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ÖZET 

Rieger Sendromu az rastlanan ve otozomal dominant 
kalıtımla geçen bir hastalıktır. En önemli bulgular göz ön 
kamerası defektleri ve dişlerle ilgili gelişim malformas-
yonlarıdır. Göz ile ilgili bulgular bilateral iris hipoplazisi, 
doğumsal iris yapışması, mikrokornea, sklerokornea, stra
bismus, doğumsal opazite ve glokomdur. Göz ön kamera
sını ilgilendiren diğer hastalıklardan dişse] anomalilerin 
varlığı ile ayırt edilir. Rieger sendromu ile ilgili oral ano
maliler ön maksiller bölgede hipodonti, mikrodonti, nor
mal olmayan şekillenme ve sürme gecikmeleridir. Hipop-
lazik premaksilla ile relatif belirgin mandibuler prognali 
ise karakteristik yüz bulgularıdır. 

Bildirilen olgu tipik göz bulgularının karakteristik 
ağız ve yüz bulguları ile desteklendiği bir Rieger sendromu 
olgusudur. 

Anahtar sözcük: Rieger Sendromu 

RIEGER'S SYNDROME 
(OLIGODONTIA 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 the presence 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. Characteristic facial 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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GİRİŞ 
Oligodonti İle birlikte göz ön küresinin malfor-

masyonu i lk kez 1883'de Vossius tarafından bildir i l
miştir (12). Daha sonra 1934'de Rossana ve Rieger bu 
sendromla i lg i l i bulguları "Hipodonti ve İridial Stro
ma Hipoplazisi" olarak tanımlamışlardır ( i l) . 1960'da 
Busch ve ark. bir dizi hastada karakteristik yüz belirti
lerini saptadıktan sonra 1969'da Alkamade hastalığın 
genetik yönüyle i lgi l i çalışmalar sonucu olozomal do
minant karakterde olduğunu bulmuştur (i,5). Günü
müzde Rieger sendromu otozomal dominant kalıtım 

yoluyla geçen tipik yüz, ağız, göz ve bazen birtakım 
sistemik bulgularda içeren bir sendrom olarak tanım
lanmaktadır (3,7, ıoj3). Bu sendromun görülme sıklığı 
1:200.000 olarak bilinmektedir (i). 

Bu sendromla i lg i l i bulgular şöyle özetlenebilir: 

Yüz bulguları: Premaksilla hipoplaziktir ve buna 
bağlı olarak relatif belirgin bir mandibuler prognati 
sözkonusudur. Al t dudak kabarık ve sarkık, üst dudak 
ise geridedir. Geniş ve basık bir burun izlenir. Olgula
rın % 40'ında telekantus ve hipertelorizm vardır 
(12,13). 

* Türk Petiodontoloji Derneğinin 18. Bilimsel Kongresi'nde tebliğ edilmiştir. 17-23 Mayıs 1987, Antalya. 
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Ağız bulguları: Diş sayısında azalma görülürken, 
bazı olgularda üst kesiciler ve molar dişler eksik ola
bilir. Diş sürmesi gecikirken, mine hipoplazisi, mik-
rodonti, malpozisyon, konik kronlar ve kısa diş kök
leri de görülür (3,9,12,13). 

Göz bulguları: İris ön yüzünde hipoplazi ve yas
sılaşma ile birlikte ön kamera boyunca seyreden iris 
yapışmaları ve buna bağlı olarak diskori ve yarık pu-
pilla oluşabilir. Ayrıca aniridia, optik sinir atrofisi, 
mikrokornea ve korneal opozite de görülebilir. Etki
lenen bireylerin % 70'inde ektopik pupillaya rastlanır. 
Hastalarda sekonder juvenil glokom ve katarakt olu
şumuna da rastlanır ve görme kaybına neden olur 
(2,4,14). 

Ayırıcı tamda kondroektodermal ve ektodermal 
displazi dikkate alınmalıdır. Gorlin ve ark. İle Sen-
senbrenner ve ark. tarafından 1975'de birbirinden ha
bersizce i k i olgu Rieger anomalisi olarak tanımlan
mıştır. Bu olgularda gelişim gecikmesi, inguinal her-
ni , eklemlerde hipermobilite ve otozomal ressesif ka
lıtım etkisi bildirilmiştir. Bu iki olgu Rieger sendro
mu olarak kabul edilmemiştir (6,8,12). 

OLGULAR 
Kliniğimize Rieger Sendromu oldukları düşünü

lerek İ.Ü. Tıp Fak. Göz Hast. A.D.'dan ik i hasta gön
derildi. 

1- Hastalardan i l k i 43 yaşında bir kadındı. Daha 
önce kist hidatik tanısı İle ameliyat edilmiş,-kolesis-
tektomi uygulanmış, sağ over alınmış ve inguinal her-
nisi düzeltilmişti. İki yıl sonra hastada diabetes mellİ-
tus, hepatomegali ve üriner infeksiyon saptanmış ve 
bunların tedavisine de başlanmıştı. Şiddetli göz ağrısı 
ile göz kliniğine başvuran hastada iris hipoplazisi, i r i-
dokorneaî açıda normalden sapmalar ve glokom ile 
katarakt başlangıcı saptanmıştı. Rieger sendromu dü
şünülerek kliniğimize gönderilen hastada erişkin pe
riodontitis ön tanıyla seri radyografisi istendi ( R : l , 
R:2). Radyografik incelemede yoğun kemik rezorbsi-
yonu saptandı (R:3). Diş kron ve köklerinde sendro
mu düşündürecek herhangi bir anomali saptanmadı 
ve bu durum göz kliniğine bildirildi. Hasta sistematik 
periodontal tedavi kapsamına almdı. 

