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Introduccion

El sindrome de infantilismo sexual, pliegues en el
cuello (Pterigium colli) y deformidad del codo (Cubi-
tus valgus), fue descrito por primera vez por Turner
(1938). El primer analisis cromosémico mostrd un
solo cromosoma X (45,X) en lugar de dos (Ford, Jo-
nes, Polani, DeAlmeida y Briggs, 1959); se descu-
brio asi que el origen de este sindrome no sélo era
endocrino, sino citogenético y que se trataba de un
fallo en la segregacion de los cromosomas sexuales
(no disyuncion cromosomica), bien durante la meio-
sis (gametogénesis) o bien durante alguna(s) de las
divisiones mitoticas en los primeros estadios del de-
sarrolllo embrionario resultando, como consecuen-
cia de ello, mujeres con una ausencia total o parcial
del cromosoma X en todas o en parte de sus lineas

celulares, 45,X (Turner) o 45,X/46,XX (Turner Mo-
saico), respectivamente (Tjio, Puck y Robinson,
1959).

El Sindrome de Turner es una de las alteraciones
cromosomicas mas comunes, con una frecuencia
estimada del 3 por 100 de fetos hembras, pero con
una frecuencia de solo 1/2.500-5.000 nihas neona-
tas, debido a una elevada seleccion natural (Jacobs,
Betts, Cockwell, Crolla, Mackenzie, Robinson y
Youings, 1990; Connor y Loughlin, 1991). Se cree
que el 99,9 por 100 de las concepciones XO no so-
breviven mas de 28 semanas de gestacion, dando
lugar a un aborto espontaneo (Warburton, Kline,
Stein y Susser, 1980; Kleczkowska, Dmoch, Ku-
bien, Fryns y Van der Berghe, 1991). Esto represen-
ta un nivel de muerte fetal superior a otras alteracio-
nes cromosomicas, como la trisomia 13, 18 ¢ 21,
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con la contradiccion que supone el que las anoma-
lias de las mujeres 45,X que llegan a nacer son me-
nos graves que las de los pacientes con otros sin-
dromes cromosomicos.

En general, podemos decir que la mayor parte de
las mujeres con Sindrome de Turner poseen un ca-
riotipo 45,X 0 45,X/46,XX, aunque puede encontrar-
se también alteraciones estructurales del cromoso-
ma X. El factor comun es la pérdida de material
genetico, lo que produce siempre un fenotipo si-
milar.

Entre los rasgos que suelen acompanar a esta al-
teracion cromosomica, la baja estatura parece pre-
sentarse de forma invariable tanto en las mujeres
Turner como en las Turner Mosaico (Brook, Murset,
Zachmann y Prader, 1974).

Por lo que respecta a la infertilidad, para Lippe
(1987, 1991), el término «fracaso ovarico» describe
mejor lo que acontece en estas mujeres, y no asi
«disgenesia ovarica o gonadal» utilizado por nume-
rosos autores. El proceso que se desarrolla en es-
tas mujeres es el mismo que se produce de los 30 a
los 50 anos de funcién ovarica en las mujeres nor-
males, pero acelerado a lo largo de los dos ultimos
trimestres de la gestacion o en los primeros meses
o anos de vida posnatal. Sin embargo, el proceso de
fracaso ovarico no es siempre absoluto ni esta limi-
tado al feto y al neonato. En el 5-10 por 100 de las
pacientes, el grado de funcién ovarica residual es
suficiente para iniciar el desarrollo de las glandulas
mamarias en la pubertad, y un pequefio numero de
estas mujeres tienen una o dos menstruaciones es-
pontaneas. Finalmente unas pocas (probablemente
menos del 1 por 100 de todas las afectadas) tienen
una funcion ovarica ovuladora durante los anos fér-
tiles, habiéndose observado algunos embarazos
(McDonough y Conrd, 1977; Dewhurst, 1978; King,
Magenis y Bennett, 1978).

