Werner Sendromu

WERNER'S SYNDROME

Pinar YUKSEL*, Nur YUKSEL*, Giilfer AKBAY *,
Fahrettin HASIRCIOGLU**, YildizKARABAY *

* Uz.Dr.,SB Ankara Hastanesi Dermatoloji Klinigi,
** Uz.Dr.SB Ankara Hastanesi Radyoloji Klinigi, ANKARA

Ozet

Summary

Werner sendromu erken yaslanma belirlileri, deri, saglar,

gozler, kaslar, yag dokusu, kemikler, kan damarlari ve karbo-
hidrat metabolizmasinda anormalliklerle karakterize bir
hastaliktir.  Nadir goriilmesi nedeniyle klinik ve laboratuar bul-
gulart  Werner sendromunun  tipik ozelliklerini  gosteren  olgu-
muzu  SUnuUYyoruz.

Anahtar Kelimeler: Werner Sendromu
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Werner sendromu prematiir yaslanma belirti-
leri ve skleroderma benzeri deri degisiklikleriyle
karakterize nadir goriilen bir konnektif doku
hastaligidir (1,2). Etyolojisi tam aydinlatilamamis
olmakla birlikte otozomal resesif kalitinim rol oy-
nadig1 diisiiniilmektedir (3,4). Goriillme orani kadin
ve erkeklerde esittir (2,5).

Hastalarin klinik goriiniimi tipiktir. Saclarda
daha belirgin olmak tizere tiim viicut killarinda in-
celme, dokiilme ve erken beyazlasma, deride
skleropoikilodermat6z degisiklikler, subkutan doku
ve kaslarda atrofi nedeniyle kemik ¢ikintilarda be-
lirginlesme, alt ekstremitelerde basiya martiz kalan
bolgelerde iilserler ve kalloziteler goriliir (2,5,6).
Ge¢ puberte doneminde biiyiimenin ani durakla-
mas1 ve gelisen osteoporoza bagli olarak goévde
kisa ve kaba, ekstrcmitcler ise ince ve uzun
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16. Ulusal Dermatoloji olarak  sunul-

mustur (1-5 Ekim 1996, ANTALYA).

Kongresi'nde poster

Werner's syndrome is a premature-aging syndrome char-

acterized by many metabolic and structural abnormalities  in-

volving the skin, hair, eyes, muscles, fatty tissues, bones, blood

vessels, and carbohydrate metabolism. We present a case, with

typical clinical and laboratory findings of  Werner's syndrome

since it is known lo be seen rarely.
Key Words: Werner's Syndrome

T Klin J Dermatol 1998, 8:102-105

goriiniimdedir. Periorbital doku kayb1 nedeniyle
gaga scklinde ¢ikik burun ve ekzoftalmus karakter-
istik yiiz gorliiniimiini olusturur (2,5).

Vokal kordlarda gelisen atrofiyc baglh olarak
ses ince ve gligsiizdiir (7). Beraberinde bilatéral ju-
venil katarakt, hipogonadizm, osteoporoz, os-
teoskleroz, kalsifikasyonlar ve kontraktiirler,
kardiyak bozukluklar, diyabetik semptomlar da bu-
lunabilir (2,5,6,8). Mental fonksiyonlar normal
sinirlardadir (2,5).

Hastaligin ileri donemlerinde hepatoma vc
sarkomalara sik rastlanmaktadir (9,10). Hastalar
genellikle 50 yasin altinda arteriosklerotik vaskiiler
komplikasyonlar ya da malignité nedeniyle kaybe-
dilmektedir (7).

Olgu Sunumu

37 yasinda evli ve 2 c¢ocuklu erkek hasta
saclarinda erken beyazlasma vc dokiilme, kol ve
bacaklarinda incelme ve gii¢siizlik yakmmalanyla
basvurdu. 17 yasindan beri saglarinda beyazlasma,
dokillme ve viicut gelisiminde duraklama, son 1
yildir sesinde incelme tariflemekteydi. Anne ve
babasi arasinda akrabalik iligkisi olmadigi,
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ailesinde de benzen hastalik bulunmadigi 6grenil-
di.Isitme giicliigii ve hafif gorme bozuklugu disin-
da fizik muayenesi normal olarak degerlendirildi.

Dcrmatolojik incelemede saglarda beyazlagma
ve androgenetik tipte dokiilme, burunda sivrilme,
ist dudak sulkuslarinda belirginlesme, ckstremitcl-
erde incelme, kaslar ve aksiller bolgede belirgin ol-
mak {izere viicut killanmasmda azalma izlendi
(Sekil 1,2). Skleropoikilodermatdz deri degisiklik-
lerine rastlanmadi. Sol ayak 2.parmak distal
falanksinda sola deviasyon, topuklarda vc parmak

uclarinda degisik boyutlarda agrili  kallozitelcr,
tirnaklarda distroiik degisiklikler saptandi (Sekil
3).

