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Sindrome de Turner: caracteristicas clinicas e relato de uma abordagem cirdrgica

Turner syndrome: the clinical characteristics and surgical approach
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Resumo

A Sindrome do Tuner (ST) é um disturbio genético causado pela auséncia total ou parcial do cromossomo X. A condicéo foi descrita pela
primeira vez em 1938 e representa o defeito cromossémico mais freqiiente. 45, X é o caridtipo mais comumente apresentado em pacientes
com essa patologia. Caracteriza-se por anomalias craniofaciais, baixa estatura, atraso no desenvolvimento puberal, esterilidade, peito grande,
agenesia dentéria, mordida aberta anterior, diastema, dentes supranumerérios, entre outros. O objetivo deste estudo é descrever um caso
sobre uma das manifestacdes orais da ST. Paciente do sexo feminino, 8 anos, encaminhada ao ambulatério de Odontopediatria da Faculdade
de Odontologia do Centro Universitario Cesmac-Brasil. Durante o exame foram observadas as caracteristicas patognomonicas da ST e
auséncia dos 11 e 21 dentes. A radiografia panoramica mostrou dentes supranumerarios na regido anterior da maxila, afetando a erupgdo de
11 e 21 dentes. O tratamento proposto foi remover cirurgicamente os dentes supranumerarios. E obrigatorio associar o exame clinico e
exames complementares ao diagnéstico precoce, a fim de planejar o tratamento preciso com o objetivo de reduzir possiveis complicagdes
clinicamente associadas.

Descritores: Sindrome de Turner; Dente Supranumerdrio; Anormalidades Congénitas.

Abstract

The Tuner Syndrome (TS) is a genetic disorder caused by total or partial absence of the X-chromosome. The condition was first described in
1938 and represents the most frequent chromosomal defect. 45,X is the most commonly presented karyotype in patients with this pathology.
It’s characterized by craniofacial anomalies, small stature, delay on the pubertal development, sterility, large chest, tooth agenesis, anterior
open bite, diastema, supernumerary teeth, among others. The aim of this study is describe a case about one of the oral manifestations of the
TS. An 8 years old female patient referred to the Pediatric Dentistry clinic at the dentistry school of the Centro Universitario Cesmac-Brazil.
During the examination were observed the pathognomonic characteristics of the TS and absence of the 11 and 21 teeth. The panoramic
radiography displayed supernumerary teeth in the anterior region of the maxilla, affecting the eruption of both 11 and 21 teeth. The proposed
treatment was to surgically remove of those supernumerary teeth. It is mandatory to associate the clinical examination and complementary
tests into early diagnosis in order to plan the precise treatment with purpose of reduce possible clinically associated complications.
Descriptors: Turner's syndrome; Tooth, Supernumerary; Congenital Abnormalities.

Resumen

El sindrome de Turner (ST) es un trastorno genético causado por la ausencia total o parcial del cromosoma X. La condicidn se describié por
primera vez en 1938 y representa el defecto cromosdémico mas frecuente. 45, X es el cariotipo mas comunmente presentado en pacientes con
esta patologia. Se caracteriza por anomalias craneofaciales, baja estatura, retraso en el desarrollo puberal, esterilidad, térax grande, agenesia
dental, mordida abierta anterior, diastema, dientes supernumerarios, entre otros. El objetivo de este estudio es describir un caso sobre una de
las manifestaciones orales de la ST. Paciente femenina de 8 afios remitida a la clinica de odontopediatria de la escuela de odontologia del
Centro Universitario Cesmac-Brasil. Durante el examen se observaron las caracteristicas patognomonicas del ST y ausencia de los 11 y 21
dientes. La radiografia panordmica mostr6 dientes supernumerarios en la region anterior del maxilar, afectando la erupcién de 11 y 21
dientes. El tratamiento propuesto fue extirpar quirdrgicamente los dientes supernumerarios. Es obligatorio asociar el examen clinico y las
pruebas complementarias al diagndstico temprano para planificar el tratamiento preciso con el fin de reducir las posibles complicaciones
clinicamente asociadas.

Descriptores: Sindrome de Turner; Diente Supranumerario; Anomalias Congénitas.

