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Robinow sendromu (RS), ilk kez 1969 yılında 
Meinhard Robinow ve ark. tarafından tanımlanmış-
tır.1-5 Bu sendrom, bulunduğu ilk yıllarda “Yeni bu-
lunan cücelik sendromu” olarak anılmış ve bir ailenin 
4 üyesinde gözlendikten sonra “Robinow sendromu” 
adı verilmiştir.6 Bu hastalarda sendromun otozomal 
dominant formu görülmüştür.6 1973 ve 1978 yılında 
ise ilk resesif formu keşfedilmiştir.6 RS, kalıtsal boy 
kısalığı sendromuna, belirgin kraniyofasiyal ve oro-
dental anormalliklere sahiptir.5-8 Hem otozomal do-
minant hem de otozomal tiplerinin olduğu 
bildirilmiştir.5-8 RS, baş, yüz, boy, ekstremiteler, me-
zomelik ekstremite kısalması, fasiyal malformasyon-
lar ve genital anormallikler ile karakterize, oldukça 
nadir görülen (1:500.000) bir genetik bozukluktur.1,3,9-

13 Otozomal resesif formundaki gen, kromozom 9q22 

üzerinde ROR2 geni olarak tanımlanmıştır.3,14,15 1997 
yılına kadar yaklaşık 80 hasta bildirilmiştir.16 Krani-
yofasiyal özellikler; geniş bir alın, hipertelorizm, orta 
yüz hipoplazisi, düzleştirilmiş ve genişletilmiş burun, 
depresif burun köprüsü, aşağı eğimli ağız köşeleri, 
düşük kulaklar, mikrognati ve üçgen ağızdan oluşur.1 
Sıklıkla görülen oral bulgular arasında; jinjival hi-
perplazi, dilde anomaliler (bifid dil, fissürlü dil vb.), 
dental anomaliler yer alır.1,10 RS, çeşitli orofasiyal ve 
dental özellikleri göstermesine rağmen, bu hastaların 
intraoral bulguları ve diş tedavisi protokolü ile ilgili 
yayımlanmış raporlar nispeten azdır.10  

Bu olgu sunumunun amacı oldukça nadir görü-
len RS’li iki erkek kardeşin dental bulgularını ve te-
davi planlarını paylaşarak olgularını sunmak ve 
literatüre katkı sağlamaktır. 
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ABS TRACT Robinow syndrome is characterized by head, face, boy, 
extremities, mesomelic shortening of extremities, facial malforma-
tions and genital abnormalities (1:500.000). It is a genetic disorder. 
Craniofacial features include a wide forehead, hypertelorism, mid-
face hypoplasia, flattened and expanded nose, depressed nasal bridge, 
inclined mouth corners, low ears, micrognathy and triangular mouth. 
Common oral findings include gingival hyperplasia, anomalies in the 
tongue, dental anomalies. Although Robinow syndrome has various 
orofacial and dental characteristics, there are relatively  few published 
reports on the intraoral findings and the dental treatment protocol. 
Therefore, the aim of this case report is to present a rare case of Robi-
now syndrome and to contribute to the literature.  
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 OLGU SUNUMU 

RS tanısı konulmuş 17 ve 19 yaşlarındaki iki erkek 
kardeş, dental tedavileri için İstanbul Üniversitesi 
Ağız, Diş ve Çene Radyolojisi Kliniğine başvurmuş-
tur. Olgulardan (17 yaşında olan olgunun yasal tem-
silcisinden) gönüllü bilgilendirilmiş onam formu ve 
izin yazısı alınmıştır. On dokuz yaşında olan olgudan 
alınan anamnezde astım hastası tanılı olduğu öğre-
nilmiştir. Yapılan ekstraoral muayene sonucu; olgu-
nun yaşına göre boy kısalığı, parmaklarda kısalık, 
kare yüz formu, eğri burun kemeri, hafif derecede ret-
rognati ve basık alın izlenmiştir (Resim 1a, Resim 2a, 
Resim 3a, Resim 4a). İntraoral muayene sonucu ise 
hastada maloklüzyon ve oligodonti, persiste süt diş-
leri, jinjivit ve diş çürükleri görülmüştür (Resim 5a). 
Radyografik muayene sonucu olguda oligodonti ile 
beraber gömülü kalıcı dişler ile persiste süt dişleri gö-
rülmüştür (Resim 6a). 

