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INTRODUCCIÓN 
 
Las alteraciones conocidas como “Anomalías de la diferenciación 

sexual” (ADS) constituyen un amplio conjunto de enfermedades que se 

producen por una alteración en cualquiera de las tres etapas del 

desarrollo fetal imprescindibles para el desarrollo normal del sexo 

genético; formación del sexo cromosómico (cariotipo,  gonosomas), 

diferenciación del sexo gonadal (ovarios  o  testículos) y 

diferenciación del sexo gonadal (genitales externos y /o internos 

femeninos o masculinos).  Su  frecuencia  es  baja  e  inferior  a 

1/2.000  recién  nacidos,  aunque  variable según las etiologías, 

por lo que se incluyen actualmente  dentro  de  la  definición  de  

las “enfermedades  raras”.3   

De acuerdo con los criterios del Consenso de Chicago del 2006, se 

denominaron   «Trastornos o anomalías del desarrollo sexual», aunque 

se mantuvo el concepto de  «Estados intersexuales». Pese a ello, la 

constatación progresiva de rechazo hacia esta nueva terminología 

médica, provoco un replanteamiento progresivo, de modo que 

actualmente se conocen como «Desarrollo Sexual Diferente» (DSD). En 

esta clasificación nos enfocaremos en las alteraciones sexuales 

congénitas ligadas a cromosomas (ASCLC) (tabla 1).  

Su diagnóstico y tratamiento requiere siempre una atención médica y 

psicosocial multidisciplinar. A pesar de los avances alcanzados  a  

lo  largo  de  los  últimos  20  años, algunos  casos  quedan  aún  

sin  diagnóstico etiológico definido, sea por falta de estudio 

molecular o a la espera de la descripción de un nuevo gen.5  

Tabla 1. Clasificación de las anomalías de la diferenciación 

sexual. 

Alteraciones cromosómicas 47,XXY:Síndrome de Klinefelter y 

variantes 

45,X0 y mosaicos 45,X0/46,XX: 

Síndrome de Turner y variantes  

45,X0/46,XY: Disgenesia gonadal 

mixta  

46,XX/46,XY: ADS/DSD 

ovotesticular, quimerismo 47,XYY 

Elaboración propia con información de la fuente: Anales de Pediatría 2018 

En nuestro país el costo de la atención médica por las complicaciones 

de todas las enfermedades existentes y en particular de los pacientes 

con alguna de las alteraciones sexuales congénitas ligadas a 

cromosomas es muy elevado debido a que requiere atención 
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especializada y grandes esfuerzos por parte la familia de los 

pacientes.  

Hoy en día, aún no se conocen todos los factores de riesgo o causas 

que desencadenan la presentación de las ASCLC; por ello, el objetivo 

primordial del componente es orientar al personal de salud y a la 

población acerca de estas enfermedades para promover su diagnóstico 

y referencia oportuna buscando mejorar la calidad de vida.  

