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ПАТОЛОГИЯ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ У  ДЕТЕЙ 
С СИНДРОМОМ ШЕРЕШЕВСКОГО —  ТЕРНЕРА

Резюме. Статья посвящена изучению структуры патологии сердечно-сосудистой системы у  детей с 
синдромом Шерешевского — Тернера. Результаты работы основаны на данных обследования 42 больных 
с синдромом Шерешевского — Тернера в возрасте от 1,5 до 17лет. Показано, что у  80,9 % больных с 
синдромом Шерешевского — Тернера отмечаются патологические изменения со стороны сердечно-со
судистой системы разной степени выраженности. Наиболее часто встречаемыми врожденными по
роками сердца при синдроме Шерешевского — Тернера являются коарктация аорты, двустворчатый 
аортальный клапан и дефект межпредсердной перегородки. Синдром Шерешевского — Тернера в 35,6%  
случаев ассоциирован с нарушениями электрической работы сердца, в частности с синдромом удлинен
ного интервала QT. Атерогенные изменения липидного профиля у  больных с синдромом Шерешевского — 
Тернера в 21,4%  случаев наблюдаются с детства.
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Введение
Синдром Шерешевского — Тернера (СШТ) (син

дром Ульриха — Тернера, ХО-синдром, моносомия X, 
дисгенезия гонад) — это хромосомное заболевание, в 
основе которого лежит частичная или полная потеря 
одной из двух Х-хромосом в большинстве или во всех 
клетках организма и которое характеризуется проме
жуточным полом. Синдром Шерешевского — Тер
нера встречается с частотой 1 : 2500 — 1 : 3000 живых 
новорожденных фенотипических девочек и является 
самой распространенной причиной первичного гипо- 
гонадизма [36].

Впервые данный синдром был представлен в 1925 
году русским врачом Николаем Адольфовичем Ше- 
решевским, который описал 25-летнюю пациентку с 
женским фенотипом, субнанизмом, гипогонадизмом, 
короткой шеей с крыловидными складками, микро- 
гнатией, высоким небом, гипертелоризмом сосков [4]. 
В 1930 году немецким детским врачом Отто Ульрихом 
(Otto Ullrich) был представлен пациент со сходной кли
нической симптоматикой, и в 1938 году американский 
эндокринолог Генри Тернер (Henry H. Turner) также 
описал данный синдром. Потому в англоязычной ли
тературе данный синдром получил название «синдром 
Тернера», в немецкой — «синдром Ульриха — Терне
ра», а в отечественной — «синдром Шерешевского — 
Тернера». Синдром Шерешевского — Тернера как

хромосомная патология ХО впервые был определен 
С.Е. Фордом (С.Е. Ford) в 1959 году [3, 26].

В основе анеуплоидии, наблюдаемой при СШТ, 
лежит нарушение расхождения хромосом. Изменения 
кариотипа у больных с СШТ в большинстве случаев 
характеризуются:

1) отсутствием одной X-хромосомы (45,X), в 
том числе мозаичностью (50—75 %), 45,X/46,XX 
(10-15 %), 45,X/46,XY (2-6 %), 45,X/46,X,i (Xq), 
45,X/46,Xdel (Xp), 45,X/46,XX/47, XXX;

2) полной или частичной делецией короткого пле
ча Х-хромосомы (46,Xdel (Xp)) (30 %);

3) формированием изохромосомы Xq (46,XiXq, с 
двумя одинаковыми плечами Xq и делецией Xp) (5 %), 
кольцевой хромосомой Х (46, X,r (X)) [14].

Варианты кариотипов у пациентов с синдромом 
Шерешевского — Тернера [1]:

-  45,X
— 45,X/46,XX
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-  45,X/47,XXX
-  45,X/46,XX/47,XXX
-  45,X/47,XXX/48,XXXX
-  45,X/46,XX /47,XXX/48,XXXX
-  45,X/46,X, psudic (Y) (q11.2)
-  46,X, +mar (derX)
-  45,X/46,X, +mar (derX)
-  45,X/46,X, del (X) (p)
-  45,X/46,X, del (X) (q)
-  45,X/46,X, del (X) (q23)
-  46,X, del (X) (p)
-  46,X,r (X)
-  45,X/46,X,r (X)
-  45,X/46,X,r (X) (p22.3q28)
-  45,X/46,X,r (X) (p21q25)/46,XX
-  mos45,X/46,X,terrea (X;X) (p21.3;p22.3)
-  mos 45,X,del (X) (p22.1) [35]/45,X [19]/46,X,r (X) 

