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CON SINDROME DE TURNER.

INTRODUCCION

EL Sindrome de Turner se caracteriza por la presencia de un numero
variable de cambios en el fenotipo y los 6rganos internos, siendo la
disgenésia gonadal y la talla baja hallazgos tipicos. Este sindrome se

caracteriza por la ausencia parcial o completa de un cromosoma Xx.

Es una condicion cromosOmica que soOlo afecta a las mujeres. Es
una de las condiciones cromosdmicas menos comunes, se presenta

en aproximadamente 1 de cada 2,500 nacimientos de nifias vivas.

Una mujer con el Sindrome de Turner que recibe la atencion médica
adecuada debe ser capaz de llevar una vida plena y productiva. Sin
embargo, las personas con el Sindrome de Turner son mas
susceptibles a los problemas del corazén, problemas renales,

problemas del tiroides, o problemas de fertilidad.

El plan de tratamiento de ortodoncia para un paciente con Sindrome de
Turner debe tener un enfoque de equipo para proporcionar atencién
coordinada e integral. Esto podria involucrar a un equipo de cardidlogos, un
endocrindlogo, uno o mas cirujanos, un genetista, y un periodoncista, cuando

sea apropiado.

Sin embargo, hay muy poca informacion actualizada del manejo ortodoncico
y ortopédico en estos pacientes ya que la incidencia de que se presente este

sindrome es muy poca.
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OBJETIVO

Enlistar las caracteristicas que presentan los pacientes con Sindrome de
Turner.

Determinar el manejo ortodéncico- ortopédico del paciente con Sindrome de

Turner.
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CAPITULO | SINDROME DE TURNER

1.1 Antecedentes

En 1930, Ullrich describi6 un cuadro clinico semejante al Sindrome de
Turner.

En 1938, Hernry Turner describié en 7 mujeres que se caracterizaban por
talla baja, infantilismo sexual, implantacién baja del cabello en la nuca y
cubitus valgus, este autor consider6 que la causa responsable era una
alteracion hipofisaria la cual era responsable de la falta de funcién ovarica en
estas pacientes.!

En 1942, Albrihg observé la presencia de la talla baja como un hallazgo
constante en la infancia.

Wilkins y Fleishman, en 1944 explicaron la presencia de un inadecuado
desarrollo ovérico, siendo Grumbach en 1955, quien lo defini6 como
disgenésia gonadal.!

En 1959, Ford demostré6 que estos pacientes se caracterizaban por tener
Ganicamente 45 cromosomas y un solo cromosoma sexual.

El Sindrome de Turner es una de las alteraciones mas frecuentes que esta
ligada a los cromosomas sexuales, causada por la ausencia completa o

parcial del cromosoma X y en ocasiones por mosaicismo.*

1.2 Definicion Sindrome de Turner

El sindrome de Turner estd incluido en una serie de anomalias
cromosdmicas que afecta a los gonosomas. Se caracteriza por talla baja y
disgenésia gonadal en mujeres que tienen un solo cromosoma X y la

ausencia de todo o parte de un segundo cromosoma sexual.?
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Se describid al sindrome de Turner que se caracteriza por la presencia de un
namero variable de cambios en el fenotipo y en los 6rganos internos la
disgenesia gonadal y la talla baja los hallazgos mas tipicos. El sindrome de
Turner es causado por la ausencia parcial o completa de un cromosoma X.2
Fig. 1
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Fig. 1 Cariotipo Sindrome de Turner.3

De acuerdo con Galan el sindrome de Turner es un trastorno cromosémico
que se caracteriza por talla corta, disgenésia gonadal con infantilismo sexual,
disminucion del angulo cubital, implantacion baja del cabello y monosomia

parcial o total del cromosoma X.*

El sindrome de Turner se define como la combinacion de una serie de
hallazgos fisicos caracteristicos y ausencia total o parcial de un cromosoma
X.
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En todas las definiciones descritas coinciden en que es una alteracion

cromosomica del desarrollo sexual.

1.3 Etiologia

De acuerdo con la literatura, conocemos que el Sindrome de Turner se
caracteriza por una falta total o parcial de un cromosoma X.

Para comprender mejor sobre este sindrome podriamos explicar que el ser
humano posee 46 cromosomas, los cuales guardan informacion genética,
dos de estos se denomina sexuales X y Y. Las mujeres tienen dos
cromosomas X (uno del padre y uno de la madre). Los hombres tienen un
cromosoma X (de la madre) otro Y (del padre). Las primeras fases de la
division celular que dara lugar a un embrion, una division errébnea hace que
se pierda parte o todo el cromosoma X.? Fig. 2

La falla mas comun que produce esta condicion es la pérdida del cromosoma

sexual paterno.