Una de las alteraciones sexuales congénitas ligadas a cromosomas 

sobre las que se dirigen las acciones de este componente es el 

Síndrome de Turner por considerarla la alteración sexual congénita 

ligada a cromosomas más frecuente y la única monosomía compatible 

con la vida. El síndrome de Turner (ST) es un trastorno cromosómico 

que se caracteriza por talla baja, disgenesia gonadal con 

infantilismo sexual, pterigium colli, disminución del ángulo 

cubital, implantación baja del cabello y monosomía parcial o total 

del cromosoma X.2 

Actualmente se estima que en nuestro país existen alrededor de 30 

mil casos de Síndrome de Turner con una incidencia a nivel mundial 

de hasta 1:2500 recién nacidos femeninos. Para realizar un 

diagnóstico, referencia y tratamiento oportuno es importante que el 

personal de salud en el primer nivel de atención conozca las 

características clínicas clásicas del ST. Podemos encontrar un 

amplio rango de anomalías clínicas y la presentación clínica varía 

con la edad. En el 10-25 % de los RN con ST aparece linfedema de 

manos y pies, pterigium colli y exceso de piel en el cuello.4  

En niñas y niños con ST, es característica la presencia de un soplo 

cardiaco debido a la coartación de la aorta, estenosis aórtica 

valvular o válvula aórtica bicúspide. Además, desde el periodo de la 

infancia a la niñez, es muy característica la talla baja; motivo por 

el que en toda niña con talla baja se debe considerar como  

diagnóstico diferencial el ST, sobre todo si se acompaña de soplo 

cardiaco. Durante la adolescencia es frecuente el retraso de la 

pubertad o detención de la pubertad, con escaso desarrollo mamario 

y/o amenorrea primaria. Ante un retraso de la menarquia con talla 

baja, debemos considerar un ST mientras no se demuestre lo contrario. 

La presencia de vello axilar y púbico no debe considerarse como 

evidencia de pubertad, pues se debe a la presencia de andrógenos de 

origen adrenal, algunas mujeres con ST tienen menarquia.  

La mayoría de las pacientes con ST no tienen retraso mental, aunque 

pueden existir trastornos de aprendizaje, sobre todo en lo que se 

refiere a la percepción espacial, coordinación visual-motora y 

matemáticas.  
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El diagnóstico de ST lo sugieren las diversas características 

clínicas.  Cuando se sospeche, deberá realizarse un cariotipo. El 

tratamiento requiere la valoración y seguimiento periódico a 

diferentes edades, así como la intervención de un grupo 

multidisciplinario. Se deben considerar los siguientes puntos:  

1) Examen de los pulsos periféricos y toma de TA. No olvidar que la 

hipertensión se presenta en el ST y deben descartarse causas 

cardiacas o renales.  

2) Valorar en cada visita la posibilidad de otitis media y otitis 

serosa que son causas frecuentes de hipoacusia.  

3) Tratamiento hormonal del fallo gonadal, es decir el tratamiento 

estrogénico para el desarrollo de los caracteres sexuales 

secundarios.  

4) Tratamiento de la talla baja con hormona de crecimiento (GH).  

5) Considerar realizar cirugía plástica del cuello si el paciente 

presenta rasgos dismórficos marcados  

6) Vigilancia de la dieta y control de peso para evitar la obesidad. 

7) Vigilancia anual de glucosa en orina para descartar la 

intolerancia a la glucosa y/o diabetes mellitus.  

8) Apoyo psicológico  

9) Estimular la colaboración con las asociaciones de personas con 

padecimientos similares.  

Aunque el diagnóstico y tratamiento, por sus características, recae  

más en el tercer nivel de atención, estamos obligados a realizar un 

adecuado seguimiento, el cual será diferente dependiendo de la edad 

de las pacientes con ST. En la tabla 2 se expone el seguimiento que 

debe programarse en estos pacientes según las diferentes edades. 

La referencia, diagnóstico y tratamiento oportunos de pacientes con 

alguna alteración sexual congénita ligada a cromosomas llevará a un 

tratamiento temprano de estos padecimientos, repercutiendo de manera 

favorable en la reducción de las complicaciones asociadas.  Con base 

en esto,  el Centro Nacional para la Salud de la Infancia y la 

Adolescencia (CENSIA) emite los lineamientos para estandarizar las 

acciones en materia de salud a fin de proporcionar herramientas 

técnicas para llevar a cabo la sospecha diagnóstica y referencia 

oportuna de pacientes con ASCLC.  
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Tabla 2. Elaboración de la fuente: www.aeped.es/protocolos/  
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FUNDAMENTO NORMATIVO 
 
La Constitución Política de los Estados Unidos Mexicanos, señala en 

su Art. 4º “Toda persona tiene derecho a la protección de la 

salud...En todas las decisiones y actuaciones del Estado se velará 

y cumplirá con el principio del interés superior de la niñez.” 

La Ley General de Salud, En su capítulo V se detallan las acciones 

prioritarias, que deberán ser aplicadas desde el embarazo, parto, 

post-parto y puerperio, así como aquellas dirigidas a la infancia, 

que contribuirán a la reducción de la morbilidad y mortalidad en 

este grupo de edad.  

