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Birey normal yasam siliresince iki dislenme evresi gecirmek-
tedir. Yaklasik olarak siit disleri 6-24 ay, daimi disler ise yirmi
yas disinin gosterdigi degisim disinda 6 -16 yas civarinda siir-
melerini tamamlamaktadirlar (2).

Daimi dislerin siirme zamanlar1 sut dislerine oranla daha
fazla degisiklik gostermekte, genetik etkenler, irklara ait degi-
simler ve bireysel farkliliklar siirme zamanlarini etkilemekte-
dir (3). Normal siirme zamani geldigi halde dental arkta yerini
alamayan disler gomiilii dis, malpoze dis veya siirmemis dis (re-
tansiyona ugramis dis) olarak tanimlanmaktadir (1). iskelet ge-
lisim bozuklugunda ve c¢esitli sendromlarda siirme zamaninda
degisiklik goriilebilmekte ve disler retansiyona ugrayabilmek-
tedirler.

Kaynak bilgilerden c¢ikarabildigimiz ve tiimiinde de ortak
noktanin dis sirme gecikmesi oldugu hastalik ve sendromlarin
adlarin1 sOylece verebiliriz (4).

(1) T. Periodontoloji Derneginin 14. Bilimsel Kongresinde Teblig Edil-
mistir.
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Progeria (Hutchinson-Gilford Hastalig1), Amelogenesis Im-
perfecta, Gleido-Cranial Dysostosis, Cryptodontik Brackymeta-
carpalia, Cutis Laxa, Cystinosis, Incontinentia Pigmenti, Molar
Reinclusion, Osteopetrosis, Mexilla-Zygomatic Hypoplasia, Pseu-
dohypoparatiroidism, Pyknodisostosis, Hypohidrotic Ectodermal
Dysplasia, Apert Sendromu, Rutherfurd Sendromu, Aglossia -
Adactylia Sendromu, Berlin Sendromu, Cushing Sendromu, Dan-
bolt-Closs Sendromu, H Ailesi Sendromu, De Lange Sendromu,
Marfan Sendromu, Maroteaux-Lavy Sendromu, Parry-Romberg
Sendromu, Rieger Sendromu, Sturge-Weber Sendromu, Ellis -
Van Creveld Sendromu, Hurler Sendromu.

Bu yazimizda ilging oldugunu diistiindiiglimiiz Progeria bul-
gularina benzer 6zellikler gdosteren bir vakamizi takdim etmeyi
amagladik,

Vaka Takdimi: M.A. isimli Yozgath erkek hasta 14.12.1981
tarihinde e ‘, 1 | 1 ,I /2 nolu liikse dislerin ¢ekimi ve protez
yapim icin klinigimize basvurdu. Hastanin anamnezinde, 6 ya-
sinda H.U. Plastik Cerrahi klinigine yattiz1 ve damak yarig ile
adenoid vejetasyon ameliyat: ge¢irdigi 6grenildi. Soyge¢misinde
6nemli bir hastalik ve kalitimla gecebilecegi diigliniilen &zel bir
bulgu yoktu. Halen higbir ila¢ kullanmadig ve arasira frontal
bélgeve gelen basagrisinin disinda hichir sikayetinin olmadig
dgrenildi. Giinde iki paket sigara igmekteydi ve solunum yapar-
ken rahatsizhig1 yoktu. Hastanin zekas: normaldi, sanat okuluna
devam etmekteydi ve evlilik hazirhg igindeydi.

18 yasinda olan hastanin fiziki gérintsi yash bir insani
ammsatmaktaydi. Kafa normale gore buytk, alin ve kafa derisi
yarikl, yer yer mevcut olan saglar ise ince tliyliydi. Boyu 143
cm. olup, kol ve parmak boylar: kisa, el parmaklar1 kalin ve
kiintii. Tirnaklar dip kisimlarinda koyu sar renkte ve ince ko-
lay kirilabilir yapidaydi. Profilden bakildiginda alin gikintili,

kulak, burun biylk, alt dudak biylk ve ileri dogru uzamisti.

Yapilan agiz i¢ci muayenede, alt ve list cenede alveoler kretin
bilgesel kemik genislemesi gosterdigi ve buna bagh olarak da
ust genede sag ve sol kretlerin orta hatta birlesecek kadar bii-
yudigia goraldi. Eski damak yarig ameliyatinin bir sekeli ola-
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Resim 1: Hastamin genel

Resim 2 :
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Resim 3 : Dilde Makroglossia.

rak on vestibtliler tarafta aclkl;k bulunmaktaydi. Agiz mukoza-

smin rengi normaldi. s "T [T,»vz nolu liikse dislerin di-
sinda agizda baska dis mevcut degildi, dilde makroglossia vardu.

Antero-posterior ve panoramik grafilerde agiz igindeki disler
hari¢ diger stit ve daimi diglerin retansiyona ugradiklar1 gériil-
dii ayrica kafa grafisinde frontal sintlislerin olmadig1 saptand.
Vaka ilging bulundugundan A.U. Tip Fakiiltesi ile konsiiltasyon
yvapildi. Tam viicut grafileri alindi, kemiklerde oransiz buyuklik
disinda patolojik bir bulguya rastlanmadi. Endokrinoloji ve G-
gls Hastaliklar: Kliniklerinin tetkikleri normaldi. Alinan nor-
mal ve eforlu EKG de kalp fonksiyonlarinin tamamen normal
oldugu okundu, kan ve idrar bulgular1 da normal sinirlar igin-
deydi.