T Normsl Sindrome de Turmer
Dos Cromosomas X Cromosoma X Ausente Cromosoma X Parcia‘

Fig. 2 Cromosoma X normal y cromosoma ausente o parcial.®

10
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1.3.1 Alteraciones cromosoémicas

Segun Guizar-Vazquez, J el cairiotipo 45 X se observa el 60 por ciento de los
pacientes, esta ausencia del cromosoma puede surgir de una no disyuncion
meidtica o de un rezago anafasico durante la formacion de los gametos. El
80 por ciento de los pacientes con monosomia del cromosoma X, el
cromosoma presente es de origen materno, lo cual demuestra que la pérdida
del cromosoma sexual paterno es la falla mas comun que produce esta
condicién.?

Un 20 por ciento de los pacientes con Sindrome de Turner tienden a
presentar alguna anormalidad estructural de alguno de los cromosomas X,
como puede ser delecidn de parte de los brazos cortos o largos, un anillo o

un isocromosoma, ya sea de brazos cortos o de brazos largos.?

Y por ultimo el otro 20 por ciento presentan mosaicismo, que es cuando dos
0 mas lineas celulares provenientes del mismo cigoto o por lo menos en una
de las lineas, se encuentra una monosomia X o0 una alteraciébn en a

estructura que involucra al cromosoma X.? Fig.3

Tipos de sindrome de Turner

50-60% de los Perdida total de un cromosoma X por una no Forma
casos disyuncion meidtica durante la gametogénesis clasica
45X
20% Deleccion o microdeleccion de un fragmento del 46 XXp-
brazo corto o del brazo largo 46XXq
Cromosoma en anillo que se produce cuando se 46Xr(X)

pierden ambos extremos distales del cromosomay la
parte restante se agrupa en tomo al centromero
Isocromosoma que resulta de la division transversal 46XiXp
del cromosoma y la subsiguiente duplicacidn del 46XiXq
brazo corto o del brazo largo con pérdida de las
restantes partes del cromosoma

20% Mosaicismo. Dos 0 mas lineas celulares originadas a a5x
partir de un mismo cigoto por fenémeno de no 46 XX
disyuncion mitdtica y una de ellas tiene como minimo
una anomalia (,l' un cromosoma X

Fig. 3 Tipos de sindrome de turner.®
11
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Tanto en los casos de alteraciones en la estructura como en los mosaicos, la
cromatina sexual puede encontrarse positiva dando la impresion equivocada

de una composicion cromosomica normal.

1.4 Diagnéstico

Es fundamental conocer los principales auxiliares de diagndstico y pruebas
para el diagnostico oportuno del sindrome de Turner. Esto es de suma
importancia debido a que en la mayor proporcion de los casos se
diagnostican tardiamente, principalmente en la etapa escolar o adolescencia,
lo que hace limitado las intervenciones diagnosticas- terapéuticas tempranas
gue ayuden a generar un impacto positivo en la calidad de vida de las

pacientes.

El diagndstico del Sindrome de Turner puede ser realizado en un amplio
rango de edades, mencionaremos alguno de los principales métodos.
Prenatalmente:

e Hallazgos de ultrasonido: higroma quistico, hidrops fetal, coartacion de
la aorta y/o defecto de cavidad cardiaca izquierda, braquicefalia,
alteraciones renales, poli u ologohidroamnios y retardo en el
crecimiento.

e Amniocentésis.

e Prueba coridnica.

12
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Segun la guia de practica clinica GPC del IMSS es mejor realizar la
amniocentesis en el segundo trimestre que la biopsia de vellosidad corionica

transcervical y la amniocentesis temprana (antes de las 15 semanas).’

Para el diagnostico prenatal en el primer trimestre, deben considerarse la
biopsia de vellosidad coridnica transabdominal y transcervical, en ese orden
de preferencia. La efectividad de la amniocentesis y la biopsia de vellosidad
coridnica dependen de la correcta técnica de los operadores para el
diagndstico prenatal invasivo.’

No se recomienda realizar la amniocentesis antes de las 15 semanas de
gestacion.

Para realizar la amniocentesis diagndstica se recomienda utilizar la guia
ultrasonografica, limitando el nimero de intentos a un maximo de 2 por
paciente; es importante que el personal que lo realiza sea uno con mayor

experiencia.” Fig. 4

Fig. 4 Amniocentesis.?

13
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CON SINDROME DE TURNER.

Para establecer el diagnéstico prenatal de Sindrome de Turner, la
confirmacién por cariotipo debe ser obligatoria, incluso cuando el diagndstico
prenatal se ha hecho por el cariotipo, los cromosomas deben ser

reevaluados después del nacimiento.’

El asesoramiento prenatal ante la posibilidad de Sindrome de Turner debe
incluir: la discusion de la variabilidad de las caracteristicas clinicas, la
probabilidad de baja estatura e insuficiencia ovarica, asi como la deteccion
de problemas de aprendizaje. Podriamos recalcar, que los pacientes con

Sindrome de Turner tienen un coeficiente de inteligencia en rango normal.”

Posnatal:
Analisis cromosomico que pueden realizarse con técnicas de:

e Citogénica convencional, las cuales pueden ser cariotipo de resolucion
estandar y cariotipo de alta resolucién que consiste en el analisis de
los cromosomas en profase y prometafase incrementando asi el
namero de bandas visibles al microscopio.

e Citogénica molecular hibridacion in situ fluorescente, hidratacion in situ
Fluorescente multicolor y la hibridacion gendémica comparada.

