
lk defa Fraccaro ve ark. tarafından 1960 yılında tanımlanan XXXXY sen-
dromundan, literatürde Klinefelter sendromunun ciddi bir şekli olarak
da bahsedilmektedir.1-3 XXXXY sendromu, mayoz I ve mayoz II safha-

ları sırasında eş kromozomların bölünmemesi sonucu yumurtanın 4 adet X
kromozomu içermesiyle meydana gelmektedir.4,5 Spermden gelen Y kro-
mozomuyla birlikte 49 kromozomlu XXXXY sendromlu bir embriyo oluş-
maktadır.4,5 XXXXY sendromunun insidansı yaklaşık olarak 85.000 erkek
doğumda 1’dir.2,4-6
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XXXXY Sendromu ve Taurodontizm

ÖZET  Diş ek sik lik le ri, diş form la rın da bo zuk luk ve ta u ro don tizm sap ta nan XXXXY sen drom lu 12 ya -
şın da ki bir er kek ço cu ğun ağız içi bul gu la rı ve te da vi si nin su nul ma sı. Diş çü rük le ri ve diş ek sik lik le ri
nedeni ile GA TA Diş he kim li ği Bi lim le ri Mer ke zi Pe do don ti Ana bi lim Da lı na ai le siy le bir lik te baş vu ran
XXXXY sen drom lu has ta nın, has ta ko o pe ras yo nu sağ la na ma dı ğın dan do la yı diş çe kim le ri ve res to ras yon -
la rı nın ge nel anes te zi al tın da ya pıl ma sı na ka rar ve ril di. Ta u ro don ti zm den et ki len miş alt çe ne sağ ve sol
bi rin ci bü yük azı diş le riy le üst çe ne sağ bi rin ci bü yük azı di şi ne ge nel anes te zi al tın da kom po zit re zin
(Swiss Tech Com po si te, Col te ne, İsviç re) res to ras yon uy gu la ma sı ya pıl dı, pe ri a pi kal lez yon lu ve k ro nu aşı rı
de re ce de ha ra bi ye te uğ ra mış alt çe ne sağ ön ke si ci ve sol ön ve yan ke si ci diş le ri ile üst çe ne de sağ üst süt
kö pek di şi çe kil di. Has ta altı ay lık kon trol ler le ta kip edil mek te dir. XXXXY sen drom lu has ta lar da spe si -
fik ba zı ağız ve diş bul gu la rı mev cut tur. Bu ne den le bu tip has ta la rın ağız ve diş sağ lı ğı nın ko run ma sı
ama cıy la dü zen li ola rak diş he ki mi kon trol le ri nin ya pıl ma sı ge rek mek te dir. Ya pı lan kon trol ler de da ha
ön ce den ya pıl mış res to ras yon lar, ağız hij ye ni ve ye ni çü rük olu şum la rı kon trol edil me li dir.

Anah tar Ke li me ler: XXXXY sen dro mu, ta u ro don tizm

ABS TRACT  The aim of this pa per to pre sent den tal fin dings and oral tre at ment of a 12-ye ar-old boy
with XXXXY syndro me who se oral fin dings inc lu ded ta u ro don tism, ab nor mal struc tu re of te eth and
con ge ni tally mis sing te eth. A twelve-ye ar-old ma le was re fer red to the Pe do don tics Cli nic at GA TA
comp la i ning of pa in in the are a aro und the man di bu lar mo lars. The pa ti ent was non-co o pe ra ti ve so to -
oth ex trac ti ons and res to ra ti ons plan ned to be ma de un der ge ne ral anest he si a. Man di bu lar right and left
mo lar te eth af fec ted from ta u ro don tism res to red with com po si te re sin (Swiss Tech Com po si te, Col te -
ne, Swit zer land). All man di bu lar in ci sor te eth ex trac ted as they we re ex ten si vely da ma ged and had
pe ri a pi cal chro nic inf lam ma tory le si ons. The pa ti ent was re qu est to at tend the cli nic for fol low-up
every six months. Pa ti ents with XXXXY syndro me ha ve so me spe ci fic oral and den tal fin dings, thus the -
se pa ti ents sho uld be con trol led in short in ter vals by den tists to pre ser ve oral and den tal he alth. New
ca ri es for ma ti on, oral hygi e ne and old res to ra ti ons sho uld be exa mi ned in the se re calls.