Los rasgos mas traumaticos que parecen presen-
tarse en estas mujeres son la baja estatura y el defi-
ciente desarrollo de los caracteres sexuales junto
con la esterilidad, lo que parece influirles de una ma-
nera significativa en su comportamiento y en su
adaptacion a la sociedad (Nielsen y Sillesen, 1981;
Downey, Ehrhardt, Gruen, Bell y Morishima, 1989;
Downey, Elkin, Ehrardt, Meyer-Bahlburg, Bell y Mo-
rishima, 1991). Otros rasgos que las caracteriza son
el bajo nivel de entusiasmo y energia, pérdida de ori-
ginalidad e independencia, inmadurez, sensibilidad,
pasividad, asi como alteracion de la esfera emocio-
nal afectiva.

Los estudios psicobioldgicos en el Sindrome de
Turner son relativamente escasos, pero en general
podemos sehalar que estas mujeres no presentan
graves alteraciones en comparacion con otros sin-
dromes cromosomicos (Sindrome de Klinefelter
47 XXY trisomias y sindromes autosomicos en ge-
neral). No obstante, debemos indicar una serie de
rasgos comunes que aparecen asociados a este sin-
drome: generalmente presentan un patrén de habili-
dades cognitivas caracterizado por una especial difi-
cultad para entender el concepto de espacio-forma
y el concepto numérico (Money, 1963, 1973; Waber,
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1979; Pennington, Bender, Puck, Salbenblatt y Ro-
binson, 1982). Asimismo, muestran una especial di-
ficultad en la organizacion de elementos dentro de
conceptos abstractos. Poseen también dificultad en
la percepcion y memorizacion de configuraciones tri-
dimensionales (Silbert, Wolff, Lilienthal y Silbert,
1977).

Para determinados autores el Cociente Intelectual
(Cl) en las mujeres Turner puede oscilar desde la
normalidad hasta retrasos ligeros o medios, con
preferente afectacién de Cl manipulativo y menor
del ClI verbal, con especial dificuitad en las pruebas
de percepcion espacial y sentido direccional (Pen-
nington y cols., 1982) y por este motivo han sido ca-
lificadas de «ciegas para la forma y el espacio» por
Money a lo largo de sus numerosos estudios (Mo-
ney, 1963, 1973, 1975).

Para Garron, Molander, Cronholm y Lindsten
(1973) y Bender y Berch (1987), el aparente incre-
mento de retraso mental ligero asociado al Sindro-
me de Turner no es mas que un reflejo de las dificul-
tades cognitivas especificas que representan estas
mujeres, pero no representa una mayor incidencia
de retraso mental generalizado.

La explicacion de estas alteraciones especificas
ha dado lugar a diferentes posturas; asi Netley y Ro-
vet (1982) sugirieron que las diferencias a nivel de
division celular podrian afectar al desarrollo de los
hemisferios cerebrales y alterar funciones cognitivas
especificas. Para Hier, Atkins y Perlo, 1980, las alte-
raciones a nivel espacial que acompanan al Sindro-
me de Turner con tan elevada frecuencia podrian
ser un reflejo de deficiencias hormonales asociado
con la disgénesis ovarica fetal.

Método

Treinta mujeres diagnosticadas citogenéticamente
con Sindrome de Turner, de edades comprendidas
entre los 8 y los 52 anos, fueron seleccionadas y ac-
cedieron a participar en este estudio. Veintiuna de
ellas presentaron un cariotipo Turner 45,X y nueve
eran Turner Mosaico 45,X/46,XX. El grupo control
sin patologia cromosomica 46,XX estaba formado
por 30 mujeres seleccionadas con el mismo rango
de edad y condiciones socioculturales semejantes.

En cada uno de los grupos formados (Turner, Mo-
saico y Control) se procedio a la clasificacion de los
individuos en funcién de la edad en tres subgrupos
(8-11 anos, 12-18 afos y 19-52 anos).