Fig. 5

14
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Fig. 5 Andlisis cromosémico. °

Segun la guia de préctica clinica GPC del IMSS. El cariotipo de un individuo
puede realizarse por diversas técnicas de bandeo cromosémico y en
diferentes tejidos, siendo la técnica y muestra de eleccion, el bandeo G en
linfocitos de sangre periférica. Esta metodologia de bajo costo permite
mediante el andlisis detallado de todos los cromosomas detectar la presencia

de anomalias numéricas y estructurales.’

15
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El cariotipo de alta resolucion consiste en el andlisis de los cromosomas en
profase y prometafase, incrementando asi el nimero de bandas visibles al
microscopio.

Si existe una fuerte sospecha clinica de ST, a pesar de un cariotipo normal
en sangre, se recomienda realizar un cariotipo en otro tejido (por ejemplo,
piel).10

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 coartacién de la aorta
Para establecer el diagnoéstico de ST se recomienda realizar el estudio de
cariotipo en 30 células (estandar) ante la posibilidad de detectar al menos un

10% de mosaicismo (intervalo de confianza 95%).19

El American College of Medical Genetics recomienda que el cariotipo de alta

resolucion deba reservarse para casos donde un sindrome de
microdelecion/microduplicacion especifico es considerado, en el cual su

diagndstico generalmente requiere de cromosomas con una resolucion
superior a 650 bandas.1°

1.5 Caracteristicas clinicas

El Sindrome de Turner tiene signos clinicos especificos, que en ocasiones

pueden pasar desapercibidos, se suele detectar a partir de los 2 o 3 afios de

edad, aunque en ocasiones las caracteristicas no son tan notables hasta

16
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la pubertad, debido a que las pacientes y sus padres presentan inquietudes
en la talla baja en relacion con sus compafieros y la ausencia de

menstruacion a la edad esperada.*!

Las siguientes caracteristicas clinicas generan que se realice un diagndstico
en cada etapa de la mujer para diagnosticar ST.

Etapa infantil:

Talla baja, manos y pies agrandados, piel redundante o extra en cuello,
cuello corto y ancho y puede presentar alguna alteracion cardiaca.

Etapa escolar:

. L Sindrome de Turner
Talla baja con relacion a sus

Implantacién
baja de cabello

comparfieros, infecciones recurrentes de

Estatura

oidos o bien de vias urinarias. baja

Piel del cuello
orrugada

Adolescencia:
Estrechamiento
de la corta

Talla baja, sin desarrollo de caracteres

Pecho oncho y
pezones muy
separaodos

sexuales secundarios, amenorrea.
Edad adulta:
Talla baja, amenorrea, infertilidad, Cubitus valgus

problemas 6seos y ganancia de peso !
Fig. 6

Ovarios
subdesarrollodos,
infertilidad,
amenorrea

Manchas en lo piel

Fig. 6 Caracteristicas clinicas.!?

Linfedema periférico
presente al nocimiento

17
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1.5.1 Cardiovasculares

Segun las variaciones en la anatomia cardiovascular de los pacientes con
Sindrome de Turner influyen en su esperanza de vida, estudios previos han
estimado la prevalencia de anomalias cardiovasculares en tales pacientes
que es de alrededor del 23-45%.13

En el estudio clinico de Mortensen, se observé en su estudio con una que 99
mujeres con Sindrome de Turner, el 70% tiene al menos una anomalia
estructural de la parte aortica toracica o las porciones proximales de las
ramas del arco adrtico. Del mismo modo, utiliz6 un multidetector en
tomografia computarizada para revelar anomalias cardiovasculares, en el
gque 65% de los pacientes con Sindrome de Turner en su muestra
presentaron anomalias como elongacion del arco adrtico transverso fue el
mas comun. La vélvula adrtica bicuspide es la anormalidad valvular mas

comun asociada con Sindrome de Turner.13

Alguna de las lesiones no valvulares es la elongacion del arco adrtico
transverso ocurre en casi la mitad de todos los pacientes con Sindrome de
Turner. A veces conocida como "pseudocoartacion”, este se presenta cuando
el origen de la arteria subclavia izquierda es localizado posterior a la
traquea.ts 14

Otra anomalia es el Arco aortico bovino, este se ha utilizado para describir la
variante del arco aortico en el cual el tronco braquiocefalico y la arteria
carétida comuan izquierda comparte el mismo origen, se observé en el 29%
de los pacientes con Sindrome de Turner. Sin embargo, no hubo
estadisticamente diferencia significativa en la prevalencia de arco bovino

entre pacientes con Sindrome de Turner y controles normales.'®# Fig. 614

18
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Elongated Bovine Coarctation Bicuspid
transverse arch aorticarch of aorta aortic valve

Fig. 6 Principales anomalias cardiacas en pacientes
con Sindrome de Turner.

Las recomendaciones actuales sugieren que todos los pacientes en el
momento del diagnéstico requieren una evaluacion de referencia realizada
por un cardiélogo familiarizado con el sindrome de Turner.

