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ABSTRACT

INTRODUCTION: Turner syndrome (TS) is a chromosomal aberration in which a female is partly or completely missing
an X chromosome. TS is manifested by a wide range of chromosomal karyotypes and clinical phenotypes. TS women
may develop a variety of physical features also regarding craniofacial morphology.

AIM: The aim was to conduct a review of literature on TS associated craniofacial anomalies as revealed on history
taking and physical examination, as well as to evaluate the prevalence of these anomalies in the Polish TS population
with different karyotypes.

MATERIAL AND METHODS: A review of 1989-2017 MEDLINE resources on craniofacial anomalies in women with
TS was conducted. The head circumference was measured and the prevalence of selected craniofacial features was
assessed in 93 TS women with 45,X monosomy and 64 TS women with other karyotypes.

RESULTS: Significant discrepancies were identified between literature reports with respect to the prevalence and seve-
rity of TS associated features in the craniofacial region. Nevertheless, the most common features include retrognathism,
a high-arched palate and related feeding problems in infancy as well as a lower prevalence of abnormal dental deve-
lopment compared to the general population. A significantly larger head circumference was the only feature differentia-
ting TS women with 45,X monosomy from those with other karyotypes.

CONCLUSIONS: 1. Retrognathism, a high-arched palate and patients’ reports on feeding problems in infancy might
serve as key indicators of TS; 2. The literature review and analysis of the prevalence of TS associated craniofacial
features are not suggestive of a relationship between these features and a particular karyotype.
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STRESZCZENIE

WSTEP: Zespot Turnera (ZT) jest zaburzeniem chromosomalnym polegajacym na obecnosci tylko jednego prawidto-
wego chromosomu X. Obejmuje on szeroki wachlarz chromosomalnych kariotypow i klinicznych fenotypéw wystepu-
jacych takze w obrebie twarzoczaszki.
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CEL: Celem jest przeglad pismiennictwa dotyczacego typowych dla kobiet z ZT odchylen od stanu prawidlowego
w badaniu podmiotowym i przedmiotowym w obrgbie twarzoczaszki oraz wystgpowania tych zmian w polskiej popula-
cji kobiet z ZT o roznych kariotypach.

MATERIAL | METODY: Dokonano przegladu piSmiennictwa w bazie MEDLINE z lat 1989-2017 dotyczacego zmian
w obrebie twarzoczaszki u kobiet z ZT. Zbadano pomiary obwodow glowy i oceniono cze¢stos¢ wystepowania wybra-
nych cech klinicznych zespotu Turnera w obszarze twarzoczaszki u 93 kobiet o kariotypie 45,X i1 64 kobiet z pozostatymi
kariotypami.

WYNIKI: Obserwuje si¢ istotne rozbieznosci w pi§miennictwie odnosnie do czgstosci i nasilenia objawow ZT
w obszarze twarzoczaszki. Zwracajg uwage: czeste wystgpowanie retrognatyzmu, wysokie (gotyckie) podniebienie oraz
informacje o trudnos$ciach z karmieniem w dziecinstwie, ale rowniez lepszy stan uzebienia kobiet z ZT niz w populacji
ogo6lnej. Znamiennie wigkszy obwaod gltowy kobiet z ZT z kariotypem 45,X niz u prezentujacych pozostate kariotypy,
byt jedynym parametrem znamiennie réznicujacym grupy kobiet z ZT.

WNIOSKI: 1. Wystepowanie retrognatyzmu, wysokiego (gotyckiego) podniebienia oraz informacje o trudno$ciach
z karmieniem we wczesnym dziecinstwie moglyby pehni¢ role objawow kluczy, sugerujacych istnienie ZT. 2. Na pod-
stawie analizy dostepnego pis$miennictwa oraz czgstosci wystepowania charakterystycznych dla zespolu Turnera ano-

malii w obszarze twarzoczaszki, stwierdzono, ze nie da si¢ ich powigzaé z prezentowanym kariotypem.

SLOWA KLUCZOWE

zespot Turnera, twarzoczaszka, cechy kliniczne, fenotyp, kariotyp

INTRODUCTION

Turner syndrome is a chromosome abnormality invol-
ving the presence of only one normal X chromosome
[1], of unknown aetiology [2]. It comprises a wide
series of chromosomal karyotypes and clinical phe-
notypes [3]. The clinical features of TS have not been
completely determined [4]. They differ in phenotypic
expression, which results in a diversity of anatomical
and physiological deviations from the norm, only par-
tly determined by the differentiated karyotype [5]. Ty-
pical physical anomalies are often mildly expressed or
absent [6]. Primary phenotypic abnormalities concern
tissues derived from the mesoderm: bone, connective
and cartilage tissue, gonads, serous membrane lining
the peritoneal cavity, pleura, pericardium, dermis and
subcutaneous tissue, blood and lymphatic vessels and
the urinary tract [7]. There are no pathognomics of TS,
and the possibility of its manifestation should be con-
sidered in every woman with short stature and delay-
ed puberty [3]. In women with TS, various anomalies
appear within the splanchnocranium. These characteri-
stics occur in the area most visible and accessible for
physical examination performed by a doctor, in particu-
lar by a dentist. Thorough knowledge of them may con-
tribute to the diagnosis of TS. Today we know that late
diagnosis may have a negative impact on the further co-
urse of life of women suffering from this syndrome [8].
Turner syndrome is a big challenge for patients, their
families and society. The current clinical condition of
each individual suffering from TS is a resultant of the
clinical characteristics of this syndrome, often changed
in the process of both conservative (e.g. hormonal tre-
atment with growth hormones, hormone replacement
therapy [HRT]), repair and rehabilitation treatment
[9,10]. It poses a number of medical, sociological and
psychological problems. The treatment of patients with
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WSTEP

Zespot Turnera jest zaburzeniem chromosomalnym,
o nieznanej etiologii [ 1], polegajacym na obecnosci tyl-
ko jednego prawidlowego chromosomu X [2]. Obejmu-
je szeroki rzad chromosomalnych kariotypow i klinicz-
nych fenotypow [3]. Cechy kliniczne ZT nie do konca
sa wilasciwie okreslone [4]. Zespot ten rozni si¢ eks-
presja fenotypowa, co skutkuje réznorodnoscia anato-
micznych i fizjologicznych odchylen od normy, jedynie
czesciowo uwarunkowanych zréznicowanym karioty-
pem [5]. Typowe fizyczne anomalie czesto sg delikat-
nie wyrazone lub nicobecne [6]. Podstawowe niepra-
widlowosci fenotypowe dotycza tkanek pochodzenia
mezodermalnego: tkanki kostnej, tacznej i chrzgstnej,
gonad, blony surowiczej wyscielajacej jame otrzewno-
wa, oplucnej, osierdzia, skory wlasciwej i tkanki pod-
skornej, naczyn krwionosnych i limfatycznych oraz
uktadu moczowego [7]. Nie ma cech patognomicz-
nych dla ZT, a mozliwo$¢ jego ujawnienia si¢ trzeba
bra¢ pod uwage u kazdej kobiety z niskim wzrostem
1 opéznionym pokwitaniem [3]. U kobiet z ZT w obrg-
bie twarzoczaszki pojawiajg si¢ rozne anomalie. Cechy
te wystepuja w najbardziej widocznym i dostepnym
w badaniu fizykalnym obszarze ciata, stad ich znajo-
mos$¢ moze przyczyni¢ si¢ do rozpoznania ZT przez
lekarza, przede wszystkim stomatologa. Dzi§ wiemy,
ze pozne rozpoznanie moze mie¢ negatywny wptyw na
dalszy bieg zycia kobiet z tym zespolem [8].

