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RESUMEN

El Sindrome de Turner (ST) es un conjunto de cambios genéticos a causa de un
mosaicismo cromosOmico por una ausencia total o parcial del segundo cromosoma sexual
femenino. Se considera un trastorno comdn porque afecta a 1 de cada 2000 mujeres. Esta
patologia afecta maltiples 6rganos del sistema orofacial en diferentes etapas de la vida 'y
requiere un abordaje odontoldgico multidisciplinario. Esta patologia se caracteriza por
talla baja, amenorrea, osteoporosis y cardiopatia sindromatica; dentro de las
manifestaciones clinicas se encuentran también las alteraciones craneofaciales y orales.
El objetivo de este estudio fue revisar la literatura acerca de las caracteristicas
maxilofaciales y dentales de mujeres con Sindrome de Turner. Se realiz6 una basqueda
sistematizada en la base de datos indexadas donde se obtuvieron 26 articulos, abarcando
un periodo del 2016 hasta el 2021. Se utilizaron términos booleanos y palabras claves,
descartando los textos que no cumplian con los criterios de inclusién. Se revisaron 12
articulos y se estructur6 de una forma ordenada con un enfoque odontolégico. Los textos
revisados mostraron que las manifestaciones mas prevalentes en cavidad oral son: maxilar
y una mandibula retrognéticas, un angulo gonio pequefio, paladar ojival, oclusion de
relacion del primer molar de clase |1, erupcién ectdpica del primer molar permanente
superior acompafiada de reabsorcion del segundo molar temporal superior, tamafio de la
corona reducido, hipoplasia de esmalte, raices cortas, erupcion de los dientes permanentes
tendia a ocurrir temprano, erupcion ectopica del primer molar permanente superior puede
deberse a la falta de espacio para la erupcion, microdoncia y a una discrepancia entre el
crecimiento 0seo y el tiempo de maduracion de los dientes. Se concluyo que actualmente
no existen muchos estudios sobre las manifestaciones orales en el Sindrome de Turner,
por lo que en el &mbito odontoldgico estas manifestaciones son muy poco estudiadas y

conocidas, lo que dificulta el diagndstico y un tratamiento oportuno.

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

odontologia, manejo odontoldgico, sistema estomatognatico.
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MANIFESTACIONES ORALES EN PACIENTES CON SINDROME DE
TURNER: REVISION DE LA LITERATURA

Lesly Pamela Vizuete Tipan

Ipvvizuetet@uhemisferios.edu.ec

Resumen

El Sindrome de Turner (ST) es un conjunto de cambios genéticos a causa de un
mosaicismo cromosomico por una ausencia total o parcial del segundo cromosoma sexual
femenino. Esta patologia se caracteriza por talla baja, amenorrea, osteoporosis y
cardiopatia sindromatica, dentro de las manifestaciones clinicas se encuentran también
las alteraciones craneofaciales y orales. El objetivo de este estudio fue revisar la literatura
acerca de las caracteristicas maxilofaciales y dentales de mujeres con Sindrome de
Turner. Se revisaron 8 articulos y se estructuré de una forma ordenada con un enfoque
odontoldgico abarcando un periodo desde el 2016 hasta la actualidad. Los textos
revisados mostraron que las manifestaciones méas prevalentes en cavidad oral son: maxilar
y una mandibula retrognaticas, clase Il, erupcion ectdpica, tamafio de la corona reducido,
hipoplasia de esmalte, raices cortas. Se concluyé que actualmente no existen muchos
estudios sobre las manifestaciones orales en el Sindrome de Turner, por lo que en el
ambito odontoldgico estas manifestaciones son muy poco estudiadas y conocidas, lo que

dificulta el diagndstico y un tratamiento oportuno.

Palabras Clave: Sindrome de Turner, Manifestaciones Orales, Cavidad oral,

Odontologia.

