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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Turner resulta de la ausencia parcial o total de un
cromosoma X y es una enfermedad que afecta a pacientes del sexo femenino. Las
pacientes con esta afeccion presentan talla baja, disgenesia gonadal, malformaciones
vasculares y linfaticas, asi como distintas formas de hipoacusia. La hipoacusia con-
ductiva se ha relacionado con diversas entidades tales como otitis media recurrente,
anomalias estructurales de la base del craneo y alteraciones del gen SHOX, el cual es
importante en el desarrollo de las estructuras provenientes del primer y segundo arco
faringeo. Objetivo: describir las caracteristicas audiologicas de pacientes pediatricas
con sindrome de Turner manejadas con hormona de crecimiento recombinante en el
Hospital Infantil de México “Federico Gomez”. Métodos: se realizé un estudio de
casos y controles; se incluyeron pacientes pediatricos con diagndstico citogenético
con hibridacion fluorescente in situ (FISH) de sindrome de Turner atendidos en el
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Hospital Infantil de México “Federico Gémez” entre el 1 de enero de 2016 y el 31
de diciembre de 2021, con estudio audioldgico en el expediente, asi como manejados
con hormona de crecimiento recombinante. Resultados: se incluyeron 43 pacien-
tes, de las cuales 29 pertenecen al grupo de hormona de crecimiento y 14 al grupo
control, con una mediana de edad para el grupo de hormona de crecimiento de 7,17
aflos y para los controles de 8,39 afios. A todos los pacientes se les realizo un estudio
audioldgico y se encontrd que el manejo con hormona de crecimiento recombinante
no modifica el patrén auditivo en las nifias con sindrome de Turner. Conclusion:
este trabajo es el primer estudio en México realizado con pacientes exclusivamen-
te pediatricas con sindrome de Turner en quienes se describen las caracteristicas
audiologicas y la asociacion con el tratamiento con hormona del crecimiento. La
importancia de este trabajo radica en servir de referencia para futuras investigacio-
nes que pretendan ampliar la descripcion de las caracteristicas especificas de esta
poblacion, mejorando con ello la atencion médica de las pacientes y contribuyendo
a generar nuevo conocimiento en el campo de la otorrinolaringologia pediatrica.

ABSTRACT

Introduction: Turner syndrome results from the partial or complete absence of one X
chromosome and is a condition that affects females. Patients with this disorder may
present with short stature, gonadal dysgenesis, vascular and lymphatic malforma-
tions, and various forms of hearing loss. Conductive hearing loss has been associated
with several conditions, including recurrent otitis media, structural abnormalities of
the skull base, and alterations in the SHOX gene, which plays an important role in
the development of structures derived from the first and second pharyngeal arches.
Objective: To describe the audiological characteristics of pediatric patients with
Turner syndrome treated with recombinant growth hormone at Hospital Infantil de
Meéxico “Federico Gomez.” Methods: A case-control study was conducted. Pediatric
patients with a cytogenetic diagnosis of Turner syndrome confirmed by fluorescence
in situ hybridization (FISH) who were treated at Hospital Infantil de México “Fede-
rico Gémez” between January 1, 2016, and December 31, 2021, were included. All
patients had an audiological evaluation documented in their medical records and had
been treated with recombinant growth hormone. Results: Forty-three patients were
included, of whom 29 belonged to the recombinant growth hormone group and 14
to the control group. The median age was 7.17 years in the growth hormone group
and 8.39 years in the control group. All patients underwent an audiological evalua-
tion. The findings indicated that treatment with recombinant growth hormone did not
modify the hearing pattern in girls with Turner syndrome. Conclusion: This is the
first study conducted in Mexico exclusively involving pediatric patients with Turner
syndrome in which audiological characteristics and their association with growth
hormone treatment are described. The importance of this study lies in providing a
reference for future research aimed at expanding the characterization of this popu-
lation, thereby improving the medical care of these patients and contributing to the
generation of new knowledge in the field of pediatric otorhinolaryngology.

Introduccion

50% de las pacientes, asi como otitis media recurrente con
una incidencia del 12% al 91% (1).

El sindrome de Turner es una de las anomalias cromosomi-
cas con mayor incidencia, ya que ocurre en 1 de cada 20.000
nacimientos y se caracteriza por la pérdida total o parcial
del cromosoma X. Las pacientes afectadas cursan con al-
teraciones en la estatura, a nivel gonadal, craneofaciales,
cardiovasculares y enfermedades autoinmunes, ademas de
una elevada incidencia de hipoacusia, reportada hasta en un

Las pacientes afectadas tienen un aumento en la inci-
dencia de otitis media, cuyos factores de riesgo asociados
son controversiales; se menciona que la causa de las otitis
medias es multifactorial, pudiendo estar relacionada con hi-
poplasia linfatica y alteraciones anatémicas de las estructuras
del primer y segundo arco branquial (1, 2). Algunos reportes
sugieren que la hipoacusia de tipo conductivo se asocia con
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deterioro en la funcion de la trompa de Eustaquio debido a
las alteraciones craneofaciales presentadas por estas pacien-
tes (1, 3, 4).