Zespo6t Turnera stanowi dla pacjentek, ich rodzin i spo-
feczenstwa duze wyzywanie. Biezacy stan kliniczny
kazdej osoby z ZT jest wypadkowa cech klinicznych
tego zespolu, czgsto zmienionych w procesie leczenia
zardbwno zachowawczego (np. leczenie hormonalne
hormonem wzrostu — HTZ), naprawczego, jak i rehabi-
litacyjnego [9,10]. Generuje wiele probleméw medycz-
nych, socjologicznych i psychologicznych. Leczenie
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congenital malformations lasts many years and requires
the cooperation of numerous specialists.

Within the splanchnocranium, the most characteristic
symptoms that may suggest the presence of this syndro-
me are: changes in tooth morphology (smaller crowns,
thinner enamel and dentine, smaller pulp cavity, ena-
mel hypoplasia or opacity) and malocclusions (they are
numerous, making it difficult to maintain oral hygiene,
most often it is distal occlusion as well as anterior aper-
tognathia, as well as narrowing of the upper dental arch
and widening of the lower dental arch). Both deciduous
and succedaneous teeth cut earlier. Apart from the teeth,
the deviations observed in TS concern the tongue (low
tongue rest position), superior and inferior labial frenu-
lum - abnormal attachment (may contribute to gum re-
cession) and generally the splanchnocranium resulting
from mandibular bone elongation or shortening [11].
Nowadays, when karyotype tests, also in the prenatal
period, are widely available, paying attention to subtle
symptoms only suggesting the presence of TS may be
irrelevant. Awareness of the presence of TS in a patient
undergoing dental or prosthetic treatment or reconstru-
ction of changes within the splanchnocranium, e.g.
post-traumatic changes, is necessary because it implies
planning a therapy strategy.

In the literature, there are few studies concerning this
body area in women with TS. Meanwhile, there are still
adults in whom the diagnosis of TS (or local mosai-
cism) was sometimes made accidentally, not until they
already were in adulthood.

The aim of this study is to review the literature on de-
viations from normal, typical of women with TS in hi-
story taking and physical examination of the splanch-
nocranium area as well as to assess the prevalence of
some of the described anomalies in the population of
Polish women with TS of various karyotypes observed
in our centre between 1995-2015.

MATERIAL AND METHODS

Using the MEDLINE database, a review of the litera-
ture from 1989-2017 on the splanchnocranium area in
women with TS was carried out. Articles concerning
the morphological and functional differences in the
physiology and pathology of this region were analysed.
The vast majority of them concerned infancy and child-
hood. Significantly fewer publications were found with
respect to adult patients with TS. The aforementioned
population of Polish patients with diagnosed TS consi-
sted of 93 women with the 45,X karyotype at the age of
25.2 £ 7.14 and 64 women with Turner syndrome with
other karyotypes at the age of 24.1 + 8.24. The karyo-
type was identified using standard cytogenetic analysis
[12]. The head circumference was measured using so-
matometric methods. The incidence of selected clinical
characteristics of Turner syndrome in the splanchnocra-
nium region was assessed in 93 women with karyoty-
pe 45,X and 64 women with TS with other karyotypes.

0s6b z wrodzonymi wadami rozwojowymi jest wielo-
letnie 1 wymaga wspotpracy lekarzy licznych specjal-
nosci.

W obrebie twarzoczaszki najbardziej charakterystycz-
nymi objawami, ktorych obecno$¢ moze sugerowaé
wystepowanie tego zespohu, s3: zmiany w morfologii
zebow (mniejsze korony, ciensze szkliwo i zgbina,
mniejsza komora miazgi, niedorozwdj lub nieprzezier-
nos¢ szkliwa) oraz wady zgryzu (sa liczne, utrudniaja
utrzymanie higieny jamy ustnej, najczesciej stwierdza
si¢ to tylozgryz i zgryz otwarty przedni, a takze zwe-
zenie gornego i poszerzenie dolnego tuku zebowego).
Zg¢by zarowno mleczne, jak i stale wezesniej si¢ wyrzy-
najg. Poza zgbami odmiennosci stwierdzane w ZT do-
tycza jezyka (niska pozycja jezyka), wedzidetka wargi
gornej i dolnej — nieprawidlowy przyczep (moga sprzy-
jac cofaniu si¢ dzigset) oraz ogodlnie twarzoczaszki —
wynikajg z wydtuzenia lub skrécenia kosci szczek [11].
W dobie wspodtczesnej, kiedy badania kariotypu, tak-
ze w okresie prenatalnym sa powszechnie dostgpne,
zwracanie uwagi na subtelne objawy jedynie sugeruja-
ce wystepowanie ZT moze nie mie¢ znaczenia. Z kolei
swiadomos¢ wystepowania ZT u pacjentki poddanej
leczeniu stomatologicznemu, protetycznemu czy tez
rekonstrukcji zmian w obrebie twarzoczaszki, np. po-
urazowych, jest konieczna, gdyz implikuje planowanie
strategii terapii.

W pismiennictwie nieczgsto pojawiaja si¢ prace do-
tyczace tego obszaru ciala u kobiet z ZT. Tymczasem
nadal spotyka si¢ osoby doroste, u ktorych rozpozna-
nie ZT (badz wystgpowanie lokalnego mozaicyzmu)
postawiono, czasem przypadkowo, dopiero w wieku
dorostym.

Celem niniejszej pracy jest przeglad pismiennictwa do-
tyczacego typowych dla kobiet z ZT odchylen od stanu
prawidtowego w badaniu podmiotowym i przedmio-
towym w obrebie twarzoczaszki oraz ocena czgstosci
wystepowania niektorych opisywanych anomalii w po-
pulacji polskich kobiet z ZT o roéznych kariotypach,
obserwowanych w naszym os$rodku w latach 1995-
—2015.

MATERIAL | METODY

Korzystajac z bazy MEDLINE, dokonano przegladu
pisSmiennictwa z lat 1989-2017, ktore dotyczyto zmian
w obrebie twarzoczaszki u kobiet z ZT. Analizie pod-
dano artykuty dotyczace odmienno$ci morfologicz-
nych i czynno$ciowych w stanach fizjologii i patolo-
gii wymienionego obszaru. Zdecydowana wigkszos¢
dotyczyta okresu niemowlectwa i dziecigcego. Pozycji
odnoszacych si¢ do dorostych pacjentek z ZT znalezio-
no znacznie mniej. Wspomniang populacje polskich
pacjentek z ZT stanowity 93 kobiety z kariotypem 45,X
w wieku 25,2 + 7,14 oraz 64 kobiety z zespotem Tur-
nera o innych kariotypach w wieku 24,1 + 8,24 roku.
Identyfikacji kariotypu dokonano z uzyciem standardo-
wej analizy cytogenetycznej [12]. Wykonujac badania
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The authors focus on the anomalies or abnormalities in
the history taking and physical examination, which, on
the basis of literature reports, were found to be typical
for women with TS, and which at the same time concer-
ned the splanchnocranium region [13].