La Ley General de los Derechos de Niñas, Niños y Adolescentes. 

La Ley General para la Igualdad entre Hombres y Mujeres.  

El Programa Sectorial de Salud.  

Proigualdad (Líneas de acción) 3.7.2 Elaborar y fortalecer 

materiales de divulgación de conocimiento, en formatos accesibles y 

lenguaje ciudadano, sobre temas específicos de salud y calidad de 

vida de las mujeres, las adolescentes y las niñas, orientados a 

distintos perfiles de población. 3.6.10 Impulsar que las niñas y 

niños cuenten con los servicios de atención primaria en salud, para 

prevenir, detectar y atender oportunamente los padecimientos que 

puedan afectar su desarrollo. 

 Reglamentos y Decretos 

 

El Reglamento Interior de la Secretaría de Salud: Reforma en Diario 

Oficial del 29 de noviembre de 2006, en su Artículo 47 menciona las 

atribuciones y facultades del Centro Nacional para la Salud de la 

Infancia y la Adolescencia, en materia de salud de niñas, niños y 

adolescentes.  

El Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Publicidad. 

DOF 18-02-1985. Última reforma 14-02-2014. Salud para la Infancia y 

la Adolescencia 

 

El Decreto del Presupuesto de Egresos de la Federación del Ejercicio 

Fiscal 2018. DOF: 29-11-2017. 
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 Acuerdos o tratados internacionales 

En 1989, México ratificó los acuerdos generados en la Convención 

sobre los Derechos del Niño.  

En el año 2005, El Comité de los derechos del Niño emitió la 

Observación General número 7 con el objetivo de facilitar a los 

Estados Parte, el reconocimiento de que los niños pequeños son 

portadores de todos los derechos consagrados en la Convención y que 

la primera infancia es un período esencial para hacer valer el 

ejercicio de estos derechos. 

Convención sobre la Eliminación de Todas las Formas de Discriminación 

contra la Mujer CEDAW. En sus Observaciones de establecer mecanismos 

efectivos en los planos federal y estatal para supervisar la 

aplicación de leyes sobre el acceso de las mujeres a una vida libre 

de violencia y la legislación relativa al acceso de las mujeres a 

los servicios de atención de salud y la educación. Recomendación 24 

mujeres y derecho a la salud. 

En 2015, México junto con otros países del mundo adoptó la Agenda 

2030 para el Desarrollo Sostenible con sus 17 objetivos y metas. 

Objetivo del Desarrollo Sostenible 3: Garantizar una vida sana y 

promover el bienestar para todas y todos en todas las edades. 5.5.2. 

Meta. Para 2030, reducir en un tercio la mortalidad prematura por 

enfermedades no transmisibles mediante la prevención y el 

tratamiento y promover la salud mental y el bienestar. 

 

 Estrategias Nacionales e Internacionales  

La Estrategia Mundial para la Salud de la Mujer, el Niño y el 

Adolescente.  

La Estrategia Nacional para la Atención a la Primera Infancia. 

 Normas Oficiales Mexicanasa 

La Norma Oficial Mexicana NOM-031-SSA2-1999, Para la Atención a la 

Salud del Niño. 

La Norma Oficial Mexicana NOM-004-SSA3-2012, Del expediente 

clínico.  

                                                             
a En esta sección, se hace referencia únicamente a los documentos principales, no excluyendo en la operación 
del programa a todos aquellas Normas Oficiales Mexicanas que no se describen pero que son aplicables a la 
materia. 
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La Norma Oficial Mexicana NOM-009-SSA2-2013, Promoción de la salud 

escolar. 

La Norma Oficial Mexicana NOM-007-SSA2-2016, Para la atención de la 

mujer durante el embarazo, parto y puerperio y de la persona recién 

nacida. DOF 07-04-2016. 

La Norma Oficial Mexicana NOM-015-SSA3-2012, Para la atención 

integral a personas con discapacidad. 