Göz bulguları Rieger sendromuna uyan bu hasta
nın ağız bulguları bunu desteklemediğinden yaşamış 
olduğu diğer sistemik sorunlar dikkate alınarak "Rie
ger anomalisi" olarak değerlendirildi. 

S. Çintan, V. GÖksoy, Ö. Tuncer 

Resim 1. 43 yaşında kadın hastanın yüzü 

Resim 2. Hastanın ağıziçi görüntüsü 

Resim 3. Hastanın seri grajısi 

2- İkinci hastamız 28 yaşında bir erkekti. Göz 
muayenesi sonucunda mikrokornea, atrofik iris, skle-
rotik lens, sineşi anterior, mavi toksin, pupilla ektopİ-
si, iridokorneal açıda normalden sapmalar. Sekonder 
glokom ve katarakt başlangıcı saptanmıştı (R:4). Aile 
anamnezinde annesinin Rieger sendromunu doğrula
yan göz bulgularının olduğu belirlenmiş, ancak 20'li 
yaşlarında total protez kullanmak zorunda kaldığı 
için oral bulgular saptanamamıştı. Dişlerinin eksik ve 
çok küçük olduğu belirtilmişti. 

Kliniğimize gönderilen hastada yapılan muaye
ne sonucu yüzeyel periodontitis saptandı ve köklerin 
incelenmesi için seri radyografisi istendi (R:5). 
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Resim 4. 28 yaşındaki erkek hastanın pupillası ve mavi 
toksin 

Resim 5. Aynı hastanın seri grafısı 

Resim 6. Konik dişler ve prognati 

Hastanın ağzında 17, 16, 15,14, 13, 23, 24, 25, 
26,27 ve 45 ile 35 arası tüm dişler vardı. Anamnez so
nucu süt dişlerinin yerine üst kesicilerin sürmediği ve 
alt molar dişlerin de olmadığı saptandı. Ait çene dişle
r i normalden küçüktü ve malpozisyonlar vardı, bun
lara ek olarak kronlar konik yapıdaydı (R:7). 

Yüz İncelendiğinde belirgin bir alt dudak kaba
rıklığı ve mandibuler prognati saptandı (R:8). 

Krankım grafileri incelendiğinde maksillanm hi-
poplazik olduğu ve mandibuler prognatinin buna bağ
lı ortaya çıktığı saptandı (R:9, R:10). 

Resim 7. Konik dişler 

Resim 8. Prognati ve kabarık alt dudak 

Burun basık ve enliydi, yüzde aşağıya doğru 
sarkmış bir ifade bulunuyordu. Bu bulguların ışığında 
göz kliniğine tipik Rieger sendromu bulgularının sap
tandığı bildirildi. Hasta sistematik periodontal tedavi
ye alındı. 
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Resim 9. Kranium grafisinde mandibuler prognati 

Rieger sendromunu belirleyici göz bulguları, iris 
atrofisi, sineşi anterior, iridokorneal açıda normalden 
sapmalar, sekonder glokom ve katarakt başlangıcı 
olarak özetlenir (2,4,14). Bu bulgularla kliniğimize 
gönderilen 28 yaşındaki erkek hastamızda üst kesici
lerin eksikliği, alt molarlarm yokluğu, dişlerin kron-
larındaki konik yapı ve malpozisyonlar saptanmıştır. 

S. Çintan, V. Göksoy, Ö. Tuncer 

Resim 10. Kranium grafisinde maksiller hipoptazi 

Yüz incelendiğinde maksiller hipoplazi ve buna bağlı 
mandibuler prognati gözlenmiştir. Bunlara ek olarak 
basık ve enli burun bize Rieger sendromu bulgularını 
doğrulatmıştır. Bulgular incelenen literatür ile de 
uyum göstermiştir (3,9,12,13). Bunlara dayanılarak Rie
ger sendromu olgusu göz kliniğine bildirilmiştir. 

43 yaşındaki kadın hastamızın göz bulguları Rie
ger sendromuna uymakla birlikte oral ve yüz bulgula
rının bu sendromun tipik özelliklemi taşımadığı tara
fımızdan belirlenmiştir. Ancak hastanın sistemik tab
losu göz önünde bulundurularak Gorlin ve Sensenb-
renner'in tanımladığı "Rieger anomalisi tablosuna uy
duğu düşünülmüş ve göz kliniğine bildirilmiştir (12). 

Rieger sendromu çok seyrek rastlanan bir hasta
lıktır. Tanı koyulması için göz bulgularının ve ağız 
bulgularının birbirini tamamlaması gerekmektedir. 
Gerek göz kliniğinden gelebilecek hastaların tanıları
nın konulması, gerek ağız bulgularından yola çıkarak 
göz kliniği ile konsültasyona gidilebilmesi açısından, 
çok seyrek de karşılaşsak, tipik özelliklerin bilinmesi 
yararlı olacaktır. 
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