(p22.1q28) [6]
-  46,X, del (X) (pter- > q21.1::p11.4- > pter)/45,X
-  46,X.i (X) (q10)
-  45,X/46,X.i (X) (q10)
-  45,X/46,X.i (X) (q10)/46,XX
-  45,X/47,XX.i (X) (q10)/46,XX
-  46,X.i (X) (p10)
-  45,X/46,X.i (X) (p10)
-  45,X/46,X.i (X) (p10) /46,XX
-  45,X/46,X.idic (Y)
-  45,X/46,X.idic (Yp)
-  45,X/46,XY
-  45,X/47,XYY
-  45,X/47,XYY/46,XY
-  45,X/46,X,del (Y) (q)
-  45,X/46,X,dic (Y)
Установлено, что моносомия X-хромосомы про

является в 1—2 % случаев от всех зачатий у человека. 
У больных с X-хромосомным мозаицизмом возможно 
наличие клеточных клонов, содержащих Y-хромосому 
(45,X/46,XY), а также вероятны варианты трансло
кации между Х-хромосомой и аутосомами. У боль
ных с СШТ чаще наблюдается отсутствие отцовской 
Х-хромосомы. Синдром Тернера не связан с возрас
том матери, вероятно, его развитие обусловлено не
стабильностью Y-хромосомы. Считается, что потеря 
материнской Х-хромосомы приводит к развитию бо
лее тяжелых пороков развития внутренних органов. 
Плоды с кариотипом 45 ,Х спонтанно абортируются 
в 98 % случаев. X-хромосомный мозаицизм, обуслов
ленный нарушением дробления зиготы, может со
провождаться наличием клонов клеток, содержащих 
две Х-хромосомы (45,Х/46,ХХ), Х- и Y-хромосомы 
(45,X/46,XY), либо клоны с полисомией Х-хромосомы 
(например, 45,Х/47,ХХХ) [4, 7, 40, 41].

Ernest B. Hook, Dorothy Warburton считают, что все 
живорожденные с кариотипом 45,Х являются скрыты
ми, «загадочными» мозаиками, около 60 % из них -  мо
заики по Х-хромосоме, а 40 % -  по Y-хромосоме [21].

Повторный риск рождения ребенка с СШТ невелик, 
за исключением тех случаев, когда у одного или обоих 
родителей имеется наследуемая Х-аутосомная трансло
кация или когда мать несет клон клеток 45,Х [2, 4].

Разнообразие нарушений кариотипа предопре
деляет фенотипический полиморфизм СШТ. Так, 
низкий рост встречается у 94,5 % больных СШТ, ги- 
погонадизм — у 95—99 %, аномалии скелета и кардио
васкулярной системы— у 40 %, аномалии почек — у 
33—70 % [2]. В настоящее время показано, что отсут
ствие критического участка X-хромосомы в регионе 
короткого плеча pi 1.2—22.1, где картируются гены 
UBE1; USP9X; BMP15, приводит к проявлению та
ких признаков, как низкорослость, черепно-лицевые 
аномалии, гипогонадизм, аутоиммунные заболева
ния щитовидной железы [1]. Делеция в теломерном 
псевдоаутосомном участке хромосомы Х pter 22.32, 
где картируется гомеобокс-содержащий ген SHOX 
(short stature homeobox), сопровождается задержкой 
развития продольной длины тела и такими фенотипи
ческими дисморфиями, как вальгусная деформация 
нижних конечностей, олигодактилия, микрогнатия, 
«готическое небо» [12].

Тяжесть проявлений СШТ, как правило, кор
релирует с процентом клеток, которые несут одну 
Х-хромосому [33]. При хромосомном мозаицизме 
45,X/46,XX; 45,X/46,XX/47,XXX; 45,X/47,XXX за
болевание характеризуется более мягкой клиниче
ской картиной. Фенотип пациентов с кариотипом 
45,X/46,XY варьирует от почти нормального муж
ского до почти нормального женского с некоторыми 
признаками СШТ. Интересно, что 90 % мозаиков 
45,X/46,XY в пренатальный период жизни имеют 
мужской фенотип, в то время как в постнатальном пе
риоде наиболее часто встречаются пациентки с при
знаками СШТ [2].

