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INTRODUZIONE

Vengono definite Sindromi Turneriane un
gruppo di patologie pressoche esclusive del
sesso femminile, accomunate da bassa statura ¢
da alcuni dei caratteri fenotipici propri della
sindrome di Turner.

Sono forme ereditarie, con trasmissione
legata al sesso oppure autosomica dominante.
Possono riscontrarsi forme con anomalie cario-
tipiche, come la delezione di un cromosoma X
nella sindrome di Turner (45X0) (5), o con
mosaicismi come nella Disgenesia gonadica
mista (46XX/45X0) (9), caratteristiche del
sesso femminile. Oppure si possono trovare
aberrazioni cromosomiche autosomiche in
cariotipi normali come nel Turner maschile
(46XY) (4) o nella sindrome di Noonan (46X X
0 46XY) (7), maschile o femminile,

L’incidenza della sindrome di Turner & valu-
tata 1/5000 nati vivi (8), mentre per la sindrome
di Noonan nelle sue varie sfumature ¢ di 1/1000
nati vivi (6), tutte le altre forme sono di raro
riscontro (8).

Il quadro clinico & polimorfo, potendo esse-
re presenti differenti stadi dalla sindrome di
Tumer conclamata (10) a forme sfumanti nella
normalitd.

Caratteristiche cliniche peculiari sono la
facies Turneriana, epicanto, ipertelorismo,
taglio antimongolico degli occhi, micrognatia
con palato ogivale, attaccatura bassa delle orec-
chie e dei capelli; iperlassita del tessuto sottocu-

taneo con formazione di pterigium colli. 11 tora-
ce pud apparire a corazza con marcata teletelia.

Lo sviluppo dei caratteri sessuali primari ¢
secondari pud essere del tutto assente, ritardato
o normale.

Dal punto di vista ortopedico si rileva fre-
quentemente scoliosi dorso-lombare destro con-
vessa, di grado modesto e non evolutiva; brachi-
metacarpia IV® e V7 raggio; ginocchio valgo
bilaterale da iperplasia del condilo mediale del
femore, ipoplasia del piatto tibiale interno; lieve
deficit di accrescimento delle ossa lunghe del
piede.

Tutte queste alterazioni morfologiche di
regola non richiedono 1'azione del chirurgo
ortopedico: mentre ¢ indicata la chirurgia nel
trattamento della bassa statura.

Questa ¢ una bassa statura di gravith media
(circa 142 cm), disarmonica, con difetto di
accrescimento per 2/3 a carico dell’arto inferio-
re ¢ 1/3 a carico del tronco ¢ mesomelica,
essendo pill accorciate le tibie rispetto ai femori
(2).

MATERIALI E METODI

Per I'allungamento degli arti inferiori nel
trattamento della bassa statura utiliziamo il
metodo della callotasi in sequenza crociata (1).

Abbiamo finora completato I'allungamento
in 18 soggetti, per un totale di 36 femon ¢ 36
tibie.
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Tutti gli operati erano di sesso femminile
con etd media, all’epoca dell’intervento di 18
anni: 8 casi di Sindrome di Turner, 3 casi di
Disgenesia gonadica mista, 7 casi di Sindrome
di Neonan.

RisuLran

L allungamento medio ottenuto per arto &
stato di 13 em: 6 cm al femore ¢ 7 cm alla tibia,

L'indice di guarigione & stato maggiore del
normale (3): 46,5 giorni per cm per i femori i
46 per le tibie.

Ci sono state complicazioni (vedi tabella 1)
nel 21% dei femori e nel 40% delle tibie: questa
disparita si pud attribuire alla maggiore percen-
tuale di allungamento necessaria per proporzio-
nare questo segmento al femore ¢ al tronco.

Tutte le complicazioni sono state risolte con

Complicazioni Femore Tibia

Numero segmenti colpiti
Fusione precoce
Fratturn rlnrn nmozions
Guangione in varo

Lisi delle viti

Mancata consolidazione
Guarigione in valgo
Retrazioni tendinee
Risalimento del perone

.
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Tab. 1: Complicazioni riscontrate durante I"allunga-
mento di 36 femori ¢ 36 tibie,

Sequele Femore Tibia
Necrosi asettica testa femore 1
Anchilosi tibio-astragalica 1

Tab, 2: Sequele o esiti permanenti riscontrati.

tempi chirurgici accessori e adeguata riabilita-
zione.

Due sono state le sequele permanenti (5,5%)
come si puo vedere dalla tabella 2: una necrosi
asettica della testa del femore insorta dopo
osteotomia di procurvazione del femore e una
rigidita di tibio-astragalica in seguito a instabi-
lita da risalimento del malleolo peroneale.

A, Berizzi, A. Zambito, R, Aldegheri

DISCUSSIONE

Bisogna riconoscere che il tasso di compli-
cazioni ¢ elevato e che queste sono dovute prin-
cipalmente alla tensione delle parti molli e alla
diflicoltosa consolidazione. Sono perd compli-
cazioni ben gestibili ¢ risolvibili da un ortopedi-
co esperto in questa chirurgia.

Considerando la limitata entitd d’allunga-
mento richiesta per proporzionare questi
pazienti ¢ la assenza di altre deformita di rilie-
vo, riteniamo che I"allungamento degli arti infe-
riori in pazienti affetti da bassa statura in Sin-
drome Turneriana sia particolarmente indicato.

RIASSUNTO

Le sindromi turncriane rappresentano una fre-
quente causa di bassa statura. Nella prima parte di
questo lavoro vengone analizzati gli aspetti clinici
che le caratterizzano. Nella seconda parte gli Autori
presentano ¢ discutono i risultati di 18 allungamenti
di arti inferion eseguiti con la tecnica della callotasi
su questi pazienti per la correzione della bassa stam-
.

Dallanalisi delle caratteristiche cliniche e dei
risultati ottenuti dalla revisione degli allungamenti gli
Autori concludono che la correzione chirurgica della
bassa statura & particolarmente indicata in questi sog-
getti.

SUMMARY

Tumer-like syndrome 15 a common cause of short
stature. In the first part of this paper the Authors
analyse the clinical features that defines this syndro-
me. In the second part the Authors present the resule
of I8 surgical corrections of short stature, performed
by callotasi’s method applied on lower limbs.

The clinical features and the resulis of the surgi-
cal approach show us that the leg lengthening is a
suitable indication for this patients.
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