrome de Turner la base craneal se caracteriza por tener una
longitud posterior mas corta y un mayor angulo de flexion y haciendo referencia sobre
el gen SHOX; Dumanic en 2010(6) lo atribuye como el responsable de los cambios
en la longitud de la base craneal durante la vida intrauterina y en la primera infancia
(0-59 meses); mencionando que después de los 10 afios de edad esta insuficiencia
se manifiesta a través de la ausencia del crecimiento en la longitud esperada el cual

se acompafara de retrognatismo.

Rizell (2013) coincide con Dumanic y con lo antes mencionado por diversos autores
gue la base craneal era mas plana y la base craneal posterior era mas corta, pues
realiza un estudio donde compara la morfologia craneofacial en los diferentes
cariotipos del ST con referencia a un grupo control, esto en relacién a que no se habia
hecho algun estudio donde se describiera como se manifestaba esta caracteristica en

los diferentes grupos de cariotipo. (7)

Rizell describe que el grupo mosaico (45, X/ 46, XX) presentaba una menor variacion,
el grupo de isocromosomas mostré una mayor diferencia al mosaico (45,X) pero
menor que el mosaicismo quienes fueron el grupo con una mayor diferencia dentro
de las medidas del grupo control teniendo como conclusién que la base craneal era

mas plana, la base craneal posterior mas corta y la base craneal anterior fue mas
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larga comparada con el grupo control, por lo tanto demuestra que ambos maxilares
se encuentran retrognaticos e inclinados hacia atras pues el maxilar y la mandibula

se encontraron mas cortos pero con una rama mandibular mas larga (7)

Otra de las caracteristicas significativas en mujeres con ST es la reducida medida y
la alteracion en el tamafio en ambas denticiones la cual se menciona se debe a una

delgada capa de esmalte.

La capa de esmalte es determinada durante la fase secretora de la amelogénesis
donde la proteina de amelogenina es secretada de los ameloblastos quienes forman

la matriz del esmalte. (8)

El gen que codifica la amelogenina (AMELIX) esta localizado en el cromosoma X en
su brazo corto (p-arm) (7) y la haploinsuficiencia conduce un espesor reducido de

esmalte (9)

En las mujeres con ST los estudios indican que el ancho de los OD varia dependiendo

del cariotipo

S. Rizell y cols en 2012 realizaron un estudio donde se muestra la comparacién entre
cariotipos con un resultado importante de tamafio tomando como muestra segundos
premolares, caninos superiores, primeros premolares y caninos inferiores en el cual
llega a la conclusién que el isocromosoma es el cariotipo que presenta una variacion
mas notable pues presenta el ancho de corona mas disminuido comparado con una
mujer sin ST. (7) En el cariotipo 45X/ 46,XX mosaico con células normales 46 XX el
ancho de la corona tiende a estar menos afectado, mientras que la monosomia 45,X

muestra una similitud en el ancho de la corona con mujeres sin ST. (9)

L.R. Horrocks y cols. coinciden con la dra Rizell pues realizan un estudio comparativo
3D de las dimensiones del grosor del esmalte entre mujeres con y sin ST, ellos toman
como muestra los organos dentarios central derecho, lateral izquierdo, primer
premolar derecho y primer molar izquierdo, todos superiores, las medidas de
referencia con O-G y M-D, demostrando que si existe una variacién en la dimensién

del ancho del esmalte siendo menor en mujeres con ST. (9)
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Por otra parte, Pentinpuro menciona que la altura de las coronas dentales puede
verse afectada a un desgaste fisioldégico durante el crecimiento, lo cual no puede ser
medido en las pacientes con Sindrome de Turner ya no presentan una normoclusion,
sin embargo, las mujeres con ST presentan una altura menor en todos sus 6rganos
dentarios, aunque sin presentar signo de desgaste por lo que coincide con la
alteracion en tamafio de las coronas dentales probablemente afectado por el gen
SHOX (10)

Fagella estudia un grupo de 25 pacientes con ST divididos en 3 grupos: grupo A
denticién permanente, grupo B denticion mixta, grupo C denticion temporal, donde se
mide la frecuencia de caries, el ancho M-D y V-L de los OD como la morfologia
alterada. (11)

Los resultaron mostraron: hipoplasia del esmalte en un 40% de los 6rganos dentarios
de las pacientes con ST, el diametro de la corona M-D fue reducido en denticion
permanente aproximadamente 1.4mm comparado con el grupo control analizado y
menciona que existe una mayor incidencia de caries en la denticion permanente de

estas pacientes. (11)

