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RESUMO

A Sindrome de Turner (ST) foi descrita primeiramente por Ulrich e Turner em
1938, e representa uma das mais frequentes aberracBes cromossémicas. E
caracterizada pela presenca de apenas um cromossomo X funcional. O outro
cromossomo sexual € inexistente ou anormal (LOPEZ et al., 2002)°. O cariotipo
mais comum € o0 45,X, que esta presente em 40% a 60% das pacientes com esta
patologia. As caracteristicas dessa sindrome sdo disgenesia gonadal, atraso no
desenvolvimento puberal, amenorréia primaria, esterilidade, peito largo, pescoco
curto e/ou alado, cubitus valgus, mordida aberta anterior, diminuicdo do
comprimento das raizes de pré-molares, entre outras. O presente artigo trata-se
de um relato de caso clinico de uma paciente com Sindrome de Turner atendida
na Disciplina de Semiologia Aplicada na Universidade Federal do Parana e das
implicacdes desta sindrome sobre a saude bucal e, também, a importancia de
um tratamento profilatico adequado.
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ABSTRACT

The Turner’s Syndrome (TS) was firstly described by Ulrich and Turner on 1938,
and represents one of the most frequently chromosomic aberrations. It's
characterized by the presence of only one functional X chromosome. The other
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sexual chromosome doesn't exist or is abnormal (Lopez et al., 2002)°. The most
common kariotype is the 45,X, which is present in 40% to 60% of the patients with
this pathology. This syndrome characteristic are gonadal disgenesis, puberal
development delay, primary amenorrhea, sterility, wide chest, short and/or winged
neck, cubitus valgus, anterior open bite, reduction of the length of pre-molar roots,
among others. The present article is about a clinical case of a patient with Turner’s
Syndrome, examined at the Applied Stomatology lecture, at Universidade Federal
do Parana, and the implications of this syndrome on bucal health and also the
importance of na adjusted prophylactic treatment.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Turner (ST) é uma
sindrome complexa. Também chamada de
sindrome do X0 ou Sindrome de Bonnevie-
Ulrich. Descrita, primeiramente, por Ulrich e
Turner em 1938, representa uma das mais
freqiientes aberraces cromossomicas. E
caracterizada pela presenca de apenas!
cromossomo X funcional. O outro
cromossomo sexual é inexistente ou anormal
(LOPEZ et al., 2002)°. O cariétipo mais
comum é 0 45,X, que esta presente em 40%
a 60% das pacientes com a ST. O
isocromossomo X foi observado em 12% a
20% dos casos com a duplicagéo do brago
longo do cromossomo X e a perda do braco
curto.

Existem outros casos raros associados
com um X autossomo translocado, deletado
ou invertido (LOPEZ et al., 2002)°. A
incidéncia é de 1:2.130 nativivas (BALDIN et
al., 2005).

Entretanto, a frequtiéncia real é bem maior
porque 99,9% dos fetos com essa sindrome
nao sobrevivem a 28° semana de gestacao
(LOPEZ et al., 2002)°.

Em 1986, um estudo realizado na
Inglaterra, observou que a expectativa de vida
nesta sindrome era menor que a da
populacdo geral, sendo menos de 13 anos
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no primeiro ano de vida, e menos de dez anos
guando estas pacientes atingiam quarenta
anos (GUIMARAES et al., 2001)2. Em estudo
recente Gravholt (1998) sugeriu ocorrer uma
diminuicdo do tempo de vida de portadoras
da ST em consequéncia da maior incidéncia
de doencas cardiovasculares, hipertenséo e
diabetes (GUIMARAES et al., 2001)2.

REVISAO DE LITERATURA

Os sinais clinicos para diagnostico incluem
baixa estatura, aproximadamente 20 cm mais
baixas (BALDIN et al., 2005)*, disgenesia
gonadal, atraso no desenvolvimento puberal,
amenorréia primaria, esterilidade, linfoedema
congénito, térax proeminente largo e em
escudo, peito largo, pescoco curto e/ou alado,
cubitus valgus, baixa implantacéo dos cabelos
na nuca, orelhas proeminentes e de
implantacdo baixa, unhas hipoplésicas e
hiperconvexas, quarto metacarpo pequeno,
face com forma triangular, aumento da distancia
intermamilar com mamilos hipoplasicos,
estrabismo, nevos e multiplos pigmentados,
ptose palpebral, pregas epicanticas. Possuem
inteligéncia normal, somente as meninas que
menstruam espontaneamente apresentam
retardo mental em maior ou menor gravidade
(GUIMARAES et al., 2001)%. A ST pode estar
associada com mal formacgdes cardiacas
(principalmente as lesdes do “coracao
esquerdo”) e renais (duplicidade do sistema

Revista Dens, v.14, n.2, novembro/abril 2006



coletor, rotacdo dos rins), deficiéncia auditiva,
hipertensdo, doencas tireoideanas,
osteoporose, obesidade, diabetes melitus,
alopécia, alteracdes psicolégicas e
neuropsicoldgicas, otite média, resisténcia
insulinica, hipercolesterolemia, endocardite,
doenca celiaca, vitiligo (BALDIN et al., 2005;
GUIMARAES et al., 2001; SUZIGAN, 2005)™219,