En los nueve grupos formados se procedié al
diagnéstico citogenético mediante cariotipaje y al
estudio conductual mediante la aplicacion de los si-
guientes instrumentos:

ESPQ. Cuestionario factorial de personalidad,
R. W. Coan y R. B. Catell. Adaptacion espanola TEA
Ediciones, S. A., Madrid (1981). Aplicacion de 6 a 11
anos.

HSPQ. Cuestionario de personalidad, R. B. Catell,
H. Beloff y R. W. Coan. Adaptacion esparola TEA



Ediciones, S.A., Madrid (1981). Aplicacién para
adolescentes y adultos.

TAMAI. Test autoevaluativo Multifactorial de
Adaptacién. P. Hernandez y Hernandez. TEA Edi-
ciones, S. A., Madrid (1983). Aplicacion para nifos,
adolescentes y adultos.

Los factores conductuales evaluados han sido los
siguientes:

FACTOR A: RESERVADA-COMUNICATIVA
Puntuacion alta: Abierta, afectuosa, participativa.
Puntuacion baja: Reservada, alejada, poco partici-
pativa.

1 3

FACTOR C: EMOCIONALMENTE
ESTABLE-AFECTADA

Puntuacion alta: Afectada por los sentimientos, pro-
pensa a perder el control emocional, menor toleran-
cia a la frustracion.

Puntuacion baja: Emocionaimente estable, social-
mente madura.

FACTOR D: CALMOSA-EXCITABLE

Puntuacion alta: Impaciente, exigente, hiperactiva,
emprendedora.

Puntuacion baja: Poco expresiva, poco activa, cauta.
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Figura 1. Idiograma de un individuo control (46,XX).
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FACTOR E: SUMISA-DOMINANTE

Puntuacioén alta: Agresiva, obstinada.

Puntuacion baja: Tranquila, décil, obediente, cede
facilmente, acomodaticia.

ADAPTACION PERSONAL

Puntuacion alta: Buen concepto de si misma, acep-
tacion del propio cuerpo.

Puntuacioén baja: Infravaloracion, culpabilidad, pobre
concepto de si misma, no se acepta fisicamente; se
considera inferior a las demas.

—

Hin

TRATAMIENTO ESTADISTICO DE DATOS

Los datos fueron agrupados segun el tipo de indivi-
duo y los grupos de edad descritos anteriormente.
En cada grupo, determinado por las variables inde-
pendientes: tipo de individuo (V1) y grupo de edad
(V2), y para cada individuo, se determinaron las cin-
co variables conductuales.

Para estudiar al grado de significacién de los fac-
tores cuantificados, fueron aplicadas las siguientes
pruebas estadisticas:
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Figura 2. Idiograma de un individuo Turner (45,X).
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Andlisis de varianza (Manova).

t de Student.

Todos los calculos fueron procesados en un orde-
nador IBM (intel 386, con coprocesador 387) y con
software SPSS/PC +.

Resultados

Las puntuaciones medias, asi como la desviacion ti-
pica, de las variables conductuales estudiadas se
presentan en la tabla 1. Todos los valores estan re-
feridos a puntuaciones entre 0 y 10.

TABLA 1

Valores medios de las variables conductuales
estudiadas, asi como su S. D.

F. A F.C F.D F.E AP

Turner (8-11 afos) ..... 5142 4,835 6,732 6917 9,223
sSD ... 0423 0,354 0434 0923 0735
Turner (12-18 afos) .... 6,643 3,094 3,959 2,526 5,616
SD ....... 0,826 0405 0517 0,625 0,885
Turner (19-52 afos) .... 5,534 7,268 3314 2933 5,832
SD ....... 0,645 0,877 0,293 0,457 0,244

Mosaico (8-11 afios).... 7,136 9,535 9,615 9,518 3,867
sD ... 1214 0924 1,493 1736 0,629

Mosaico (12-18 afos) .. 4,665 4,959 4,727 5453 4,528
SD ....... 0916 0,532 1,236 0912 0,735

Mosaico (19-52 anos) .. 3,375 6,658 2,064 1,746 2,524
S.

