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.Ozet. Summary”

Amag: Silver-Russel  sendromu, diigiik  dogum  agirhig, kisa Purpose: The Silver-Russel syndrome is characterized by low
hoy, has, govde ve ekstremi/elerde asimetri, genis alin, birth weight, short stature, asymmetry of the head, body
kii¢iik  alt ¢ene,  iiggenimsi yiiz goriintimii,  kemerli  hurim, and  extremities,  broad forehead, pointed small chin,
kurvatiirii - asagt  hakan agiz goriiniimii  ve el-hilek  radyo- triangular shaped face, girdle nose, donward curvature of
grafilerinde  ser¢e /ummagimin  ice dogru  kivrik  olusu  ile Vermillion line anil clinodactili. A reviewc of the literature
karakterize hir sendromdur.  Yaptigimiz literatiir in- revealed aj>/)roximatc/y 200 previously published cases,
celemesinde: bugiine kadar 2t)t)'e yakin olgu bildirilmis majority with normal iutdlcgence. QOur case further shows
oldugu  saptandi. Bu  olgularin  biiyiik  ¢ogunlugu  normal mental retardation with a lacking the left condyle.

zekaya  sahiptir. Olgumuz,  zeka  geriligi  gostermesi  ve Case Report: A thirteen years old girl with all characteristics

travma sonucu tek tarafli  kemdil basimin olmayisi ne-

of Silver-Russel syndrome unci mental retardation. The
deniyle dishekimligi literatiiriine katkida bulunmuk . L . .

Patient was refered to our clinic with complaint of the
amaciyla sunulmugtur. X L.

asymmetric — apperance of her face.  After clinical and

Vaka Raporu: Olgumuz  Silver-Russcl — seudromunun biitiin radiologic examinations the cause of the asvmmcliy was

ozelliklerini  tasiyan — ve zeka  geriligi gosteren  ouii¢  yasin- concluded to be as a result ofeither past condylar fracture
da bir kiz ¢ocugudur.  Klinigimize ¢ene  bozuklugu  yakin- resulting from trauma or the syndrome itself
mast ile  bagvurmustur. Hastamn Klinik ve  radyolojik Conclusion: OQur case is similar lo previously reported cases.

muayeneleri yupilinig ancak varolan asimetrinin seudrou- Although majority of the patients with Silver syndrome

dan mi, yoksa travma sonucu tek tarafli kandil kaybindan have normal intelligence, our case presents a  rare

mi  kaynaklandigi  net  olarak  anlasilamamistir. example with mental retardation.
Sonug:  Olgumuz, bildirilen  olgularla  sendromun  tasidigi  ozel-

likler  acisindan uyum bul ur. Silver-Russel  sendromlu

bireylerin ¢ogu normal zekaya sahip olurken, olgumuz ze-

ka geriligi gosteren nadir olgulardan  biridir.

Anahtar Kelimeler: Silver-Russel sendromu. Key Words: Silver-Russel syndrome.
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Gelis Tarihi: 27.08.1996 Silver-Russel sendromu, ilk kez 1953 yilinda
Yazigsma Adresi: Dt.Ozlem YAVUZ Silver ve arkadaslari (1) tarafindan, diisik dogum
Ondoki1z Mayis Universitesi agirligl, dogumsal hemihipertofi, kisa boy, iiriner
Dighekimligi Fakultesi sistemde gonathotropinlerin artis1 ile karakterize
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bir sendrom olarak tanimlanmistir. Bir yil sonra
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Russel (2), Silver'in bildirdigi olgulara benzer 6zel-

- H J/ 18-22 Hazi 1996'tla Ankara'd TDB 3.Ulusl. . .. 1 g . .

oot aztran @ antaraad, Uluslar likler gosteren bes olgu bildirmis ancak Silver'dan
arast Kongresinde sunulmugtur.
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farkli olarak, olgularinda viicut veya yliz asimetrisi
bildirmemisgtir.

1961'de Black (3) isimli arastirict her iki
arastiricinin bildirdigi olgularin 6zelliklerini Silver-
Russel sendromu adi altinda toplamistir. Bu
sendrom her irkta ve her iki cinsiyette de ortaya

¢ikabilmektedir (4).