В последнее время показано, что фенотипические 
проявления СШТ также связаны с однонуклеотидны
ми полиморфизмами (SNP) различных генов (табл. 1).

Распространенность врожденных пороков сердца 
у пациентов с СШТ колеблется от 17 до 45 % [13]. Наи
более высокий риск наличия и развития сердечно-со
судистых нарушений характерен для лиц с кариоти- 
пом 45,X (OR = 3,50, 95% ДИ 0,99-12,29; р = 0,05) [6].

Сердечно-сосудистые нарушения у больных с 
СШТ также связаны с риском развития артериальной 
гипертензии, гиперлипидемии, ожирения и сахарно
го диабета [8, 32].

Однако, несмотря на высокую частоту встреча
емости сердечно-сосудистой патологии при СШТ, 
данный аспект фенотипического проявления моно- 
сомии X-хромосомы у детей представлен в единичных 
работах. Laura Lucaccioni и соавт. [25] считают необ
ходимыми дальнейшие исследования сердечно-со
судистой системы у больных с СШТ для усовершен
ствования оценки риска развития неблагоприятных 
событий и оптимизации ведения пациентов.

Целью исследования явилось изучение структуры 
частоты встречаемости патологии сердечно-сосуди
стой системы у детей с СШТ.

Материалы и методы исследования
Под нашим наблюдением находилось 42 пациента 

с СШТ в возрасте от 1,5 до 17 лет, которые были обсле
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дованы в областном эндокринологическом отделении 
КУ «Городская детская клиническая больница № 1» 
ДОС г. Днепропетровска и областном кардиоревма- 
тологическом отделении КУ «Днепропетровская об
ластная детская клиническая больница» ДОС.

Диагноз СШТ был подтвержден кариотипирова- 
нием, проведенным в Республиканском генетическом 
центре г. Кривого Рога. Всем детям были проведе
ны электрокардиография (ЭКГ), эхокардиография 
(ЭхоКГ). Также проводились исследования уровня 
инсулиноподобного фактора роста I (ИФР-I), корти
зола, фолликулостимулирующего гормона (ФСГ), лю- 
теинизирующего гормона (ЛГ), эстрадиола в сыворот
ке крови; оценивался характер липидного профиля.

Статистическая обработка полученных резуль
татов проводилась с помощью стандартных методов 
статистического анализа с использованием про
граммного обеспечения для персонального компью
тера Microsoft Excel и Statistica 6.0.

Результаты и обсуждение
У детей с СШТ пороки развития сердечно-со

судистой системы отмечались в 80,9 % случаев. Ко- 
арктация аорты была диагностирована у 4 (26,6 %) 
пациентов с СШТ, у 5 (33,3 %) — двустворчатый аор
тальный клапан, у 3 (20 %) — дефект межпредсердной 
перегородки, также было по 1 случаю (6,6 %) откры

того артериального протока, сочетания стеноза устья 
аорты и дефекта межпредсердной перегородки и ко- 
арктации аорты в сочетании с двустворчатым клапа
ном аорты. Четырем пациенткам с целью уточнения 
диагноза была проведена магнитно-резонансная то
мография (МРТ) сердца, позволившая выявить ано
малии развития верхней полой вены, подключичной 
артерии, аномальный дренаж легочных вен. Пролапс 
митрального клапана был диагностирован у 8 боль
ных (23,4 %). Утолщение межпредсердной и межже- 
лудочковой перегородок наблюдалось у 4 пациентов 
(11,7 %).

Согласно данным других авторов, если в структуре 
врожденных пороков сердца у детей общей популя
ции преобладают дефект межжелудочковой перего
родки (25 %), дефект межпредсердной перегородки 
(15 %) и открытый артериальный проток (15 %), то 
у пациентов с СШТ чаще встречаются коарктация 
аорты (30 %), бикуспидальный аортальный клапан 
(30—50 %) и менее чем в 5 % случаев встречается ди- 
латация корня аорты. Считают, что аневризма корня 
аорты, встречающаяся у больных с СШТ, наиболее 
вероятно, связана с дефектом мезенхимальной ткани, 
а не с атеросклеротическими изменениями. Синдром 
гипоплазии левых отделов сердца, который также 
является частым проявлением СШТ, несет высокий 
риск летальности. Считают, что данная аномалия