Fagella y cols consideran que la presencia de hipoplasia del esmalte puede deberse
a la falta de oxigeno durante el desarrollo de las yemas dentales ya que las pacientes
con ST presentan enfermedad cardiaca congénita hasta en un 30% y esto influye en
la formacion andmala del esmalte, lo cual provocaria un mayor riesgo a caries dental
si no existe una atencion temprana y que la reduccion de didmetro en los dientes
puede ser por una incorrecta excrecion cualitativa y cuantitativa de esmalte

provocado por la aberracién del cromosoma X. (11)

El rasgo de Carabelli es un tubérculo accesorio en la cara mesial de la superficie

palatina en los molares superiores. (12)

Nakayama menciona que cuando hay un germen dental de gran tamafio y el
desarrollo de cuspides tempranas (M-V y M-L) con una distancia intercuspidea muy
reducida entre ellas, da oportunidad de que las cuspides posteriores (D-V y D-L) sean
mas grandes y en ocasiones tenga espacio para la aparicion de una cuspide extra en

este caso cuspide de Carabelli y que en caso de las mujeres con ST pueden llegar a
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no tener una o las dos cuspides distales pues carecen de un desarrollo y crecimiento

completo. (13)

A esto se refiere que existen dos patrones a presentar en los molares superiores tanto
en primer molar como en el segundo, donde podemos encontrar un patron de 3
cuspides o un patron de 4. En mujeres con ST; Nakayama describe que en el grupo
con cariotipo de monosomia tienen menor frecuencia a presentar cuspide de Carabelli
en el primer molar acompafiada de una mayor frecuencia del patrén de 3 cuspides.
(12)

En el segundo molar puede o no estar relacionada la aparicién de cuspide de Carabelli
y la cuspide disto-lingual (13)

Describe que la cuspide de Carabelli se presenta en un 59.3% de las mujeres con
cariotipo 45, X, en un 56.3% en 45, X/ 46, XX y en un 33.3% del grupo de
isocromosomas, sin embargo, en el grupo control se presenté en un 58% lo cual no
puede decirse que la expresion de la cuspide de Carabelli es signo caracteristico de
ST. (13)

La ultima de las manifestaciones reportadas es la longitud corta en las raices de los
dientes en las mujeres con ST con cariotipo 45,X donde Pentinpuro menciona dentro
de su investigacion que los 6rganos dentarios eran generalmente afectados en
longitud radicular con mayor sesgo en los incisivos superiores y al realizar la
comparacion entre este cariotipo y el mosaico existia una diferencia considerable
Unicamente en el érgano dentario 35 dentro de la arcada inferior, todo atribuyendo a
los efectos del cromosoma sexual y/o autosomas (14)

DISCUSION
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Las revisiones empleadas en la elaboracion del trabajo son publicaciones actuales
tomadas del afio 2005- 2020, sin embargo, hacen referencia a afios anteriores desde
1988, lo que nos dice que el sindrome y sus caracteristicas estan estudiadas desde
hace ya varios afos sin ser descritas detalladamente. Las poblaciones estudiadas en
estos articulos son principalmente finlandesas y croatas sin tener estudios realizados
en México ni en poblacion latina lo cual nos indica que la escasez de informacion es

importante.

Se esperaria encontrar las mismas manifestaciones orales y craneofaciales en
nuestra poblacién pues al ser caracteristicas cardinales de un sindrome no van a ser

modificadas sin importar el grupo étnico

En relacion con las publicaciones dentro de esta referencia bibliografica las

manifestaciones orales mayormente descritas son:

1) Disminucion en el tamafio de la corona dental debido a una capa mas delgada
de esmalte.

2) Un arco palatino con una altura relativa normal, pero con un problema reducido
en ancho (transversal) por lo que provoca una ilusion de un arco dental muy
profundo que puede ser atribuida a la baja posicién de la lengua.

3) Una base de craneo posterior con una longitud mas corta, un angulo de flexion
mayor y una base craneal plana dando como resultado ambos maxilares
retrognaticos e inclinados hacia atras todo atribuido a la manifestacion de los
genes del crecimiento.

4) El 40% de la poblacion con sindrome de Turner que presentaba hipoplasia del
esmalte se relacionaba con alguna anomalia cardiaca congénita.

5) Presencia de Cuspide de Carabelli que dependera de la morfologia y tamafio
del molar.

6) Raices cortas en forma generalizada, marcandose mas con una menor longitud

en el érgano dentario 35.

