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OzZET

Rieger Sendromu az rastlanan ve otozomal dominant
kalitimla gegen bir hastaliktir. En dnemli bulgular gbz 6n
kameras! defektleri ve diglerle ilgili geligim malformas-
vonlaridir. Goz ile ilgili bulgnlar bilateral iris hipoplazisi,
dogumsal iris yapigmasl, mikrokornea, sklerokornea, stra-
bismus, dogumsal opazite ve glokomdur. Géz én kamera-
sini ilgilendiren diger hastaliklardan digsel anomalilerin
varlifi1 ile ayurt edilir. Rieger sendromu ile ilgili oral ano-

~maliler 6n maksiller bélgede hipodonti, mikrodenti, nor-
ma] clmayan sekillenme ve stirme gecikmeleridir. Hipop-
lazik premaksilla ile relatif belirgin mandibuler prognati
ise karakteristik yiiz bulgulandar.

Bildirilen olgu tipik goz bulgulannin karakteristik
agiz ve yiiz bulgulan ile desteklendigi bir Rieger sendromu
olgusudur.

Anahtar sdzciik: Rieger Sendromu

RIEGER'S SYNDROME
{OLYGODONTIA AND PRIMARY MESODERMAL
DYSGENESIS OF THE IRIS)

ABSTRACT.

Rieger's syndrome is a rare autosomal dominant di-
sorder characterized by dental and ocular abnormalities.
The essential ocular findings of the Rieger's syndrome are

bilateral hypoplasia of the iris, iris adhesions, microcor-

nea, sclerocornea, congenital opacities and glaucoma.

The diagnosis of the Rieger's syndrome can be diffe-
rentiated from other anterior chamber malformation
syndromes by thepresence of characteristic dental abnor-
malities. Oral anomalies associated with Rieger's syndro-
me are hypodontia in anterior maxillary segment, micro-
dontia, misshaped teeth, delayed eruption of the teeth and
conical crowns, Characieristic facigl findings are hypop-
lasia of premaxilla and relative mandibular prognatism.

- Case reported in this article describes characteris-
tics of the Rieger's syndrome.
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GIRIS
Oligodonti ile birlikte gbz 6n kiiresinin malfor-
masyonu ilk kez 1883'de Vossius tarafindan bildiril-

mistir (12). Daha sonra 1934'de Rossana ve Riegerbu -

sendromla ilgili bulgulari "Hipodonti ve iridial Stro-
ma Hipoplazisi” olarak tanimlamuglardir (11). 1960'da
Busch ve ark. bir dizi hastada karakteristik yiiz belirti-
lerini saptadiktan sonra 1969'da Alkamade hastaligin
_genetik yoniiyle ilgili galigmalar sonucu olozomal do-
minant karakterde oldugunu bulmustur (1,5). Giinii-
milzde Rieger sendromu otozomal dominant kalitim

yoluyla gegen tipik yiiz, agiz, péz ve bazen birtakim
sistemik bulgularda igeren bir sendrom olarak tanim-
lanmaktadir (3,7,10,13). Bu sendromun goriilme sikhg
1:200.000 olarak bilinmektedir (1). -

Bu sendromla ilgili bulgular soyle dzetlenebilir:

Yiiz bulgulari: Premaksilla hipoplaziktir ve buna
baglh olarak relatif belirgin bir mandibuler prognati
sozkonusudur. Alt dudak kabarik ve sarkik, iist dudak
ise geridedir. Genig ve basik bir burun izlenir. Olgula-
rnn % 40'inda telekantus ve hipertelorizm vardir
(12,13).
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Ag1z bulgulari: Dis sayisinda azalma goriiliirken,
bazi olgularda iist kesiciler ve molar digler eksik ola-
bilir. Dig stirmesi gecikirken, mine hipoplazisi, mik-
rodonti, malpozisyon, konik kronlar ve kisa dig kdk-
leri de goriiliir (3,9,12,13).

Goz bulgulart: Iris 6n yiiziinde hipoplazi ve yas-
silagma ile birlikte 6n kamera boyunca seyreden iris
yapigmalari ve buna bagl olarak diskori ve yank pu-
pilla clugabilir. Ayrica aniridia, optik sinir atrofisi,
mikrokornea ve korneal opozite de griilebilir. Etki-
lenen bireylerin % 70'inde ektopik pupillaya rastlanur.
Hastalarda sekonder juvenil glokom ve katarakt olu-
sumuna da rastlanir ve gdrme kaybina neden olur
(2,4,14).

Ayirici tamda kondroektodermal ve ektodermal
displazi dikkate alinmalidir. Gorlin ve ark. Ile Sen-
senbrenner ve ark. tarafindan 1975'de birbirinden ha-
bersizce iki olgu Rieger anomalisi olarak tanimlan-
mugiir. Bu olgularda gelisim gecikmesi, inguinal her-
ni, eklemlerde hipermobilite ve otozomal ressesif ka-
Iitim etkisi bildirilmistir. Bu iki olgu Rieger sendro-
mu olarak kabul edilmemistir (6,8,12).

OLGULAR

Klinigimize Rieger Sendromu olduklart diigiinii-
lerek I.U. Tip Fak. Goz Hast. A.D.'dan iki hasta gtn-
derildi.