Таблица 1. Гены и  и х  полиморф измы , ассоциированны е с  проявлением  синдром а Ш ереш евского —
Тернера

Ген Полиморфизмы Ассоциации Ссылки
Метилентетрагидрофолатредуктаза 
(methylenetetrahydrofolate reductase 
(NAD (P)H) —  MTHFR)

C677T (rs1801133) и 
A1298C (rs1801131)

Недостаточно доказательств наличия 
связи с уровнем гомоцистеина в сыво
ротке крови

27; 28

Протеин-3, связывающий инсулино
подобный фактор роста (Insulin-like 
growth factor-binding protein 3 —  
IGFBP3)

rs2854744 Сниженная чувствительность к дей
ствию гормона роста

16

Рецептор ангиотензина-2 (angiotensin 
type 2 receptor —  AT2R)

A- > 1675G интрона 1 Не связан с развитием коарктации 
аорты

35

Рецептор витамина D (vitamin D 
receptor —  VDR)

ApaI/G1025-49T, TaqI/ 
T1056C, FokI/T2C и 
BsmI G1024 + 283A

Не связан с риском развития ауто
иммунного поражения щитовидной 
железы

10

Рецептор витамина D (vitamin D 
receptor —  VDR)

bb (BsmI полиморфный 
сайт) и ff (FokI поли
морфный сайт)

Ассоциирован с низкой минеральной 
плотностью костной ткани и повышен
ным риском переломов костей

30

Рецептор гормона роста (growth 
hormone receptor GHR)

Делеция 3-го экзона Не влияет на развитие длины тела 9; 22

Супрессор цитокинового сигнала 2 
(suppressor of cytokine signaling 
2-SOCS-2)

rs3782415-C Сниженная чувствительность к дей
ствию гормона роста

15

Тирозиновая фосфатаза, нере
цепторный тип 22 (protein tyrosine 
phosphatase, non-receptortype 22 
(lymphoid) —  PTPN22)

C1858T Высокий риск развития аутоиммунного 
поражения щитовидной железы

11

Эстрогеновый рецептор a  (estrogen 
receptor a  —  ER-a)

PvuII и XbaIER-аб Гомозиготный рецессивный генотип 
(хх и рр) полиморфизмов ХЬа1 и РуиИ 
сопровождается более активной мине
рализацией костной ткани в ответ на 
лечение

34
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преимущественно ассоциирована с кариотипом 45,X. 
При СШТ наблюдаются и такие сосудистые наруше
ния, как аберрантная правая подключичная артерия, 
недостаточность клапанов аорты, аортальный стеноз, 
недостаточность трехстворчатого клапана, пролапс 
митрального клапана [8, 19, 20, 23].

Генетические полиморфизмы, которые изменяют 
активность ферментов, участвующих в метаболизме 
фолиевой кислоты, в том числе метилентетрагидро- 
фолатредуктазы (MTHFR), могут привести к гипо
метилированию ДНК. Ген MTHFR расположен на 
1p36.3 и включает в себя два полиморфизма: замену 
цитозина на тимин в нуклеотиде 677 (C677T) и аде- 
нина на цитозин в нуклеотиде 1298 (A1298C), что 
приводит к снижению активности MTHFR и нару
шению метаболизма фолиевой кислоты. Исследова
ния полиморфизмов этого гена дали противоречивые 
результаты. Тем не менее показано, что применение 
фолиевой кислоты предотвращает развитие врожден
ных пороков сердца; уровень концентрации гомоци- 
стеина в сыворотке крови коррелирует с развитием 
сердечно-сосудистых заболеваний, а дефицит поло
вых гормонов у женщин является важным фактором, 
способствующим повышению содержания гомоци- 
стеина [38].

В настоящее время существует дефицит осведом
ленности врачей и пациентов с СШТ о риске рассла
ивающей аневризмы аорты. К сожалению, пациенты 
часто игнорируют первые симптомы этого крайне 
неблагоприятного события, что значительно увели
чивает риск летального исхода. В связи с этим счита
ют, что у пациентов с СШТ необходимо проведение 
МРТ для своевременного оперативного вмешатель
ства [39].