D....... 0,644 0910 0,773 0929 1,417
Control (8-11 anos) .... 5,725 4,826 6,285 4,859 7,815
SD ....... 0,687 0,415 0728 0,525 0,488

Control (12-18 afios) ... 6,361 5436 5219 6,676 7,452
SD ....... 0727 1,288 1,132 0,664 0,744

Control (19-52 anos) ... 6,826 4,560 5,561 4,963 5,268
SD ....... 0,715 0,556 0,717 0915 0,753

A partir del estudio de varianza (Manova) llevado
a cabo con las puntuaciones de las variables con-
ductuales obtenidas a partir del ESPQ, HSPQ y TA-
MAI para cada individuo, se han obtenido valores de
F significativos (p < 0,001), tanto intragrupos como
intergrupos, para cada tipo de individuos segun su
cariotipo y para cada grupo de edad, asi como para
la interaccion entre ambos tipos de variables (tabla
2). Posteriormente se obtuvieron, mediante la apli-
cacion del estadistico t de Student, los grupos que
mostraban diferencias significativas entre si para
cada una de las variables conductuales. Del analisis
de cada factor obtuvimos los resultados que se re-
presentan en las figuras 3, 4 y 5.

A partir del andlisis de Varianza y t de Student
para cada factor podemos destacar los siguientes
resultados:

TABLA 2

Manova de las variables conductuales estudiadas,
con relacion a V1 (cariotipo) y a V2 (edad)

Fuentes de variacion SS DF MS F Sig. F
Intergrupos 0,74 51 0,01

V1 3,67 2 184 126,37 0,000*
v2 0,60 2 030 20,71 0,000
V1 x V2 2,04 4 051 35,10 0.000*"
Intragrupos 11,60 612 0,02

Conduct. 386 12 032 1698 0,000
VI x conduct. 980 24 041 21,55 0,000**
V2 x conduct. 420 24 0,18 9,23 0,000**
V1 x V2 x conduct. 767 48 0,16 8,43 0,000*

*“*p < 0,001.

V1 = Tipo de individuo (Turner, Mosaico o Control).
V2 = Grupo de edad (8-11), (12-18) o (19-52).

Factor A: reservada-comunicativa

Existen diferencias significativas para los tipos de
individuos, no para los grupos de edad y si para la
accion conjunta de ambas variables.

En el grupo de edad 8-11 anos (Fig. 3), existen di-
ferencias significativas segun el tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control). Los valores de la t de
Student indican diferencias significativas entre los
grupos (45,X) y (45,X/46,XX) (t = 8,89; p < 0,001);
(45,X/46,XX) y (46,XX) (t = 4,60; p < 0,048).

En el grupo de edad 12-18 (Fig. 4), no existen di-
ferencias significativas respecto al tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control) para ninguno de los gru-
pos.

En el grupo de edad 19-52 anos (Fig. 5), existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control). Los valores de la t
de Student indican la existencia de diferencias signi-
ficativas entre los grupos (45,X) y (45,X/46,XX)
(t =6,19; p < 0,001); (45,X/46,XX) y (46,XX)
(t=4,71; p < 0,021).

Factor C: emocionalmente estable-afectada

Existen diferencias significativas para los tipos de
individuos, para los grupos de edad y para la accion
conjunta de ambas variables.

En el grupo de edad 8-11 anos (Fig. 3) existen di-
ferencias significativas segun el tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control). Estas diferencias son
significativas entre los grupos (45,X) y (45,X/46,XX)
(t=5,68; p < 0,009), (45,X/46,XX) y (46,XX)
(t = 9,98; p < 0,001).