Paciente com Sindrome de Turner
apresentam, geralmente, as seguintes
alteracdes: crescimento esqueletal
craniofacial desbalanceado, reducdo da
dimenséao transversal da maxila e retrusdo
de ambas as maxilas, alto arco palatal, altas
ocorréncias de fissuras palatinas,
micrognatia, mas oclusdes (descritas a
seguir), erupcdes dentarias precoces,
amontoamento dentario, alteracfes nas
formas dos dentes, tamanho e na espessura
do esmalte, reabsorcao radicular idiopatica.
Os “Dentes de Turner” sdo descritos como
dentes permanentes, especialmente os
segundos molares inferiores, que
apresentam hipoplasia em suas coroas.
Gengivites marginais, bolsas periodontais e
mobilidade dentaria tém sido descritos em
adultos com ST (LOPEZ et al., 2002)>. Uma
baixa prevaléncia de caries dentarias foi
observada em dentes permanentes de
mulheres com o cariotipo 45,X (LOPEZ et al.,
2002)°. Estudos da morfologia dos dentes em
pacientes com a Sindrome de Turner
mostraram uma diminuicdo nas dimensdes
mesiodistal e bucolingual (KUSIAK, 2005)%.
Observaram-se, também, anomalias na
morfologia das raizes em pacientes com a
sindrome de Turner (LOPEZ et al., 2002)°.

Kusiak (2005) * relata que as mais
frequientes deformidades sao duas raizes nos
primeiros e segundos pré-molares inferiores
com total desenvolvimento das raizes mesial
e distal separada nos apices.

Outras caracteristicas foram observadas
em apenas algumas pacientes com a
presente patologia, como por exemplo:
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assimetria unilateral, convergéncia
cervicoincisal de faces proximais de incisivos
e borda afiada de incisivos superiores. As
cuspides palatinas e linguais de caninos sao
afiadas e de tamanho normal, cuspides
atipicas de pré-molares incluindo reducao da
cuspide lingual dos primeiros pré-molares
superiores e pré-molar cénico. Exames
radiograficos mostraram uma reducdo no
comprimento das raizes de pré-molares,
rotacdo do primeiro pré-molar superior,
agenesia em incisivos, caninos e pré-molares
e diastemas (LOPEZ et al., 2002)°.

Em um estudo da oclusédo em pacientes
com ST as caracteristicas relatadas
verificouse, quando comparadas com
meninas normais, que o0 overbite foi
significativamente reduzido nas pacientes
45,X. A prevaléncia de ocluséo disto-molar e
mordida aberta anterior e lateral e mordida
cruzada lateral foi significativamente
aumentada (MIDTBO e HALSE, 1996)°. Os
resultados mostram que pacientes com
aberragfes estruturais e/ou numéricas do
cromossomo X desenvolvem um modelo
especifico de ma oclusédo com desvios para
sagital, vertical e transversal. O tamanho e a
forma da maioria das estruturas craniofaciais
sao alteradas. A parte posterior da base do
cranio é diminuida e o angulo da base do
cranio é aplanado, resultando em uma
posicado retrognatica da mandibula. A
mandibula é pequena e larga comparada
com estreito arco da maxila, a maturagao
dental € acelerada sendo, também, descritos
problemas na erupcao (MIDTBO e HALSE,
1996)°. Os mesmos autores também relatam
gue a falta de erupcdo € uma das causas
das anormalidades de mordida aberta.

A denticdo néo tratada em criangas com
sindrome de Turner € caracterizada pelo
acelerado desenvolvimento dentario, mas a
sequéncia de erupcdo dos dentes néo é,
significantemente, diferente da populacéo
normal (HASS et al., 2001)3. N&o existe relato
de caso em que o hormdnio de crescimento
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influencia no tratamento do desenvolvimento
dentario em pacientes com Sindrome de
Turner. Na baixa estatura desses pacientes e
no hipopituitarismo, o tratamento ajuda a
normalizar o crescimento do esqueleto, mas
o desenvolvimento dentario ndo é
significativamente afetado (PERKIOMAKI et
al., 2005)8.

Disturbios enddcrinos tém sido associados
com o retardo ou falha na erupcéo.
Hipotireoidismo e Hipopituitarismo s&o os
mais frequentes exemplos encontrados
(MIDTBO e HALSE, 1996)°.