Fahrettin Oz и соавт. [29] при проведении доп
плеровского исследования внутрисердечного кро
вотока установили, что у больных с СШТ достовер
но выше индекс массы миокарда левого желудочка 
(ИММЛЖ), толщина задней стенки ЛЖ, диаметр ле
вого предсердия. Пик скорости ТМП в конце диасто
лы (пик А) был значительно выше, в то время как пик 
скорости трансмитрального потока в начале диасто
лы (пик Е), время замедления раннего трансмитраль
ного кровотока и соотношение скоростей периодов 
раннего и позднего диастолического наполнения ле
вого желудочка были значительно ниже у пациентов 
с СШТ.

Изменения сердечного ритма и метаболические 
нарушения в миокарде, подтвержденные результата
ми ЭКГ, были нами отмечены в 35,6 % случаев СШТ. 
Исследование электрической работы сердца выявило 
у больных с СШТ следующие нарушения: отклонение 
оси сердца вправо, нарушения зубца Т, блокада левой 
ножки пучка Гиса, укорочение интервала PR, удлине
ние интервала QT. Наиболее частым электрокардио
графическим признаком, сопровождающим СШТ, 
являлся синдром удлинения интервала QT. Согласно 
данным Robert Dalla Pozza и соавт. [17], удлинение 
интервала QT наблюдается у 33 % больных СШТ в 
детском возрасте. Синдром удлинения интервала QT

ассоциирован с высоким риском внезапной смерти. 
Учитывая тот факт, что у пациентов с СШТ наблюда
ется увеличение потенциала кардиомиоцитов диффе
ренцироваться из плюрипотентных стволовых клеток, 
считают, что в основе электрофизиологических осо
бенностей сердечной деятельности при моносомии 
X-хромосомы лежит первичный дефект развития [24]. 
По всей вероятности, синдром удлинения интервала 
QT у больных с СШТ обусловлен мутациями главных 
генов LQTS (Long QT syndrome) -  KCNQ1, KCNH2 
(c.3140G > Theterozygousp.Arg1047Leu, c.2738C > The- 
terozygousp.Ala913Val), KCNE1, KCNE2 (c.161T > 
Cheterozygousp.Met54Thr) и SCN5A (c.6010T > Chet- 
erozygousp.Phe2004Leu, c.5872C > Theterozygousp. 
Arg1958X). Существует предположение о том, что SNP 
c.3140G > T гена KCNH2 (potassium channel, voltage 
gated eagrelated subfamily H, member 2) субъедини
цы а-потенциалзависимого калиевого канала может 
быть связан с особой восприимчивостью к явлениям 
гипокалиемии и к действию некоторых лекарствен
ных средств. SNP c.5872C > T гена SCN5A (sodium 
channel, voltage gated, type V alpha subunit) субъедини
цы а-потенциалзависимого натриевого канала вызы
вает образование стоп-кодона. Мутация c.6010T > C 
гена SCN5A ассоциирована с внезапной смертью в 
младенческом возрасте. SNP c.161T > C гена KCNE2 
(potassium channel, voltage gated subfamily E regulatory 
beta subunit 2) субъединицы ß-потенциалзависимого 
калиевого канала ассоциирована с желудочковой та
хикардией, которая индуцирована физической на
грузкой [37].

Лекарственные средства, понижающие уровень 
холестерина, не влияют на продолжительность интер
вала QT у взрослых больных с СШТ. Антигипертен- 
зивными препаратами выбора у данных пациентов 
являются бета-блокаторы [5].

Christian Trolle и соавт. [37] предполагают, что в 
реализации синдрома удлиненного интервала QT у 
больных с СШТ определенную роль играет повы
шенный тонус симпатического отдела вегетативной 
нервной системы, который, вероятно, способствует 
повышению уровня возбудимости и проводимости 
проводящей системы сердца.

Следует отметить, что у 6 (17 %) детей отмечалась 
тахикардия и повышение артериального давления в 
покое без патологических ЭКГ и ЭхоКГ-изменений.

При проведении исследования липидного про
филя у больных с СШТ нами было отмечено повы
шение коэффициента атерогенности в 9 (21,4 %) слу
чаях, снижение липопротеидов высокой плотности 
(ЛПВП) — в 8 (19,1 %), повышение концентрации 
липопротеидов низкой плотности (ЛПНП) — в 6 
(14,2 %), реже отмечалось повышение уровня холесте
рина и триглицеридов — в 5 (11,1 %) случаях.