En el grupo de edad 12-18 anos (Fig. 4) no exis-
ten diferencias significativas respecto al tipo de indi-
viduos (Turner, Mosaico o Control) para ninguno de
los grupos.

En el grupo de edad 19-52 afos (Fig. 5) existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control). Los valores de la t
de Student indican que las diferencias significativas
se encuentran solo entre los grupos (45,X) y (45,X) y
(46,XX) (t = 2,88; p < 0,001).

453



N
W, ,M/
>

R // o
Z/// R Y

uoeNIUNG

A. Per.

Variables conductuales

~ | 45X/46,XX

o]
a2
=
Q2
S
Q
[8]
c
2
1]
%3
Q
[y
(v}
-
=
@
[s}]
©
he]
[v]
hel
[+ 3]
[s}]
©
Q
o
>
2
o
©
c
(7]
wn
@
32}
>
2
[8]
pm}
©
c
Q
(8]
[72d
Q@
o]
.G
=
[
>
(2]}
<
[
©
w0
(0]
o
o
¢l
>
(3]
[u]
g
3
D
w

T
e

ﬂ

U O N U U E PR

o ®©® ©~ © o < ™ o

uoiENIUNg

SN
Y0

Variables conductuales

2721 45,X/46,XX

45X

Figura 4. Valores de las variables conductuales en el grupo de edad de 12-18 afios, segun cariotipo.

454



10 - T

Puntuacioén

Variables conductuales

NN 45,x

__ 45.x46.XX

" 46,XX

Figura 5. Valores de las variables conductuales en el grupo de edad de 19-52 afos, segun cariotipo.

Factor D: Calmosa-excitable

Existen diferencias significativas para los tipos de
individuos, para los grupos de edad y para la accion
conjunta de ambas variables.

En el grupo de edad 8-11 anos (Fig. 3) existen di-
ferencias significativas segun el tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control). Estas diferencias signi-
ficativas se observan entre los grupos (45X) y
(45,X/46,XX) (t = 4,92; p < 0,011), (45,X/46,XX) y
(46,XX) (t = 7,09; p < 0,001).

En el grupo de edad 12-18 afos (Fig. 4) existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico y Control). Existen diferen-
cias significativas entre los grupos (45,X) y (46,XX)
(t = 3,26; p < 0,002).

En el grupo de edad 19-52 anos (Fig. 5) existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control) para los tres gru-
pos: (45,X) y (45,X/46,XX) (t = 4,54; p < 0,013);
(45,X) y (46,XX) (t = 3,88; p < 0,002); (45,X/46,XX)
y (46,XX) (t = 6,62; p < 0,004).

Factor E: Sumisa-dominante

Existen diferencias significativas para los tipos de
individuos, para los grupos de edad y para la accion
conjunta de ambas variables.

En el grupo de edad 8-11 anos (Fig. 3) existen di-
ferencias significativas segun el tipo de individuos

(Turner, Mosaico o Control). Las diferencias son sig-
nificativas para los tres grupos: (45X) y (45X/
46,XX) (t = 4,71; p < 0,033); (45X) y (46,XX)

= 6,62; p < 0,001); (45,X/46,XX) y (46,XX)
(t = 15,79; p < 0,001).

En el grupo de edad 12-18 anos (Fig. 4) existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control). Las diferencias se
encuentran entre los grupos (45,X) y (45,X/46,XX)
(t =9,04; p < 0,001); (45,X) y (46,XX) (t = 7,55;
p < 0,001).

En el grupo de edad 19-52 anos (Fig. 5) existen
diferencias significaticas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control). Existen diferen-
cias significativas entre los grupos (45,X) y (46,XX)
(t=3,07; p <0,001); (45X/46,XX) y (46,XX)
(t = 5,91; p < 0,008).

Factor de adaptacion personal

Existen diferencias significativas para los tipos de
individuos, para los grupos de edad y para la accion
conjunta de ambas variables.