Esta evaluacion debe incluir un examen clinico completo, 4 extremidades
presion arterial, electrocardiografia, ecocardiografia (bebés y nifias mas
jovenes), o ecocardiografia e imagenes de resonancia magnética (chicas

mayores y mujeres adultas).'4

19
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1.5.2 Genitourinarios

La prevalencia de malformacion renal en pacientes con Sindrome de Turner
es entre 29 y 38%. Rifidn en herradura, y las anomalias renales posicionales
se encuentran entre las anomalias observadas mas comunmente. Los
riflones en herradura ocurren en 7-20% de los pacientes con Sindrome de

Turner. > Fig. 7

Fig. 7 Rifi6n en herradura.'®

Agenesia, quistes renales, vasos aberrantes, obstruccion uretral, uréter
retrocavo y dilataciones del sistema de recoleccion han sido reportado en

Pacientes con Sindrome de Turner.1®

20
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Insuficiencia ovérica
La pubertad espontanea ha sido reportada en 14% de pacientes con
Sindrome de Turner con monosomia X y hasta un tercio de los pacientes con

mosaicismo.*® Fig. 8

Fig. 8 Insuficiencia ovarica.l’

La mayor parte de las mujeres con Sindrome de Turner, requieren induccion
de la pubertad y terapia de reemplazo de estrogeno / progesterona para
lograr un desarrollo mamario adecuado, uterino maduraciéon y masa 0sea

maxima. 1°

21
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La gonadotropina (especialmente la hormona foliculoestimulante, FSH) debe

ser monitoreado anualmente a partir de aproximadamente 11 afios de edad

para confirmar hipogonadismo antes de la induccién puberal.?®

1.5.3 Craneo faciales

El desarrollo craneofacial se retrasa de 2 a 3 afios

Las alteraciones tipicas del esqueleto facial son: Figs. 9y 10

Desarrollo reducido de la base craneal.

; Mg

Retrognatismo.

Hipertelorismo.
Hipoplasia maxilar

Micrognatia

Paladar alto

= e

Fig. 9 Retrognatismo.*®

Fig. 10 Hipertelorismo.?°

Las desviaciones en la morfologia craneo facial estan muy influenciados por

cambios en la estructura de la base craneal.
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La forma anormal de la base craneal ya puede ser observada en las

caracteristicas de ST en el momento de la osificacion.18

La forma del complejo craneofacial ha sido analizada cefalométricamente en
diferentes estudios. Jensen comparo 41 pacientes con Sindrome de Turner y
51 adultos normales y revelaron diferencias significativas con respecto a los
tamafos y la morfologia craneofacial: el maxilar y la mandibula eran mas
pequefios y la base craneal era mas corta y aplanada. El maxilar retrusivo y
la mandibula es retrognatico se encuentra inclinado en relacion con la base
craneal.!®

Rongen-Westerlaken y Peltomaki mostraron que el angulo de base craneal
es aplanado, una reduccion longitudinal en la parte posterior de la base
craneal, retrognatismo facial y una mandibula pequefia.

Segun Rongen-Westerlaken, las desviaciones de la base craneal y la
mandibula pueden ser explicadas por una alteracion en la osificacién

endocondral.'®
Segun los estudios de Babic indicaron que la pérdida de un solo cromosoma

X, afecta la direccién de la rotacion del crecimiento mandibular, por estimular

los cambios de crecimiento en el sentido de las manecillas del reloj.'8
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Segun Midtbg observé un patron desviado de tamafio craneo facial y
morfologia se origina en el periodo fetal cuando los cartilagos primarios
forman el esqueleto craneofacial y ya existe desde la infancia.!®

Gracias a la aportacion de Perkiomaki se describié la relacion de las
caracteristicas craneofaciales entre las mujeres con Sindrome de Turner y
sus padres, los resultados apoyan el concepto de que la influencia materna
contribuye al grado de deficiencia de la base craneal posterior y a la
magnitud del retrognatismo mandibular en pacientes con Sindrome de
Turner.'®

El desarrollo craneo facial alterado, la terapia de GH y factores involucrados
en el crecimiento del aparato estomatognatico afecta en el tratamiento de

ortodoncia y respuesta a la terapia.®

Caracteristicas faciales: Fig. 11

» Cuello ancho y unido por membranas.
Cara en forma triangular.
Comisuras labiales hacia abajo.
Hipertelorismo.

Ptosis del parpado superior.

YV V VYV V V

Orejas suelen ser largas, de baja

insercion y sobresalientes.

Fig. 11 Caracteristicas faciales.?°
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1.5.4 Esquelética

Algunas anormalidades esqueléticas observadas son: Figs. 12y 13

Cervicales cortos.

Costillas cortas.

Metacarpianos cortos.

Genu valgum.

Mesomelia. (o que lleva a una estatura corta)

Deformidad de Madelung.

Fig. 12 Genu Valgum #?

NORMAL RHIZOMELIA MESOMELIA

Fig. 13 Mesomelia.??
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1.5.5 Caracteristicas Dentales

El desarrollo dental se anticipa 1 afio (6 meses-3.5 afios) rango como el
periodo eruptivo de 3 a 7 meses.