On yedi yaşında olan olgudan alınan anamnezde 
herhangi bir sistemik hastalığının olmadığı öğrenil-
miştir. Yapılan ekstraoral muayene sonucu, olgunun 
ağabeyi ile benzer şekilde; yaşına göre boy kısalığı, 
parmaklarda kısalık, kare yüz formu, eğri burun ke-
meri, hafif derecede retrognati ve basık alın izlen-
miştir (Resim 1b, Resim 2b, Resim 3b, Resim 4b). 
İntraoral muayene sonucu ise olguda maloklüzyon ve 
oligodonti, persiste süt dişleri, jinjivit ve diş çürük-
leri görülmüştür (Resim 5b). Radyografik muayene 
sonucu olguda oligodonti, gömülü kalıcı dişler, per-
siste süt dişleri ve horizontal olarak gömülü izlenen 
46 no.lu diş ile 48 no.lu diş arasında uniloküler düz-
gün sınırlı radyolusent lezyon izlenmiştir (Resim 6b). 
Olgudan alınan konik ışınlı bilgisayarlı tomografide, 
46 no.lu diş kron-kole birleşiminden dişi çepeçevre 
saran distalde 47 no.lu diş mezialine ulaşan; ekspan-
sif, mandibular kanal ile yakın komşulukta unilokü-
ler, dentigeröz kist olduğu düşünülen hipodens bölge 
izlenmiştir. İlgili diş kronu distal yönde olmak üzere 
horizontal gömülü izlenmiştir. 47 no.lu diş mezioan-
guler olarak gömülü izlenmiştir. 37 no.lu diş mezi-
oanguler gömülü ve kron-kole birleşimi hizasında 
mandibular kanal ile komşulukta izlenmiştir (Resim 
7). 

Olgular dental tedavilerinin yapılabilmesi için il-
gili ana bilim dallarına sevk edilmiştir. 

 TARTIşMA 

RS; nadir görülen genetik bir hastalık olup, literatürde 
100 civarında vaka sunulmuştur. Hastalığın preva-
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RESİM 1: a,b) Olgularda görülen boy kısalığı.

RESİM 2: a,b) Olgularda görülen parmaklarda kısalık (Solda: 19 yaş, Sağda: 
17 yaş).

RESİM 3: a,b) Olgularda görülen kare yüz formu.

a b

a b

a b
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lansı Türkiye, Çek Cumhuriyeti, Pakistan ve Umman 
gibi ülkelerde daha yüksek olup, bu durumun söz ko-
nusu ülkelerde akraba evliliği oranının fazla olma-
sından kaynaklanabileceği belirtilmiştir.1,6,12 
Olgumuzda da akraba evliliği görülmüştür. Diğer ta-
raftan, Afro-Karayipli ve Japon popülasyonunda söz 
konusu hastalık daha az rapor edilmiştir.14 İnsidansı 
yaklaşık 1:500.000 olan hastalığın prevalansı, hasta-
ların %5-10’unun bebeklik döneminde ölmesi nedeni 
ile daha da düşüktür.3 