Table 1. Head circumference of women with Turner Syndrome associated
with 45,X monosomy or other karyotypes

Tabela I. Obwod gtowy kobiet z zespotem Turnera z kariotypem 45,X oraz z
pozostatymi kariotypami

Head Number of cases/Liczba przypadkéow

E;:I T:i:]n;fgl;z?:j kaw9type 45X/ other_ karyo?ypesl
glowy w cm kariotyp 45X kariotypy inne

1 47.2 1

2 50-52 6 7

3 52-54 25 22

4 54-56 37 19

5 56-58 22 13

6 58-60 4 2
Total/Razem 93 64
Arithmetical 54.73 53.50
mean/Srednia
arytmetyczna
Standard 1.95 1.99
deviation/
Odchylenie
standardowe

P <0.001

In order to compare the difference in mean values
(x £ SD), the independent t-test was used, while a bila-
teral difference test was applied to assess the incidence
of characteristics. The significance level was determi-
ned at p <0.05.

RESULTS AND DISCUSSION

The literature on the description of changes within the
splanchnocranium region in women with TS can be
divided according to the issues raised. The first group
specifies the type of deviation and its incidence in wo-
men with TS compared to women in the general po-
pulation (control group), or includes division of the
studied subjects according to, e.g. different groups with
different karyotypes (most often a comparison of mono-
somies with other karyotypes). The second deals with
evaluating the effectiveness of the applied forms of tre-
atment. The majority of studies on women with TS in
the splanchnocranium region of interest were aimed at
determining such characteristics whose presence wou-
1d serve to identify TS or to determine the size and di-
rection of progression of the disease process, modified
by the therapeutic process. This applies primarily to
treatment with growth hormone or sex hormones. The
obtained results may determine the choice of treatment
strategy, e.g. prosthetic or post-traumatic. Another, thi-
rd group of issues is to determine the influence of devia-
tion within the described region on life processes, e.g.
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somatometryczne, zmierzono obwod glowy. Oceniono
czestos¢ wystepowania wybranych cech klinicznych
zespotu Turnera w obszarze twarzoczaszki u 93 kobiet
o kariotypie 45,X 1 64 kobiet z pozostatymi kariotypami.
Skupiono si¢ na tych anomaliach czy odchyleniach od
stanu prawidtowego w badaniu podmiotowym i przed-
miotowym, ktore na podstawie doniesien literaturo-
wych okreslono jako typowe dla kobiet z ZT, ktore jed-
noczesénie dotyczyly obszaru twarzoczaszki [13].

W celu poréwnania réznicy wartosci §rednich (x + SD)
postuzono si¢ testem t dla zmiennych niepotaczonych,
z kolei do oceny czestosci wystgpowania cech prze-
prowadzono dwustronny test réznic miedzy dwoma
wskaznikami struktury. Poziom istotnosci ustalono na
p <0,05.

WYNIKI | OMOWIENIE

Pi$miennictwo dotyczace opisu zmian w obrebie twa-
rzoczaszkiu kobiet z ZT mozna podzieli¢ pod wzgledem
poruszanych zagadnien. Pierwsza z grup okre$la rodzaj
odmiennos$ci oraz czgstos¢ ich wystepowania u kobiet
z ZT w poréwnaniu z kobietami populacji ogdlnej (gru-
py kontrolnej) lub obejmuje podzial badanych wg np.
réznych kariotypow (najczesciej pordwnanie monoso-
mii z pozostalymi kariotypami). Druga zajmuje si¢ oce-
ng skuteczno$ci stosowanych form leczenia. Wigkszo$¢
badan nad kobietami z ZT w interesujagcym nas obsza-
rze twarzoczaszki zmierzata do okre$lenia takich cech,
ktorych wystgpowanie postuzytoby do identyfikacji ZT
lub okreslenia wielkosci i kierunku progresji procesu
chorobowego, modyfikowanego procesem terapeutycz-
nym. Dotyczy to przede wszystkim leczenia hormonem
wzrostu czy hormonami ptciowymi. Uzyskane wyniki
badan moga okresla¢ dobor strategii leczenia, np. pro-
tetycznego czy stanu po urazach. Kolejna, trzecig grupa
zagadnien jest okreslenie wplywu wystepowania od-
miennosci w obrebie opisywanego obszaru na procesy
zyciowe, np. negatywny wpltyw na odzywiane w wieku
dziecigcym czy pozytywny wplywu ZT na stan uzgbie-
nia. Wérdd analizowanego piSmiennictwa sg roéwniez
prace kazuistyczne.

U kobiet z ZT z kariotypem 45,X najwigcej zmian
w twarzoczaszce usytuowanych jest w podstawie
czaszki [14]. Wedlug Jensena podstawa czaszki w ZT
jest krotsza i bardziej ptaska [15]. Sposrod 26 dzieci
i mlodocianych, w tym 16 z kariotypem 45,X i 10 z mo-
zaicyzmem, u 24 (92,3%) zaobserwowano pojedyncze
lub mnogie wady w obrebie jamy ustnej. Zaburzenia
zgryzu dotyczyly 60-75% badanych, wady podioza
kostnego podniebienia 70-81,3%. Wady tkanek migk-
kich zauwazono w obu grupach w podobnym odsetku
(68,6-70%). Wady samych z¢bow byly czestsze przy
mozaicyzmie (60%) niz monosomii X (43%). Z za-
burzen zgryzu dominowaly zgryzy otwarte i glebo-
kie, zwe¢zenie szczek, a w pojedynczych przypadkach
zgryz krzyzowy 1 nadzgryz. W zakresie podtoza kost-
nego podniebienia szczegodlnie czesto wystepowato
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a negative influence on nutrition in childhood or positi-
ve influence of TS on dental health. Among the analy-
sed literature there are also case studies.