Los pacientes con ST presentan mordida cruzada bilateral (39%) con o sin
palatosquisis (malformacidén congénita caracterizada por la prolongacion de
la Fisura del labio hasta la béveda del paladar) mordida abierta anterior
(17%), maloclusion clase Il (60%).%42° Fig.14

La anatomia que los dientes presentan alteraciones estructurales y de forma
(raices cortas, esmalte delgado, predisposicion a la idiopatica, reabsorcion
de raiz) y la reduccién del ancho bucolingual y mesiodistal. 242°

Los dientes son mas pequefios de lo normal y esto es causado por el
espesor reducido del esmalte y esta relacionado con la haploinsuficiencia de
la amelogenina gen en el brazo corto del cromosoma X. 24

El indice de caries es bajo a pesar de la mala higiene oral mientras que el

indice de placa y la incidencia de gingivitis se incrementan.?*

Fig. 14 Caracteristicas Dentales.?°
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1.6

Tratamiento

En los pacientes con Sindrome de Turner el tratamiento requiere de la

valoracion y seguimiento periédico a diferentes edades. ¢ Tab.1

Debemos siempre considerar los siguientes:

Sistemas

Cardiovascular

Otorrinolaringologia

Oftalmolégico

Dental

Tabla 1 Recomendaciones terapéuticas

Anomalias comunes
1.-Dilatacion de la raiz aodrtica.
2.-ECG y defectos de conduccién
cardiaca.
3.-Hipertensioén.

4.- Hiperlipidemia.

1.-Inicio neuro sensorial.
2.-Pérdida de la audicién.
3.-Infecciones del oido medio.

4.-Anormalidades del oido externo.

1.-Errores refractivos.
2.- Ambliopia.

3.- Estrabismo.
4.-Ptosis.

1.- Erupcién anormal de los dientes
y anomalias en la raiz y la corona.

2.- Gingivitis.

Recomendaciones
1.-Medicion de ECG en reposo y
QTc (férmula de Hodge) en
diagndstico del diametro de la
raiz adrtica y médica y manejo
quirdrgico.
2.-Evaluaciéon anual de la presion
arterial 'y atencibn médica
inmediata.
3.-Perfil lipidico anual a partir de
los 18 afios.
1.-Evaluacion audiométrica cada
5 afios a partir de 9-12 meses de
edad.

2. Tratamiento de infecciones del
oido medio.

1.-Examen oftalmolégico integral
alos 12-18 meses

0 en el momento del diagnéstico y
posteriormente cada afio.

1.- Evaluacion dental y

ortodéncico al momento del

diagnéstico y anualmente.
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Tiroides

Metabodlico

Ortopedia

Sistema Oseo

1.-Tiroiditis autoinmune e

hipotiroidismo.

1.-Obesidad.

2.-Intolerante a la glucosa.

1.-Escoliosis, cifosis, vertebral.

2.-Cuia, pies planos, cubito valgo,
genu valgo, pectus excavatum,
laxitud rotuliana y otros problemas

musculo esqueléticos.

1.-Deficiencia de vitamina D.
2.-Osteoporosis.

3.-Mayor riesgo de fractura.

1.- Deteccion de hipotiroidismo en
el momento del diagnéstico y
posteriormente cada afio con

estudios de tiroides.

1.- Deteccion anual de
hemoglobina Alc y plasma en
ayunas glucosas a partir de los 10
afos.

2. Asesoramiento sobre nutricion
y actividad fisica para mantener

su peso saludable.

1. Examen anual para Ila
escoliosis o0 cada 6 meses (si esta
en terapia con GH).

2. Evaluar las anomalias a los 5—

6 aflos y a los 12—-14 afios.

1.-Examine la deficiencia de
vitamina D.

2. DXA escanea para controlar
la salud 6sea después de la

hormona adulta.
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CAPITULO Il MANEJO ORTOPEDICO Y ORTODONCICO

2.1 Definiciones

2.1.1 Ortodoncia

Definicion de la Sociedad Britanica para el estudio de la ortodoncia (1922)

La ortodoncia incluye el estudio del crecimiento y desarrollo de los maxilares
y de la cara particularmente, y del cuerpo en general, en cuanto influye la
posicion de los dientes; el estudio de la accion y reaccion de las influencias
internas y externas sobre el desarrollo y la prevencion y correccion del
desarrollo detenido.?’

La ortodoncia es la rama de la odontologia que tiene por objeto el estudio, la
prevencion y la correccion de las anomalias de posicion de los dientes y
alteraciones de la oclusion de los maxilares y por ende de la armonia dento-
maxilo-facial, durante la etapa de crecimiento, con el fin de restablecer la
oclusién y funciones bucales normales, que conduciran al equilibrio de las

proporciones y la estética facial. 28

2.1.2 Ortopedia

La ortopedia es la ciencia que se encarga del tratamiento y prevencién de los
desordenes oOseos y funcionales de los maxilares en pacientes en
crecimiento.