Abstract

Turner syndrome (TS) is a set of genetic changes due to chromosomal mosaicism due to
a total or partial absence of the second female sex chromosome. This pathology is
characterized by short stature, amenorrhea, osteoporosis and syndromatic heart disease,
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among the clinical manifestations are also craniofacial and oral alterations. The objective
of this study was to review the literature on the maxillofacial and dental characteristics of
women with Turner syndrome. 12 articles were reviewed and structured in an orderly
manner with a dental approach covering a period from 2016 to actulity. The revised texts
showed that the most prevalent manifestations in the oral cavity are: maxilla and a
retrognathic jaw, a small gonio angle ogival palate, class Il first molar ratio occlusion,
ectopic eruption of the first permanent upper molar accompanied reabsorption of the
upper temporal second molar, reduced crown size, enamel hypoplasia, short roots, tooth
eruption permanent tended to occur early, ectopic eruption of the first permanent upper
molar may be due to lack of space for the rash microdontia and a discrepancy between
bone growth and tooth maturation time. It was concluded that there are currently not many
studies on oral manifestations in Turner syndrome, so in the dental field these
manifestations are very little studied and known, which makes timely diagnosis and

treatment difficult.
Key words: Turner syndrome, Oral manifestations, Oral cavity, Dentistry.

Introduccion

El Sindrome de Turner (ST) es una mutacion genética en la que existe un mosaicismo
cromosomico en el que el segundo cromosoma sexual femenino esta total o parcialmente
ausente y se detecta en un cariotipo de 30 células (Torre, y otros, 2019). Esta condicion
resulta en una amplia gama de manifestaciones clinicas y fenotipicas, que incluyen talla
baja, infantilismo, osteoporosis, disgenesia gonadal, linfedema de manos y pies,
pterigium colli, disminucidon del angulo cubital y anomalias cardiovasculares, entre otros
sindromes. Se considera que unicamente la monosomia cromosomica es compatible con
la vida, y generalmente ocurre en 1 por cada 2.500 mujeres nacidas vivas (Sanchez,
Mufioz, Ferrer, Labarta, & Garragar, 2016).

Los sindromes son una amplia coleccion de trastornos genéticos y malformaciones
congénitas. Las enfermedades monogénicas son trastornos debidos a mutaciones que
pueden afectar bien a alguno de los aproximadamente 25.000 genes del genoma nuclear
que codifican proteinas y se transmiten segun las leyes de la herencia de Mendel o en el
pequefio genoma ubicado en la matriz de las mitocondrias con un patrén de herencia
mitocondrial. Las aberraciones cromosomicas son el sustrato etiopatogénico de

sindromes clasicos debidos a alteraciones numéricas de los cromosomas tales como
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sindrome de Down, sindrome de Turner, sindrome de Klinefelter (Oviedo & Valdivia,
2018).

Algunas caracteristicas dentales sistémicas que presenta el ST son el crecimiento
esqueleto craneofacial desequilibrado, reduccién de las dimensiones transversales del
maxilar causando mala oclusion, retrognatismo mandibular, arco palatino alta, alta
incidencia de paladar hendido (Ahiko, Yoshiyuki, Michiko, Reiko, & Keiji, 2019).
Comunmente se presenta la erupcion dental temprana, hacinamiento, forma, tamafio y
espesor del esmalte dental y reabsorcién radicular idiopatico (Bagattoni, Lardani, Vanni,
& Costi, 2021). El presente estudio pretende exponer mediante esta revision de la
literatura las caracteristicas clinicas, etimologia, frecuencia y prevalencia del sindrome d
Turner y su relacion a nivel odontoldgico, a través d la revision de literatura expuesta en

la base d datos Pubmed, Scielo y Google académico entre 2016 a 2022.

Materiales y métodos

Se pretende desarrollar un estudio descriptivo a traves de la revision de la literatura de
articulos publicados en varias bases de datos de revistas cientificas. Se seleccionaron
varios articulos mediante el método de busqueda basado en Desc donde se emplearon
palabras claves “Turner sindrome”, “diagnosis”, “dental management”, “manifestation
oral”, “oral characteristics” y “dentistry” junto a términos voleados AND y OR. se
consideraron articulos en inglés y espafiol publicados desde el afio 2016 hasta la
actualidad. En total se obtuvieron 335 articulos los cuales fueron revisados y analizados

para que cumplan los requisitos establecidos en este estudio.