Özgür Pirgon и соавт. [31] также продемонстриро
вали, что для детей с СШТ характерны высокие уров
ни липидов (общего холестерина и триглицеридов) в 
сыворотке крови. Гиперхолестеринемия диагности
руется почти у 37 % взрослых с СШТ, т.е. в два раза 
чаще, чем в общей популяции. Уровень ЛПВП ниже
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1,0 ммоль/л, который является бесспорным фактором 
риска развития атеросклероза, наблюдается у 25 % 
больных с СШТ и только у 5 % людей без хромосом
ной патологии [18].

Дислипидемия является определяющим фактором 
развития раннего атеросклероза у детей с СШТ [18].

Выводы
1. Дети с синдромом Шерешевского — Тернера в 

80,9 % случаев имеют врожденные пороки развития и 
различные варианты нарушения функции сердечно
сосудистой системы. Наиболее часто встречаемыми 
врожденными пороками сердца при синдроме Ше- 
решевского — Тернера являются коарктация аорты, 
двустворчатый аортальный клапан и дефект межпред- 
сердной перегородки.

2. Синдром Шерешевского — Тернера в 35,6 % 
случаев сопровождается нарушениями электрической 
работы сердца, из которых наиболее прогностически 
неблагоприятным можно считать синдром удлинен
ного интервала QT.

3. Каждый пятый ребенок с синдромом Шерешев- 
ского — Тернера характеризуется изменением липид
ного профиля, который ассоциирован с риском раз
вития раннего атеросклероза.

4. Рекомендуется систематическое, с периода но- 
ворожденности, проведение ЭКГ, ЭхоКГ, а при необ
ходимости — МРТ сердца и крупных сосудов как для 
ранней диагностики врожденных пороков, наруше
ний электрической работы сердца, так и для своевре
менной медикаментозной коррекции или назначения 
оперативного лечения.

5. У детей с синдромом Шерешевского — Терне
ра следует регулярно контролировать липидный про
филь с последующей модификацией диеты и физиче
ской нагрузки.
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Д О Р

ПАТОЛОГІЯ СЕРЦЕВО-СУДИННОЇ СИСТЕМИ В ДІТЕЙ 
ІЗ СИНДРО М О М  ШЕРЕШЕВСЬКОГО —  ТЕРНЕРА

Резюме. Стаття присвячена вивченню структури патології 
серцево-судинної системи в дітей із синдромом Шерешев- 
ського — Тернера. Результати роботи засновані на даних об
стеження 42 хворих із синдромом Шерешевського — Терне
ра віком від 1,5 до 17 років. Показано, що у 80,9 % хворих із 
синдромом Шерешевського — Тернера визначаються пато
логічні зміни з боку серцево-судинної системи різного сту
пеня вираженості. Уроджені вади серця, які найбільш часто 
зустрічаються при синдромі Шерешевського — Тернера, це 
коарктація аорти, двостулковий аортальний клапан і дефект 
міжпередсердної перегородки. Синдром Шерешевського — 
Тернера в 35,6 % випадків асоційований із порушеннями 
електричної роботи серця, зокрема з синдромом подовже
ного інтервалу QT. Атерогенні зміни ліпідного профілю у 
хворих із синдромом Шерешевського — Тернера в 21,4 % 
випадків спостерігаються з дитинства.
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PATHOLOGY OF THE CARDIOVASCULAR SYSTEM 
IN CHILDREN WITH TURNER SYNDROME

Summary. The paper studies the structure of the pathology 
of the cardiovascular system in children with Turner syndrome. 
The results of the survey are based on the findings from 42 pa
tients with Turner syndrome, aged 1.5 to 17 years. It is shown 
that in 80.9 % ofpatients with Turner syndrome we have marked 
pathological changes in the cardiovascular system of varying se
verity. The most common congenital heart diseases in Turner 
syndrome are aortic coarctation, bicuspid aortic valve and atrial 
septal defect. Turner syndrome in 35.6 % of cases is associated 
with impaired electric work of the heart, in particular, with the 
long QT syndrome. Atherogenic changes in the lipid profile of 
patients with Turner syndrome in 21.4 % of cases occur since 
childhood.
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