El tratamiento de estos desoérdenes se realiza mediante el uso de aparatos
removibles o fijos que estimulan o redirigen el crecimiento esquelético,
corrigen malos habitos y consiguen armonizar el aspecto facial. Mejora
significativamente la oclusion del paciente, ademas de resolver las

malposiciones dentarias. 2°
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2.3 Interdisciplina tratamiento con ortopedia Maxilar, ortodoncia fija y

ortodoncia quirdrgica

Como ya habiamos mencionado sabemos que los pacientes con Sindrome
de Turner presentan una morfologia Craneo-Facial tipica, de las principales
caracteristicas que podemos encontrar son: retrognatismo, paladar arqueado
alto, micrognatia, mordida abierta anterior, mordida cruzada posterior
bilateral, plano oclusal inclinado, sintomas de disfuncion temporo mandibular

y maloclusién Clase 11.2°

Se observa: (Fig.15)%°

» Raices cortas de incisivos superiores.

» 28 piezas dentales presentes.

» Proceso alveolar uniforme.

» Paralelismo radicular malo.
Los estudios muestran que las anomalias craneal-faciales se deben a la
forma y dimensiones alteradas de la base craneal posterior (reduccion de la
base craneal), aumento del &ngulo de la base craneal.?®

Fig. 15 Ejemplo de radiografia ortopantomografia de un paciente con ST.
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Al realizar el analisis Cefalométrico se pude observar en la mayoria de los

pacientes con Sindrome de Turner las siguientes caracteristicas: (Fig. 16)%°

La base craneal posterior esta disminuido (S-Ar).

La longitud del Cuerpo mandibular es corta (Go-Gn).

Presenta un mayor angulo de la base craneal (N-S-Ba).

También la altura de la rama (Ar-Go) se incremento.

La longitud del cuerpo mandibular (LCM) es disminuido.

La disminucion del angulo de SNA, podria atribuirse a un maxilar de
longitud normal que se posiciona posterior respecto a su base craneal.

Presenta un angulo SNB reducido. (Tab.2 y 3)%°

Figura 16: Ejemplo de radiografia lateral de
craneo de un paciente con ST. 20
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Tabla 2 Andlisis de Jarabak

+

S

Ar

Go / SUPERIOR

Go / INFERIOR
RESULTANTE

SNA

SNB

ANB

ANALISIS DENTAL

Go GN / INCISIVO INF.
SN /INCISIVO SUP.
CONVEXIDAD DENTAL 1
/1

INC. SUP. - P. FACIAL
(N/PO)

INC. INF. - P. FACIAL

NORMA
123° +/-5°
143° +/- 6°
55° +/- 3°

75° +/- 3°

396°

80° +/- 5°

78° +/- 5°

20

90° +/- 2°

102° +/-2°

131° +/-5

5 +/-2mm

-2 +/-2mm

(N/PO)

Tabla 3 Analisis de Jarabak

LINEA ESTETICA FACIAL

LABIO SUP
LABIO INF
AFA
AF.P

L.Ra

L.C.M
L.B.C.A
L.B.C.P
RELACION

NORMA
1--4mm

0 -2 mm
112 mm

71 mm

44 +/- 5 mm
71 +/- 3 mm
71 +/- 3 mm
32 +/- 3 mm
1:1

PACIENTE
129.5°
160.5°
36.5°
77.5°
404.5°
79°
68°
9°
101.5°
101°
113.5°
10 mm
4 mm

PACIENTE

2.5 mm

2 mm

109.5 mm

67 mm

38.5 mm

53.5 mm

58 mm

29.5 mm

1:1
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El diagndstico esquelético de los pacientes con Sindrome de Turner
generalmente se presenta clase Il esquelética por retrognatismo, CW y

cuerpo mandibular corto. (Fig.17)%°

Fig. 17 Esfera de crecimiento.

El objetivo del tratamiento ortopédico es aprovechar el potencial de
crecimiento residual para recuperar lo que sea posible de espacio, poder
expandir el maxilar, y corregir la mordida cruzada bilateral, para mejorar la

hiperdivergencia maxilar.

Segun el caso clinico de Russellen, la electromiografia de superficie (SEMG)
de los musculos masticatorios (este se realiza en la posicion de reposo
mandibular, maxima intercuspidacion y durante el ciclo de masticacion) dio
como resultados una activacién asimétrica de la masticacion y musculos con
signos de fatiga muscular masticatoria, todo esto debido a la rigidez
miogénica del cuello.
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Para su tratamiento se propuso como tratamiento un Posicionador
Gnatologico para relajar los musculos contraidos. Este esta indicado que

debe usarse las 24 horas al dia durante 4 meses.?® Fig.18

Fig. 18 Posicionador gnatélogico.*° T e

Para llevar un seguimiento en el tratamiento del paciente, Russell recomendd
el uso de otro aparato ortopédico, el cual es un Expansor Palatino, este se
activa con tres vueltas el primer dia, y dos vueltas al dia durante dos
semanas. Después de dos semanas de activacion, el Expansor Palatino se
bloquea envolviendo una ligadura de 0.010 pulgadas alrededor del tornillo.
Se utiliza durante nueve meses, a la inspeccion radiografica se observa que
la sutura palatina mediana permanecio abierta. El uso del aparato permite

la resolucién de la mordida cruzada bilateral. (Fig.19)2°

Después se coloca una férula de restriccion inferior para relajacion muscular,

para usar solo de noche.