En el grupo de edad 8-11 anos (Fig. 3) existen di-
ferencias significativas segun el tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control). Estas diferencias se
encuentran en todos los grupos: (45,X) y (45,X/
46,XX) (t = 16,52; p < 0,001); (45X) y (46,XX)
(t = 3,45; p < 0,001); (45,X/46,XX) y (46,XX)
(t=21,49; p < 0,001).
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En el grupo de edad 12-18 (Fig. 4) no existen dife-
rencias significativas respecto al tipo de individuos
(Turner, Mosaico o Control) para ninguno de los
grupos.

En el grupo de edad 19-52 aios (Fig. 5) existen
diferencias significativas respecto al tipo de indivi-
duos (Turner, Mosaico o Control). Existen diferen-
cias significativas entre los grupos (45,X) y (45,X/
46,XX) (t = 5,60; p < 0,001); (45,X/46,XX) y
46,XX) (t = 3,71; p < 0,012).

Discusion

Hoy en dia se sabe que muchas de las alteraciones
conductuales presentan una base genética cuya ex-
presion fenotipica no se ajusta a !a clasica herencia
mendeliana ya que llevan consigo manifestaciones
complejas de caracter multifactorial y estan influen-
ciadas por factores de tipo social y ambiental capa-
ces de incidir en la fenomenologia, origen y progno-
sis de estas alteraciones. Estariamos en muchos ca-
s0s ante alteraciones comportamentales con una
base genética sobre los que actuan los ya mencio-
nados factores de caracter ambiental, modificando
la expresion del genotipo o su penetrancia.

El Sindrome de Turner es una interesante y par-
ticular excepcion que sefala que no todas las abe-
rraciones cromosomicas causan alteracion mental.
Ninguna de las 30 mujeres estudiadas en el presen-
te trabajo habia sido internada en hospitales psi-
quiatricos o tratada por enfermedad mental. Por
otro lado, todas aquellas nifas en edad escolar asis-
tian regularmente a sus escuelas sin ningun tipo de
diferenciacion frente a sus companeros.

En cuanto a los datos proporcionados por el estu-
dio cariotipico, hemos encontrado 9 pacientes con
cariotipo Mosaico frente a 30 con Sindrome de Tur-
ner (global), lo que correlaciona con la frecuencia es-
perada de 20-40 por 100 de mosaicismo frente al
total de los pacientes con este sindrome sefalada
por diferentes autores (Lippe, 1991).

El andlisis individualizado de las variables conduc-
tuales estudiadas obtenidas a partir del ESPQ,
HSPQ y TAMAI muestra que los individuos con Sin-
drome de Turner, objeto de este estudio, presentan
rasgos conductuales significativamente diferentes
entre ellos (45,X y 45,X/46,XX) y con relacién al gru-
po Control, lo que nos conduce a pensar, en base a
los rasgos estudiados, que no constituyen un grupo
homogéneo como tal, sino que presentan diferen-
cias comportamentales dependiendo de su geno-
tipo.

A partir del estudio de varianza y la t de Student
podemos senalar que para el factor A (Reservada-
Comunicativa) se han encontrado diferencias signifi-
cativas entre el grupo Mosaico y los dos grupos res-
tantes (Turner y Control), siendo el grupo Mosaico el
que presenta en la edad adulta un comportamiento
mas reservado, alejado y poco participativo; como
ya se ha comentado anteriormente, |la baja estatura,
el deficiente desarrollo de los caracteres sexuales,
junto con la esterilidad, son los rasgos mas trauma-
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ticos que parecen influir de manera importante en
estas mujeres. El grupo Turner (45,X) no ha presen-
tado diferencias significativas frente al grupo Con-
trol, aunque si frente al grupo Mosaico. Las puntua-
ciones para este valor se muestran en la tabla 1. En
general, el grupo Turner obtuvo para este factor de
la personalidad puntuaciones siempre superiores al
grupo Mosaico, indicativo de un comportamiento
mas abierto, afectuoso y participativo.