Tipik yüz görünümü, mezomelik ekstremitelerde 
kısalma, kosta ve vertebral segmentasyon defektleri 
ve genital hipoplazisi gibi bulguları nedeni ile resesif 
RS tanısı nispeten kolay olmakla birlikte, kas-iskelet 
sisteminin daha az etkilendiği dominant RS’nin kli-
nik teşhisi daha zordur.1 RS’li hastaların zekâsı ge-
nellikle normal olmakla birlikte, %10-15’inde 
gelişim geriliği görülebilir.3 Olgularımızda da her iki 
hastadan alınan anamnezde hafif mental retardasyon 
izlenmiştir. Kardiyovasküler anomaliler (Atriyal sep-
tal defekt, ventriküler septal defekt, aort koarktas-
yonu, fallot tetralojisi vb.), iskeletsel anomaliler 
(Vertebra malsegmantasyonu, kısa boy, belirgin me-
zomelik uzuv kısalması, hemivertebra ve kosta füz-
yonu), ürogenital sistem hastalıkları (Böbrek kanalı 
anomalileri, böbreklerin kistik displazisi ve genital 
hipoplazisi), kraniyofasiyal özellikler (Geniş alın, hi-
pertelorizm, orta yüz hipoplazisi, düz ve genişlemiş 
burun, basık burun köprüsü, aşağı eğimli ağız köşe-
leri, alçak kulaklar, mikrognati ve üçgen ağız) dâhil 
olmak üzere RS vücudun birçok bölümünü etkiler. 
Yaygın oral bulguları arasında; jinjival hiperplazi, dil 
anomalileri (Makroglossi, ankiloglossi ve bifid dil), 

RESİM 4: a,b) Olgularda görülen kare yüz formu.

a b

RESİM 5: a,b) Olgularda görülen maloklüzyon ve oligodonti.

RESİM 6: a) Olguda görülen oligodonti ile beraber gömülü kalıcı dişler ile persiste süt dişleri, b) Olguda görülen oligodonti, gömülü kalıcı dişler, persiste süt diş-
leri ve horizontal olarak gömülü izlenen 46 no.lu diş ile 48 no.lu diş arasında uniloküler düzenli sınırlı radyolusent lezyon.

a b
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hipodonti gibi diş anomalileri, çapraşıklık, anormal 
uvula ve dudak-damak yarığı görülmektedir. RS, çe-
şitli orofasiyal ve dental özellikleri gösterse de lite-
ratürde bu vakaların bulguları ve diş tedavisi 
protokolü ile ilgili yayımlanmış raporları nispeten 
azdır.1 Olgularımızda iskeletsel anomaliler (Boy kı-
salığı, parmaklarda kısalık), kraniyofasiyal anomali-
ler (Kare yüz formu, eğri burun kemeri, retrognati, 
basık alın) ve oral bulgular (Jinjivit, maloklüzyon, 
oligodonti) izlenmiştir. Literatürde bildirilen ekstre-
mite bulgularına paralel olarak, çalışmamızda sunu-
lan olguların ikisinde de mezomelik ekstremite 
kısalığı görülmüştür. RS’de çeşitli kraniyofasiyal 
özellikler görülmekte olup, çalışmamızda sunulan ol-
gularda kraniyofasiyal bulguların çoğu görülürken; 
orta yüz hipoplazisi, mikrognati, üçgen ağız köşeleri 
görülememiştir (Tablo 1).1 Literatürde, birçok oral 
bulgudan bahsedilmiş ve diş erüpsiyonunda gecikme 
olduğu bildirilmiştir.6,8 Olgularımızda, bildirilen oral 
bulgulardan sadece maloklüzyon ve geciken erüpsi-
yon görülmüştür. Beiraghi ve ark.nın çalışmasında 
belirttikleri kraniyofasiyal ve oral bulgular bizim ol-
gularımızda görülmemiştir (Tablo 1).10 RS çeşitli oro-
fasiyal ve dental özellikleri göstermesine rağmen, bu 
hastaların intraoral bulguları ve diş tedavisi protokolü 
yayımlanmış raporlarda nispeten az ifade edilmiştir. 
Gömülü dişlerin tedavi planlanmasında cerrahi zor-
luklar dikkate alınmalıdır. Gömülü dişlerin kemik 
içerisindeki derinliği, yükselen ramusla ilişkisi, sa-
yısı, köklerinin şekli ve bunların inferior alveoler si-