Key Words: XXXXY syndrome, taurodontism
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XXXXY sendromlu hastalarda klasik klinik
bulgular; mental retardasyon, radioulnar sinostozis
ve hipogonadizmdir.7-9 Aynı zamanda karakteristik
bir yüz yapısı, iskeletsel anomaliler ve konuşma
problemleri de görülmektedir.2,10 Literatürde sen-
droma konjenital kalp rahatsızlığının da eşlik etti-
ğini bildiren olgu raporları bulunmaktadır. Ağız
içi bulgular; taurodotizm, dişlerin konjenital ola-
rak eksikliği, mandibular prognatizm, mine de-
fektleri, dişlerde yapısal bozukluklar ve yarık
damaktır.3,11-17

Taurodontizm terimi ilk kez 1913 yılında Sir
Arthur Keith tarafından kullanılmıştır ve litera-
türde “pulpa odasının kök apeksine doğru uzaya-
rak genişlemesi ile karakterize bir dental anomali”
olarak tanımlanmaktadır.18-20 Etiyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte Klinefelter sendromu, Tri-
zomi 21 veya Down sendromu gibi seks kromo-
zomlarının etkilendiği sendromlar ve hipofosfatezi
gibi rahatsızlıklarla birlikte görülebilmektedir.
Taurodontizmin seyrek de olsa beraber görüldüğü
sendromlar; oto-dental sendrom, herediter ekto-
dermal displazi, Orofasiyal dijital sendrom ve hi-
pohidrotik ektodermal displazidir.21

Bu olgu raporunda, 12 yaşında taurodontizmin
eşlik ettiği XXXXY sendromlu bir hastanın diş ge-
lişimi incelenmiş ve olgu olarak sunulmuştur.

OLGU SUNUMU
On iki yaşındaki erkek hasta diş çürükleri ve diş ek-
siklikleri nedeni ile GATA Diş Hekimliği Bilimleri
Merkezi Pedodonti Anabilim Dalına ailesiyle bir-
likte başvurdu. Alınan anamnezde hastada XXXXY
sendromu olduğu öğrenildi. Hasta ailenin üçüncü
çocuğuydu ve anne-babası arasında akraba evliliği
yoktu. Anne normal bir hamilelik geçirmişti, rad-
yasyona maruz kalmamıştı, hamilelik sırasında her-
hangi bir hastalık geçirmemişti ve ailede bu tip bir
hastalığa sahip başka bir birey yoktu. Yapılan ağız
dışı muayenede olguda XXXXY sendromlu hasta-
larda görülen karakteristik yüz yapısı, konuşma
problemi ve mental retardasyon olduğu saptandı
(Resim 1). Ağız içi muayenede hastanın üst çene-
sinde daimi ön ve yan kesiciler ve birinci büyük azı
dişleri dışındaki dişlerin, alt çenede ise daimi kesici
ve köpek dişleriyle birlikte daimi birinci büyük azı

dişleri dışındaki dişlerin eksik olduğu görüldü. Alt
ve üst çene daimi birinci büyük azı dişleri ve alt çene
ön kesici ve sol yan kesici dişlerin kronlarının büyük
bir kısmı çürük nedeni ile harabiyete uğramıştı. Üst
çene yan kesici dişlerin kronları konik yapıdaydı.
Alınan panoramik radyografide sol alt ve üst çenede
ikinci küçük azı dişlerinin konjenital olarak eksik ol-
duğu belirlendi. Sağ üst ve alt çenede birinci küçük
azı dişleri normalden küçük ve konik bir biçimde
gelişmiş ve sürmeleri gecikmişti. Ayrıca, birinci
büyük azı dişlerinin tümünde taurodontizm sap-
tandı. İkinci büyük azı dişlerinin kök gelişimleri ise
henüz tamamlanmamıştı (Resim 2). Alınan radyo-
grafide alt ön kesici dişlerin apikalinde radyolusensi
olduğu belirlendi ve hasta bu dişlerin çekimi için
Ağız ve Diş Hastalıkları Cerrahisi Anabilim Dalına
sevk edildi. Hasta kooperasyonu sağlanamadığından,
diş çekimleri ve restorasyonlarının genel anestezi al-
tında yapılmasına karar verildi. Tedaviye başlanma-
dan önce hastanın ailesinden aydınlatılmış onam
formu alındı. Taurodontizmden etkilenmiş alt çene
sağ ve sol birinci büyük azı dişleriyle üst çene sağ bi-
rinci büyük azı dişine genel anestezi altında kompo-
zit rezin (SwissTech Composite, Coltene, İsviçre)
restorasyon uygulaması yapıldı, periapikal lezyonlu
ve kronu aşırı derecede harabiyete uğramış alt çene
sağ ön kesici ve sol ön ve yan kesici dişleri ile üst çe-
nede sağ üst süt köpek dişi çekildi (Resim 3). Hasta
altı aylık kontrollerle takip edilmektedir.