Hastanin istegi {izerine agizdaki liikse disler alinarak over-
denture seklinde alt, list total protez yapildi.

Hasta halen 22 yasinda ve oldukga saghklidir. Protezini rahat
kullanmakta ve normal yasantisina devam etmektedir.
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Resim 4 : Vestibiiler 6n boélgedeki acikhik.

Resim 5 : Agiz icinin genel goriiniimii.
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Resim 6: Grafide cenelerin goriiniimii.

Resim 7: Protez uygulandiktan sonraki gériiniim.
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TARTISMA

i1k kez Hutchinson-Gilford tarafindan tanimlanan ve bu
isimlemede bilinen Progeria, ciicelik, gelisememe ve yalanci ih-
tiyarlik kombinasyonu olan bir hastaliktir. Hipermetabolizma
nedeniyle bireyler erken yaslanirlar ve 13 -19 yas ortalarinda
koroner hastaliktan kaybedilirler. 1 yasina kadar normal biliyli-
yen bebekte 2. senede saglar kaybolur ve yerini ince tiiyler alir.
Kas ve kirpikler kaybolur, ses yiiksek ve cizirtilidir. Zeka nor-
mal veya tstiindiir. Rontgen muayenesinde terminal falankslar
kisa, kafatasi ince, mandibula hipoplaziktir. Frontal siniisler ek-
seri yoktur. Tirnaklar ince, sari, atrofik, kolay kirilir haldedir.
Digler kismen veya tamamen retansiyona ugrarlar (4).

Progeria'nin o6zelligini veren tiim bu bulgular, olim yasi
olarak bilinen 13 -19 yas sinirinin disinda takdim ettigimiz va-
kada mevcuttur. Progeriadaki koroner yetmezlik olarak bilinen
olim nedeni hastamizdan oldukca uzak goriinmektedir. Konu
ile ilgili tim kontroller hastada normal bulunmustur. Progeria'-
nin klinik bulgular1 arasinda olan viicutta gezinen agrilar, ara-
sira gelen basagrismin disinda hastamizda yoktur.

Tiecke (4), hipofiz 6n lop disfonksiyonunu bu ilging hasta-
l1igin nedeni olarak kabul etmektedir. Bizim vakamizin endokrin
bulgular1 normal ¢ikmistir. Hastaligin kalitimla gectigi diisii-
nilmektedir, hastamizda ise herediteyi dusilindiirecek bir bulgu
yoktur.

Progeria'nin tipik yiiz goriniimiindeki ince, kus gagasi sek-
lindeki burun vakamizda mevcut degildir, aksine burun genis
ve buyliktiir, yine tipik bir bulgu olan deri pigmentasyonuna
rastlanmamaistir.

Vakamiz Progeria'ya benzerlik gostermekle birlikte, o6zel-
likle yagsama siiresi ve sistemik kontroller agisindan tam tani
konmasini engellemektedir.

Daha 6nce adini verdigimiz hastalik ve sendromlar ile va-

kanin benzerligi ise genelde sadece dis siirmesinin gecikmesi-
dir.

Apert sendromu ve Cleidocranial Dysostosis ile damak ya-
riklar1 kafatasindaki biiylime, kisa boy ve siirme gecikmesi 6zel-
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likleri ve yine Cryptodontik Brachymetacarpalia ile kisa el ve
ayak parmaklari, yuvarlak yuz, kisa boy, sirmemis dis bulgu-
lar1 benzerlik gostermekte ancak diger klinik bulgular tanidan
uzaklastirmaktadir.

Ag1z mukozas1 ve alveoler kretin hipertrofik olusu, dudak
ve dil buytikliigi, buyuk kafatas: ile Hurler Sendromu akla gel-
mekte ancak bu sendrom o0zelligindeki mental retardasyon ve
kardiyak yetmezlik ile ¢ocuk yasindaki Olim vakamiza uyma-
maktadir.

Hastamiz fiziki ve radyolojik bulgular acisindan en c¢ok
Progeria ile benzerlik gosterdiginden tanisi kesin olmayan Pro-
geria benzeri bir vaka olarak takdim edilmistir.

OZET

Progeria'ya Benzer Bir Sendrom (Vaka Raporu)

Progeria; ilk bulgular1 genellikle 1 yas civarinda goriilme-
ye baslayan, ciicelik ve erken yaslanma semptomlar: ile karak-
terize bir bozukluktur. Bu yazimizda kesin tanisi Progeria ol-
mayan ancak klinik ve radyolojik bulgular acisindan benzerlik
gosteren ilging bir vaka takdim edilmistir.

SUMMARY

A SYNDROM IMMITATING PROGERIA
(A Case Report)

Progeria is a rare condition characterized by dwarfism and
signs of prematiire 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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