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Este slndrome fue descrito la primera vez por Turner en el afio de
1938. Sin embargo varios autores lo han dado a conocer e interpretado
bajo diferentes formas, pero representan probablemente ejemplos de
un solo slndrome. Las denominaciones de: Slndrome de Turner, Tuc·
ner·Varney, Sindrome de Albríght. Síndrome de Bonnevie-UIlrich.
Agenesia Ovárica, Aplasia Ovárica. e Infantilismo Ovárico, son las
más conocidas. Botella considera como más expresiva la denomIna·
ci6n de Agenesia Ovárica o Sindrome del Ovario Rudimentario.

La Agencia Ganadal primaria. también ha sido descrita en el hom·
breo James en 1952 recopiló de la llteratura cinco casos y al\ad16 seis
propios.

FRECUENCIA:

E~ dificil sefialar la frecuencia. por cuanto un gran porcentaje
pasa todavla inadvertido. Para Cabarrou es la más frecuente de las
afecciones endocrinas poco comunes.

ETIOLOGIA:

Sigue siendo confusa la etioiogía del Sindrome de Turner, pero
puede afirmarse desde el punto de vista genético que la diferencia­
dón del ovario se produce por la llegada de los gonocitos a la cresta
genital. Estos son células claras. con abundante protoplasma. con
movimientos amiboideos. procedentes del intestino primitivo. y por·
tadoras del estimulo necesario para inducir. en el mesénquima ru­
dimentario, la diferencia entre un ovario y un testiculo. Cuando los
gonocitos son portadores de un carácter femenino (fórmula cromosó·
mica XX) dan al llegar al esbozo gonadal un tejido capaz de segregar
estrógeno y determinar asi la formación de un ovafio en potencia.
Si este mecanismo falla. la cresta genital queda en qstado indiferen·
te y llega a estar privada de función en el adulto. Los gonocltos de·
ben transformarse posteriormente en óvulos. y si este proceso no se
lleva a cabo. los ovarios rudimentarios carecerán no s610 del mesén·
auima sexual secretor de hormonas. sino también de-óvulos. La etio·
logia hormonal se basa en que los gonocitos actuarátt, mediante secre­
ciones hormonales denominadas cortexina o medularina para el sexo
femenino y mascuHno respectivamente, sustancias quim.i&amente em·
part"nladas con los estr6genos y andrógen03. Por lo tanto l,ln fracaso
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en la formación de estas sustancias determinaria la falta de desarro·
110 de la gónada.

Estos factores afectan al embrión antes de la octava semana de
desarrollo fetal.

Para Jort. el sexo femenino es el básico y no requiere ningún es·
timulo gonadal embrionario; por el contrario. el sexo masculino es
activo y para su diferenciación es necesaria la presencia de un brote
embrionario testicular funcionan te. La acción de los brotes gonadales
parecerla estar regida por el funcionamiento de la hipófisis embriona·
ria y cuando ésta falla. las gónadas también lo hacen y la diferen·
ciación se realiza hacia el sexo básico o femenino.

El Slndrome de Turner con cromatina sexual masculina es cin·
('O ve~e3 más frecuente que con cromatina sexual femenina.

En resumen. su origen se encuentra en una alteración del plas·
magerminativo que conduce a la aparición en el recién nacido y más
tarde en el adolescente de un conjunto de anomalias congénitas.

ANATOMIA PATOLOGICA:

Macroscópicamente se observan ovarios rudimentarios. matriz y
trompas hipop!ásicas. El estudio histopatológico revela tejido conjun·
tivo con apariencia similar al del estroma ovárico y por lo general
la ausencia total de células de tipo epitelial. Es frecuente observar
células intf'rsticiales de tipo Leydig.

SINTOMATOLOGIA:

Las manifestaciones de las deficiencias ovaflcas dependen de la
edad de su presentación. Si la función ovárica falta completamente.
para la pubertad no sólo habrá falta de maduración de los órganos
reproductivos, sino también falta de crecimiento de los senos y re·
percusión sobre otros caracteres sexuales.

Las caracteristicas cHnicas son de tres tipos:

al Por AGENESIA GONADAL:

1.- Amenorrea primaria.
2.-·. Vtero y vagina infantil.
3.- Hipoplasia mamaria.
4.- Pezones pequeños y puntiagudos.
5.- Escaso vello pubiano y axilar.
6.- Cuello en esfinge. (Pterigium c01liJ.
7.- Edad ósea normal o ligeramente retardada.
8.- Moderada osteoporosis.
9.- Retarrlo en las uniones epifislarias.