In women with TS with karyotype 45,X, the majority
of changes in the splanchnocranium region are located
in the skull base [14]. According to Jensen, the skull
base in TS is shorter and flatter [15]. Among 26 chil-
dren and adolescents, including 16 with karyotype 45,X
and 10 with mosaicism, 24 patients (92.3%) had single
or multiple defects in the oral cavity. Occlusal disor-
ders concerned 60—75% of the subjects, defects of the
palatine bone surface — 70-81.3%. Soft tissue defects
were observed in both groups in a similar percentage
(68.6-70%). The defects of the teeth themselves were
more frequent in mosaicism (60%) than in monosomy
X (43%). Occlusal disorders included mainly aperto-
gnathia, deep bite, mandibular narrowing, and in isola-
ted cases, buccal occlusion and supraocclusion. Gothic
palate was particularly common in the bone substrate
of the palate, with a total of 17 cases, including four
cases of fissured palates, one girl’s palate was flat and
wide, and in one case torus palatinus was observed. In
terms of dentition, excessive wear was observed in six
persons, changes in the position of teeth in the dental
arches were observed in five persons and hypoplasia
of enamel in one patient. Sometimes the teeth were
exceptionally pointed and sharp. In six cases, tongue
and mouth adhesion, lip shortening in five cases, a lar-
ge tongue in four cases, lingua plicata in two patients
and palatal tongue deformation in one case were found.
Three people had gingival fibroplasia and one person
was affected by epulis. The dental age evaluated in
a clinical examination showed significant fluctuations
— from a two-year acceleration in some patients to
a two-year delay in others. Dental age, determined by
radiological examination, in all cases showed a delay
in tooth eruption of 1.8 to 4.5 years in patients with the
45,X karyotype and 0.2 to 2.5 years in girls with mosa-
icism. It manifested itself in a prolonged time of teeth
root formation, which is consistent with the behaviour
of skeletal maturity [16]. The molars are smaller and
the thickness of the enamel in succedaneous teeth is
smaller [17]. Russell, relying on the available literature
and his own case assessment, concludes that the ortho-
dontist should know the characteristics of the dentition
in TS and, according to this or her knowledge and in-
dividual experience, plan modification of the treatment
plan [18]. Zilberman et al., drawing on their own re-
search, suggest that the X chromosome promotes the
formation of enamel and the Y chromosome influences
the growth of enamel and dentine [19]. Szilagyi et al.,
analysing the changes in the oral cavity in patients with
TS, conclude that women with TS are less likely to have
cavities, missing teeth and fillings than healthy people,
while orthodontic anomalies are more frequent and
more serious. The alveolar arch was narrower and of
a normal length, though shorter and wider in the man-
dible. There was a reduced size of tooth crowns [20].
Corvo et al. stated that buccal occlusion comes from
shortening of the mandibular transverse dimension and

podniebienie gotyckie — tacznie 17 przypadkow,
w tym w czterech przypadkach szczelinowate, u jed-
nej dziewczynki podniebienie byto ptaskie i szerokie,
a w jednym przypadku zaobserwowano watl podnie-
bienny. W zakresie uzgbienia nadmierne starcie doty-
czyto szeSciu os6b, zmiany pozycji zebéw w tukach
zebowych zaobserwowano u pigciu, a niedorozwdj
szkliwa u jednej badanej. Niekiedy zeby byty wyjatko-
wo konczyste i ostre. W szesciu przypadkach stwier-
dzono zrost jezyka z dnem jamy ustnej, skrocenie warg
w pigciu przypadkach, duzy jezyk u czterech osob,
pobruzdowanie jezyka u dwoch pacjentek i znieksztat-
cenie jezyczka podniebiennego w jednym przypadku.
U trzech osdb wystepowal wioknisty rozrost dzigset,
a u jednej osoby naddzigslak. Wiek zgbowy oceniany
w badanu klinicznym wykazywatl znaczne wahania —
od dwuletniego przyspieszenia u czesci 0sob do dwu-
letniego op6znienia u innych. Wiek zebowy, okreslany
badaniem radiologicznym, we wszystkich przypadkach
wykazywal opoOznienie rozwoju z¢bow, wynoszace
u 0sob z kariotypem 45,X od 1,8 do 4,5 roku, a u dziew-
czat z mozaicyzmem 0,2-2,5 roku. Przejawiato si¢ ono
przedtuzonym czasem ksztattowania korzeni zgbow,
co jest zgodne z zachowaniem si¢ dojrzatosci szkiele-
towej [16]. Mniejsze sg zgby trzonowe oraz mniejsza
grubos¢ szkliwa w zebach statych [17]. Russel [18],
bazujac na dostgpnym piSmiennictwie oraz ocenie
wlasnego przypadku, konkluduje, ze lekarz ortodonta
powinien zna¢ cechy charakterystyczne uzgbienia w ZT
i zgodnie z tg wiedza oraz indywidualnym do$wiadcze-
niem planowa¢ modyfikacje planu leczenia. Zilberman
i wsp. [19], opierajac si¢ na wtasnych badaniach, suge-
ruje, ze chromosom X promuje tworzenie si¢ szkliwa,
a chromosom Y wplywa na wzrost szkliwa oraz z¢biny.
Szilagyi 1 wsp. [20], analizujac zmiany w jamie ustnej
u pacjentek z ZT, konkluduja, iz u kobiet z ZT rzadziej
wystepuja ubytki w zebach, braki w uzebieniu i ich
wypetnienia w poréwnaniu z osobami zdrowymi, nato-
miast czgstsze 1 powazniejsze sg anomalie ortodontycz-
ne. Luk zebodotowy szczeki byl wezszy i normalnej
dhugosci, a w zuchwie krotszy i szerszy. Wystgpowat
zredukowany wymiar koron zebdw. Corvo i wsp. [21]
stwierdzili, ze zgryz krzyzowy pochodzi ze skrdcenia
poprzecznego wymiaru szczgki 1 cofnigcia zuchwy
u wszystkich pacjentek. W niektorych przypadkach wy-
stepowato cofnigcie szczeki. Kusiak i wsp. [22] podaja,
ze zeby state wczesniej si¢ wyrzynaly, mialy jasniej-
sza barwe szkliwa i mniejsze rozmiary. Stwierdzono
réwniez nieprawidtowe przymocowanie wedzidetka
u 42%, utrate przezroczystosci szkliwa u 58%, a nie-
dorozwdj szkliwa u 38% osob. Te cechy byly czgstsze
w ZT niz w populacji ogdlnej [23]. Autorzy z Finlandii
stwierdzili, ze w ZT cechy twarzowoczaszkowe obej-
muja retrognatyczng szczeke, krotka zuchwe i duzy kat
podstawy czaszki. Autorzy z Helsinek zajeli si¢ analizg
cefalometryczng pacjentek z zespotem Turnera. Oce-
niono 9 parametrow liniowych i katowych. U dziew-
czat z ZT zarowno szczgka, jak 1 zuchwa byly bardziej
retrognatyczne, zuchwa krotsza, a kat podstawy czasz-
ki wickszy. Stwierdzono, ze wszystkie pacjentki z ZT
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retracting mandible in all patients. In some cases, the
maxilla was retracted [21]. Kusiak et al. report that the
succedaneous teeth cut earlier, had a lighter colour of
enamel and smaller sizes [22]. Abnormal frenulum at-
tachment was also found in 42%, loss of transparency
in 58% and hypoplasia of enamel in 38%. These cha-
racteristics were more frequent in TS than in the ge-
neral population [23]. Authors from Finland found that
in TS the splanchnocranium characteristics include re-
trognathic mandible, short jawbone and large cranial
base angle. The authors from Helsinki studied the cep-
halometric analysis of patients with Turner’s syndrome.
Nine linear and angular parameters were evaluated. In
girls with TS, both the maxilla and the mandible were
more retrognathic, the jawbone shorter, and the base
angle of the skull larger. It was found that all patients
with TS had smaller dimensions of pharyngeal space,
which is a consequence of mandibular retrognathia. All
these characteristics may cause sleep apnoea in women
with TS [24]. Subsequent studies also contribute to the
opinion that oral cavity disorders in patients with TS
concern the presence of gothic palate, malocclusion,
and teeth cutting disorders (premature cutting). The
first succedaneous molars appear between the age of 1
and 4. Tooth crowns are tiny, the roots are short, and
their number is often incorrect [19,20,21,22]. A study
from Gothenburg found that in all patients with TS and
the isochromosome karyotype all the teeth were smal-
ler [25]. Authors from Sweden showed the presence of
quantitative and qualitative changes in dentin and ena-
mel in deciduous teeth in girls with TS. In polarised
light it was noted that the enamel crystals had atypi-
cal dimensions and orientation. A higher incidence of
sub-surface damages and crystal-free areas was found.
Higher calcium and phosphorus levels and lower car-
bon content were the most important features of teeth
in patients with TS. The effect of such a biochemical
configuration is higher tooth hardness [26].