En relacion con la hipoacusia neurosensorial, se mencio-
na que en estas pacientes inicia en la adolescencia o en la
edad adulta y la prevalencia va aumentando conforme au-
menta la edad, variando de un 9% a un 83% (1, 5, 6).

Segun un estudio poblacional a gran escala que incluyo
200 casos, el 50% de las pacientes con este sindrome su-
fren pérdida auditiva con patrén conductivo, neurosensorial
o mixto. Las causas asociadas a la hipoacusia conductiva en
ellas fueron otitis media con derrame recurrente, otitis media
crénica y colesteatoma; este Gltimo posiblemente como re-
sultado de alteraciones en la trompa de Eustaquio asociadas
con linfedema y anomalias craneofaciales. Algunos reportes
sugieren que la monosomia X o el isocroma 46,i(Xq) estan
significativamente asociados con hipoacusia conductiva en
pacientes afectadas con este sindrome (7-9).

En estas pacientes, la apariciéon de hipoacusia neuro-
sensorial se describe desde los 6 afios y, por lo general, se
expresa audiolégicamente por una caida neurosensorial en la
region de 1,5 a 2 kHz, asi como con pérdidas de alta frecuen-
cia (por arriba de 8 kHz).

A medida que estas nifias crecen, el déficit auditivo tiene
serias y graves consecuencias profesionales y sociales, por lo
que hasta una cuarta parte de las mujeres afectadas requieren
auxiliares auditivos. Actualmente la unica intervencion via-
ble para reducir la pérdida auditiva en estas pacientes sigue
siendo el tratamiento integral de los problemas otorrinolarin-
gologicos en la infancia (10).

El diagnostico temprano del sindrome de Turner es fun-
damental para la deteccion y vigilancia de los problemas
auditivos. Desafortunadamente, la mayoria de las nifias no
reciben un diagndstico oportuno hasta los 10 a 12 afios,
cuando la baja estatura, los problemas otorrinolaringoldgi-
cos y el retraso en el desarrollo puberal finalmente llevan a
la realizacion de pruebas citogenéticas (6).

Objetivos
General

Describir las caracteristicas audioldgicas de pacientes
pediatricas con sindrome de Turner tratadas con hormona de
crecimiento recombinante en el Hospital Infantil de México
Federico Goémez.

Especificos

* Describir las caracteristicas sociodemograficas y clinicas
de la poblacion de estudio.

* Describir las caracteristicas audioldgicas de la poblacion
de estudio mediante audiometria tonal, logoaudiometria
y potenciales auditivos evocados del tallo cerebral.

* Describir las patologias asociadas en la poblacion de es-
tudio.

* Describir los hallazgos por tomografia computarizada

simple de oidos en la poblacion de estudio.

* Describir la asociacion entre los niveles audioldgicos y
el tratamiento con hormona de crecimiento recombinante
en la poblacion de estudio y compararla con el grupo de
pacientes que no recibid dicho tratamiento médico.

Métodos

Se realizé un estudio descriptivo de casos y controles.

Seguimiento
Longitudinal retrospectivo.

Poblacion y variables por estudiar

La poblacion de estudio es todas las pacientes menores de 18
aflos con diagnoéstico de sindrome de Turner valoradas por el
servicio de otorrinolaringologia pediatrica del Hospital In-
fantil de México Federico Gémez entre el 1 de enero de 2016
y el 31 de diciembre de 2021, con estudio audioldgico en el
expediente, asi como manejo con hormona de crecimiento
recombinante.

Seleccion y tamarfio de la muestra

La seleccion de la muestra fue no probabilistica, por conve-
niencia. Se incluyeron pacientes con diagnostico citogenético
con hibridacion fluorescente in situ (FISH) de sindrome de
Turner valorados en la consulta externa de los servicios de
otorrinolaringologia, genética y endocrinologia del Hospital
Infantil de México Federico Gomez. Los examenes audio-
logicos fueron realizados dentro de las instalaciones del
servicio de audiologia utilizando un audiémetro de la marca
Interacoustics, modelo AD 229b.

Criterios de inclusion

» Pacientes con edad <18 afios.

» Pacientes femeninas con diagnostico de sindrome de
Turner valoradas por el servicio de otorrinolaringologia,
con estudios audiolégicos completos en el expediente
médico, manejadas por el servicio de endocrinologia con
hormona de crecimiento recombinante.

Criterios de exclusion

Pacientes que no deseen participar en el estudio.

Descripcion del estudio

» Las pacientes se clasificaron en monosomias del cromo-
soma X, mosaicismo y otras variaciones de acuerdo con
los resultados citogenéticos.

» Se realiz6 evaluacion audioldgica con audiometria to-
nal y logoaudiometria. El procedimiento se llevo a cabo
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dentro de una cabina acustica con el uso de auriculares,

donde se evaluaron los umbrales tonales por via aérea y

osea a frecuencias de 250 a 8000 Hz.

o Se considerd audiometria normal si los umbrales de
audicion se encontraron a 20 dB o menos en todas las
frecuencias; hipoacusia leve de 21 a 40 dB, hipoacu-
sia moderada de 41 a 50 dB, hipoacusia severa de 61
a 80 dB e hipoacusia profunda de 81 a 100 dB.

o El tipo de hipoacusia se clasifico en conductiva, neu-
rosensorial o mixta.