Con la busqueda Pico en la base de datos Pubmed se encontraron 9 articulos, en la base
de Google académico se encontraron 320 articulos y en la base de Scielo se encontraron
6 articulos. Tras la revision y verificacion de resultados expuestos se excluyeron los
duplicados, se eligieron los més relevantes y apegados al objetivo establecido en el
presente estudio. Se utilizé6 como criterio de inclusion con relevancia odontolégica, por
lo tanto, se descartaron 335 articulos y el nimero archivos analizados se redujeron a 10.
Toda esta informacion recabada se recopilo y se estructur6 de una forma ordenada con

un enfoque odontoldgico.

Resultados

Etiologia
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El sindrome de Turner (ST) es un trastorno genético causado por alteraciones digitales

y/o degradacion estructural de los cromosomas X, la mitad de los pacientes con ST tenian

cariotipo 45X y las caracteristicas principales del ST son talla baja, parto, gbnadas

estriadas y malformaciones congénitas. A nivel sistémico tenemos defectos del corazén,

columna cervical, linfedema lateral, cuarto metacarpiano, ufias hipoplasicas, multiples

nevus pigmentados y coartacion de la aorta Pacientes con un ST corto. Adicién de

hormona de crecimiento (GH) para alcanzar la estatura normal (Ahiko, Baba, & Tsuji ,
2019).

La etiologia del ST fue descrita por primera vez en 1959, cuando Ford describi6 su base
genética. Donde el detalla la ausencia parcial o total del cromosoma X se produce por una
incompleta disyuncion en la gametogénesis. La mitad de los casos de ST corresponde a
una monosomia del cromosoma X (45X), que manifiesta el fenotipo més alterado. Una
cuarta parte corresponde a mosaicos 45X/46XX, de fenotipo mas leve. El restante son los
casos se presentan ambos cromosomas X, pero uno de ellos estad incompleto o alterado:
bien en forma de isocromosomas, cromosoma X en anillo o deleciones (Goecke & Garcia
, 2018).

Diagnostico y screening prenatal

El diagnostico de ST puede ocurrir en un amplio rango de edades. Prenatalmente, los
hallazgos de ultrasonido de translucencia nucal aumentada, la presencia de higroma
quistico, coartacion aortica o defectos cardiacos izquierdos, polihidramnios y retardo del
crecimiento intrauterino son caracteristicos de ST. Independientemente de los hallazgos,
el diagndstico debe confirmarse con un cariotipo al nacer. El tamizaje prenatal se
recomienda dada la alta frecuencia del ST y a que los tratamientos de las variadas
patologias de estas pacientes podrian anticiparse. El cariotipo y prueba la PCR en tiempo
real, son las pruebas recomendadas para el diagndstico de esta patologia (Ahiko,
Yoshiyuki, Michiko, Reiko, & Keiji, 2019).

En la literatura indica que en la infancia y adultez se debe realizar un cariotipo si existe
la presencia de alguna caracteristica clinica como hidropesia fetal o higroma quistico,
baja estatura inexplicable, retraso de la pubertad, anomalia cardiaca obstructiva del lado
izquierdo, rasgos faciales caracteristicos como un cuello corto y ancho con pliegues,

paladar estrecho, micrognatia, orejas de implantacién baja y fisuras palpebrales
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inclinadas hacia abajo con pliegues epicéanticos, o una mujer que presente infertilidad
(Bagattoni, Lardani, Vanni, & Costi, 2021).

