
PAPER DETAILS

TITLE: Progeria`ya Benzer Bir Sendrom

AUTHORS: Mustafa TÜRKER,Sule YÜCETAS,Nadir GÜNGÖR,Ertan DELILBASI,Ergun

YÜCEL,Dilsat ALASYA,Süha TONGUÇ

PAGES: 197-204

ORIGINAL PDF URL: https://dergipark.org.tr/tr/download/article-file/279254



G.Ü. Dişhek. Fak. Der. 
Cilt II, Sayı 1, Sayfa 197-204, 1985 

PROGERİA'YA BENZER BİR SENDROM1 
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Birey normal yaşam süresince iki dişlenme evresi geçirmek
tedir. Yaklaşık olarak süt dişleri 6-24 ay, daimi dişler ise yirmi 
yaş dişinin gösterdiği değişim dışında 6 -16 yaş civarında sür
melerini tamamlamaktadırlar (2). 

Daimi dişlerin sürme zamanları süt dişlerine oranla daha 
fazla değişiklik göstermekte, genetik etkenler, ırklara ait deği
şimler ve bireysel farklılıklar sürme zamanlarını etkilemekte
dir (3). Normal sürme zamanı geldiği halde dental arkta yerini 
alamayan dişler gömülü diş, malpoze diş veya sürmemiş diş (re-
tansiyona uğramış diş) olarak tanımlanmaktadır (1). İskelet ge
lişim bozukluğunda ve çeşitli sendromlarda sürme zamanında 
değişiklik görülebilmekte ve dişler retansiyona uğrayabilmek
tedirler. 

Kaynak bilgilerden çıkarabildiğimiz ve tümünde de ortak 
noktanın diş sürme gecikmesi olduğu hastalık ve sendromların 
adlarını şöylece verebiliriz (4). 

(1) T. Periodontoloji Derneğinin 14. Bil imsel Kongresinde Tebliğ Edil
miştir. 
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Resim 3 : Dilde Makroglossia. 
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Resim 4 : Vestibüler ön bölgedeki açıklık. 

Resim 5 : Ağız içinin genel görünümü. 
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TARTIŞMA 

İlk kez Hutchinson-Gilford tarafından tanımlanan ve bu 
isimlemede bilinen Progeria, cücelik, gelişememe ve yalancı ih
tiyarlık kombinasyonu olan bir hastalıktır. Hipermetabolizma 
nedeniyle bireyler erken yaşlanırlar ve 13 -19 yaş ortalarında 
koroner hastalıktan kaybedilirler. 1 yaşına kadar normal büyü
yen bebekte 2. senede saçlar kaybolur ve yerini ince tüyler alır. 
Kaş ve kirpikler kaybolur, ses yüksek ve cızırtılıdır. Zeka nor
mal veya üstündür. Röntgen muayenesinde terminal falankslar 
kısa, kafatası ince, mandibula hipoplaziktir. Frontal sinüsler ek
seri yoktur. Tırnaklar ince, sarı, atrofik, kolay kırılır haldedir. 
Dişler kısmen veya tamamen retansiyona uğrarlar (4). 

Progeria'nın özelliğini veren tüm bu bulgular, ölüm yaşı 
olarak bilinen 13 -19 yaş sınırının dışında takdim ettiğimiz va
kada mevcuttur. Progeriadaki koroner yetmezlik olarak bilinen 
ölüm nedeni hastamızdan oldukça uzak görünmektedir. Konu 
ile ilgili tüm kontroller hastada normal bulunmuştur. Progeria'
nın klinik bulguları arasında olan vücutta gezinen ağrılar, ara-
sıra gelen başağrısmın dışında hastamızda yoktur. 

Tiecke (4), hipofiz ön lop disfonksiyonunu bu ilginç hasta
lığın nedeni olarak kabul etmektedir. Bizim vakamızın endokrin 
bulguları normal çıkmıştır. Hastalığın kalıtımla geçtiği düşü
nülmektedir, hastamızda ise herediteyi düşündürecek bir bulgu 
yoktur. 

Progeria'nın tipik yüz görünümündeki ince, kuş gagası şek
lindeki burun vakamızda mevcut değildir, aksine burun geniş 
ve büyüktür, yine tipik bir bulgu olan deri pigmentasyonuna 
rastlanmamıştır. 

Vakamız Progeria'ya benzerlik göstermekle birlikte, özel
likle yaşama süresi ve sistemik kontroller açısından tam tanı 
konmasını engellemektedir. 

Daha önce adını verdiğimiz hastalık ve sendromlar ile va
kanın benzerliği ise genelde sadece diş sürmesinin gecikmesi-
dir. 

Apert sendromu ve Cleidocranial Dysostosis ile damak ya
rıkları kafatasındaki büyüme, kısa boy ve sürme gecikmesi özel-
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likleri ve yine Cryptodontik Brachymetacarpalia ile kısa el ve 
ayak parmakları, yuvarlak yüz, kısa boy, sürmemiş diş bulgu
ları benzerlik göstermekte ancak diğer klinik bulgular tanıdan 
uzaklaştırmaktadır. 

Ağız mukozası ve alveoler kretin hipertrofik oluşu, dudak 
ve dil büyüklüğü, büyük kafatası ile Hurler Sendromu akla gel
mekte ancak bu sendrom özelliğindeki mental retardasyon ve 
kardiyak yetmezlik ile çocuk yaşındaki ölüm vakamıza uyma
maktadır. 

Hastamız fiziki ve radyolojik bulgular açısından en çok 
Progeria ile benzerlik gösterdiğinden tanısı kesin olmayan Pro-
geria benzeri bir vaka olarak takdim edilmiştir. 

ÖZET 

Progeria'ya Benzer Bir Sendrom (Vaka Raporu) 

Progeria; ilk bulguları genellikle 1 yaş civarında görülme
ye başlayan, cücelik ve erken yaşlanma semptomları ile karak-
terize bir bozukluktur. Bu yazımızda kesin tanısı Progeria ol
mayan ancak klinik ve radyolojik bulgular açısından benzerlik 
gösteren ilginç bir vaka takdim edilmiştir. 

SUMMARY 

A SYNDROM IMMITATING PROGERİA 

(A Case Report) 

Progeria is a rare condition characterized by dwarfism and 
signs of prematüre senility and usually it becomes manifest 
before 1 year of age. In this paper an interesting case imitating 
Progeria from the vievv-point of clinical and radiographical fin-
dings has been reported. 
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