Recoleccion de datos

Las variables de estudio se recolectaron de los expedientes
fisicos y electronicos en una plantilla disefiada en Excel por
el investigador principal y verificadas por los tutores de tesis.

Plan de analisis estadistico

Se realiz6 un analisis descriptivo y multivariado para cono-
cer la distribucion de las variables de estudio. Se determino
la distribucion de frecuencias respectivas para cada varia-
ble cualitativa, asi como las medidas de tendencia central
para las cuantitativas y se realizaron los graficos de barras
e histogramas segun la naturaleza de la distribucion de las
variables. Se determind la relacion de la variable dependien-
te con las variables independientes empleando la prueba de
chi cuadrado para las variables cualitativas y las pruebas t de
Student o la prueba U de Mann-Whitney para las variables
cuantitativas segun la naturaleza de la distribucion de los
datos. Para las variables cualitativas se tomaron ademas las
proporciones e intervalos de confianza al 95%. En todos los
analisis consider6 un nivel de significancia estadistica menor
al 0,05. Los analisis se llevaron a cabo utilizando el progra-
ma SPSS version 20.0 para Windows.

Consideraciones éticas

La propuesta y la ejecucion del estudio se efectuaron res-
petando la Ley General de Salud de los Estados Unidos
Mexicanos y su reglamento en materia de Investigacion
para la Salud y las Normas del Instituto Mexicano del Se-
guro Social. No viola ninguno de los principios basicos para
la investigacion en seres humanos, establecidos por la De-
claracion de la Asamblea Mundial del Tratado de Helsinki,
Finlandia, ni sus revisiones de Tokio, Hong Kong, Venecia
y Edimburgo.

De acuerdo con la Ley General de Salud de los Estados
Unidos Mexicanos en materia de Investigacion para la Salud,
Articulo 17 (40), este estudio representa una investigacion
sin riesgo debido a que se trata de un estudio descriptivo.

Los pacientes no recibieron pago por su participacion en
el estudio ni beneficio directo. Se garantiza la confidenciali-
dad y el anonimato a los pacientes en la ejecucion de estas y
en el manejo de su informacion. El estudio fue realizado por
personal capacitado. Este trabajo se clasifica como “estudio

sin riesgo” para los sujetos de estudio, puesto que los datos
se obtienen de la historia clinica del paciente; es un estudio
de casos y controles retrospectivo y no se hara intervencion
sobre los pacientes. No se requiere consentimiento informa-
do debido a que, al ingresar al Hospital Infantil de México
Federico Goémez, el padre o representante legal al firmar el
consentimiento de manejo, incluye el uso de datos clinicos y
sociodemograficos con fines de investigacion cientifica.

La difusion de la informacion generada por este estudio
se realizo de conformidad con el Articulo 15 de la Declara-
cion de la UNESCO sobre Bioética y Derechos Humanos,
que establece que los beneficios resultantes de toda inves-
tigacion cientifica y sus aplicaciones deberian compartirse
con la sociedad en su conjunto y en el seno de la comunidad
internacional, en particular con los paises en desarrollo.

Resultados

De las 43 pacientes, 29 (67%) pertenecen al grupo de casos
manejados con hormona de crecimiento recombinante (HC)
y 14 (33%) pertenecen al grupo control, encontrando una re-
lacion de 2,07:1 (Figura 1).

En la Tabla 1 se observa que la edad media de las pacien-
tes en el grupo de HC fue de 7,17 afios con una desviacion
estandar de = 5,17 y en el grupo control fue de 8,39 afios +
5,54 (intervalo de confianza (IC) del 95% = -2,26 a 4,70,
p=0,482). Respecto a las dosis administradas de HC, el
grupo control tuvo una media de 4,68 con una desviacion es-
tandar de + 1,86. Ademas, en el analisis por grupos por edad,
en las variaciones en el cariotipo, en las ecografias renales y
en las caracteristicas audioldgicas no se encontr6 diferencia
estadisticamente significativa al comparar el grupo de HC
con los controles.

En el andlisis de los resultados audiologicos, en la pri-
mera audiometria derecha del grupo de tratamiento con HC
presentaron normoacusia 20 pacientes (68,97%) y del grupo
control 10 pacientes (71,43%). Se encontré hipoacusia con-
ductiva leve en 7 pacientes (24,14%) y en 2 del grupo control
(14,29%). Se identificd hipoacusia conductiva moderada en
2 pacientes (6,9%) y en 1 del grupo control (7,14%). Del

29; 67%

m contfrol = tratamiento HC

Figura 1. Distribucion de los grupos. Figura elaborada por los autores.
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Tabla 1. Caracteristicas generales