Dumanic J. et al. observed a shortening of the sella-
-basion and an increase in the angle of its base as well
as double-jawed retrognathism in patients with TS
[27]. Authors from the USA report that patients with
moderate to incomplete TS image often develop palatal
dysmorphism. This symptom is an early indicator of TS
[28].

When examining 50 patients with TS aged 2040 years,
Kusiak A. found abnormal lip frenulum attachments in
42% of patients, enamel opacity in 58% and hypopla-
sia in 38%. Changes in the enamel were more frequent
in patients with a monosomy and abnormalities in the
structure of the X chromosome [23]. In women with
TS, the presence of lateral palatal sutures is found.
Authors from Finland observed an increased distance
of the tongue from the palate, indicating its lower posi-
tion. Patients with TS with protruding lateral palatal su-
tures had a significantly smaller posterior palatal width
than patients without lateral sutures. Authors indicate
that there is a correlation between mothers and their
daughters with TS in terms of palatal width measured
at the height of the first premolar teeth [29]. Miquel-
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mialy mniejsze wymiary przestrzeni gardlowej, co jest
konsekwencja retrognatyzmu szczekowo-zuchwowego.
Wszystkie te cechy moga powodowaé wystepowanie
bezdechu sennego u kobiet z ZT [24]. Kolejne prace
réwniez wlaczaja si¢ w poglad, ze zaburzenia w obrebie
jamy ustnej u oséb z ZT dotycza wystepowania pod-
niebienia gotyckiego, wad zgryzu, zaburzen w wyrzy-
naniu si¢ zebow (wyrzynanie przedwczesne). Pierwsze
state trzonowce pojawiajg si¢ miedzy 1 a 4 r.z. Korony
z¢bow sa drobne, korzenie krotkie, a ich liczba czgsto
nieprawidtowa [19,20,21,22]. W pracy pochodzacej
z Gothenburga stwierdzono, ze u kazdej z badanych pa-
cjentek z ZT i kariotypie izochromosomowym wszyst-
kie zeby byty mniejsze [25]. Autorzy ze Szwecji wyka-
zali wystepowanie ilosciowych i jakosciowych zmian
zebiny i szkliwa w zgbach mlecznych u dziewczat z ZT.
W $wietle spolaryzowanym zauwazono, ze krysztaty
szkliwa miaty atypowe wymiary i kierunki przebiegu.
Stwierdzono wigkszg czestos¢ podpowierzchniowych
uszkodzen i stref pozbawionych krysztalow. Wyzsze
poziomy wapnia i fosforu, a nizsza zawartos¢ wegla
byly najistotniejsza cecha zgbow u pacjentek z ZT.
Efektem takiej konfiguracji biochemicznej jest wigksza
twardos$¢ zgbow [26].

Dumanic J. i wsp. zaobserwowali skrocenie tylnej czg-
Sci czaszki (sella-basion) i zwigkszenie kata jej podsta-
wy oraz dwuszczgkowy retrognatyzm u pacjentek z ZT
[27]. Autorzy z USA podaja, ze u pacjentek z umiarko-
wanym lub niekompletnym obrazem ZT czg¢sto wyste-
puje dysmorfizm podniebienia. Objaw ten jest wczes-
nym markerem ZT [28].

Kusiak A. [23], badajac 50 pacjentek z ZT w wieku
2040 lat, stwierdzit u 42% nieprawidtowy przyczep
wedzidetka warg, u 58% utrate przeziernosci szkliwa,
a u 38% jego niedorozwoj. Zmiany w szkliwie wy-
stepowatly czesciej u pacjentek z monosomig i odchy-
leniami w strukturze chromosomu X. U kobiet z ZT
stwierdza si¢ obecnos¢ bocznych szwow podniebien-
nych. Autorzy z Finlandii zaobserwowali zwigkszona
odlegtos¢ jezyka od podniebienia, wskazujaca na jego
nizsze potozenie. U pacjentek z ZT z uwypuklonymi
bocznymi szwami podniebienia wystepowata znaczaco
mniejsza tylna szeroko$¢ podniebienia w stosunku do
chorych bez szwow bocznych. Autorzy wskazuja na
istnienie zaleznosci pomiedzy matkami i ich corkami
z ZT pod wzglgdem szerokosci podniebienia mierzo-
nej na wysokosci pierwszych przedtrzonowcow [29].
Miquel-Neto i wsp. [30] podaja, ze réznorodnos¢ fe-
notypowa w ZT jest wyzwaniem dla klinicystow, a nie-
zdiagnozowany mozaicyzm moze prowadzi¢ do trud-
no$ci w ocenianiu kariotyp-fenotyp. Przebadano 80 pa-
cjentek. Liczba dysmorficznych cech wynosita od
jednej do szesnastu i nie byla skorelowana z wiekiem
ustalenia diagnozy oraz wzrostem. Autorzy podaja,
ze réznorodno$¢ fenotypowa, z wyjatkiem krotkie;j,
czwartej kosci $rodregcza, nie jest skorelowana z ka-
riotypem. Autorzy z Finlandii przebadali 97 pacjentek
z kariotypem 45,X i 15 z kariotypem 45,X/46,XX.
Pierwsza grupe¢ kontrolng stanowity 32 siostry i 28 ma-
tek kobiet z kariotypem 45,X oraz 8 siostr i 2 matki ko-
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-Neto et al. report that the phenotypic diversity in TS is
a challenge for clinicians, and undiagnosed mosaicism
may result in difficulties in evaluating the karyotype-
-phenotype. 80 patients were tested. The results of the
number of dysmorphic features ranged from one to six-
teen and was not correlated with the age of diagnosis
or growth. The authors state that phenotypic diversity,
except for a short fourth metacarpal bone, is not cor-
related with the karyotype [30]. Authors from Finland
examined 97 patients with karyotype 45,X and 15 with
karyotype 45,X/46,XX. The first control group consi-
sted of 32 sisters and 28 mothers of women with karyo-
type 45,X and 8 sisters and 2 mothers of women with
karyotype 45,X/46,XX, while the second control group
consisted of 35 women of the general population. The
crown heights of all the tested teeth, except wisdom te-
eth, were measured by means of pantomographic X-ray
with a digital calliper. The height of the crowns was
significantly lower in women with karyotype 45,X than
in the population of healthy women, except for the inci-
sors and one canine in the maxilla, while the height of
the crowns in women with karyotype 45,X/46,XX was