INTRODUCAO

Mencionado primeiramente por Morgagni em
1748 e depois por Funke em 1902, o relato completo
da Sindrome do Turner (ST) s6 foi feito em 1938 por
Ullrich e Turner. E descrita como uma alteracio
genética  constituida por um  mosaicismo
cromossdmico com auséncia ou outras deficiéncias
estruturais do cromossomo X'. Esta condicéo leva a
um amplo espectro de caracteristicas fenotipicas e
clinicas, como baixa estatura e faléncia ovariana
prematura. Considerada a Unica monossomia
cromossdmica compativel com a vida, ocorre em 1
para cada 1.500 a 2.500 nascidos vivos™?.

Algumas caracteristicas sistémicas, dentarias
e faciais podem  ser  citadas: crescimento
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desequilibrado do esqueleto craniofacial, reducéo
das dimensdes transversais da maxila causando ma
ocluséo, retrognatismo mandibular, arco palatino
alto, alta incidéncia de fissura palatina. As alteracGes
dentérias comumente sdo a erupgdo precoce,
apinhamento, alteracbes de forma, tamanho e
espessura do esmalte dentério e reabsorcéo radicular
idiopatica®®. Essas caracteristicas, dependendo da
abordagem planejada, podem ser corrigidas pelo
tratamento ortodontico ou, em alguns casos, exigindo
cirurgia ortognatica®®.

O objetivo deste relato é descrever as
caracteristicas clinicas faciais e dentarias de um caso
de ST em paciente pediatrico e discutir o papel do
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cirurgido-dentista no diagndstico precoce dessa
condig&o.
CASO CLINICO

Paciente do género feminino, oito anos de
idade, foi encaminhada ao ambulatério de
Odontopediatria da Faculdade de Odontologia do
Centro Universitario Cesmac - Brasil por um médico
geneticista. A principal queixa do genitor foi a
auséncia do incisivo central superior apos a perda dos
dentes deciduos.

A paciente foi diagnosticada por um
geneticista com ST através do teste de cariotipo, que
resultou em monossomia do cromossomo X. As
condiges fisicas gerais ndo foram dignas de nota,
apesar do uso do horménio do crescimento (HC). Ao
exame extrabucal foram observados pescogo curto e
em forma de teia baixa estatura, peito proeminente,
linha capilar posterior baixa em regido de nuca
(Figura 1A e Figura 1B). Ao exame intrabucal notou-
se ma oclusdo com mordida cruzada posterior
bilateral e mordida aberta anterior (Figura 2A e
Figura 2B).

Figura 1: Aspecto clinico extrabucal: vista frontal(A) e vista
lateral(B).

Figura 2: Aspecto clinico intrabucal: vista frontal(A) e vista
lateral(B).

Exames complementares de diagnostico
como radiografia panoramica e radiografia periapical
(Figura 3A e Figura 3B) revelaram a presenca de
dentes supranumerarios comprometendo a irrupgao
dos dentes permanentes.

L B

Figura 3: Radiografia panoramica (A) e radiografia periapical (B)
revelando a presenca de elementos dentarios supranumerarios.
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Com base na técnica de posicionamento de
Clark, a abordagem palatina para o procedimento
cirirgico foi escolhida para remover os dentes
supranumerarios. Sob anestesia local, um retalho
mucoperiosteal ~ foi refletido e os dentes
extranumerérios foram removidos (Figura 4A e
Figura 4B). O paciente retornou no sétimo dia de
pos-operatorio sem queixas ou complicagbes pos-
operatorias (Figura 5).

Figura 5: Aspecto intrabucal aos sete dias p6s-operatorios.
DISCUSSAO

Descrita como a alteracdo genética mais
comum em mulheres e a Unica cromossémica
monossdémica compativel com a vida, ST foi relatada
por Ullrich e Henry Turner em 1938% Desde ent#o,
véarios  relatos  foram  publicados™®’.  As
caracteristicas da ST foram bem descritas na
literatura (Tabela 1)>'2. Neste relato, a paciente
apresentou caracteristicas clinicas como distdrbios
endocrinos associados a erupgdo de dentes e fisicas
como pescoco curto e em formato de teia. Varias
condigdes sistémicas, como doencgas cardiacas e
renais, hipertensdo arterial, obesidade, diabetes
mellitus, catarata, problemas na glandula tireoide e
artrite foram relatadas na literatura'. No entanto,
neste caso, a mae nao relatou nenhuma doenca
associada.