Silver-Russcl sendromunun baslica 6zellikleri
soyledir:

1. Diisiik dogum agirlig:

2. Kisa boy

3. Basta, govdede ve cxtrcmitclerde asimetri,
(kol ve bacak boyunda sag ve sol taraf arasinda
Olgiilebilir derecede farklilik)

4. Genellikle rontgende goriilen, el parmak-
larindan ser¢e parmaginin iceri dogru kivrilmasi
(Clinodactyly)

5. Genis alin ve kiiglik alt ¢ene ile karakterize,

icgenimsi yliz goérinimi

6. Kurvatiirii asagi bakan agiz goriinimi
(kopek balig1 agzi goriiniimii)

7. Kemerli burun
8. Bazen kepce kulak
9. Uriner sistem bozukluklari

10. Baz1 olgularda gonathotropin seviyesi yiik-
sek ve gelisim hormonu seviyesi diisik bulunmus-
tur.

11.Dogustan kalga cikikliginin varligi
12. Motor yeteneklerde gecikme (3-5)

Bildirilen olgularin biiyiik bir ¢cogunlugu nor-
mal zekaya ve normal bir kromozom yapisina sahip
sendromun

bulunmustur. Giinimiize dek, bu

goriildiigii 200 kadar olgu bidirilmistir (5).

Olgu Sunumu

Olgumuz 10.1.1996 tarihinde klinigimize ¢ene
bozuklugu yakinmasi ile basvuran 13 yasinda bir
kiz ¢ocugudur (Sekil 1-2). Alinan anamnezde bes
yasinda duvardan diistiigii, bir siire sonra yiizde, sol
eklem bolgesine uyan deri iizerinde bir yara olusu-
mu gézlendigi ve yaraya tedavi uygulandigi, ancak
yara iyilesmesinin saglanamadigi, daha sonra has-
tanin baska bir klinige bagvurmadigi ve yaklasik bir
yil sonra bu bdlgeden bir kemik pargasinin disariya
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Sekil 1. Cephe gorinimii

Sekil 2. Profil gorinimi

atildigi ve yaranin kendiliginden iyileserek ka-
pandig1 6grenildi. Olgumuz Silver-Russel sendro-
munun so6zii edilen bir ¢ok 6zelligini tasimaktadir.
Bu ozellikler:

1. Diisiik dogum agirligr (1000gr)

T Kiin Dis /lck Bil 1998, 4
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2. Asimetrik yiiz gorinimi

3. Kiigiik alt ¢gene ve sivri ¢ene ucu

4. Ince ve kemerli burun, frontal bossilg
5. Biiyik kulak kepgesi ve silik antiheliks
6. Dogumsal kalga ¢ikikligi

7. Yasitlarina gore diisiik kilo ve kisa boy, (13
yasinda olmasina ragmen 5 yasindaki bir ¢ocugun
boy ve kilo degerlerine sahip)

X. Kurvatiirii asagi bakan agiz gérinimi (ko-
pek balig1 agzi gériinimi) ve ist dudak vermil-
yonunun inceligi.

Bu bulgulara ek olarak mental relardasyon ve
Ailede
Anne ve babanin birinci

yaptigi
incelendiginde; iriner

gozlerde sasilik goézlendi. herhangi bir
anomaliye rastlanmadi.
dereceden akraba evliligi 6grenildi.

Hastanin medikal dosyasit
sistem rahatsizlig1 nedeniyle bobrek tasi ameliyati
gecirdigi, sol kalcanin sag kalgadan yukarida ve sol
bacagin sag bacaktan iki santim kisa oldugu, 1988
yilinda sag kalcasina operasyon uygulandig,
yapilan genetik incelemede ise bir anomaliye rast-
Gelisim hormonu diizeyinin

lanmadig1 ogrenildi.

normal oklugu o&grenildi.

Yapilan intraoral muayenede derin damaga
rastlandi, 13 yasinda olmasina ragmen ikinci molar
dislerin agizda yer almadigi ve Angle sinif 1 ok-
teshil edildi. Oral
oldugu gézlendi. Maksimum agiz ag¢ikligi 40 mm

liizyon iliskisi hijyenin koti

olarak 6l¢iildi.

Alintin panoramik radyogram incelendiginde
(Sekil 3); iter iki taraftaki alt-iist 12 yas dislerinin
heniiz stirmemis oldugu, bu dislerden 47 nolu dis
kokiniin 2/3'inin olustugu, 37 nolu dis kokiiniin
I/3'iiniin olustugu ve biitin 6 yas dislerinin kok-
lerinin tamamen kapanmis oldugu izlendi. Sol
tarafta (kondil dolekti olan tarafta) raitnis boyunun
sag tarafa (normal tarafa) oranla kisa oldugu, sol
kondilitt sag kondilden sekil olarak farkli oldugu ve
sol kondilde fibroz bir ankiloz gelistigi gdzlendi.
Alman poslero-anterior radyogramda, maitdibulada
(Sekil  4).
Olgumuzda kondil kirig1 5 yaslarinda meydana

asimetrik  bir goériinim  izlendi

gelmesine ragmen ankiloz gelismemistir. Bunun
nedeninin kondil kiriginin ekstra kapsiiler ve tek
taratli olmast oldugu distintilmistir. Olgumuzda

maksimum agiz acikliginin yeterli olmasi yine.

