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EKZOFTALMI ILE ISTIRAKLI BiR WERNER SENDRCMU

OZET

VAK’ASI

Dr. Sabahat Kot (x)
Dr. Giilenc Mutlu (xx)
Dr. Yurdanur Kogoghu (x)

Herediter bir hastalik olan Werner Sendoromu igin, nadir saylabi-
lecek ekzoftalmi bulgusu oldugundan bu vak’a taktim edilmistir.

GIRIS

Werner Sendromu gesitli goz lez-
yonlariyla beraber olursada, ekzoftal-
mi'ile birlikte olanina literiitiirde rast-
Iiyamadigimizdan, ayrica sendromun
¢ok nadir goriilmesi nedeniyle bu vak’-
ayr yaymlamayl uygun bulduk.

VAK’A

32 yasinda erkek hasta, sag elin-
deki 4x5 cm lik yaradar dolay: yatiril-
di (Protokol No: 13427/12296). Hika-
sesinden bu elin 5 yil evvel sicak su ile
yandigt ve yanik yerinin tamamen iyi-
lestigi, fakat aym elin yamk sikatrisi-
nin iistiinde 6 ay evvel kagsinti bas-
ladin ve yara agildifl, bu yarann git-
tikge biiyidiigii 6grenildi.

Bekdr olan hastanin 6z ve soy geg-
misinde hicbir ozellik yok.

Fizik Muayene: Hastanin boyu
1,50 m. Genel durum iyi. Saglar 6nde -
daha fazla olmak iizere dokiilmiis,
kas ve kirpikler hemen hemen kalmamig
gozler ekzoftalmik, scleralar mavi renk-
te, katarkt mevcut degil. Yiizde deri alt1
yag dokusu azaldigi (Lipodistofi) igin
hasta yagindan ¢ok ihtiyar géstermekte.
Burun kus gagasina benziyor. Ayrica
yiiz ve boyunda yaygm pigmantasyon
var (Resim: 1 ve 2).

Solunum, dolagim, sindirim sistemi
normal. Koltuk altinda killar ¢ok sey-
rek.

Ekstremiteler ¢ok kisa her iki-ba-
cakta yaygin varisler mevcut.

(x) Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi Cildiye Miitehassisi.

(xx) Diyarbakir Tip Fakiiltesi Cildiye Miutehassist.
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Resim: 1. Hastanin boydan gériintimii.

Resim: 2; Hastanin yiiziindeki sclerodermik goériiniim ve egzoftalmi Boyunda vendz dolgun-
luk, pulsasyon yok.
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LABORATUVAR BULGULARI

idrarda bir patoloji yok, Seker ne-
gatif. Periferik kanda, eritrosit 3.900.000
mm3, 16kosit 3.400 mm3, trombosit
200.000, achik kan sekeri 115 mg. Se-
dim 1 saatte 47 mm, kanda kalsiyum
12,5 mg. akciger grafisinde protokol
No: 55379/69) bir ozellik yok. Ke-
miklerde osteoporoz mevcut.

HISTOPATOLOJI

El sirtindaki yaradan alinan bi-
yopside, yer, yer spinoselliiler kansere
degimis psodokarsinomatoz hiperp-
lazi * tesbit edildi.

TARTISMA

Werner sendromu nadir ama diin-
yanin her yerinde goriilebilen, heredi-
ter, otosomal reseessiv genle gegen bir
hastaliktir. Her iki cinste esit oran da
goriiliir. Esas nedeni tam olarak bilin-
miyorsa da, hastahifin etyolojisinde kar-
bonhidrat metabolizmasi bozuklugunun
rol oynadigmi sdyliyenler vardir .
Hastalik en erken 14-18 yas arasinda
kendini gosterirsede genel olarak 30
yas civarinda daha belirgin olur. Bu-
nunla beraber 8 yaginda tesbit edilmis
vak’alarda vardir (2). Hastamizin yasi
genel tasnife girmektedir.

Klinik olarak en karakteristik bul-
gular, erken sag agarmasi ve dokiilmesi,
biiyiimede gerilik ve kisa boy, sub-
kuteneus lipodistrofi buna bagh olarak
erken ihtiyarlama, burun sivrilmesi,
sclerodermiye benzer goriniim, dif-
fuz veya noktavi pigmantasyon, gozde
katarakt sayilabilir. Bizim hastamizda
katarakt hari¢ bunlarin hepside mev-
cuttu.

Werner Sendromunda yukarida sa-
yilan bulgulara ilaveten %, 20 vak’ada
diyabetus mellitus goriiliir veya glikoz
yiikleme testinde anormallik mevcut-
tur. Hastamizda diyabet yoktu fakat,
AKS. smira yakinds.

Bu hastalikta yiizde 10 vak’ada
malignensi istiraki vardir. Literatiirde
tesbit edilen 136 tane Werner sendro-
unun 14 iinde malign bir timérin bu-
lundugu tesbit edilmistir (3). Bundan
baska bu hastalarin hiicre kiiltiirleri-
nin, 5 nci tekrarda dejenerasyon gos-
terdikleri, ve stitoplazmada periniikleer
PAS porzitif cisimciklerinin ortaya ¢ik-
t1g1 bulunmustur (3). Hastamizin el
sirtindaki kanser, bu iddialar1 dogrula-
maktadir (Resim: 3).

Bu sendromda en Onemli bulgu-
lardan biride gbz bulgusudur. Her ne
kadar en ¢ok katarakt meydana glirse
de bunun yammnda mavi sclera, biilloz
keratit (4), glokom, kornea opasitesi
(5) gibi géz bulgularma da cok rastla-
nir. Hastamiz mavi sclera yoniinden
bu soyleneni dogrulamaktadir, ayrica
da ekzoftalmi ihtiva ettifinden Ozellik
tasimaktadir.

Hastalikta simdiye kadar pek 6-
nemli bir endokrin bozuklugu tesbit edil-
memistir. Fakat nadiren troid ve
paratroid glandlarda fonksiyon bo;
zuklugu oldugu bildirilmistir (2). Bu
bulguya dayanarak, kanda bazen yiik-
selen kalsiyum miktarint ve osteopo-
rozu bununla izah edebiliriz. Hastamiz-
da kalsiyum pek yiiksek degildi ama,
osteoporosis vardi. Ancak kalsiyu-
mun 8 mg kadar oldugu vak’ada tesbit
edilmistir (6). Biitiin bu bulgulara da-
yanarak hastammuz Werner sendromu
kabul edilmistir.
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Resim: 3. El sirtinda sanik sikaktisi tizerinde meydana gelmis kanser.
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SUMMARY

Werner’s Syndrome is characteri-
zed by metabolic and structural abnor-
malities involving the skin, hair, eyes,
bones and carbohydrate metabolism.
A Werner’s Syndrome is repsesented
in this article which it is characterized
by squamous cell carcinoma and bile-
teral exoftalmia.