10.- Aumento de las gonadotrofinas urinarias.
11.- Disminución de los 17 Ketosteroides urinarios.
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bl DEFECTOS ESQUELETICOS:

1.- Estatura pequC'fla,
2.-. Cubitus valgus.
3.- Tórax escutiforme.
4.- Aumento del espacio entre pezonc!';.
5.-. Arco plantar elevarlo.
6.- Condrodistrofia vertt'bral.
7.- EspIna Blflda.
8.- Manus valgus.
9.- Fusión de v&rtebras cer\,j('a}cs.

10.- Desarrollo costal anormal.
11.- Hipoplasia mandibular.
12.- Paladar alto.
13.- eue110 corto.
14.- Enc1as a8imétricas.
15.- Sindaetllla.
]6.- Osteogénesis imperfecta.
17.- Epífisis anormales.
18.- Falanges rortas.

el ANOMALlAS ASOCIADAS:

1.- Ptosis palpebral bllatera\.
2.- VIsión tubular.
3.- Catarata bilateral.
4.- i:xoltalmos moderados.
5.- Albinismo retina!.
6.- Estrabismo.
~l.-· Coloboma.
8.- Retardo mental.
9.- Sordera congénita.

10.- Anomalias vasculares.
11.- Coartación de la aorta.
12.- Hipertensión arterial (independiente de la coartación de

la aorta).
13.- Anomalias renales.
14.- Lóbulo Azygos.
15.- Edemas linfangicntásiC'os.
16.- Telanglentaslas.

DIAGNOSTICO:

Se basa en el aspecto somático descrito anteriormente. pero como
el Sindrome está caracterIzado por la agenesia ovárica. ~sta ha de de·
mostrarse y por lo tanto no se debe basar en la sJntomatologla cUnica
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externa o por las determInaciones hormonales. La observacIón de la
agenesia puede comprobarse por laparotomla o doug!ascopia.

La edad de consulta de estas pacientes es generalmente la pu­
beral o post·puberal; durante la nif\ez muchas veces el defecto de tao
lIa o las falmormaciones llaman la atención. El hipogonadismo en
edades infantiles, es dificil de individualizar e impide generalmente
el correcto diagnóstico. Hasta no hace mucho tiempo las gonadotro.
tinas urinarías altas eran el hallazgo de laboratorio más importante.
Actualmente se sabe. que aunque esta última situación es la más freo
cuente. pueden ser encontradas cifras normales y bajas de gonadotro.
finas urinarias.

La citologia vaginal revela efecto estrogénico muy bajo.
Desde 1949 quedó demostrado que el sexo puede determinarse mi·

croscóplcamente, ya que el caracter femenino (cromosoma XX) o
masculino (heterocromosoma XY I es trasmitido por el óvulo fecundo
a todas las células somáticas.

La cromatina sexual femenina (XXI forma una masa en suficien·
te canUdad para ser identificada; en las células correspondientes a
los diversos tejidos humanos (excepto el nervioso I la cromatina se­
xual femenina. toma la forma de un cuerpo plano-convexo situado
en la cara interna de la membrana nuclear.

y en la sangre se presenta. en los neutrófilos polimorfos nuclearea
bajo la forma de una masa cromática. homogénea picnótica. de l·:'
micras de diámetro. unida a un lóbulo del núcleo por un fino hilo
de cromatina (células Drumstickl. Por el contrario. la fusión mascu­
lina (XYI no es una estructura observable por los métodos actuales.

ESTUDIO RADIOLOGICO:

El estudio radiológico nos pone de manifiesto las caracteristicas
ya sei\aJadas en los defectos esqueléticos. L..1. ausencia total de un nú·
cleo epifisiario puede considerarse como patognomónica. El hipopara·
tiroidismo y seudo·hipoparatiroidh:mo se acompañan de una tal!n pe­
quef\a e hipoplasia de los metacarpianos. pero ésta ['5 regular y no
puede entonces confundirse con las de la agenesia ovúrica.

TRATAMIENTO:

El tratamiento debe orientarse a obtener crecimiento. pro\'ocar
menstruaciones y desarrollo de los caracteres sexuales secundarios.
Cuando el estudio óseo revela que puede instalarse el tratamiento se
utilizarim: Tiroides - B 12 Y Andrógenos de acción anabólica, La hor·
mona de crecimiento no ha mostrado utilidad. El tratamiento del hipo­
gonadismo se realizará con estrógcnos sólos o combinados con Pro­
gesterona.

* * *
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HISTORIA CLINICA

FICHA DE IDENTIFICACION

Nombre: C. Ch. M.
Edad: 16 aftoso
Ocupación: Oficio!} Domésticos.
Estado civil: soltera.

Raza: Blanca.
Originaria de: Orasi.
Residencia: Oros1.
!nternada en el I.M.I.C.