RESİM 1: Olgumuzun tedavi öncesi ağız dışı görüntüsü.
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Taurodontizmin etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte, Hertwig epitel kınının diyaframı-
nın horizontal seviyede invajinasyonundaki
bozulma nedeni ile ortaya çıktığı düşünülmekte-
dir.19,22 Literatürde XXXXY sendromunun ağız içi
bulgularından olan taurodontizm ile ekstra X kro-
mozomuna bağlı olarak oluşan diğer hastalıklar
arasında ilişki olduğunu gösteren çalışmalar bulun-
maktadır.12,13 Taurodontizm, Klinefelter sendro-
muna ek olarak Wolf-Hirschhorn sendromu, Lowe
sendromu ve Down Sendromu ile birlikte de görü-
lebilmektedir.22,23

Taurodontik dişler pulpa odasının genişliğine
göre hipotaurodont, mezotaurodont ve hipertauro-
dont dişler olmak üzere üçe ayrılmaktadır.24,25

Bizim olgumuzda taurodontizmden etkilenmiş diş-
ler hipertaurodont sınıfına girmektedir. Hipertau-
rodont dişlerde prizmatik veya silindirik formdaki
pulpa odası apekse kadar uzanmakta, burada iki
veya dört kanala ayrılmaktadır.26

X kromozomundaki anormalliklere bağlı ola-
rak meydana gelen sendromlara sahip hastalarla il-
gili yayınlanan olgu raporlarında, bu hastaların
daimi dişlerinin ve süt dişlerinin taurodontizmden
etkilendiği bildirilmiştir.18,27 Bizim olgumuzda tüm
daimi molar dişler taurodontizmden etkilenmiştir.

Taurodontik dişler, çürük pulpaya ulaşmamış
ise konservatif olarak tedavi edilmektedir. Tauro-
dontik dişlerin pulpa odalarının şekli ve genişliği,
obliterasyon derecesi ve kanal konfigürasyonu, api-
kalde sonlanan kanal ağızları, fazladan oluşan kök
kanal sistemleri çeşitlilik göstermektedir.28 Endo-
dontik tedavi gereken dişlerde ise tedavi öncesi alı-
nan radyografiler hekime dişin kanal sistemiyle
ilgili olarak çok az bilgi vermektedir. Bu durum
taurodontik dişlere kanal tedavisi uygulamasını
zorlaştırmaktadır. Bu nedenle bu tip dişlerin erken
safhada tedavi edilmesi gerekmektedir.29

Taurodontik dişlere tedavi sonrası kron uygu-
lanması önerilmektedir.30 Çünkü kaybedilen diş
yüzeyi miktarı fazladır ve mevcut diş yapısı alveo-
ler kemik hattının altında kalabilmektedir.31 Bizim
olgumuzda hastanın taurodontizmden etkilenmiş
olan dişleri asemptomatikti, mevcut çürükler dur-
gun çürüklerdi. Hastanın kapanışı derin olduğun-
dan kron uygulaması endike değildi, kaybedilen diş
yüzeyi miktarı fazla olduğundan, tutuculuk açısın-
dan amalgam dolgu yerine kompozit dolgu tercih
edildi.

Dişlerin hacim ve şekillerini ilgilendiren bo-
zukluklarda anomaliden etkilenen diş kronları ko-
niye benzeyen künt bir şekil almakta ve çoğu kez
mikrodonti olgusu da bu duruma eşlik etmekte-
dir.32 Hipodonti olgusunun bir başka şekli olduğu
düşünülen ve “konik diş anomalisi” olarak da ad-
landırılan bu bozukluk, en çok üst çene yan kesici
dişlerini etkilemektedir.33 Küçükeşmen yaptığı ça-
lışmada, konik formdaki dişlere uygun boyutlar-
daki şeffaf kronları uyumlandırmış ve kompozit
rezin veneer restorasyonlar yaparak, dişlerin teda-
visini tamamlamıştır.32 Bizim olgumuzda da sağ alt
ve üst çene birinci küçük azı dişleri konik yapı-
daydı ve konik yapıya mikrodonti de eşlik edi-
yordu. Bu dişler henüz ağız içerisinde görünme-
diklerinden, tedavi planlamasının dişler sürdükten
sonra yapılmasına karar verildi.
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RESİM 2: Olgumuzun tedavi öncesi panoramik filmi.

RESİM 3: Olgumuzun tedavi sonrası panoramik filmi.
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XXXXY sendromlu hastalarda sendromla bir-
likte seyreden mental retardasyondan dolayı has-
talar ağız hijyenlerinin sağlanması açısından aile
veya bakıcıya bağımlıdırlar. Bu nedenle aile ve ba-
kıcıya ağız hijyen eğitiminin nasıl sağlanacağı ko-
nusunda bilgi verilmeli ve uygulamalı olarak
gösterilmelidir. Hastamızın ailesine gerekli olan
ağız hijyen eğitimi uygulamalı olarak gösterildi ve
bu tür hatalarda ağız hijyenini sağlamanın önemi

hakkında bilgi verildi. Hasta, altı aylık periyodik
kontrollere çağırıldı.

Sonuç olarak, XXXXY hastalarında spesifik
bazı ağız ve diş bulguları mevcuttur. Bu nedenle bu
tip hastaların ağız ve diş sağlığının korunması ama-
cıyla düzenli olarak diş hekimi kontrollerinin ya-
pılması gerekmektedir. Yapılan kontrollerde daha
önceden yapılmış restorasyonlar, ağız hijyeni ve
yeni çürük oluşumları kontrol edilmelidir.
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