Por lo que respecta al factor C (Emocionalmente
estable-afectada), Baekgaard, Nyborg y Nielsen,
1978; Nielsen, Nyborg y Dahl, 1977, definen a los in-
dividuos Turner como personas de marcada estabili-
dad emocional. Segun nuestro estudio existen dife-
rencias muy marcadas entre los grupos Turner y
Mosaico durante la infancia, aunque con los afos
estos dos grupos se van homogeneizando compor-
tandose como grupo Turner global, no existiendo di-
ferencias significativas para este factor en la edad
adulta; datos que nos permiten diferenciar entre la
evolucion del grupo Turner (45,X) y el grupo Mosai-
co (45,X/46,XX). Este ultimo obtuvo, durante la in-
fancia, un valor muy alto para este factor (véase ta-
bla 1) indicativo de un comportamiento muy afecta-
do por los sentimientos, variable, mostrandose muy
propenso a perder el control emocional. ElI grupo
Turner, por el contrario, parece estar mas afectado
por los sentimientos durante la edad adulta.

Otro rasgo importante que debemos sefalar es
que mientras en el grupo Control la puntuacion mas
alta se obtuvo en el grupo de edad 12-18 afnos (mas
afectado por los sentimientos (véase tabla 1), ha
ocurrido lo inverso en los dos grupos Turner (las
puntuaciones mas bajas han sido obtenidas por el
grupo de edad 12-18 anos). La posible explicacion
radicaria en la ausencia de cambios hormonales du-
rante la pubertad, en las mujeres con Sindrome de
Turner, debido a la falta de material genético co-
mentada anteriormente.

Para el factor D (Calmosa-excitable) es clara la
evolucion tanto para el grupo Turner como Mosaico
de una puntuacion alta durante la infancia a una
puntuacién muy baja durante la edad adulta. Asi du-
rante la infancia muestra un comportamiento mas
excitable, hiperactivo, mientras que en la edad adul-
ta presenta un comportamiento poco activo, poco
expresivo y tranquilo. Lo que coincide con los traba-
jos de Bender y Berch (1987), segun los cuales en
los individuos con Sindrome de Turner pueden ob-
servarse durante la infancia una serie de alteracio-
nes como la hiperactividad, que podria conllevar fal-
ta de atencién en el proceso educativo. Pero estos
problemas no suelen persistir a lo largo de la ado-
lescencia, frecuentemente son reemplazados por
otros, como escasas amistades (posiblemente debi-
do a sus rasgos fisicos caracteristicos, a la baja talla
y a la falta de desarrollo sexual).

En cuanto al factor E (Sumisa-dominante), tanto el
grupo Turner como el Mosaico presentaron puntua-
ciones altas durante la infancia descendiendo en los
grupos de edad siguientes indicativo de un compor-
tamiento sumiso, tranquilo y docil en la edad aduita.
Estos datos se encuentran en concordancia con los



aportados por numerosos autores, entre los que po-
demos destacar a Nielsen, Nyborg y Dahl (1977) y
Money (1975), quienes definen al grupo Turner
como personas de actitud sumisa, afable y lentas en
las acciones y en la toma de decisiones.

En cuanto a la Adaptacion Personal, existen dife-
rencias significativas entre los diferentes grupos de
individuos (Turner, Mosaico y Control) y entre los
grupos de edad. Las puntuaciones mas bajas han
sido obtenidas siempre por el grupo Mosaico, que
parece presentar problemas de adaptacion acompa-
fados de un pobre concepto de si misma, infravalo-
racion, posiblemente causada por los rasgos fisicos
que suelen acompanar al sindrome. Por el contrario,
el grupo Turner, durante la infancia y la edad adulta,
presenta valores mas altos incluso que el grupo
Control; no parece mostrar problemas de acepta-
cion de su propio fisico. Este rasgo ha sido comen-
tado por numerosos autores, y pese a su aparente
incongruencia parece acompanar al sindrome con