nire olan yakınlığı ve periodontal membran boşluğu 
gibi çeşitli faktörlerin birlikte değerlendirilmesi te-
davinin başarısını etkilemektedir. Söz konusu faktör-
lerin birlikte değerlendirilmesi sonucu, gömülü 
dişlerin çıkarılması için genel anestezi de gerekebi-
lir. RS hastalarının birden fazla sistemik hastalığa 
sahip olabileceği dikkate alınarak, diş tedavisinden 
önce hastaların tıbbi konsültasyonlarının alınması 
önerilmektedir.1  

Diş hekimlerinin RS’nin klinik ve sistemik bul-
guları hakkında bilgi sahibi olmaları ve söz konusu 
bilgilerin tedavi planlanması ve uygulaması aşama-
larında dikkate alınması muhtemel komplikasyonla-
rın önlenmesi açısından çok önemlidir.  

Finansal Kaynak 
Bu çalışma sırasında, yapılan araştırma konusu ile ilgili doğru-
dan bağlantısı bulunan herhangi bir ilaç firmasından, tıbbi alet, 
gereç ve malzeme sağlayan ve/veya üreten bir firma veya herhangi 
bir ticari firmadan, çalışmanın değerlendirme sürecinde, çalışma 
ile ilgili verilecek kararı olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya 
manevi herhangi bir destek alınmamıştır. 

Çıkar Çatışması 
Bu çalışma ile ilgili olarak yazarların ve/veya aile bireylerinin 
çıkar çatışması potansiyeli olabilecek bilimsel ve tıbbi komite üye-
liği veya üyeleri ile ilişkisi, danışmanlık, bilirkişilik, herhangi bir 
firmada çalışma durumu, hissedarlık ve benzer durumları yoktur. 

Yazar Katkıları 
Bu çalışma hazırlanırken tüm yazarlar eşit katkı sağlamıştır.

RESİM 7: Olgudan alınan konik ışınlı bilgisayarlı tomografi görüntüleri.
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                                                                                 Mazzeu ve ark.13                                           Beiraghi ve ark.10  

Kraniyofasiyal bulgular DRS (%) RRS (%) DRS (%) RRS (%) Vakamız 

Basık alın 79 78 33 67 + 

Orbital hipertelorizm 100 100 78 100 + 

Ortayüz hipoplazisi 81 94 33 67 - 

Basık burun kemeri 78 49 44 100 + 

Geniş burun kemeri 97 95 89 100 + 

Kısa burun 81 93 100 100 + 

Kalkık burun 87 97 78 100 - 

Geniş burun delikleri 96 96 89 100 + 

Üçgen ağız köşeleri 65 86 44 100 - 

Eğimli ağız köşeleri 63 95 44 100 + 

Mikrognati 57 68 22 0 - 

Retrognati 44 37 33 33 + 

Oral bulgular 

Bifid dil 39 59 67 67 - 

Jinjival hiperplazi 36 71 78 67 - 

Dental maloklüzyon 49 94 89 67 + 

Anormal uvula 0 0 89 67 - 

Geniş retromolar sırt 0 0 100 33 - 

Sıkışık dişler 0 0 78 33 - 

Düz damak 0 0 67 100 - 

Kısa damak 0 0 67 67 - 

Gecikmiş dental erüpsiyon 0 0 56 67 + 

Geniş sert damak 51.5 14 0 0 - 

Dudak/damak yarığı 35 13.5 56 0 - 

Mikrodonti 0 0 0 0 - 

Süpernumere diş 0 0 0 0 - 

TABLO 1:  Olgularımızda görülen kraniyofasiyal ve oral bulgular.

DRS: Dominant Robinow sendromu, RRS: Resesif Robinow sendromu.
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