ANTECEDENTES

HEREDITARIOS Y FAMILIARES:

Una tia paterna muerta por metrorragia en su Menarea. Una tia
matuna fuerta de tumor abdominal. Madre y una hermana de 14
afíos, con menarea y ritmo menstrual normales.

PERSONALES NO PATOLlGICOS:

AJimentación deficiente en prote\nas y vitaminas. Habitación en
regulares condiciones de higiene. Combé, alcoholismo y tabaquismo
negativo~.

PERSONALES PATOLOGICOS:

Sarampión. tosferina. varicela. parotiditis. amigdalitis y reuma·
tismo.

QUIRURGICOS y TRAUMATICOS:

NEgativos.

PADECIMIENTO ACTUAL

Consulta porque no se ha presentado la menarquia. ni hay des­
arrollo de los caracteres sexuales secundarios.

EXPLORACION F1SICA
HABI'TUS:

Paciente ambulante, sin facies caracteristica. de corta estatura.
con cuello en esfingi\ integra. Que se adapta al medio. sin movimien·
tos anormales y con marcha normal.

CABEZA:

Craneo: negativo.
Cara: caries dentarias. Paladar alto. Hipertrofia de amigdalas.
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CUELLO:

Corto V grueSo con aletas (Pterigium ColliL

TORAX:

Infundibuliforme. Pulso intercostal palpable. Sin desarrollo ma·
maria. con pezones y aureola infantiles.

AREA PRECORDIAL:

Soplo sistólico en mesocardio. grado n.

ABDOMEN:

Negativo.

GENITALES:

Vel!o pubiano muy escaso. Genitales externos infantiles. Clttorts
aumentado de tamaflo. Himen intacto. Al tacto rectal se aprecia tite­
ro rudimentariQ.

EXTREMIDADES:

Superiores: Vello axilar ausente. Membranas interdigitales. Pul·
~ radial de 80 por minuto. P. A. brazo derecho: 150·100; brazo Izquier­
do: 140·100.

Inferiores: Edemas maleolares moderados. Pies cortos. Arco plan·
tar elevado. P. A. 130 D. Iz. (Método del pulso •.

MEDIDAS ESPECIALES:

Talla: 132 eros. Medida Superior: 76,5 eros. Medida Inferior (pu­
bis piel: 55.5 ems. Perimetro Cefálico: 52 cms. Perlmetro Toráxi<.'u: 69
eros. Brazada: 139 ems. Abdomen: 66 ems. Peso: ¡6.5 libras.

EXAMENES DE LABORATORIO Y GABINETE

Orina: Negativa.
Heces: Ascarts lumbricoides. Trichuris trichura.
Hemograma: Hb. 98.5'j, ·12.97 grs. Eritrocitos: 4.400.000 m:l • Leu.

cocitos: D.650. lndic<" de co~or: 1.0. EosinófUos: 3'k. Bas6fJlos: 1~I,. Mie·
lacitos: Olfr. Metamielocitos: O(h. Stabkernige: OtJr. Segmentados: 75%.
Linfocitos: 21'if. Monocitos: 0(,".

Grupo sanguineo: O. RH. Po~iti\'o,
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Proteínas: Totales: 6.53?t. Albúminas: 3.79<,i. GIobulínas: 2.74%.
Relación AlG 1.3.

Colesterol: 145 mIgrs. ~/(.

Glícemia: 94 mlgrs. 'A.
V.O.R.L.: Negatlv\>.
Electrocardiograma: Trazo sugiere bloqueo incompleto de la te·

ma derecha del Haz de His.
Examen Oltalmo\6qic:o: Normal.

... .CUoloqic Vaqinal: Electo estrogénlco muy bajo.
Frati!: bucal: Cromatina sexual negativa.
Biopsia. de· piel: Cromatina sexual negativa.
Estudio Radiológico: Edad ósea normal. Cubltus valgus. Hlpopla.

sta de metacarpiano.': y metatarsianos.

Nota:

•••
El dla 31 de Marzo de 1959, previa laparotomla, se practi<:6 bajo

ane~·tesia nue\'O examen rectal. ratltlcándose los datos ya anotados.
El himen permitió la introducción de un dedo, por lo que sé pUdo me·
dir vagina. encontrándole una longitud de 8 cms.

Se efectuó incisión media infraumbillcal como de 8 a 10 cms..
('onfirmándose 1& agenesia ovarica. El utero era pequef\o y en forrnn
de herradura.
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I/éase: corta estatura: cuello en esfinge: ausencia de desarrollo ma·
m.ario: vello pubiano escaso; genitales externos infantiles: edemas

maleolares.

Membranas interdigitales



Codo = Cubitus valqus.
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Hip::>plasia de !os metatarsianos segUQj
tercero y Cuarto.

Arco plantar elevado
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