Sekil 2. Saglarda beyazlasma ve androgenetik tipte ddkiilme,

iist dudak sulkiislarinda belirginlesme izlenmektedir.
Laboratuar bulgularindan tam kan, periferik
yayma, sedimantasyon, karaciger ve bdbrek
fonksiyon testleri ile kolesterol, trigliserit ve al-
kalen fosfataz degerleri normal olan hastanin aglik
kan sgekeri 258 mg/dl bulundu. EKG vc ab-
dominopclvik USG normal olarak degerlendirildi.

Sekil 3. Olgunun parmak deformitesi, tirnak distrofileri, topuk

ve parmak uclarindaki kallozitelcr.

Hastada  bilateral subkapsiilcr katarakt
Sekil 1. Olgunun govdesi kisa ve kaba, ekstremiteleri ince ve baslang1c1, vokal kordlarda nodiiller ve bilateral

uzun goriinimdedir. hafif derecede isitme kaybi oldugu bulundu.iskelet
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Sekil -i. Osteosklerotik degisiklikler.

radyografilerinde ekstrcmite kemiklerinde daha be-
lirgin olmak iizere tiim kemik yapilarinda yaygin
osteoporoz, osteoskleroz ve ileri derecede yumusak
doku atrofisi izlendi (Sekil 4). Kemik yapilar
normalden ince goriiniimde idi ve sol ayak 2.par-
mak distal falanksinda sola dcviasyon saptandi.
Kemik dansitometrik incelemesinde fraktiir riski
oldugu belirlendi. Libido azalmasina ydnelik
yapilan FSH, LH, PRL ve serbest testosteron
diizeyleri normal bulundu.

Tartisma

Werner sendromu prematiir yaslanma belirti-
leri, boy kisaligi, sklerodcrmatdz deri degisiklik-
leri, endokrin bozukluklar ve kataraktin izlendigi,
oldukg¢a seyrek goriilen herediter bir hastaliktir
(4,8). Klinik, laboratuar ve radyolojik agidan farkli
ozellikler gosterse de ayirict tanisi giligliik yaratmaz
ancak sik goriilmedigi i¢in klinisyenin dikkatinden
kagabilir. Bu belirtilerin erken yaslarda ortaya ¢ik-
mas1 Werner sendromu tanisi i¢in uyarict olmalidir.
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Skleroderma, myotonik distrofi, progeria, an-
hidrotik ektodermal displazi ve Rothmund sendro-
mu ayirict tanida diisiiniilmelidir (2,5,6).

Sklerodcrmada izlenen Raynaud fenomeni,
gastrointestinal ve pulmoner sistem tutulumu
Werner sendromunda goriilmez, telenjiektazi ve di-
jital ilserler ise nadirdir (2).

Myotonik  distrofidc  otozomal  dominant
kalitim, miiskiiler distrofi ve myotonik bulgular
hakimdir (2,7).

Progeria erken c¢ocuklukta baglamasi, ciicelik
ve kafa kemiklerinde biiyiime bulgularinin saptan-
mas1, aile Oykiisiiniin olmamasi, deride hiperkera-
toz ve iilserlerin izlenmemesi, katarakt ve diyabetin
saptanmamas1 ile ayrilabilir (2,5).

Rothmund sendromu erken baslama yasi, be-
lirgin deri degisikliklerinin(telenjiektazi, deskua-
masyon, diskromi) varligi; ani biiylime durakla-
masi, osteoporoz, arterioskleroz ve yumusak doku
atrofisinin olmamasi ile ayirt edilir (2).

Anhidrotik ektodermal displazi tanisindan
mental retardasyon saptanmamasi nedeniyle tizak-
lagilir (5).

Dikkatli bir anamnez ve fizik inceleme, klinik
ve radyolojik bulgularin birlikte degerlendirilmesi
ile Werner sendromu tanis1 konur. Olgumuzda tipik
yliz ve viicut goriiniimi, agrili kalloziteler, ince
volimlil gii¢siiz ses, isitme giligliigii, bilateral juve-
nil katarakt ve diyabetin bulunmasi ile Werner
sendromu diisiindiik. Bu olgularda aile Oykiisiiniin
arastirilmasi1  ve genetik danigsma  bilincinin
kazandirilmasinin 6nemli oldugu, diizenli takipler-
le wvaskiiler komplikasyonlar ve malignitelerin
erken saptanmasinin yasam siirecinin uzatilmasina
katkida  bulunacag Nadir
goriilmesi nedeniyle klinik ve laboratuar olarak
Werner sendromunun tipik 0Ozelliklerini gdsteren
olgumuzu sunmay1 uygun bulduk.

diisiincesindeyiz.
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