elevada frecuencia, considerandose como una con- .
secuencia mas de la falta de material genético que -

sufren estas mujeres. Este rasgo fue denominado
por Money (1975) como clInercia a la alteracion emo-
cional», y, aunque frecuente, no es una condicion
imprescindible del Sindrome de Turner. En base a
los datos obtenidos en nuestro estudio podemos
sefalar que esto se ve claramente en las pacientes
con cariotipo 45,X, pero no tanto en los Mosaico
(45,X/46,XX). Hay que sefalar también que para el

grupo Tumner la puntuacién mas baja fue obtenida’

durante la edad de 12-18 aros, correspondiendo a
la ausencia de desarrollo pubertal en estas ninas,
lo que influye de manera clara en su comportamien-
to. Este problema puede ser subsanado mediante la
reposicion hormonal, que consiste en un ciclo apro-
piado de estrogenos y progesterona que inducen el
desarrollo pubertal (establecimiento de menstruacio-
nes y desarrollo de los caracteres sexuales secun-
darios).

Segun Breslau (1985), los mdavnduos con incapaci-
dades fisicas cronicas suelen mostrar una mayor in-
cidencia de desdrdenes comportamentales que la
poblacion general, pero por el contrario los indivi-
duos Turner no muestran este incremento de ras-
gos psicopatoldgicos. La*baja incidencia de rasgos

psicopatoldgicos esta en correspondencia con el

comportamiento sumiso-que muestran estas muje-
res, lo que es.indicativo, a nuestro parecer, de un
comportamiento inysualmente.estable: -

La estahilidad emocional ‘que. presentan dos indivi- ]
duos Turner y otros rasgos -de su comportamiento

pueden ser explicados (segin Baekgaard, Nyborgy

Nielsen, 1978) por la. pérdida de material genético .

que induciria a un desarrollo’ anormal del sistema
nervioso central. Asi, la ‘pérdida-del cromosoma X
podria infiuir en los primeros estadios del desarrolto
del SNC y mas tarde en.la integracion cerebral debi-
do a alguna alteracion en la division celular durante
el desarrollo del cerebro del embridn (Barlow, 1973).
Las diferencias existentes en la division celular entre
individuos citogenéticamente XO, XX, XXY, XXX,
podrian afectar al grado de desarrollo de los hemis-

ferios cerebrales, responsables de funciones cogni-
tivas especificas (Netley y Rovet, 1982).

Es evidente que las mujeres con Sindrome de
Turner presentan una serie de alteraciones especifi-
cas de tipo fisico y cognitivo, asi como ciertos ras-
gos psicologicos que las caracterizan y que a su vez
las diferencian segun su cariotipo 45,X o Mosaico.
Pensamos que estas alteraciones son debidas a la
pérdida o alteracién del material genético contenido
en el cromosoma X y que conduce a la alteracion de
los niveles hormonales normales pre y posnatales
influyendo en el desarrollo del SNC durante los pri-
meros estadios del desarrollo fetal.

En resumen, hemos encontrado que las mujeres
con Sindrome de Turner se comportan de manera
caracteristica segun su cariotipo 45X o 45X/
46,XX. Los resultados del estudio demuestran la
gran variacién que existe entre unos sujetos y otros
dentro del grupo Turner; esta variabilidad hace
esencial no predecir déficits en estas pacientes, sino
que se requiere una investigacion a fondo y perso-
nal de cada una de ellas, precisando del apoyo y
consejo individualizado de profesionales. E! diag-
nostico temprano y un conocimiento profundo de la
alteracion son imprescindibles;. en este sentido, se.

‘han formado grupos de apoyo Turner para proveer

informacion y la oportunidad de hablar con otros
adultos que tienen el mismo sindrome.
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