La Norma Oficial Mexicana NOM-034-SSA2-2013 Para la prevención y 

control de los defectos al nacimiento. DOF 24-06-2014 

La Norma Oficial Mexicana NOM-017-SSA2-2012, Para la vigilancia 

epidemiológica.  

La Norma Oficial Mexicana NOM-024-SSA3-2012 Sistemas de Información 

de Registro Electrónico para la Salud.  

El Proyecto de Norma Oficial Mexicana PROY-NOM-031-SSA2-2014, Para 

la Atención a la Salud de la Infancia. 

La Norma Oficial Mexicana Nom-035-SSA3-2012, En materia de 

información en salud. 
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SIGLAS Y ACRÓNIMOS  
 

ADS Anomalías de la diferenciación sexual 

ASCLC Alteraciones sexuales congénitas ligadas a cromosomas  

CENSIA Centro Nacional para la Salud de la Infancia y la Adolescencia 

DSD Desarrollo sexual diferente 

ST Síndrome de Turner  
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ORGANIZACION 
 
OBJETIVO GENERAL. 

 

Contribuir a la reducción de las complicaciones y gravedad de las 

principales causas de enfermedad que afectan a los niñas y niños 

menores de 10 años, detectando y refiriendo de manera oportuna 

pacientes con alguna Alteración Sexual Congénita Ligada a Cromosomas 

(ASCLC) desde el primer nivel de atención, con enfoque de género, 

inclusión e interculturalidad, priorizando a las poblaciones 

indígenas, con alto grado de marginación, en situación de pobreza, 

migración y otros grupos vulnerables. 

 

OBJETIVOS PRIORITARIOS  

 

1. Implementar acciones para la detección y referencia oportuna 

de pacientes con alguna Alteración Sexual Congénita Ligada a 

Cromosomas en todas las Entidades Federativas.  

2. Realizar campañas de difusión acerca de las Alteraciones 

Sexuales Congénitas Ligadas a Cromosomas a la población. 

3. Establecer vinculación interinstitucional para el diagnóstico 

y tratamiento oportuno de pacientes con alguna ASCLC. 

  

 

ESTRATEGIAS PRIORITARIAS  

Estrategias prioritarias y acciones puntuales.  

 

Estrategia 1.- Implementar acciones para la detección y referencia 

oportuna de pacientes con alguna Alteración Sexual Congénita Ligada 

a Cromosomas en todas las Entidades Federativas  

 

Acción puntual: 

 

1.1 Capacitar al personal de salud del primer nivel de atención 

acerca de las Alteraciones Sexuales Congénitas Ligadas a 

Cromosomas. 

1.2 Promover la utilización de la guía rápida de detección de 

pacientes con sospecha de Síndrome de Turner. 

 

Estrategia 2. Realizar campañas de difusión dirigidas a la población,  

acerca de las Alteraciones Sexuales Congénitas Ligadas a Cromosomas.  

 

Acción puntual: 

 

2.1  Orientar a la población acerca de las principales 

características de las personas con alguna alteración sexual 
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congénita ligada a cromosomas para facilitar su detección 

oportuna. 

2.2 Realizar actividades de orientación a la población para 

conmemorar los días mundiales e internacionales de los 

padecimientos que integran las ASCLC para fomentar su detección 

oportuna. 

 

Actividades. 

 

Responsable del componente a nivel estatal. 

 

1. En coordinación con el responsable del Centro Estatal de 

Capacitación (CEC), capacitar al personal de salud acerca de 

las Alteraciones Sexuales Congénitas Ligadas a Cromosomas. 

2. Gestionar la asignación de presupuesto para cubrir las 

necesidades de infraestructura, recursos humanos, insumos, 

etc. para llevar acabo las acciones del componente. 

3. Reproducción y distribución de material informativo para la 
población acerca de las ASCLC. 

4. Coordinación de actividades de orientación a la población para 
conmemorar los días mundiales e internacionales de los 

padecimientos que integran las ASCLC en las unidades de salud 

del primer nivel de atención. (28 de agosto, Día Mundial del 

Síndrome de Turner) 

5. Supervisar el desarrollo adecuado de la estrategia. 
6. Establecer convenios de colaboración con otras instituciones y 

dependencias para fortalecer las acciones del componente. 