Caracteristicas Tratamiento HC (n=29) Control (n=14) IC (95%) diferencia Valor p
AN Promedio DE Promedio DE LIC LsC
Edad (afos) 7,17 5,17 8,39 5,54 -2,26 4,70 0,482
Dosis HC 4,68 1,86
n % n % LIC LsC
Lactante 5 17,24 2 14,29 -25,87 19,96 0,806
Preescolar 8 27,59 2 14,29 -37,81 11,21 0,333
Escolar 10 34,48 7 50 -15,87 46,91 0,329
Adolescente 6 20,69 3 21,43 -25,33 26,80 0,955
Ecografia renal 19 65,52 12 85,71 -5,01 45,40 0,166
Monosomia 45X0 22 75,86 11 78,57 -23,83 29,25 0,844
Mosaicismo 45X46XY 3 10,34 7,14 -20,66 14,26 0,735
Otros cariotipos 4 13,79 14,29 -21,72 22,71 0,965
Audiometria 18 62,07 10 71,43 -20,17 38,89 0,546
PEATC 11 37,93 28,57 -38,89 20,17 0,546

DE: desviacion estandar. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 2. Resultados de audiometria

Audiometria Tratamiento HC (n=29) Control (n=14) IC (95%) diferencia Valor p
1.2 mediciéon OD n % % LIC LSC

Normoacusia 20 68,97 10 71,43 -26,58 31,51 0,869
Hipoacusia conductiva leve 7 24,14 14,29 -33,91 14,20 0,457
Hipoacusia conductiva moderada 6,9 1 7,14 -16,10 16,59 0,976
Anacusia 0 0 1 7,14 -6,35 20,63 0,145
1.2 medicién Ol
Normoacusia 23 79,31 8 57,14 -51,99 7,65 0,129
Hipoacusia conductiva leve 5 17,24 5 35,71 -10,15 47,09 0,179
Hipoacusia conductiva moderada 1 3,45 1 7,14 -11,34 18,73 0,590
2.? medicion OD
Normoacusia 4 80 60 -75,44 35,44 0,490
Hipoacusia conductiva leve 1 20 2 40 -35,44 75,44 0,490
2.? medicion Ol
Normoacusia 4 80 60 -75,44 35,44 0,490
Hipoacusia conductiva leve 1 20 2 40 -35,44 75,44 0,490

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

grupo manejado con HC no hubo anacusia, pero en el grupo
control ocurrid en 1 paciente (7,14%) (Tabla 2).

En cuanto a las impedanciometrias de promedios tonales
auditivos y logoaudiometrias, no se encontraron diferencias
estadisticamente significativas (Tablas 3 y 4).

De las 43 pacientes incluidas, 11 contaban con tomogra-
fia axial computarizada simple de oidos. En los hallazgos se
evidenci6 ocupacion del oido medio derecho en 1 paciente,
ocupacion del oido medio izquierdo en 2 pacientes, ocupa-
cion de mastoides derecha en 2 pacientes y ocupacion de
mastoides izquierda en 1 paciente. No se encontraron alte-

raciones a nivel de la membrana timpéanica, huesos del oido
medio o estructuras del oido interno.

Dentro de las comorbilidades encontradas, la apnea obs-
tructiva del suefio estuvo presente en 3 pacientes, otitis media
cronica bilateral en 1 paciente, disfuncion de la trompa de
Eustaquio en 3 pacientes, rinitis alérgica en 4 pacientes, oti-
tis media aguda en 1 paciente y labio y paladar hendidos
en 3 pacientes. Las patologias renales mas comunes fueron
acidosis tubular renal en 3 pacientes, rindn en herradura en 3
pacientes y doble sistema colector en 2 pacientes. Se encon-
traron alteraciones en la valvula adrtica en 8 pacientes.
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Tabla 3. Resultados de la impedanciometria

Resultados impedanciometria Tratamiento HC (n=29) Control (n=14) IC (95%) diferencia Valor p
1.2 medicién OD n % n % LIC LSC
A 10 58,82 4 44,44 -54,39 25,64 0,484
1 5,88 3 33,33 -5,32 60,22 0,065
C 4 23,53 2 22,22 -35,13 32,52 0,940
Ad 2 11,76 0 0 -27,08 3,55 0,284
1.2 medicion Ol
A 10 58,82 4 44,44 -54,39 25,64 0,484
B 4 23,53 3 33,33 -27,01 46,62 0,592
C 2 11,76 2 22,22 -20,72 41,64 0,482
Ad 1 5,88 0 0 -17,07 5,30 0,458
2.? medicion OD
A 3 75 2 66,67 -76,50 59,83 0,809
B 1 25 0 -67,43 17,43 0,350
Ad 0 0 33,33 -20,01 86,68 0,212
2.? medicion Ol
A 2 50 66,67 -55,77 89,10 0,659
B 1 25 0 -67,43 17,43 0,350
Ad 1 25 33,33 -59,83 76,50 0,809

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 4. Promedio tonal auditivo y logoaudiometria

Tratamiento HC (n=29) Control (n=14) IC (95%) diferencia Valor p
Promedio tonal auditivo Promedio DE Promedio DE LIC LSC