En la tabla 1 encontramos el andlisis de los articulos estudiados en esta revision
donde podemos ver el nombre del articulo, la cantidad de pacientes que se tomaron

para muestra y su division por cariotipo presente.
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La distribucién de poblacidon que presenta ST (tabla 1) nos habla de la relacion que
tenemos en los articulos descritos con la toma de muestra que se eligié para cada

uno de ellos, de la cual son desarrolladas grafica 1y 2.

La grafica 1 indica la poblacién total por estudio y a grafica 2 nos expone la distribucion
de pacientes totales con su agrupacion por cariotipos presentados, notando que el
cariotipo que presenta mayor poblacion es la monosomia con el 70% de la muestra

total.

la tabla 2 relaciona las manifestaciones orales que se describen en los articulos
revisados, teniendo en la gréafica 3 la frecuencia de anomalias descritas por estudio,
donde las alteraciones mayormente descritas son las anomalias craneofaciales que
éstas incluyen la base de craneo posterior con una longitud corta, angulos de flexion
mas abiertos y una base craneal plana, describiendo unos arcos mandibulares

retrognaticos con el 28% de las alteraciones totales.

Tomando como referencia la Guia de Practica Clinica Europea (22) y la prevalencia
de los diferentes genotipos realizamos una tabla comparativa con lo descrito en
nuestro analisis donde afirmamos que el cariotipo de monosomia es el de mayor
poblacion, éste se reporta con el 40-50 de su poblacion y en nuestro estudio se
muestra con un total de 70%, seguida por mosaicismo donde encontré una variacion
pues mi estudio la muestra con un 8.4% del total de poblacion y la guia menciona que
es la segunda con mayor poblacién con un porcentaje del 15-25%, isocromosoma se
calcula con el 10-12% y en la poblacién registrada en los articulos estudiados tuvo un
total de 9.2% y entre otras se encuentra el 9.4%. (tabla 3)

Como objetivo esperdbamos encontrar cuales eran las manifestaciones descritas por
grupo de edad, sin embargo, no se cuenta con algun articulo que describa como se
presentan estas alteraciones dependiendo de la edad del paciente pues aunque se
toma poblacion pediatrica para los diferentes estudios, se colocan las muestras de

media para tomar la referencia lo cual nos imposibilita a agrupar las edades.

En nuestra revision referenciamos 4 articulos donde la poblacion estudiada no es
clasificada bajo la division por cariotipos por lo que me imposibilita tener un tamafio

de poblacion real.
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Al presentar alguna enfermedad sistémica de las que pueden asociarse al sindrome
de Turner nos podemos encontrar con alguna complicacion para realizar los
tratamientos que se requieren en estas pacientes por lo que debemos efectuar una
adecuada historia clinica ya que no es lo mismo tratar a una paciente con compromiso

cardiovascular a una paciente que toma bifosfonatos.
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CONCLUSION

Un diagnéstico oportuno siempre va a beneficiar al paciente, es necesario saber qué
tipo de cariotipo presenta nuestra paciente, asi como las manifestaciones clinicas
sistémicas ya que estas pueden traer afectaciones, asi como variaciones de lo normal
en la cavidad oral y nosotros saber que esperar y observar en un paciente y como
poder darle la atencion oportuna y evitar complicaciones.

Las manifestaciones orales no estan descritas en total dentro de la Guia de Practica
Clinica Europea sin embargo estan descritas aisladamente en diversos articulos de
diferentes paises por lo que podrian tomarse en cuenta para reportarse en una

literatura de base.

La valoracién odontologica por edad podemos recomendarlo en la denticion
permanente donde se presentan y se pueden observar todas las manifestaciones
esperadas en un sindrome de Turner. Ya que la literatura no describe manifestaciones
en denticion temporal, sin embargo, se recomienda estar atento a una atencion

temprana.

El crecimiento corporal se ve detenido a temprana edad por lo que podemos observar

las caracteristicas descritas sin variacion y tomar una muestra mas apegada a lo real.

La literatura reportada es obtenida de paises anglosajones principalmente, no
tenemos articulos basados en nuestra poblacion, lo cual deberia ponernos a trabajar
para tener datos de pacientes mexicanos y comparar con lo que encontramos en

mujeres con este sindrome.