7. Actualización de la información para el componente. 
8. Dar seguimiento trimestral al registro de la aplicación de las 

Guías rápidas de detección de pacientes con sospecha de 

Síndrome de Turner. SINBA SIS variable DET 085 Sospecha de 

Síndrome de Turner mujer positivo. 

 

Personal de salud del primer nivel de atención.  

 

1. Orientar a la población acerca de las características de los 
pacientes con ASCLC.  

2. Aplicación de la Guía de detección de pacientes con sospecha de 
ST. 

3. Uso del Rotafolio de la Guía Clínica para la Sospecha de Síndrome 
de Turner.  

4. Difusión del material informativo sobre ASCLC. 
5. Realización de actividades de orientación a la población para 

conmemorar los días mundiales e internacionales de los 

padecimientos que integran las ASCLC (periódicos murales, 

pláticas, desfiles, caminatas). 

6. Asistir a los cursos y talleres de capacitación sobre las ASCLC. 
7. Implementación del Modelo de atención integrada a la salud de la 

infancia durante la consulta a los menores de diez años.  
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MONITOREO Y EVALUACIÓN 
 

 

El componente de Alteraciones Sexuales Congénitas Ligadas a 

Cromosomas enfoca sus acciones hacia la detección y referencia 

oportuna de pacientes con alguno de estos padecimientos a través de 

la capacitación al personal de salud, orientación a la población, 

difusión de información para promoción de las acciones del componente 

y realización de actividades para conmemorar los padecimientos 

incluidos en las ASCLC.  

 

La evaluación del desempeño en este componente se hace a través de 

las siguientes acciones: 

 

1. Fortalecer la participación social para la identificación 

temprana de signos de sospecha de alteraciones sexuales 

congénitas ligadas a cromosomas en niñas, niños y adolescentes.   

 

2. Capacitar al personal de salud acerca de las Alteraciones 

Sexuales Congénitas Ligadas a Cromosomas. 

 

3. Orientación a la población acerca de las ASCLC. 

 

4. Realizar la detección y referencia oportuna de pacientes con 

alguna Alteración Sexual Congénita Ligada a Cromosomas. 

 

5. Reforzar el seguimiento a los pacientes referenciados por 

sospecha de alguna ASCLC. 

 

6. Registro de la aplicación de las Guías rápidas de detección de 
pacientes con sospecha de Síndrome de Turner. SINBA SIS 

variable DET 085 Sospecha de Síndrome de Turner mujer positivo. 

 

7. Realización de actividades conmemorativas a los días mundiales 
o internacionales de los padecimientos incluidos en las ASCLC. 

 

El reporte de actividades para estas acciones se hará en los formatos 

establecidos y vigentes para tal fin. Dichos documentos deberán 

enviarse trimestralmente a la Dra. Claudia Olivares Nolasco 

responsable del componente de ASCLC, al correo 

claudia.olivares@salud.gob.mx con copia a la Subdirección Técnica de 

Salud de la Infancia al correo martha.pacheco@salud.gob.mx. 

 

mailto:claudia.olivares@salud.gob.mx
mailto:martha.pacheco@salud.gob.mx
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MATERIALES 
 

Tarjeta Atención Integrada a la Salud de la Infancia 
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Guía Clínica y Programa Operativo para ASCLC 
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Folleto Informativo de Síndrome de Turner para la Población 
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Postal Síndrome de Turner 
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Rotafolio de la Guía Clínica para la Sospecha de Síndrome de Turner. 
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Postales con signos y síntomas de sospecha para Sx. de Turner. 
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ANEXOS 
 

 

Formato de registro variables DET 085 Sospecha de Síndrome de 

Turner mujer positivo.  

 

 
 

      http://www.dgis.salud.gob.mx/contenidos/sis/formatos2017.html 
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Guía rápida para detección del Síndrome de Turner 
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