Crescimento e mecanismos reguladores
parecem ser influenciados por genes
existentes no cromossomo X, esses genes
influenciam no tamanho dos dentes e da
maxila. E evidenciado na literatura que fatores
hormonais e ambientais também podem
contribuir para anormalidades dentéarias
(LOPEZ et al., 2002)°. Defeitos gengivais
podem sofrer influencia hormonal e de
higiene, pois um aumento sistémico de
hormoOnios sexuais na presenca de placa
dental é, também, responsavel por processos
de doencas periodontais (MIDTBO e HALSE,
1996, citados por LOPEZ et al., 2002)°. O
planejamento de um tratamento ortoddntico
para um paciente com Sindrome de Turner
deve ser realizado por uma equipe
multidisciplinar, podendo envolver
cardiologista, endocrinologista, geneticista e
cirurgido-dentista. O cardiologista esta
associado com algumas anomalias
cardiovasculares e a utilizacdo de uma
profilaxia antibidtica. J& o endocrinolgista
promovendo o crescimento da paciente
(RUSSELL, 2001)°. Seu tratamento tem como
objetivos principais promover o crescimento,
repor esterdides sexuais, corrigir, sempre que
possivel, as anomalias congénitas ou
adquiridas, oferecer suporte psicossocial e,
consequentemente, melhorar a qualidade de
vida das pacientes. Desse modo, acreditasse
que a presenca de tantos sinais e sintomas,
bem como a magnitude dos mesmos, pode
causar graves consequéncias no
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funcionamento psicolégico e social destes
pacientes (SUZIGAN et al., 2005)*.

RELATO DE CASO

Paciente M. C. V. do sexo feminino, cor
negra, 18 anos, natural de Ji-Parana (RO)
residente em Campo Largo (PR), compareceu
a Disciplina de Semiologia Aplicada do Curso
de Odontologia da Universidade Federal do
Parana (UFPR) no dia 23 de agosto de 2006
indicada por uma amiga.

FIGURA 1A - EXAME EXTRA-ORAL

Sua queixa principal era a necessidade de
usar aparelho ortodéntico e duvida sobre a
auséncia do canino superior esquerdo (23).
Durante a anamnese a paciente relatou ter
Sindrome de Turner (ST) e ja ter realizado
uma cirurgia cardiaca e fazer uso de
anticoncepcional por razdes endocriono-
l6gicas. No histérico familiar, os avos
maternos morreram de derrame, a mae (40
anos) sofre de reumatismo e o pai (48 anos)
possui varizes no eséfago.

As caracteristicas fisicas e odontoldgicas
observadas na paciente relacionadas a
Sindrome de Turner foram a presenca de
pescoco curto e alado, baixa estatura (1,47 m),
esterilidade, térax proeminente, baixa
implantagéo dos cabelos na nuca.
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FIGURA 1B - EXAME EXTRA-ORAL

A referida paciente apresenta, inteligéncia normal, alteracdes nas formas dos dentes,
baixa prevaléncia de caries dentarias, diastema nos incisivos centrais superiores devido
a baixa implantacéo do freio, mordida aberta anterior e presenca de dente incluso (23).

FIGURA 2 - EXAME INTRA-ORAL (MORDIDAS)
Legenda: A - frontal; B - lateral direita; C - lateral esquerda

..

FIGURA 3 - RADIOGRAFIA OCLUSAL DE MAXILA (DENTE INCLUSO)

As caracteristicas clinicas, no que diz respeito a boca, sdo presenca de manchas raciais
melanicas, paciente respiradora bucal e higiene bucal adequada, restauracfes nos elementos
16, 36, 46, 47, selante no 45 e tratamento endodontico no elemento 47 e oclusdo molar
Classe | com mordida aberta anterior.
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FIGURA 4 - EXAME INTRA-ORAL
Legenda: A - arcada superior; B - arcada inferior

Exames complementares foram realizados como radiografias panoramicas, RX oclusal de
maxila (para localizac&o de dente incluso) e duas periapicais (regido de pré-molares inferiores).
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FIGURA 6 - RADIOGRAFIAS PERIAPICAIS PARA AVALIAGAO DOS PRE-MOLARES
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CONSIDERACOES FINAIS

Como a Sindrome de Turner possui uma série de anomalias, € relevante que o cirurgiao-
dentista tenha os conhecimentos basicos de farmacologia, fisiologia, anatomia, genética e
patologia para que a partir disso possa atender uma paciente com esta patologia, oferecendo-
lhe um tratamento que conduza ao melhor progndstico, por isso € necessario que:

a) realize-se uma prevencao da endocardite bacteriana, uma vez que essa sindrome
tem elevados indices de doencas cardiovasculares, prevencéo esta realizada com
profilaxia antibiotica;

b) em casos de tratamento endodéntico de pré-molares, € necessario que o dentista
fique atento, pois ha maior incidéncia de duas raizes e com &pices radiculares
separados;

c) haja um acompanhamento metodico e criterioso da saude bucal desses pacientes,
pois em funcéo da utilizacdo de horménios, necessarios a fungdo enddcrina, ocorrera
um aumento da placa dental, aumentando com isso a incidéncia de gengivite e
periodontite;

d) haja critério a indicagéo e ao tratamento ortoddntico destes pacientes.

Através deste relato de caso, o presente trabalho objetivou informar aos profissionais da
area de salde, especialmente os cirurgides-dentistas, a respeito da importancia de uma
patologia de ordem sistémica, e de como a mesma pode interferir nas manifestacdes clinicas,
no tratamento e no progndéstico odontologico.
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