Manifestaciones clinicas

No se sabe exactamente qué genes estan involucrados en las manifestaciones fisicas, se
cree que las caracteristicas fisicas de este sindrome se deben a la ausencia de dos
cromosomas X normales o secundarias a la falta del gen haplon en la region de
pseudopermutacion. X o Y. Sin embargo, se sabe que la pérdida intersticial o terminal
son partes del brazo X largo (Xq) que pueden provocar baja estatura o insuficiencia
ovarica. Por lo general, con la pérdida completa del brazo corto X, se presenta un fenotipo
completo. Los cortes del cromosoma Xp distal pueden mostrar funcion ovarica
preservada, sin embargo, como sitio gendmico (SHOX) y mostrar pérdida de este gen,

pueden aparecer cambios esqueléticos tipicos (Goecke & Garcia, 2018)

Manifestaciones orales

Las principales manifestaciones orales que presentan las mujeres con ST incluyen:
cambios en la denticién; Una mujer con este sindrome suele presentar una denticion
permanente 12 meses antes que una mujer sin este sindrome; reducciones de tamafio y
cambios morfologicos tanto en corona como en raiz tanto en dientes permanentes como
en temporales. Se cree que una de las razones principales por las que la corona es mas
pequefia se debe a que la capa dentaria es mucho méas delgada, esmalte, alterando la
mineralizacion dental con disminucion de calcio y fésforo en esmalte y dentina (Goecke
& Garcia, 2018).

Por otro lado, presentan una alteracién en la posicién de la mandibula generalmente una
posicién retrognatica, aumento del angulo de la base del craneo, cambio en la oclusion de
los dientes y anomalias oclusales clase Il tienen una gran persistencia de oclusion molar
distal, overjet aumentado, mordida cruzada lateral, mordida abierta con molares distales.
Entre los cambios en los tejidos blandos, se encuentra una posicion incorrecta de la rejilla
de posicionamiento de la lengua. Hay un paladar amorfo, crestas palatinas laterales y, a
veces, un defecto en el desarrollo de la formacion palatina (Sanchez, Mufoz, Ferrer,
Labarta, & Garragar, 2016).

La literatura mostro que la mandibula y el maxilar eran retrognaticos y el angulo gonial
pequefio. Los incisivos superiores e inferiores estan moderadamente inclinados. El

andlisis relativo y lineal mostro que la profundidad de la cara media y la posicion de la

10
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mandibula en relacion con la base del crdneo eran pequefias. Las caracteristicas orales del

paciente se caracterizaban por un paladar alto lanceolado y un arco maxilar en forma de

V, oclusién molar clase Il. El overjet presente era de +3,0 mm a +10,5 mm. La erupcion

ectopica del primer molar se acompafia de reabsorcién del segundo molar, que predomina
en la edad adulta (Ahiko, Yoshiyuki, Michiko, Reiko, & Keiji, 2019).

Los pacientes con dicho Sindrome tienen rasgos distintivos en la region maxilofacial,
como maxilares retrogrados, y por lo tanto una posicion posterior muy pronunciada del
menton, asi como una desviacion posterior del maxilar. Considerando la presencia de
tamafio y forma irregular, ambos maxilares causardn problemas en la cavidad oral,
especialmente para el tipo ortodéncico, donde se reconoce la frecuente presencia de
maloclusion tipo Il. Es importante sefialar que estos pacientes tienen dientes con coronas
mas pequenias, tanto temporales como permanentes, suelen presentar defectos del esmalte

como hipoplasia (Ortiz, Cepeda, & Martinez, 2017).

Debido a la prevalencia de la caries dental, los pacientes con sindrome de Turner
presentan una menor incidencia de la enfermedad en comparacién con las mujeres sanas,
lo que se asocia a una mayor secrecién salival y a un mayor nimero de streptococos y
lactobacilos mutans en la saliva (Ortiz, Cepeda, & Martinez, 2017). Cabe sefialar que el
tubérculo de ca-rabelli y cingulos a menudo se reducen. Periodontalmente no se
obtuvieron ventajas, ya que las mujeres con este sindrome tienen mayor incidencia de
placa y gingivitis, aunque cabe sefialar que la profundidad del sondaje no es mayor, lo

que indica una mayor incidencia de gingivitis que de periodontitis (Murdock, 2017).