1- Hastalardan ilki 43 yasinda bir kadindi. Daha
Once kist hidatik tamisi ile ameliyat edilmis, kolesis-
tektomi uygulanmus, sag over alinmig ve inguinal her-
nisi diizeltilmigti. 1ki y1l sonra hastada diabetes melli-
tus, hepatomegali ve firiner infeksiyon saptanmig ve
bunlarin tedavisine de baslanmisti. Siddetli gbz agrist
ile gbz klinigine bagvuran hastada iris hipoplazisi, iri-
dokorneal acida normalden sapmalar ve glokom ile
katarakt baglangici saptanmust1. Rieger sendromu dii-
stintilerek klinigimize génderilen hastada erigkin pe-
riodontitis &n taniyla seri radyografisi istendi (R:1,
R:2). Radyografik incelemede yogun kemik rezorbsi-
yonu saptand: (R:3). Dig kron ve kéklerinde sendro-
mu diigiindiirecek herhangi bir anomali saptanmadi
ve bu durum géz klinigine bildiriidi. Hasta sistematik
periodontal tedavi kapsamina almdu.

Goz bulgular Rieger sendromuna uyan bu hasta-
nin agiz bulgulari bunu desteklemediginden yagamig
oldugu diger sistemik sorunlar dikkate alinarak "Rie-
ger anomalisi"” olarak degerlendirildi.
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Resim 1. 43 yaginda kadin hastamn yiizii

Resim 3. Hastann seri grafisi

2- ikinci hastamiz 28 yaginda bir erkekti. Goz
muayenesi sonucunda mikrokornea, atrofik iris, skle-
rotik lens, sinesi anterior, mavi toksin, pupilla ektopi-
si, iridokorneal agida normalden sapmalar. Sekonder
glokom ve katarakt baglangici saptanmust (R:4). Aile
anamnezinde annesinin Rieger sendromunu dogrula-
yan g6z bulgularinin oldugu belirlenmig, ancak 20'li
yaglarinda total protez kullanmak zorunda kaldigi
icin oral bulgular saptanamamust1. Diglerinin eksik ve
gok kiigiik oldugu belirtilmigti.

Klinigimize gonderilen hastada yapilan muaye-
ne sonucu yiizeyel periodontitis saptandi ve koklerin
incelenmesi igin seri radyografisi istendi (R:5).
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Resim 4. 28 yasindaki erkek hastanin pupitlast ve mavi
toksin

Resim 5. Aynt hastann seri grafisi

Resim 6. Konik disler ve prognati

Hastanin agzinda 17, 16, 15, 14, 13, 23, 24, 25,
26, 27 ve 45 ile 35 arasi tiim digler vardi. Anamnez so-
nucu siit diglerinin yerine {ist kesicilerin slirmedigi ve
alt molar diglerin de clmadig saptandi. Alt ¢ene digle-
ri normalden kiiciiktd ve malpozisyonlar vardi, bun-
lara ek olarak kronlar konik yapidaydi (R:7).

Yiiz incelendiginde belirgin bir alt dudak kaba-
nkhg: ve mandibuler prognati saptand: (R:8).

Kranium grafileri incelendiginde maksillanm hi-
poplazik oldugu ve mandibuler prognatinin buna bag-
li ortaya giktigi saptandi (R:9, R:10).

Resim 7. Konik disler

Resim 8. Prognati ve kabank alt dudak

Burun basik ve enlivdi, yiizde agagiya dogtu
sarkmig bir ifade bulunuyordu. Bu bulgularin ig1iginda
g0z klinigine tipik Rieger sendromu bulgularimin sap-
tandig bildirildi. Hasta sistematik periodontal tedavi-
ye alind1,
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Resim 9. Kranium grafisinde mandibuler prognati

TARTISMA

Rieger sendromunu belirleyici gz bulgulari, iris
atrofisi, sinesi anterior, iridokorneal agida normalden
sapmalar, seckonder glokom ve katarakt baglangici
~ olarak &zetlenir (2.4,14). Bu bulgularla klinigimize
gonderilen 28 yagindaki erkek hastamizda (st kesici-
lerin eksikligi, alt molarlarm yoklugu, diglerin kron-
larindaki konik yap1 ve malpozisyonlar saptanmustir.
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Resim 10, Kranium grafisinde maksiller hipoplazi

Yiiz incelendiginde maksiller hipoplazi ve buna bagh
mandibuler prognati gdzlenmistir. Bunlara ¢k olarak
basik ve enli burun bize Rieger sendromu bulgularint
dogrulatmigtir. Bulgular incelenen literatiir ile de
uyum gdstermigtir (3.9,12,13). Bunlara dayanilarak Rie-
ger sendromu olgusu goz klinigine bildirilmigtir.

43 yagindaki kadin hastamizin g6z bulgulan Rie-
ger sendromuna uymakla birlikte oral ve yiiz bulgula-
rinin bu sendromun tipik 6zelliklerni tagimadigi tara-
fimizdan belirlenmistir. Ancak hastanin sistemik tab-
losu goz dniinde bulundurularak Gorlin ve Sensenb-
renner'in tammladig) "Rieger anomalisi tablosuna uy-
dugu diigiiniilmils ve gz klinigine bildirilmigtir (12).

Rieger sendromu gok seyrek rastlanan bir hasta-
Iiktir, Tani koyulmasi igin gdz bulgularimin ve agiz
bulgularinin birbirini tamamlamasi gerekmektedir.
Gerek goz kliniginden gelebilecek hastalarin tanilari-
nin konulmasi, gerek agiz bulgularindan yola gikarak
goz klinigi ile konsiiltasyona gidilebilmesi agisindan,
cok seyrek de karsilagsak, tipik dzelliklerin bilinmesi
yararli olacaktir.
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