1.2 medicion OD 22,52 11,22 28,79 24,88 -4,77 17,31 0,8929
1.2 medicion Ol 21,07 10,25 23,64 13,59 -4,93 10,07 0,9252
2.2 medicion OD 19,60 6,69 25,00 7,07 -4,64 15,44 0,1301
2.2 medicion Ol 19,60 5,18 26,60 11,52 -6,03 20,03 0,2433
Logoaudiometria
1.2 medicion OD 30,35 13,10 39,44 25,30 -6,31 24,49 0,2350
1.2 medicion Ol 29,12 10,34 35,00 7,91 -2,28 14,05 0,1502
2.2 medicion OD 32,50 17,08 36,67 15,28 -27,99 36,33 0,7526
2.2 medicion Ol 36,25 20,56 40,00 10,00 -29,89 37,39 0,7860

DE: desviacion estandar; OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

En el analisis de las cirugias otoldgicas, 2 pacientes te-
nian antecedente de timpanostomia con colocacion de tubos
de ventilacion bilateral y 1 paciente estaba programada para
timpanoplastia tipo I.

Al realizar el analisis por subgrupos de edad, se encontrd
que no existieron diferencias estadisticamente significativas
en los resultados audiométricos entre los lactantes del grupo
de HC y los del grupo control (Tablas Sy 6).

En las pacientes preescolares se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en cuanto a la primera audio-
metria derecha: normoacusia (IC del 95%: -110 a -64,58,
p=0,016), hipoacusia conductiva leve (IC del 95%: -19,29 a

119,29, p=0,035) e hipoacusia conductiva moderada (IC del
95%: -35,48 a 110,48, p=0,236). En relacion con la audio-
metria izquierda se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en normoacusia (IC del 95%: -110,42 a -64,58,
p=0,016) e hipoacusia conductiva moderada (IC del 95%:
-19,29 a 119,29, p=0,035) (Tabla 7).

En los preescolares, al comparar el grupo de HC con
los controles, se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en el primer promedio tonal auditivo en am-
bos oidos (oido derecho [OD] IC del 95%: -1,26 a 47,02,
p=0,051; oido izquierdo [OI] IC del 95%: 17,95 a 41,29,
p=0,026) (Tabla 8).
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Tabla 5. Resultados de audiometria en lactantes

Audiometria Tratamiento HC Lactante (n=5) Control infantes (n=2) IC (95%) diferencia Valor p
n | % no| % Luc | Lsc

1.2 medicion OD
Normoacusia 4 80 100 -15,06 55,06 0,495
Hipoacusia conductiva leve 1 20 0 0 -55,06 15,06 0,495
1.2 medicion Ol
Normoacusia 4 80 1 50 -107,66 47,66 0,427
Hipoacusia conductiva leve 20 1 50 -47,66 107,66 0,427

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 6. Promedio tonal auditivo en lactantes

Audiometria Tratamiento HC Lactante (n=5) | Control lactantes (n=2) IC (95%) diferencia Valor p
Promedio tonal auditivo Promedio DE Promedio DE LIC LSC
1.2 medicion OD 22 4,47 20 0 -10,60 6,60 0,27
1.2 medicion Ol 22 4,47 25 7,07 -7,96 13,96 0,462

DE: desviacion estandar; OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores

Tabla 7. Resultados de audiometria en preescolares

Audiometria Tratamiento HC preescolares Control preescolares IC (95%) diferencia Valor p
(n=8) (n=2)
n | % no| % Lc | Lsc

1.2 mediciéon OD
Normoacusia 87,5 0 0 -110,42 -64,58 0,016
Hipoacusia conductiva leve 0 1 50 -19,29 119,29 0,035
A 1 12,5 1 50 35,48 110,48 | 0,236
1.2 medicion Ol
Normoacusia 7 87,5 0 0 -110,42 -64,58 0,016
Hipoacusia conductiva leve 1 12,5 1 50 -35,48 110,48 0,236
:gg:rc:j;a conductiva 0 0 1 50 19,29 119,29 | 0,035

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 8. Resultados de promedio tonal auditivo en preescolares

Audiometria Tratamiento HC Lactante (n=5) | Control lactantes (n=2) IC (95%) diferencia Valor p
Promedio tonal auditivo Promedio DE Promedio DE LIC LSC
1.2 medicion OD 22,12 11,67 45 21,21 -1,26 47,02 0,051
1.2 medicion Ol 20,37 4,27 50 14,14 17,95 41,29 0,026

DE: desviacion estandar; OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

a -28,95, p=0,058). En la primera audiometria izquierda no
se encontraron diferencias estadisticamente significativas
(Tabla 12).

Los resultados de impedanciometria, promedios tona-
les auditivos y los resultados de la logoaudiometria de las
adolescentes no mostraron diferencias estadisticamente sig-
nificativas en ninguno de los dos grupos (Tablas 13 y 14).

Respecto a las audiometrias, impedanciometrias, logoau-
diometrias y promedios tonales auditivos de los escolares, no se
encontraron diferencias estadisticamente significativas al com-
parar el grupo de HC con los controles (Tablas 9, 10 y 11).