! Kim J Dental Sri /W.V,
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Sekil 3. Panoramik radyogramda sol kondilin(Ok) liipoplasiik
gorinimii.

' ,

Sekil 4.
gorinimii.

Postero-anierior radyogramda yiiz UMmctriMHiii

kondil kiriginin tek tarafli ve ekstra kapsiiler olmasi
ile agiklanabilir. Hastanin sefalometrik radyo-
graminin incelenmesinde iist keserlerin 6nde ko-
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numlanmis oldugu, SNA vc SNB agilarinin
kiicilmiis, mandibulanm geride konumlanmis vc

on yiiz ytiksekliginin artmis oldugu gozlendi.

Kemik gelisimini degerlendirmek iizere cl-
bilek radyogramlart incelendiginde bilek vc
tuctakarpal epifiz ¢ekirdeklerin heniiz kaybol-
madig1 ve kemik yogunlugunun normal oldugu tes-
bit edildi. Bu bulgularin hastanin yasi ile uyumlu

oldugu gozlendi.

Tedavi Yaklasimi

Hastanin gingivitisc yodnelik problemlerini
¢ozmek i¢in dis ylizeyi temizligi yapilarak oral hij-
yen egitimi verildi. Digsel bir anomalisi olmadigi
icin ortodontik tedavi diisiiniilmedi. Maksimum
agiz agikligt 40min olarak olciildi, bu agikligin
fonksiyonel ag¢idan yeterli oldugu disiinildigiin-
den defektli kondil ic¢in herhangi bir tedavi
diisiiniilmedi. Ailenin, hastanin yiizii ile ilgili es-
tetigin saglanmasina yonelik istemlerinin gercek-
lestirilmesi i¢in genioplasti uygulanmasi
disiiniildii. Ancak bu tedavi i¢in de hastanin
yetiskin bir yasa ulasana dek beklenmesine karar

verildi.

Tartisma

Silver-Russcl sendromuna ait olarak bildirilen
olgularin %60'inda kol, bacak ve yiliz asimetrisine
rastlanmistir. Silver ve arkadaslart (1), bu dzelligi
hemihipertrofi olarak tanimlamislardir. Vakamizda
bariz bir hemihipertrofiye rastlanmamistir.Tanncr
vec Ham (5) inceledikleri 39 olguda kol vc bacak
uzunlugu yoniinden, kontrol grubuyla karsilastir-
mal1 olarak yaptiklar1 c¢aligmalarinda anlamli bir
farklilik gdzlememisler ve asimetrinin, simetri kon-
trol mekanizmasindaki bir bozukluktan kay-
naklandigin1 bildirmislerdir. Bildirilen olgularin
higbirinde Klippel-Trenaunay-Weber sendromu
veya willms tiimorii olgularinda goézlendigi dere-
cede, asirt bir asimetri gdzlenmemistir. 1971'de
Fulcihan ve arkadaslar1 (6), 1980'de Draznin ve
arkadaslar1 (7), 1982'dc Nishi ve arkadaslari (8),
bildirdikleri olgularinda asimetriye rastlanmadigini
bildirmislerdir. 1969'da Tanner ve Ham (5), viicut
ve yiz asimetrisinin gdzlendigi 6 olgu
bildirmislerdir. 1975 yilinda Tanner ve arkadaslar:
(9), bildirdikleri 39 olgunun 16 smda asimetriye
rastlamislar 23 tanesinde ise asimetrik bir bulguya
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rastlamamislardir. Bu sendromda dogustan kalga
c¢ikikliginin varligir viicudun asimetrik goriin-
mesinde onem tasimaktadir(10). Olgumuzda da
dogustan kalga ¢ikikligi ve viicut asimetrisi mev-
cuttur. Sol kondum hipoplastik goriiniimde olusu
ve ramus boyunun kisa olmasi nedeniyle olusan
yiizdeki asimetri, sendroma ait bir asimetrinin var-
liginin degerlendirilmesini giiglestirmistir. Ancak
travma nedeniyle olusan kondil kiriginin yiiz

asimetrisine katkis1 gozardi edilemez.

Silver-Russcl sendromunun en belirgin 6zel-
liklerinden birisi diisik dogum agirhigidir (5,10).
Literatiirdeki olgularin hepsinde diisiik dogum agir-
lig1 bildirilmistir. Bizim olgumuzda da bu o6zellik

gbdzlenmistir.