Finalmente, en la cavidad oral, las deformidades de ortodoncia y la gingivitis son
problemas importantes. Curiosamente, en pacientes con hipoplasia del esmalte, la
prevalencia de caries fue menor en general. El aumento de la salivacidn parece contribuir
méas a la prevencion de la caries dental en la hipoplasia del esmalte. El tratamiento
preventivo, de ortopedia y ortodoncia se debe realizar de manera regular desde edades
tempranas. Ademas del manejo de enfermedades sistémicas, estos pacientes las adquieren

antes del tratamiento odontologico (Goecke & Garcia , 2018).

Discusion
Se observo que todos los estudios de cohortes mostraron que el ST solo afecta a pacientes
femeninas. Goecke y Garcia expone que estos pacientes presentan una denticion

permanente 12 meses antes de lo normal; reducciones de tamafio y cambios morfoldgicos

11
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tanto en corona como en raiz tanto en dientes permanentes como en temporales. En
cambio, Ahiko, Baba, & Tsuji expresa que la erupcion es ectopica en el primer molar
permanente superior puede deberse a la falta de espacio para la erupcién y a una

discrepancia entre el crecimiento 6seo y el tiempo de maduracion de los dientes.

Ortiz y colaboradores manifiestan que la incidencia de caries dental con hipoplasia del
esmalte se asocia a una mayor secrecion salival, por ende, produce un sistema buffer
dando lugar a un menor numero de streptococos y lactobacilos mutans en la saliva. En
cambio, Murdock manifiesta que no existe una gran prevalecia de caries es a causa de
que la dismorfologia dental de los pacientes con ST como por ejemplo el tubérculo de ca-
rabelli y cingulos se aprecian reducidos.

Sanchez y colaboradores mencionan que los pacientes con ST presenten por alteracion en
la posicion de la mandibula generalmente una posicion retrognatica, aumento del angulo
de la base del craneo, alteracion de la oclusion de los dientes y anomalias oclusales clase
Il tienen una gran persistencia de oclusion molar distal, overjet aumentado, mordida
cruzada lateral, mordida abierta con molares distales. Mientras que Ortiz indica que los
rasgos distintivos son maxilares retrégrados, y por lo tanto una posicion posterior muy
pronunciada del mentdn, asi como una desviacién posterior del maxilar causaran

maloclusion tipo 1l y defectos del esmalte como hipoplasia

Actualmente no existen suficientes articulos sobre las manifestaciones orales que
presentan los pacientes con el ST en Latinoamérica. Por otro lado, tampoco existen
estudios actualizados, ya que los articulos encontrados se basan en otros estudios que
exceden los cinco afios de antigiiedad. Ademas, la mayoria de articulos analizados son

casos clinicos centrados en la oclusion dental de estos pacientes.

Una vez recopilada toda la evidencia cientifica expuesta en esta revision bibliografica,
podemos sustentar que las mujeres con sindrome de Turner presentan microdoncia,
maloclusion, hipoplasia del esmalte. Como odontdlogos debemos tener en cuenta que
todo paciente son ST debe ser revisado minuciosamente y realizar un plan de tratamiento
adecuado para cada caso. Por lo tanto, se debe conocer las manifestaciones orales que
presentan para poder otorgar un mejor tratamiento y no sucedan iatrogenias, tanto a los
profesionales de la salud como en los estudiantes de pregrado médico y las personas del

comun que puedan llegar a leer y utilizar este material de informacion.

12
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Conclusion
Las principales manifestaciones encontradas en pacientes con sindrome de Turner fueron
microdoncia, enanismo radicular e hipoplasia dental, y una significativa dismorfia en los
maxilares provocando en estos pacientes una clase 1l de Angle. Es recomendable realizar
controles odontoldgicos seguidos, ademés de llevar un manejo ortopédico y ortodédntico

desde edad temprana.
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