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Özet 
Werner sendromu erken yaşlanma belirlileri, deri, saçlar, 

gözler, kaslar, yağ dokusu, kemikler, kan damarları ve karbo-
hidrat metabolizmasında anormalliklerle karakterize bir 
hastalıktır. Nadir görülmesi nedeniyle klinik ve laboratuar bul
guları Werner sendromıınun tipik özelliklerini gösteren olgu
muzu sunuyoruz. 
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Summary 
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. 
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Werner sendromu prematür yaşlanma belirti
leri ve skleroderma benzeri deri değişiklikleriyle 
karakterize nadir görülen bir konnektif doku 
hastalığıdır (1,2). Etyolojisi tam aydınlatılamamış 
olmakla birlikte otozomal resesif kalıtınım rol oy
nadığı düşünülmektedir (3,4). Görülme oranı kadın 
ve erkeklerde eşittir (2,5). 

Hastaların klinik görünümü tipiktir. Saçlarda 
daha belirgin olmak üzere tüm vücut kıllarında in
celme, dökülme ve erken beyazlaşma, deride 
skleropoikilodermatöz değişiklikler, subkutan doku 
ve kaslarda atrofi nedeniyle kemik çıkıntılarda be
lirginleşme, alt ekstremitelerde basıya martız kalan 
bölgelerde ülserler ve kalloziteler görülür (2,5,6). 
Geç puberte döneminde büyümenin ani durakla
ması ve gelişen osteoporoza bağlı olarak gövde 
kısa ve kaba, ekstrcmıtcler ise ince ve uzun 
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görünümdedir. Periorbital doku kaybı nedeniyle 
gaga şeklinde çıkık burun ve ekzoftalmus karakter
istik yüz görünümünü oluşturur (2,5). 

Vokal kordlarda gelişen atrofıyc bağlı olarak 
ses ince ve güçsüzdür (7). Beraberinde bilatéral ju-
venil katarakt, hipogonadizm, osteoporoz, os-
teoskleroz, kalsifikasyonlar ve kontraktürler, 
kardiyak bozukluklar, diyabetik semptomlar da bu
lunabilir (2,5,6,8). Mental fonksiyonlar normal 
sınırlardadır (2,5). 

Hastalığın ileri dönemlerinde hepatoma vc 
sarkomalara sık rastlanmaktadır (9,10). Hastalar 
genellikle 50 yaşın altında arteriosklerotik vasküler 
komplikasyonlar ya da malignité nedeniyle kaybe
dilmektedir (7). 

Olgu Sunumu 
37 yaşında evli ve 2 çocuklu erkek hasta 

saçlarında erken beyazlaşma vc dökülme, kol ve 
bacaklarında incelme ve güçsüzlük yakmmalanyla 
başvurdu. 17 yaşından beri saçlarında beyazlaşma, 
dökülme ve vücut gelişiminde duraklama, son 1 
yıldır sesinde incelme tariflemekteydi. Anne ve 
babası arasında akrabalık ilişkisi olmadığı, 
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ailesinde de benzen hastalık bulunmadığı öğrenil
di.İşitme güçlüğü ve hafif görme bozukluğu dışın
da fizik muayenesi normal olarak değerlendirildi. 

Dcrmatolojik incelemede saçlarda beyazlaşma 
vc androgenetık tipte dökülme, burunda sivrilme, 
üst dudak sulkııslarında belirginleşme, ckstremitcl-
erde incelme, kaşlar ve aksillcr bölgede belirgin ol 
mak üzere vücut kı l lanmasmda azalma izlendi 
(Şekil 1,2). Skleropoikılodermatöz deri değişiklik
lerine ras t lanmadı . Sol ayak 2.parmak distal 
falanksında sola deviasyon, topuklarda vc parmak 
uçlarında değişik boyutlarda ağrılı kallozitelcr, 
tırnaklarda distroiik değişiklikler saptandı (Şekil 
3). 

Laboratuar bulgularından tam kan, periferik 
yayma, sedimantasyon, karaciğer ve böbrek 
fonksiyon testleri ile kolesterol, trigliserit ve al-
kalcn fosfataz değerleri normal olan hastanın açlık 
kan şekeri 258 mg/dl bulundu. E K G vc ab-
dominopclvik U S G normal olarak değerlendirildi. 