similar to the control group. The differences between
45,X and 45,X/46,XX were statistically significant, ex-

cept for the height of the upper incisor and a few teeth
in the mandible. In conclusion, the authors state that the
lack of sex chromosome affects the height of the crowns
of the succedaneous teeth, which is related to the size of
the chromosomal material deficit [31]. The opinion that
the incidence and severity of the symptoms of TS vary
is also reflected by the results of our research published
in 2008 involving 176 women with TS. Retrogenesis
was found in 72.7%, accompanied by an abnormal stru-
cture of the dental arch in the form of distal occlusion
with protrusion of the upper incisors (58.5%) and distal
occlusion with retrusion of the upper incisors (14.2%).
Gothic palate was found in 88% of the examined wo-
men. The majority of the reported disorders were not
treated (79.6%), e.g. only 20.4% of women declared
the use of removable braces [32]. A separate, perhaps
the only beneficial difference for women with TS is the
low incidence of caries. Assessment of the condition of
the oral cavity revealed normal dentition in 168 out of
176 (95.2%), missing teeth in seven (4%) and dental
caries in eight (4.8%) patients. [32]. There are reports
that in patients with TS there is a significant reduction
in crown height and root length of incisors, canines and
premolars [33], as well as a reduction in crown size of
the first and second molars and enamel disorders in the
form of whitening and erosion [19].

In the available literature, significant discrepancies
are observed both in the incidence and quality of the
observed splanchnocranium area. The thesis of high
phenotypic differentiation and at the same time a lack
of characteristics that could be useful in the diagno-
stic, therapeutic or rehabilitation process is confirmed.
In our clinical material, the condition of dentition was
found to be satisfactory in almost all the women with
TS (93.65%). The percentage of women with normal
dentition, regardless of the separated groups (in mono-

biet z kariotypem 45,X/46,XX, natomiast druga grupe
kontrolng stanowito 35 kobiet populacji ogolnej. Wyso-
kos¢ koron wszystkich badanych zgbow, z wyjatkiem
z¢bow madro$ci, mierzono za pomocg rtg pantomogra-
ficznego z cyfrowa suwmiarka. Wysokos$¢ koron zgbow
byta znaczaco mniejsza u kobiet z kariotypem 45,X niz
w populacji kobiet zdrowych, z wyjatkiem siekaczy
i jednego kla w szczece, podczas gdy wysoko$é koron
u kobiet 45,X/46,XX byla zblizona do grupy kontrol-
nej. Pomiedzy 45,X i1 45,X/46,XX stwierdzono staty-
stycznie znamienne réznice, z wyjatkiem wysokosci
gornego siekacza i kilku zebéw w zuchwie. W kon-
kluzji autorzy podaja, ze brak sex chromosomu wpty-
wa na wysokos¢ koron zgbow stalych, co ma zwigzek
z rozmiarem deficytu materialu chromosomowego [31].
W opini¢ méwiaca o roznej czestosci wystepowania
i nasilenia objawoéw ZT wpisuja si¢ rowniez wyniki na-
szych badan opublikowane w 2008 r., ktérym poddano
176 kobiet z ZT. Stwierdzono u 72,7% retrogenig, ktorej
towarzyszyly zaburzenia budowy tuku z¢gbowego w po-
staci tytozgryzu z protruzjg sickaczy gornych (58,5%)
oraz tylozgryzu z retruzja siekaczy goérnych (14,2%).
U 88% badanych kobiet stwierdzono obecno$¢ podnie-
bienia gotyckiego. Wigkszos¢ wykazanych zaburzen
nie byta leczona (79,6%), np. tylko 20,4% kobiet de-
klarowalo stosowanie ruchomych aparatow ortodon-
tycznych [32]. Osobna, by¢ moze jedyng odmiennos-
cig korzystng dla kobiet z ZT, jest niska zapadalno$¢
na prochnicg. Oceniajac stan jamy ustnej, stwierdzono
uzebienie prawidlowe u 168 sposrod 176 (95,2%), bra-
ki zebowe u siedmiu (4%), a prochnice zgbo6w u o$miu
(4,8%) osob. [32]. Istnieja doniesienia o tym, ze u pa-
cjentek z ZT dochodzi do znamiennej redukcji wyso-
kosci koron i dtugosci korzeni zgbow siecznych, ktow
i przedtrzonowcow [33], a takze zmniejszenia wymia-
réw koron pierwszych i drugich trzonowcow oraz zabu-
rzen w obrebie szkliwa w postaci zbielenia i nadzerek
[19].

W dostepnym pismiennictwie obserwuje si¢ istotne
rozbiezno$ci zardéwno dotyczace czestosci wystepo-
wania, jak 1 jakoSciowe réznice w obserwowanym ob-
szarze tkankowym twarzoczaszki. Potwierdza si¢ teza
o duzym zroznicowaniu fenotypowym i jednoczes$nie
braku charakterystycznych cech, ktérych okre$lenie
bytoby przydatne w procesie diagnostycznym, leczni-
czym czy rehabilitacji. W naszym materiale klinicznym
stan uzgbienia okreslono jako zadowalajacy prawie
u wszystkich kobiet z ZT (93,65%). Odsetek kobiet
z ZT z prawidlowym uzebieniem, niezaleznie od wy-
dzielonych grup (odpowiednio w monosomii i u ko-
biet z ZT prezentujacych pozostale kariotypy 93,75%
1 93,55%), byt znamiennie wigkszy niz u badanych
w grupie kontrolnej 45,83% (p < 0,001). Jak widac,
jedna z niewielu pozytywnych cech wynikajacych
z ZT jest to, ze uzgbienie rzadziej ulega préchnicy,
a tym samym rzadziej dochodzi do utraty zeboéw w po-
réwnaniu z populacja ogdlng. W badanej grupie wady
zgryzu stwierdzono u 42,3% kobiet z ZT, z monosomig
44,1%, a u kobiet z pozostatymi kariotypami 40,6%.
Warto zwro6ci¢é uwage, ze odsetek ten nie roznit si¢
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somy and in women with TS, respectively, presenting
the remaining karyotypes 93.75% and 93.55%) was
significantly higher than in the control group 45.83%
(p < 0.001). As can be seen, one of the few positive
characteristics of TS is that the teeth are less susceptible
to caries and thus TS patients are less likely to lose teeth
than the general population. In the studied group ma-
locclusion was found in 42.3% of women with TS, with
monosomy 44.1%, and in women with the remaining
karyotypes 40.6%. It is worth noting that this percen-
tage did not differ from the control group by 54.2%.
A lower percentage of malocclusion in the Polish popu-
lation can be partially explained by effective correction
of this complication, while the percentage of women
with TS declaring the use of braces did not exceed 20%
in either group (18.3 and 14.1%). Retrognathism in the
Polish population was observed in both groups 62.4 and
56.3% respectively and was more frequent than in the
control group 21.7% (p = 0.004). Large discrepancies in
the presence of changes in soft tissues (in the analysed
group their presence was observed only in individual
cases - 2.2% in monosomy and 4.6% in the group with
the remaining karyotypes), do not mean that there were
less of them. Perhaps this is due to the different system
of qualification for testing, effective treatment or co-
-existence of these two factors.

