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Turner Sendromu X kromozomunun komplet ya da parsiyel monozomisi
ile karakterize kromozomal bir bozukluktur. Kizlarda kisa boy ve primer over
yetmezliginin 6nemli nedenlerinden birini olusturmaktadar.

TARIHCE VE EPIDEMIYOLOJI

Sendrom ilk kez 1938'de Henry Turner tarafindan yedi kadinda tanim-
lanmistir(1). Aslinda ondan birkag yil 6nce de 8 yasindaki bir kiz cocugunda
benzer fenotipik bulgular1 Otto Ullrich tanimlamis ve Turner'in tanimladig:
sendromla ayni oldugunu daha sonra kendisi bildirmistir(2).Avrupa’da bu
sendrom bazen Ullrich-Turner sendromu olarak ta adlandirilmaktadir. Poloni
ve arkadaslarinin 1954’de Turner sendrom’lu 3 hastada cins kromatinin olma-
digin1 gostermesinden kisa bir siire sonra da hastalarin X kromozom monozo-
misi gosterilmistir.(3)

Sendromun siklig1 5000 canli dogumda birdir. Olgularin cogunlugu yasa-
mamaktadir. Spontan diistiklerin 300 de biri bu sendroma aittir.

Intrauterin yasamin en basinda mitotik instabilite sirasinda parcalanmis
cins kromozom kayb:1 olusmaktadir. Yasayabilen XO kizlarda X kromozom
eksikliginin otozomal genlerce kompanse edilmesi sonucu oldugu diistiniil-
mektedir.

1970-1980 yillar1 arasinda yapilan yenidogan taramasinda 1/2500 siklikta
goriilmiis olup olgularin sadece %50’si dogumda tan1 almistir.(4). Ttim 1rk ve
tilkelerde prevalans aynidir. Hafif fenotipik bulgular siktir. Cevresel faktorler
ile bir iliski gosterilmemistir. Yasl baba riski arttirmaktadir. Saglam X %70
anneden, %30 babadan gelmektedir(5).
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TEDAVI

Olgularda saptanan kronik sorunlarin ve malformasyonlarin tedavisi ile
birlikte biiytime hormonu (BH) tedavisi, puberte tedavisi, tireme saglig1 ac1-
sindan 6nlemler ve eriskin hekimlere devir gecisi noktalarinda tedavi yonetil-
melidir.

Buytime hormonu tedavisinin en iyi sonuclar1 4-6 yas civarinda baslanan
olgularda alinmaktadir. Miimkiinse tim olgular 12 yas dncesinde tedavi al-
malidir. Test yapilmasina BH eksikligi olmadigindan ihtiyac yoktur. Kisa boya
eslik eden yillik uzama persantilinin %50 altina diismesi yeterlidir. Doz 45- 50
ug/kg/giin veya 1,3-1,5mg/m2/ giin ile yiiksektir. izlemde 4-6 ay ara ile boy
ol¢timti, yillik IGF-1 6lctimii, metabolik sagligin kontrolu degerlendirilmeli-
dir. IGF-1 >2 sd tizerine ¢itkmamali, >3sd ise de doz azaltilmalidir. Tedaviye
ge¢ baslanan 10 yas uistii olgularda oksandralon kullanilmasi 6nerilmekte ise
de yan etkileri agisindan dikkatli olunmalidir(10 ).

Uzlas1 onerilerinde Ostradiol (E2) 11-12 yaslarinda baglanip 2-3 yilda eris-
kin doza ulasilmasi 6nerilmektedir. Transdermal 6strojen preparatlariin gii-
venirligi daha iyidir. Takiplerde uterus boyutlar1 izlenmelidir. Kagak kanama
varliginda veya 2 yillik E2 yerine koyma tedavisinden sonra progesteron ekle-
nerek siklus olusturulur.

Sonug olarak Turner sendromu endokrin sorunlarin sik goruldiigu bir
sendrom oldugundan ¢ocuk endokrin merkezlerinin yonettigi multidisipli-
ner izlem gerektirir. Turner sendromlu olgularin izlemi 6miir boyudur. Mut-
laka 18-23 yas araliginda eriskin endokrine diizgiin bir protokol ile devir edil-
melidir.
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