Fig. 19 Expansor palatino.
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Segun Ceglia otra sugerencia de tratamiento de aparatologia removible
activa modificada es:

Superior: 2 tornillos expansores, mantenedores de espacios, arco de

Hawley, escudos vestibulares, pistas planas indirectas.

Inferior: Arco de Hawley, pistas planas indirectas, mantenedores de espacio.
Fig.203!

Fig. 20 Oclusién de frente con aparatologia.

Segun Ceglia, las visitas posteriores del paciente se observaron los
siguientes resultados:

e Cierre de la mordida abierta anterior.
¢ Eliminar la mordida cruzada posterior.
e Eliminacion del habito de protusion lingual.

e Deglucioén atipica. Erupcion de laterales y caninos superiores.
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Para los pacientes con sindrome de Turner puede ser una opcion de
tratamiento el avance mandibular, esto se puede conseguir con aparatologia
removible funcional, algunos de estos aparatos son:

Activador Abierto Elastico de Klammt (A.A.E.K): Aparato ortopédico funcional,
que induce el posicionamiento anterior de la mandibula y estimula la
actividad de los musculos faciales promueve la expansion de los arcos
dentales, mejora la forma del arco y alineacion de los dientes anteriores,
ademas de proporcionar un espacio adecuado para la lengua permitiendo el
contacto de esta con el paladar. Produce cambios a nivel vertical que

generan el engranaje molar deseado en clase I. (Fig. 21)%?

Fig. 21 Activador abierto elastico
de klammt.

Simoes Network (SN) tipo SN1: Es un hibrido del grupo de los aparatos
ortopédicos funcionales bimaxilares. La unién proviene del Bimler y las pistas
planas con la finalidad de obtener un aparato que reuniera ciertas
caracteristicas que logren tratamientos mas rapidos y efectivos. Esta formado
por un arco vestibular, resorte tipo coffin, arcos dorsales y un conector que

reposiciona la mandibula a través de la placa de acrilico inferior. (Fig. 22)3?

Fig. 22 Simoes
network tipo SN1.
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Modelador elastico de Bimler B: Aparato bimaxilar, que busca vestibularizar
los incisivos centrales superiores, levantar la oclusion para generar la

extrusion posterior y asi poder corregir el overbite. (Fig.23)3?

Fig. 23 Bimler B.

Aparato de Herbst: Aparato funcional fijo, que esta disefiado para corregir la
clase 1l debida a un retrognatismo mandibular. Formado por brazos
telescopicos bilaterales que trabajan como una articulacion artificial para
forzar la mandibula a una protrusion continla provocando asi un patron de

mordida diferente, que estimulara el crecimiento mandibular. (Fig.24)3?

Fig. 24 Aparato de
herbst.
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Al uso de la aparatologia se observa un avance con buen mantenimiento de
la proporcion intermaxilar, mejora de la mordida abierta y de la
hiperdivergencia y una reduccién del angulo del plano mandibular de 42°.2°

Las variaciones estructurales de la base del craneo se derivan
principalmente del cese temprano del crecimiento en el esfenoetmoidal (s-e)
e interetmoidal (i-s) sincondrosis. La sincondrosis (s-e y i-S) se alargan.

La base craneal anterior, mueve toda la cara media mas anterior, y traslada
la articulacion temporomandibular hacia abajo. Este mecanismo es bastante

importante hasta la edad de 6 afios.?°

Por lo tanto, en pacientes con Sindrome de Turner la administraciéon de GH
debera iniciar antes del desarrollo de la sincondrosis de la base del craneo (a
los 6 afios) para obtener efectos significativos en el desarrollo de cara media
y mandibula. En la infancia tardia, la terapia con GH no tiene efectos sobre el

crecimiento de la aceleraciéon maxilar.2° 30

Los pacientes con Sindrome de Turner tienen un mayor riesgo de
reabsorcion radicular; por lo tanto, cualquier intento de cerrar la mordida
abierta anterior tanto esquelética-ortodéncico aumentaria aiin mas el riesgo

de reabsorcion de la raiz. 2°
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Se presenta un ejemplo de caso clinico que se llevd con tratamiento
Ortoddncico fijo, el caso fue proporcionado por la especialista Alejandra
Ayala Cid.
Es importante recalcar que se realizaron extracciones de primeros
premolares superiores, esto con el objetivo de compensar la clase Il
esquelética.?®
El diagnostico que presento el paciente fue:

e Lineas medias dentales no coinciden.

e Protrusion anterior.

e Clase Il Canina del lado derecho.

e Lineas medias dentales no coinciden.

e Protrusion anterior.

e Clase Il Molar del lado izquierdo.

e Clase Il Canina del lado izquierdo.

e Sobremordida Horizontal: 7 mm.

e Sobremordida Vertical: 2 mm.
Arcada superior:

e Forma triangular y asimétrico.

e Paladar profundo.

e Longitud anterior aumentada.

o 12y 22 palatinizado.
Arcada inferior:

e Forma elipsoidal y asimétrico.

e Leve apifiamiento anterior.
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Fotos extraorales de la paciente con ST, al inicio del tratamiento. (Fig.25)%°

a) o)

Fig. 25 a) Foto perfil derecho, b) Foto frontal, c) Foto perfil izquierdo,
d) Foto de sonrisa.