Girls with TS are characterised by smaller facial dimen-
sions, which was already stated in the 1970s . Hass et al.
argue that a short and retrognathic face in TS is caused
by an increased skull base angle, reduced size of ante-
rior skull projection and shortened mandibular length
[34]. Statistical analysis of our group of women (Ta-
ble I) indicates a tendency to smaller head sizes in per-
sons with karyotypes other than monosomy. This kno-
wledge may be useful in the possible planning of ma-
locclusion treatment.

TS very often demonstrates a specific model of abnor-
mal occlusions in the sagittal, vertical and transverse
dimensions. A clinical orthodontic study supported by
pantomographic examination revealed maxillary ste-
nosis in 20 girls out of 25 patients with a high gothic
palate [35]. Different palatal conditions in both groups
of women of the analysed population was high and
amounted to 89.3 and 82.8%, respectively. No similar
palatal changes were found in the control group.

The occurrence of the above mentioned differences in
the splanchnocranium structure most probably impli-
es feeding difficulties in childhood, which are caused
by hypotonia of the cheeks and lips, tongue motion
disorders and weaker development of chewing preci-
sion [36]. In the discussed material, the presence of
this problem in childhood was declared by 99 persons
(56.2%), who indicated difficulties in eating (biting,
chewing and swallowing). The possibility of snoring
and night apnoea was mentioned earlier.

Due to their short stature, patients with TS are treated
with growth hormone in their childhood. The aim of
the following study was to analyse the influence of
long-term treatment with GH on the morphology of
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od grupy kontrolnej — 54,2%. Mniejszy procent wad
zgryzu w populacji polskiej czgsciowo mozna wythu-
maczy¢ skuteczng korekta tego powiktania, przy czym
odsetek kobiet z ZT deklarujacych stosowanie aparatu
korekcyjnego nie przekraczat w obu grupach 20% (18,3
i 14,1%). Retrognatyzm w polskiej populacji wystgpo-
wat w obu grupach odpowiednio u 62,4% i 56,3% 1 byt
czestszy niz w grupie kontrolnej — 21,7% (p = 0,004).
Duze rozbieznos$ci pod wzgledem wystgpowania zmian
w obrebie tkanek migkkich (w analizowanej grupie
stwierdzono ich obecno$¢ jedynie w pojedynczych
przypadkach — 2,2% w monosomii i 4,6% w grupie
z pozostalymi kariotypami) nie znacza wcale, iz bylo
ich mniej. By¢ moze spowodowane to jest odmiennym
systemem kwalifikacji do badan, skutecznym ich lecze-
niem czy wspotwystepowaniem obu tych czynnikow.
Dziewczeta z ZT cechuja si¢ mniejszymi wymiarami
twarzy, co stwierdzano juz w latach siedemdziesiatych
ubieglego stulecia. Hass i wsp. [34] twierdza, ze krotka
i retrognatyczna twarz w ZT jest spowodowana wzro-
stem kata podstawy czaszki, zmniejszonym wymiarem
projekcji przedniej czaszki i skrocona diugoscia zu-
chwy. Analiza statystyczna naszej grupy kobiet (tab. I)
wskazuje na tendencje do mniejszych wymiardw glowy
u 0so6b z innymi kariotypami niz monosomia. Wiedza ta
moze by¢ przydatna w ewentualnym planowaniu lecze-
nia wad zgryzu.

Bardzo czegsto w ZT wystepuje specyficzny model nie-
prawidlowych zgryzow w wymiarach strzatkowym,
pionowym i poprzecznym. Przeprowadzone kliniczne
badania ortodontyczne, wsparte badaniem pantomogra-
ficznym, ujawnity u 20 dziewczat na 25 badanych zwe-
zenie szczeki objawiajace si¢ wysokim gotyckim pod-
niebieniem [35]. Odmienny stan podniebienia w obu
grupach kobiet, analizowanej przez nas populacji ko-
biet z ZT, byt wysoki i wynosit odpowiednio 89,3%
1 82,8%. Nie stwierdzono podobnych zmian w podnie-
bieniu w grupie kontrolne;j.

Wystepowanie wyzej wymienionych odmiennos$ci
w budowie twarzoczaszki najprawdopodobniej impli-
kuje trudnosci z karmieniem w dziecinstwie, ktore spo-
wodowane s3 hipotonig policzkéw i warg, zaburzenia-
mi ruchow jezyka i stabszym rozwojem precyzji zucia
[36]. W prezentowanym materiale obecnos¢ tego prob-
lemu w dziecinstwie deklarowato 99 o0séb (56,2%),
ktére miaty trudnosci w spozywaniu pokarmow (od-
gryzanie, zucie i potykanie). O mozliwosci wystepo-
wania chrapania i bezdechu nocnego wspomniano juz
wczesniej.

Ze wzgledu na niski wzrost pacjentki z ZT sa w dzie-
cinstwie leczone hormonem wzrostu. Celem kolejne;j
pracy byla analiza wptywu dlugoterminowego lecze-
nia GH na morfologi¢ twarzoczaszki pacjentek z tym
zespotem. Przeprowadzono ocen¢ 13 bocznych cefa-
lograméw pacjentek w wieku 17,3 roku z kariotypem
45,X, ktore leczono hormonem wzrostu przynajmniej
przez 2 lata. Grupg kontrolng stanowito 13 pacjentek
z zespotem Turnera, ktore nie otrzymywaly tego hor-
monu. U kobiet, ktérym podawano GH, wigcej line-
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the splanchnocranium of patients with this syndrome.
The evaluation of 13 lateral cephalograms of patients
aged 17.3 with karyotype 45,X, who were treated with
growth hormone for at least 2 years, was performed.
The control group consisted of 13 patients with Turner
syndrome who were not treated with this hormone. In
the women treated with GH, the number of more linear
measurements was significantly higher than in the unt-
reated patients. The applied therapy affected mainly the
posterior region of the face, the growth of the mandible
arm, the total length of the mandible, the height of the
anterior region of the face and the length of the maxilla.
Although the increase in linear measurements was evi-
dent, angular measurements and the facial growth rate
did not show any significant differences. No signs of
acromegaly were found. Long-term treatment with gro-
wth hormone affects the development of the splanch-
nocranium of women with Turner syndrome, with the
greatest improvement in the growth of the posterior
face and mandibular arm. However, this treatment does
not fully compensate for the lack of genetic material of
the X chromosome and normalisation of the splanch-
nocranium [37]. Not all researchers equally apprecia-
te and specify the effect of GH on splanchnocranium
bones. Park J.H. et al. from the USA described a case
of the concomitance of Klippel Feil and Turner syndro-
mes. The patient had a submucous cleft palate. Her ap-
pearance was characteristic of Klippel Feil syndrome,
and the clinical triad consisted of a congenital combina-
tion of 2—7 cervical vertebrae with a short neck, limited
head motility and a low hairline at the back of the neck.
Skeletal Class III, an acute mandibular angle and facial
asymmetry were observed in the patient. The important
conclusion was that the effects of GH treatment shou-
1d be considered before orthodontic treatment [38]. On
the other hand, authors from Sweden examined 21 wo-
men with Turner syndrome and compared them with
healthy women. Tests were conducted using Hasund’s
analysis and FACAD software. The authors conclude
that women with TS have a significantly more retro-
gnathic maxilla and mandible, a more posterior chin
position and an increased posterior maxilla inclination.
However, no differences were found between women
previously treated with growth hormone and those who
were not treated with it [39].