En las pacientes adolescentes se encontraron diferencias
estadisticamente significativas en cuanto a la primera audio-
metria derecha: normoacusia (IC del 95%: 28,95 a 104,39,
»=0,058) e hipoacusia conductiva leve (IC del 95%: -104,39
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Tabla 9. Resultados de audiometria en escolares

Audiometria Tratamier};o=l1-lg)escolares Control escolares (n=7) IC (95%) diferencia Valor p
n | % no | % Lc | Lsc

1.2 medicién OD
Normoacusia 7 70 5 71,43 -42,47% 45,32% 0,949
Hipoacusia conductiva leve 2 20 1 14,29 -41,58% 30,16% 0,761
Hipoacusia conductiva moderada 1 10 0 0 -28,59% 8,59% 0,388
Anacusia 0 0 1 14,29 -11,64% 40,21% 0,218
1.2 medicion Ol
Normoacusia 7 70 4 57,14 -59,23% 33,52% 0,585
Hipoacusia conductiva leve 2 20 3 42,86 -21,40% 67,11% 0,309
Hipoacusia conductiva moderada 1 10 0 0 -28,59% 8,59% 0,388
2.? mediciéon OD
Normoacusia 1 50 0 0 -119,30% 19,30% 0,248
Hipoacusia conductiva leve 1 50 2 100 -19,30% 119,30% 0,248
2.? medicion Ol
Normoacusia 1 50 0 0 -119,30% 19,30% 0,248
Hipoacusia conductiva leve 1 50 2 100 -19,30% 119,30% 0,248

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 10. Resultados de impedanciometria en escolares

Impedanciometria Tratamien(tno=l1-l(():)escolares Control escolares (n=7) IC (95%) diferencia Valor p
n | % no | % e | Lsc

1.2 medicién OD
A 4 44,44 2 50 -53,22% 64,33% 0,853
B 1 11,11 0 0 -31,64% 9,42% 0,488
C 2 22,22 2 50 -28,25% 83,80% 0,317
Ad 2 22,22 0 0 -49,38% 4,94% 0,305
1.2 medicion Ol
A 4 44,44 2 50 -53,22% 64,33% 0,853
B 2 22,22 0 0 -49,38% 4,94% 0,305
C 2 22,22 2 50 -28,25% 83,80% 0,317
As 1 11,11 0 0 -31,64% 9,42% 0,488
2.? medicion OD
A 1 50 0 0 NA NA NA
B 1 50 0 0 NA NA NA
Ad 0 0 1 100 NA NA NA
2.? medicion Ol
B 1 50 0 0 NA NA NA
Ad 1 50 1 100 NA NA NA

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.
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Tabla 11. Resultados de promedio tonal auditivo en escolares

Tratamiento HC escolares (n=10) | Control escolares (n=7) IC (95%) diferencia Valor p
Promedio tonal auditivo Promedio DE Promedio DE LIC LSC

1.2 medicién OD 22,7 14,4 30,4 33,3 -17,30 32,76 0,883
1.2 medicion Ol 23,3 16,0 19,1 8,1 -18,26 9,95 0,553
2.2 mediciéon OD 24 9,9 32,5 3,5 -23,48 40,48 0,439
2.2 medicion Ol 23 7,1 39,0 1,4 -5,94 37,94 0,121
Logoaudiometria

1.2 medicion OD 30,1 11,2 39,3 29,2 -12,24 30,61 0,375
1.2 medicion Ol 32,5 9,8 35,0 8,7 -7,33 12,33 0,596
2.2 medicion OD 20,0 14,1 50,0

2.2 medicion Ol 22,5 17,7 50,0

DE: desviacion estandar; OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 12. Resultados de audiometria en adolescentes

Audiometria ac;':f::c':ﬁ:?(:fﬂ Goifel (ax::::c)escentes IC (95%) diferencia Valor p
n | % no | % Lc | Lsc

1.2 medicién OD

Normoacusia 2 33,33 3 100 28,95% 104,39% 0,058
Hipoacusia conductiva leve 4 66,67 0 0 -104,39% -28,95% 0,058
1.2 medicion Ol

Normoacusia 5 83,33 3 100 -13,15% 46,49% 0,453
Hipoacusia conductiva leve 1 16,67 0 0 -46,49% 13,15% 0,453

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Tabla 13. Resultados de impedanciometria en adolescentes

Impedanciometria ac-IIZla:sacn:;\etr:so(:iZG) el (a:::;liscentes IC (95%) diferencia Valor p
n o | % no | % e | Lsc

1.2 medicion OD
A 4 66,67 2 66,67 -65,33% 65,33% 1,000
B 0 0 1 33,33 -20,01% 86,68% 0,134
C 2 33,33 0 0 -71,05% 4,39% 0,257
1.2 medicién Ol
A 4 66,67 2 66,67 -65,33% 65,33% 1,000
B 2 33,33 1 33,33 -65,33% 65,33% 1,000

OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.
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Tabla 14. Resultados de promedio tonal auditivo en adolescentes

Tratamiento HC adolescentes Control adolescentes IC (95%) diferencia Valor p
(n=6) (n=3)
Promedio tonal auditivo Promedio DE Promedio DE LIC LSC

1* medicién OD 23,2 11,2 20,0 0,0 -19,04 12,71 0,223
1* medicion Ol 17,5 7,6 15,7 4,0 -13,14 9,47 0,895
22 medicion OD 15,0 0,0 20,0 0,0 0,083
22 medicion Ol 16,0 2,8 17,5 3,5 -12,28 15,28 0,439
Logoaudiometria
12 medicion OD 34,2 15,0 40,0 0,0 -21,47 33,14 0,620
12 medicion Ol 26,7 8,2 35,0 7,1 -7,64 24,30 0,249
22 medicion OD 45,0 7,1 40,0
22 medicion Ol 50,0 14,1 40,0

DE: desviacion estandar; OD: oido derecho; Ol: oido izquierdo. Tabla elaborada por los autores.