Silver-Russcl sendromlu olgularin biiyiik bir

kisminda normal zeka gdzlenmesine ragmen
Rimoin'in (11) bildirdigi ikiz olguda vc Szalay'm
(10) olgusunda zeka geriligine rastlanmistir. Bizim
olgumuzda da bu sendromda nadir gdriilen mental

retardasyon gézlenmistir.

Olgumuzda gozlenen renal sorunlar, Haslam'in
(13) bildirdigi olgulardaki renal sorunlarla benzer-
lik gostermistir. Haslam (13), yaptig:1 incelemede
bu sendromla birlikte renal sorunlarin ¢ok sik
gozlendigini bildirmistir. Draznin vc ark. (7)
bildirdikleri olguda gelisim hormonu diizeyini
diisiik bulmuslardir. Tanner vc ark.(9) gelisim hor-
monu yetersizligi gosteren 19 Silvcr-Russel
sendromlu hastaya hormon tedavisi uygulamislar
ancak kayda deger bir sonu¢ elde edememislerdir.
Patton ve ark. (10) bu sendromda gézlenen gelisim
hormonu yetersizliginin, gelisim geriliginden tek
basina sorumlu olmadigini, yardimci bir faktor
oldugunu ileri siirmiislerdir. 1982'de Nishi vc ark.
(8) bu sendromu gosteren olgularin endrokrinolojik
acidan daha detayli olarak incelenmesinin gerekli-
ligini bildirmislerdir. Olgumuzun gelisim hormonu
diizeyi nonnal bulunmus, el réntgenlerinin incelen-
mesiyle de kemik gelisiminin normal oldugu an-

lasilmistir.

Bildirilen olgularin dental yodnden incelen-
melerinde; Draznin bildirdigi (7), 7 yasindaki olgu-
da dental gelisimin geciktigi, daimi dislerinin
siirmedigi vc tim siit dislerinin agizda bulundugu
Vitsky'in  (14),
bildirdigi iki olguda bizim olgumuza benzer sekilde

bildirilmistir. Rubenstein  vc
derin damaga, dental gelisimde gecikmeye vc dai-

TKlin Dis Hek Bil 4
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m1 dislerin siirmesinde gecikmeye rastlanmisin'.

ctyolojisi  kesin
biiyik  bir
¢ogunlugunda, scndrom sporadik bir sekilde ortaya

Silver-Russel sendromunun

olarak  bilinmemektedir. Olgularin
¢ikmistir. Riissel (2). kazanilmis intrauterin gelisim
bozuklugunun bir nedensel faktor olabilecegini be-
lirtmistir. Siiver'a gore (15) etyolojide, endokrin,
mclabolik veva vaskiiler bir bozukluk s6z konusu
degildir. Tanncr vc Ham (5) da Russel'm (2)
gorisiine kalilarak intraulerin gelisim patolojisin-
den s6z etmislerdir. Smitli (16). bu sendromun gen-
lerde meydana gelen ani bir mutasyon sonucu olus-
mus olabilecegini ileri siirmiistiir. Fuleilian vc ark.
(6) bildirdikleri i¢ kardes olguda otozomal domi-
nant bir kaliumm roliiniin etkisinin olabilecegini
bildirmislerdir. Vakamiz genetik olarak ince-
lendiginde kromozom yapist normal goériinmekte
ve ailede bu sendromun 6zelliklerine rastlanmadig:
gozlenmekledir. Bu nedenle vakamizin sporadik bir

vaka oklugu sonucuna varilmigtir.

Bu sendromuir 6zellikleri. Down sendromu
veya Ektodermal displazide oldugu gibi ¢ok keskin
degildir.
tanisinin yapilmast gerekir. Bu hastaliklar:

Bu nedenle bazi hastaliklarla ayirici

1. Plesental yetersizligin bulundugu diger
hastaliklar.

2. Kromozomal mozaicismdenotipi Silver-
Russel sendromuna benzer genetik inceleme, kan

ve deri fibroblastlarmm incelenmesi gerekir.

3. 3-M sendrommbu sendromun pek ¢ok 6zel-

liklerinin  Silver-Russcl sendromuna benzemesine
ragmen, uzun goévde, genis yiiz, etli burun varligi
sendromundan

gibi  Ozelliklerle Silver-Ruiissel

ayrilir.

4. Partington sendrommkisa boy ile karakle-
rize bu scndrom deri pigmentasyonlarmiin varligi

ile Silver-Russcl sendromundan ayrilir.
5. Neonatal progeroid (10).

Sonug¢ olarak bu sendromun Ozelliklerini

tasiyan pek c¢ok olgunun degerlendirilmesi ile, bu

7" Klin ) Denial St 1 I WS.
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sendroma ait kriterlerin daha detayli arastiril-
masinin gerektigini sdyleyebiliriz.
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