MalformagOes craniofaciais desarmoniosas
com complicacBes bucais como uma caracteristica da
ST foi reportada na literatura por Midtbg e Halse®.
Pacientes com alteragbes no cromossomo X
desenvolvem um modelo especial de ma oclusdo com
desvios sagital, vertical e transversal. Em seu estudo,
a prevaléncia de oclusdo distomolar e mordida aberta
anterior e lateral e mordida cruzada lateral foi
significativamente aumentada quando relacionada a
sindrome™.

Problemas de erupcédo devido a maturagéo
dentdria tém sido descritos'. Alguns autores
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estabeleceram a presenca de dentes supranumerarios
ou variagdo de tamanho conectada ao
cromossomo  X'**°. Vérios trabalhos na literatura
relatam a presenca de dentes supranumerarios em
pacientes com sindromes genéticas e de alteracdo de
desenvolvimento e enfatizam a solicitagdo de exames

complementares*’*®,

Tabela 1. Descricdo das principais caracteristicas apresentadas na

Sindrome de Turner

Alteragoes Faciai

S

Ayoub et al.? Crescimento mandibular diminuido; hipoplasia do terco médio
Kasagani et al.’ Mandibula hipoplésica; assimetria facial
Shankar e | -m-

Backeljauw'®

Duarte™

Micrognatia;, desenvolvimento craniofacial anormal; mandibula
larga; maxila estreita

Contreras et al.”

Inclinagdo posterior da maxila; palato ogival; retrognatismo

Alteracdes Denta

rias

Ayoub et al.?

Ocluséo molar distal; maxila estreita; Mordida cruzada;

Kasagani etal.’

Maloclusdo;, Erupcdo prematura; Maloclusdes  Erupcédo
prematura; Dentes com tamanho reduzido; Hipoplasia de esmalte

Shankar e
Backeljauw™®

Erupcéo anormal dos dentes; Alteracoes de forma

Duarte™

Desenvolvimento dentario anormal; erupg¢do da dentigdo
secunddria precoce; ma oclusdo dentdria

Contreras et al.”?

Malocluséo; Hipoplasia de esmalte; coroas dentarias com
tamanhos reduzidos

Condicdes Sistémicas

Ayoub et al.?

Doenca cardiaca congenital; deficiencia hormonal; dificuldades
no aprendizado; hipotireoidismo; diabetes mellitus

Kasagani et al.’

Anormalidades cardiacas; Hipertensao; Anormalidades renais;
Desordens gastrointestinais

Shankar e
Backeljauw™

Obesidade; Doenca celiaca; Deficiéncia de vitamina D;
Osteoporose; risco de fratura aumentado;

Duarte™

Doenga celiaca; disgenesia gonadal; Hipertensdo arterial; atraso
no desenvolvimento puberal; infertilidade

Contreras et al.”?

Anomalias cardiovasculares; hipertension arterial; otite média;
hipotireoidismo; diabetes mellitus; deficiéncia imunilégica;
osteoporose

Qutras Alteragoe:

Ayoub et al.

Atraso no crescimento; Surdez

Kasagani et al.’

Disgenesia gonadal; Auséncia de desenvolvimento mamério;
Pescogo curto; Baixa estatura; Torax proeminente; Unhas
hipoplésicas

Shankar e
Backeljauw™®

Baixa estatura; Pescogo em forma de teia; Estrabismo; Ptose
palpebral; Anormalidades da orelha externa

Duarte!

Pescogo curto; Encurtamento dos 0ssos longos; Baixa implantagdo
capilar na nuca; Baixa implantacéo de orelhas

Contreras et al.”

Baixa estatura; Imaturidade do desenvolvimento sexual

Uma vez que a condicdo € notada, a
necessidade de remover os dentes supranumerarios
deve ser discutida para permitir a irrupcéo dos dentes
permanentes impactados. Neste relato a paciente
apresentou dentes supranumerarios comprometendo a
irrupcdo dos incisivos permanentes. Os dentes
supranumerarios sd8o menos comuns na denticdo
decidua (0,3-0,8%) que os dentes permanentes (0,1-
3,8%)%° e sdo a causa mais comum de falha de
erupcéo do incisivo central superior®.

CONSIDERAGCOES FINAIS

Os cirurgides-dentistas devem estar atentos
aos achados orais ou faciais da ST em seus pacientes.
O diagnostico inicial ¢ um ponto chave para o
atendimento e o planejamento juntamente com outras
modalidades médicas. Diversos autores recomendam
que a avalicdo clinica e radiogréafica periodica devam

ser realizadas para garantir o bem estar do paciente.
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