Although the short stature of women with TS is not re-
lated to growth hormone deficiency, its application in
childhood is common. As can be observed, also in the
tissue area observed by us, it is difficult to unambiguo-
usly determine the beneficial effect of GH.

In the literature, a large percentage of cases are case
studies, which only partially focus on the tissue area
of interest (varia). Although they may be useful in de-
termining the pathomechanisms of changes, they do
not provide the possibility of a population view of the
anomalies mentioned above. Regarding the case, Ro-
manian researchers described a patient with TS charac-
terised by a complex of morphological changes in the

arnych pomiaré6w bylo znaczaco wigkszych niz u nie-
leczonych pacjentek. Zastosowana terapia wplywala
przede wszystkim na tylny wymiar twarzy, wzrost ra-
mienia zuchwy, calkowita dlugos¢ zuchwy, wysoko$é
przedniej czesci twarzy i dlugo$¢ szczeki. Podczas gdy
wzrost pomiaréw linearnych byt ewidentny, katowe po-
miary i wspotczynnik wzrostu twarzy nie pokazywaty
istotnych roznic. Nie znaleziono zadnych cech akrome-
galicznych. Dlugoterminowe leczenie hormonem wzro-
stu wplywa na rozwdj twarzoczaszki kobiet z zespotem
Turnera, przy czym naJw1¢ksza poprawa dotyczy wzro-
stu tylnej cze$ci twarzy i ramienia zuchwy. Leczenie to
nie w petni jednak kompensuje deficyt materiatu gene-
tycznego chromosomu X i normalizacj¢ cech w obrebie
twarzoczaszki [37]. Nie wszyscy badacze w identyczny
sposob doceniajg i okreslaja wplyw leczenia GH na
kosci twarzoczaszki. Park J.H. 1 wsp. [38] z USA opi-
sali przypadek wspotistnienia zespotow Klippel-Feila
i Turnera. Pacjentka miata pod§luzéwkowy rozszczep
podniebienia. Jej wyglad byl charakterystyczny dla
zespotu Klippel-Feila, a kliniczna triada sktadata si¢
z wrodzonego potaczenia 2—7 kregdow szyjnych z krot-
ka szyja, ograniczonej motoryki gtowy i niskej granicy
owlosienia na karku. U pacjentki stwierdzono trzecia
klas¢ szkieletowa, ostry kat zuchwy i asymetri¢ twa-
rzy. W podsumowaniu istotne bylo stwierdzenie, iz
nalezy wcze$niej rozwazac skutki leczenia GH przed
leczeniem ortodontycznym. Z kolei autorzy ze Szwecji
przebadali 21 kobiet z Zespotem Turnera i porownali je
z kobietami zdrowymi. Badania przeprowadzono, sto-
sujac analize Hasunda i program FACAD. Autorzy
wnioskuja, ze kobiety z ZT maja znaczaco bardziej
retrognatyczng szczgke i zuchwe oraz dotylne potoze-
nie brody, a takze wzrost tylnej inklinacji szczeki. Nie
znaleziono jednak Zadnych réznic pomig¢dzy kobietami
uprzednio leczonymi i nieleczonymi hormonem wzro-
stu [39].

Pomimo iz niskorostos¢ kobiet z ZT nie wynika z nie-
doboru hormonu wzrostu, jego stosowanie w wieku
dziecigcym jest powszechne. Jak wida¢, rowniez w za-
kresie obserwowanego przez nas obszaru tkankowego
jednoznaczne okreslenie korzystnego wptywu GH jest
trudne.

W pismiennictwie duzy odsetek stanowig opisy przy-
padkow, ktore jedynie fragmentarycznie skupiajg si¢ na
interesujgcym nas obszarze tkankowym (varia). Cho¢
moga by¢ przydatne w okresleniu patomechanizmow
zmian, to nie daja jednak mozliwosci populacyjnego
spojrzenia na wymienione anomalie. Dla przyktadu ba-
dacze z Rumunii opisali osobe z ZT odznaczajaca si¢
kompleksem zmian morfologicznych ustno-szczgko-
wo-twarzowych. Spotkanie z pacjentkg miato miejsce
w czasie badania stomatologicznego. Osiagnigto dobre
wyniki leczenia przy minimalnym zastosowaniu pro-
cedur inwazyjnych [40]. Podobnym przypadkiem jest
wspomniana juz praca Park J.H. 1 wsp. [38] z USA,
w ktdrej autorzy opisali przypadek wspotistnienia ze-
spotow Klippel-Feila i Turnera [38].
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mouth, maxilla and face. The meeting with the patient
took place during a dental examination. Good treatment
results were achieved with minimal use of invasive pro-
cedures [40]. A similar case is the aforementioned study
by Park J.H. et al. from the USA, in which the authors
described the case of concomitance of Klippel Feil and
Turner syndromes[38].

Differences in morphological and physiological featu-
res within the oral region of the splanchnocranium may
initially suggest Turner syndrome to the dentist and
thus imply a suitable approach to the patient.

CONCLUSIONS

1. The presence of retrognathism, a high-arched (gothic)
palate and information about feeding difficulties in
early childhood could be the key symptoms suggest-
ing Turner syndrome.

2. In the light of available literature and analysis of the
frequency of Turner syndrome, anomalies in the
splanchnocranium region cannot be related to the
presented karyotype.

Réznice cech morfologiczno-fizjologicznych w obrebie
ustnej czesci twarzoczaszki moga wstepnie zasugero-
wac lekarzowi dentyscie istnienie zespotu Turnera i tym
samym odpowiednie podejscie do leczonej osoby.

WNIOSKI

1. Wystgpowanie retrognatyzmu, wysokiego (goty-
ckiego) podniebienia oraz informacje o trudnosci
z karmieniem we wczesnym dziecinstwie mogtyby
petié rolg objawow kluczy, sugerujacych istnienie
zespotu Turnera.

2. W $wietle dostepnego piSmiennictwa i analizy czg-
stosci wystepowania charakterystycznych dla zespo-
hu Turnera anomalii w obszarze twarzoczaszki uzna-
no, ze nie mozna ich powigza¢ z prezentowanym
kariotypem.
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