Fotos intraorales de la paciente con la paciente con ST, con
aparatologia. (Fig.26)%°

Fig. 26 a) Foto oclusal superior, b) Foto lateral derecha, c) Foto frontal,
d) Foto lateral izquierda, e) Foto oclusal inferior.
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Fotos extraorales de la paciente con ST al terminar el tratamiento de

ortodoncia, (Fig. 27).%°

Fig. 27 a) Foto perfil
derecho, b) Foto frontal,
c) Foto perfil izquierda, d)
Foto de sonrisa.

Fotos intraorales de la paciente con ST al terminar el tratamiento de

. . 20
ortodoncia. (Fig. 27). Fig. 27 a) Foto oclusal superior,

b) Foto lateral derecha, c) Foto
frontal d) Foto lateral izquierda
e) Foto oclusal inferior.
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Al finalizar el tratamiento del caso clinico se obtuvo en la paciente los
siguientes cambios:

Se mejora relacion craneo-maxilar.

Se Mejora perfil.

Se Mejora relacion de ejes axiales de incisivos.

Se Obtuvo C.I Canina.

Se obtuvo correcta sobremordida vertical y horizontal.
Obtuvo correcta posicion dental.

Otra opcion de tratamiento para corregir relacién clase Il esquelética es el

tratamiento quirdargico-ortodontico. Incluso a una edad mas temprana.

La cirugia ortognatica implica una LeFort 1 con injerto 0seo anterior
concomitante y una osteotomia de la rama sagital bilateral asimétrica y en
ocasiones se puede realizar un avance de genioplastia. La fijacion (IMF) se
utilizé durante 3 semanas después de Cirugia ortognatica. 2° 3 Fig.39

Fig. 43 Cirugia ortognaica.®*
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Generalmente el manejo de la via aérea a la hora de hacer la cirugia en
pacientes con Sindrome de Turner es complicado, ya que existen lesiones
concomitantes, lo que limita muchas opciones de manejo. Las alteraciones
de la anatomia normal hacen que la laringoscopia, intubacién endotraqueal e
incluso de cénulas orofaringeas, sean procedimientos no solo dificiles sino

peligrosos.3

Por lo que se recomienda el abordaje de la via aérea por desviacion
submentoniana, comprobando que esté, permite obtener una via area

permeable de manera sencilla y rapida. 2°33

Los objetivos del tratamiento tanto dental como esqueléticamente se
consiguen, la expansién posterior y el cierre de la mordida abierta
permanecen estables en el postoperatorio.

También el exceso de crecimiento vertical maxilar y el plano oclusal inclinado

son eliminados y la competencia labial es lograda.3®
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CONCLUSIONES

El Sindrome de Turner es una de las cromosomopatias menos frecuentes en
la practica clinica. Este trastorno tiene un alto indice de morbilidad en todos
los grupos de edad. Requiere de un seguimiento multidisciplinario y es
fundamental dar un enfoque integrado en centros de referencia, con el fin de

mejorar la calidad de vida de las pacientes y prevenir la mortalidad.

Es necesario fortalecer la educacion continua de médicos de primer contacto
y de la poblacién general para realizar un diagndstico temprano, y proveer un
tratamiento oportuno y seguimiento de calidad a las personas con esta
patologia. De igual manera se requiere generar alianzas interinstitucionales y
de las organizaciones gubernamentales con el propésito de disminuir
dificultades sociales que se presentan en quienes padecen Sindrome de

Turner.

Un correcto diagnostico debe realizarse para planificar correctamente el

tratamiento ortoddncico para los pacientes con Sindrome de Turner.

La cirugia Ortognatica es el tratamiento complementario para corregir la

relacion clase Il esquelética en estos pacientes.

El Ortodoncista debe ser consciente de la necesidad de profilaxis antibidtica
para cualquier afeccidén asociada a alguna anomalia cardiaca.

Si se decide realizar un tratamiento quirdrgico-ortodéntico, es necesaria una
consulta de anestesia para evaluar la morfologia vertebral cervical anormal y

posible afectacion del cuello.
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El tratamiento Interceptivo es fundamental si queremos tener resultados
positivos en un periodo corto de tiempo, esto se logra si se realiza
oportunamente.

Los cambios mas significativos que se han evidenciado hasta la fecha son la
expansion de los maxilares, lo que permitié eliminar la mordida posterior de
los pacientes con esta patologia, asi como el cierre de la mordida abierta

anterior, la eliminacién del habito de protusion lingual y deglucion atipica.
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