Discusion

El sindrome de Turner es una enfermedad relativamente
frecuente y se caracteriza por una amplia variedad de mani-
festaciones clinicas, entre ellas una elevada predisposicion
a alteraciones otologicas. La literatura ha descrito que las
pacientes con sindrome de Turner presentan, particularmente
durante la infancia, una mayor frecuencia de enfermedad del
oido medio e hipoacusia de tipo conductivo, mientras que
durante la adolescencia y la adultez se ha reportado un cam-
bio progresivo hacia la hipoacusia neurosensorial. En esta
cohorte, sin embargo, la mayoria de las pacientes escolares y
adolescentes presentaron normoacusia y no se identificaron
casos de hipoacusia neurosensorial. Estos hallazgos difieren
parcialmente de lo descrito en estudios previos y plantean la
posibilidad de que las caracteristicas de nuestra poblacion y
las condiciones en las que se realizo la evaluacion auditiva
puedan influir en el perfil audiolégico observado.

Una de las diferencias mas relevantes de nuestra serie
fue la menor frecuencia de alteraciones auditivas y de enfer-
medad cronica del oido medio en comparacion con algunos
estudios publicados. Nuestra cohorte presentd Unicamente
una paciente con otitis media cronica bilateral y dos pacien-
tes con antecedente de timpanostomia con colocacion de
tubos de ventilacion, mientras que algunas series han des-
crito una incidencia de hasta el 91% de enfermedad cronica
o recurrente del oido medio. Esta discrepancia podria expli-
carse por diferencias en las caracteristicas de las poblaciones
estudiadas, incluyendo la edad al momento de la evaluacion,
los criterios utilizados para definir enfermedad del oido me-
dio y las estrategias de seguimiento audioldgico. Asimismo,
es posible que la deteccion y el manejo oportunos de las en-
fermedades otologicas en esta poblacion hayan reducido la
persistencia de alteraciones conductivas al momento de la
evaluacion. Por tanto, estos resultados no necesariamente
contradicen la asociacion conocida entre sindrome de Turner
y enfermedad del oido medio, sino que podrian reflejar un
perfil clinico particular de la cohorte estudiada.

La ausencia de hipoacusia neurosensorial constituye
otro hallazgo relevante. Parkin y colaboradores y Watkin
y colaboradores han descrito una incidencia de hipoacusia
neurosensorial de aproximadamente 9%-30% en pacientes
con sindrome de Turner, incluso con una edad media cer-
cana a los 10 afios. En contraste, ninguna de las pacientes
escolares y adolescentes de nuestra serie presentd este tipo
de hipoacusia. Una posible explicacion es la edad y distri-
bucién etaria de nuestra poblacion. Aunque la hipoacusia
neurosensorial puede presentarse durante la infancia, di-
versos estudios sugieren que su frecuencia aumenta con la
edad y puede hacerse mas evidente durante la adolescencia
y la adultez. Por esta razon, la ausencia de este hallazgo en
nuestra cohorte podria representar, al menos parcialmente,
un efecto relacionado con la edad y no necesariamente indi-
car que estas pacientes estén exentas de desarrollar deterioro
auditivo posteriormente.

La fisiopatologia de la hipoacusia neurosensorial en el
sindrome de Turner continta siendo objeto de investigacion.
Se han planteado diferentes mecanismos, entre ellos la in-
fluencia de los cambios hormonales, la participacion del gen
SHOX, alteraciones relacionadas con el desarrollo de los ar-
cos branquiales y la influencia del cariotipo. La interaccion
de estos factores podria contribuir a explicar la heterogenei-
dad fenotipica observada entre las pacientes. En esta serie no
se encontraron diferencias significativas en la presencia de
hipoacusia en relacion con monosomias 0 mosaicismos. Sin
embargo, este resultado debe interpretarse con cautela, parti-
cularmente debido al tamafio muestral, que puede limitar la
capacidad para identificar asociaciones entre subgrupos de
cariotipo y alteraciones auditivas.

En relacion con el tratamiento con hormona de
crecimiento, estos resultados son concordantes con los ha-
llazgos descritos por Davenport y colaboradores y Denver
y colaboradores, quienes no encontraron una modificacion
significativa de los problemas auditivos asociada a este
tratamiento. Esto sugiere que la presencia de alteraciones
auditivas en el sindrome de Turner probablemente responde
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a mecanismos multifactoriales y no depende exclusivamente
del crecimiento somatico o de la exposicion a la hormona de
crecimiento.