Şekil 2. Saçlarda beyaz l a şma ve androgene t ık tipte d ö k ü l m e , 
üst dudak sulkı ıs lar ında be l i rg in leşme izlenmektedir. 

Şekil 3. Olgunun parmak deformitesi, t ı rnak distrofileri, topuk 
ve parmak uçlar ındaki kallozitelcr. 

Şeki l 1. Olgunun gövdesi kısa ve kaba, ekstremiteleri ince ve 
uzun görünümdedi r . 

Hastada bilateral subkapsü lc r katarakt 
başlangıcı, vokal kordlarda nodüllcr ve bilateral 
hafif derecede işitme kaybı olduğu bulundu.İskelet 
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Şeki l -i. Osteosklerotik değişiklikler . 

radyografilerinde ekstrcmite kemiklerinde daha be
lirgin olmak üzere tüm kemik yapılarında yaygın 
osteoporoz, osteoskleroz ve ileri derecede yumuşak 
doku atrofısi izlendi (Şekil 4). Kemik yapılar 
normalden ince görünümde idi ve sol ayak 2.par
mak distal falanksında sola dcviasyon saptandı. 
Kemik dansitometrik incelemesinde fraktür riski 
olduğu belirlendi. Libido azalmasına yönelik 
yapılan FSH, L H , PRL ve serbest testosteron 
düzeyleri normal bulundu. 

Tartışma 
Werner sendromu prematür yaşlanma belirti

leri, boy kısalığı, sklerodcrmatöz deri değişiklik
leri, endokrin bozukluklar ve kataraktın izlendiği, 
oldukça seyrek görülen herediter bir hastalıktır 
(4,8). Klinik, laboratuar ve radyolojik açıdan farklı 
özellikler gösterse de ayırıcı tanısı güçlük yaratmaz 
ancak sık görülmediği için klinisyenin dikkatinden 
kaçabilir. Bu belirtilerin erken yaşlarda ortaya çık
ması Werner sendromu tanısı için uyarıcı olmalıdır. 

Skleroderma, myotonik distrofi, progeria, an-
hidrotik ektodermal displazi ve Rothmund sendro
mu ayırıcı tanıda düşünülmelidir (2,5,6). 

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

Myotonik dıstrofidc otozomal dominant 
kalıtım, müsküler distrofi ve myotonik bulgular 
hakimdir (2,7). 

Progeria erken çocuklukta başlaması, cücelik 
ve kafa kemiklerinde büyüme bulgularının saptan
ması, aile öyküsünün olmaması, deride hiperkera-
toz ve ülserlerin izlenmemesi, katarakt ve diyabetin 
saptanmaması ile ayrılabilir (2,5). 

Rothmund sendromu erken başlama yaşı, be
lirgin deri değişikliklerinin(telenjiektazi, deskua-
masyon, diskromi) varlığı; ani büyüme durakla
ması, osteoporoz, arterioskleroz ve yumuşak doku 
atrofısinin olmaması ile ayırt edilir (2). 

Anhidrotik ektodermal displazi tanısından 
mental retardasyon saptanmaması nedeniyle tızak-
laşılır (5). 

Dikkatli bir anamnez ve fizik inceleme, klinik 
ve radyolojik bulguların birlikte değerlendirilmesi 
ile Werner sendromu tanısı konur. Olgumuzda tipik 
yüz ve vücut görünümü, ağrılı kalloziteler, ince 
volümlü güçsüz ses, işitme güçlüğü, bilateral juvc-
nil katarakt ve diyabetin bulunması ile Werner 
sendromu düşündük. Bu olgularda aile öyküsünün 
araştırılması ve genetik danışma bilincinin 
kazandırılmasının önemli olduğu, düzenli takipler
le vasküler komplikasyonlar ve malign itelerin 
erken saptanmasının yaşam sürecinin uzatılmasına 
katkıda bulunacağı düşüncesindeyiz. Nadir 
görülmesi nedeniyle klinik ve laboratuar olarak 
Werner sendromunun tipik özelliklerini gösteren 
olgumuzu sunmayı uygun bulduk. 
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