Me hubiera gustado poder realizar la revision de pacientes con sindrome de Turner
gue hay en la clinica del Hospital para el Nifio Poblano ya que teniendo esta
informacion y la identificaciones de manifestaciones se podria hacer la comparacion
entre cariotipos y la incidencia de caracteristicas mayormente presentadas, sin
embargo me doy cuenta que la cantidad de pacientes es muy pequefia (14 nifias)
pues es una poblacion reducida y sin un rango de edad especifico para poder realizar

algun estudio y comparacion, complicando cualquier estudio deseado.
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Tabla 1. Relacion de articulos revisados, autor, muestra total
clasificacion por genotipo y cantidad de pacientes que integran estos grupos, en rojo se
encuentran los articulos que no especifican qué tipo de cariotipo es poblacion muestra. Al
final de la tabla se muestra la poblacién en porcentaje de cada grupo.
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estudiados y verticalmente se encuentra la cantidad de poblacion que toma como muestra
cada uno de ellos. El nimero 11 y 13 utilizan poblacion muestra de articulos analizados

anteriormente
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Grafica 2.
Distribucion por cariotipo
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Grafica 2. Distribucién por cariotipo. Enumera horizontalmente los articulos estudiados, y
verticalmente la cantidad de pacientes agrupados por cariotipo. El articulo 9, no agrupa por
genotipo su muestra. El articulo 11 utiliza la misma poblacién que el articulo 10. El articulo 13
no menciona la cantidad de pacientes que estudiaron.

Anomalias Numero de estudios Porcentaje
Disminucion en el tamafio de la corona 2 14%
dentaria

Arco maxilar estrecho 3 21%
Alteraciones craneofaciales 4 28%
Hipoplasia esmalte 2 14%
Cuspide de Carabelli 2 14%
Raices cortas 1 7%
Total 14 100%

Tabla 2. Anomalias orofaciales. Relacion de las caracteristicas reportadas y la cantidad de
articulos que hablan de estas y relacién de su porcentaje.
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Grafica 3. Anomalias reportadas. horizontalmente se encuentran las caracteristicas que se
mencionan en los articulos estudiados, verticalmente el nUmero de articulos que las
mencionan

Correlacion caracteristicas Guia de practica clinica Estudio bibliografico
Monosomia 40-50% 70%
Mosaicismo 15-25% 8.4%

Isocromosomia 10-12% 9.2%
Otras 10% 9.4%

Tabla 3. Comparacion por cariotipos. La Guia Practica Clinica Europea muestra una relacion
de poblacién que presenta cada cariotipo en porcentaje el cual se compara con la poblacion
distribuida en cada grupo en los articulos estudiados
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Fecha:

Consentimiento Informado

“Manifestaciones orales en pacientes Pediatricos con Sindrome de Turner, una
revision de la literatura”

El propésito de esta ficha de consentimiento es proveer a los participantes en esta investigacion con una clara
explicacion de la naturaleza de la misma, asi como de su rol en ella como participantes.

La presente revision es realizada por la residente de segundo afio de la especialidad en estomatologia pediatrica
en el Hospital para el Nifio Poblano: Mariana Carolina Iturbe Alarcén.

El apoyo solicitado a los participantes consiste en la toma de fotografias clinicas de las manifestaciones corporales,
intraorales y extraorales del sindrome de Turner, asi como la exploracion de la cavidad bucal en un tiempo
aproximado de 30 minutos.

La participacion en este estudio es estrictamente voluntaria. La informacion que se recoja seré confidencial y no
se usara para ningun otro propoésito fuera de los de esta investigacion. Las fotografias seran codificadas usando
un nimero de identificacion y no tendran ningun tipo de informacion que revele la identidad del paciente.

Si tiene alguna duda sobre este proyecto, puede hacer preguntas en cualquier momento durante su participacion
en él. Igualmente, puede negarse del mismo en cualquier momento sin que eso perjudique en ninguna forma.

Yo (madre, padre o tutor)
acepto que mi hija participe en esta
estudio de investigacion, conducida por Mariana Carolina Iturbe Alarcon.

He sido informado(a) de que la meta de este estudio es:

Me han indicado que mi hija sera participe de una exploracion fisica de la cavidad bucal, asi como toma de
fotografias de manifestaciones corporales el cual tomaré aproximadamente 30 minutos.

Reconozco que la informacion que yo provea en el curso de esta investigacion es estrictamente confidencial y no
serd usada para ningun otro propésito fuera de los de este estudio sin mi consentimiento.

He sido informado de que puedo hacer preguntas sobre el proyecto en cualquier momento y que puedo retirar a
mi paciente del mismo cuando asi lo decida, sin que esto acarree perjuicio alguno para mi persona.

Entiendo que una copia de esta ficha de consentimiento me sera entregada, y que puedo pedir informacién sobre
los resultados de este estudio cuando este haya concluido. De tener preguntas sobre mi participacién en este
estudio, puedo contactar a Mariana Carolina lturbe Alarcon al teléfono 2223484166.

Nombre del Participante Firma del participante

Nombre del Padre o Tutor firma del tutor
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