Desde el punto de vista clinico, los presentes hallaz-
gos refuerzan la importancia de mantener una vigilancia
audiologica periddica en las pacientes con sindrome de
Turner, incluso cuando la evaluacion inicial sea normal. La
ausencia de hipoacusia neurosensorial en nuestra cohorte
no elimina el riesgo descrito en la literatura y, debido a su
posible aparicion o progresion con la edad, resulta funda-
mental mantener un seguimiento longitudinal. Asimismo,
la identificacién temprana de alteraciones del oido medio
y de cambios audiométricos podria permitir intervenciones
oportunas y disminuir el impacto potencial de la pérdida
auditiva sobre el desarrollo del lenguaje, el desempeiio es-
colar y la calidad de vida.

En conjunto, esta serie muestra un perfil auditivo ca-
racterizado por una mayor proporcion de pacientes con
normoacusia y ausencia de hipoacusia neurosensorial du-
rante la edad escolar y la adolescencia, asi como una menor
frecuencia de enfermedad cronica o recurrente del oido
medio en comparacidon con algunas cohortes previamente
publicadas. Estas diferencias podrian estar relacionadas
con la edad de las pacientes, las caracteristicas de la po-
blacion, el tamafio muestral, el periodo de seguimiento y
posibles sesgos de seleccion. Por ello, se considera priori-
tario continuar el seguimiento de esta cohorte para evaluar
longitudinalmente la evolucion de los parametros audiomé-
tricos y determinar si la normoacusia observada durante la
infancia y adolescencia se mantiene a largo plazo o si, como
se ha descrito en otras poblaciones, existe una progresion
hacia hipoacusia neurosensorial. Los estudios futuros con
cohortes mas amplias y seguimiento prolongado permiti-
ran, ademas, establecer con mayor precision la relacion
entre edad, cariotipo, tratamiento hormonal y evolucion
auditiva en pacientes con sindrome de Turner.

Limitaciones

El tamafio de la muestra constituye, por tanto, una de las
principales limitaciones de este estudio. Una cohorte re-
lativamente pequefia puede disminuir el poder estadistico
para detectar diferencias o asociaciones, especialmente
cuando se evaltian desenlaces menos frecuentes, como la
hipoacusia neurosensorial. La ausencia de casos en nues-
tra serie no permite concluir que este tipo de hipoacusia
no ocurra en pacientes con sindrome de Turner, sino que
indica que no fue identificada durante el periodo de ob-
servacion de esta cohorte. Estudios con un mayor numero
de pacientes podrian determinar con mayor precision la
frecuencia de la hipoacusia neurosensorial y explorar
posibles asociaciones con la edad, el cariotipo, el trata-
miento hormonal y otros factores clinicos.

Otro aspecto importante corresponde a un seguimiento
relativamente corto. El caracter potencialmente progresi-
vo de las alteraciones auditivas descritas en el sindrome de

Turner hace que la evaluacion transversal o con periodos
de seguimiento limitados pueda subestimar la aparicion
posterior de hipoacusia neurosensorial. En este contex-
to, los presentes resultados deben considerarse como una
descripcion del estado audioldgico de las pacientes duran-
te el periodo evaluado y no como evidencia de ausencia de
progresion auditiva a largo plazo. El seguimiento longitu-
dinal de esta cohorte permitira determinar si las pacientes
que actualmente presentan normoacusia mantienen una
funcion auditiva estable o desarrollan alteraciones con el
paso del tiempo.

También debe considerarse la posibilidad de un sesgo
de seleccion. Las pacientes incluidas en esta serie podrian
no representar completamente a la poblacion general con
sindrome de Turner, particularmente si aquellas con mayor
carga de enfermedad otoldgica o auditiva tienen una mayor
probabilidad de ser remitidas para valoracion especializada.
De manera inversa, una cohorte procedente de un programa
de seguimiento pediatrico con diagnostico y manejo tempra-
no podria presentar una menor frecuencia de complicaciones
otologicas avanzadas. Estas caracteristicas podrian contri-
buir a explicar las diferencias observadas respecto a series
internacionales.

Conclusiones

En este estudio no se encontrd una asociacion estadistica-
mente significativa entre el tratamiento con hormona de
crecimiento recombinante y los parametros audioldgicos
en nifias con sindrome de Turner. En la poblacion estudiada
predomindé la normoacusia, mientras que los casos de hipoa-
cusia fueron principalmente de tipo conductivo.

Esta serie constituye, segiin el conocimiento de los au-
tores, la primera serie exclusivamente pediatrica realizada
en México con pacientes con sindrome de Turner y diag-
noéstico citogenético confirmado, en quienes se realizd una
evaluacion audioldgica sistematica y se contd con un grupo
de control. Estos hallazgos aportan informacidén sobre una
condicion poco estudiada en Latinoamérica y contribuyen a
caracterizar el perfil audiolégico de esta poblacion.

Se requieren estudios longitudinales con mayor tamafio
de muestra para evaluar la evolucion de la funcion auditiva
y determinar con mayor precision la posible relacion entre
el tratamiento con hormona de crecimiento y los parametros
audiologicos.
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