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Zespół Wernera – zespół przedwczesnego starzenia 
imitujący twardzinę ograniczoną
Werner syndrome – a premature aging syndrome that can mimic scleroderma
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Opis przypadku/Case report

Streszczenie
Chłopiec 17-letni został skierowany do Kliniki Dermatologii, Wenerologii i Alergologii Akademii Medycznej we Wro-
cławiu z podejrzeniem twardziny. Pierwsze zmiany skórne w postaci stwardnień skóry pojawiły się na kończynach
górnych i dolnych ok. 10 lat wcześniej. W dniu przyjęcia do szpitala kończyny górne i dolne były bardzo cienkie,
a pokrywająca je skóra napięta i twarda, z wyraźnym zanikiem podskórnej tkanki tłuszczowej. Na obu kończynach
dolnych stwierdzono obecność licznych owrzodzeń. Badanie radiologiczne nadgarstków i stawów skokowych wyka-
zało obniżenie masy kostnej, cechy artropatii i zwapnienia tkanek miękkich. U pacjenta obserwowano także sko-
liozę, ginekomastię i charakterystyczny, „ptasi” wygląd twarzy. W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono hiperglikemię, nie wykazano obecności krążących przeciwciał przeciwjądrowych. Na podstawie całości obrazu
chorobowego u chłopca rozpoznano zespół Wernera. 

Słowa kluczowe: zespół Wernera, progeria dorosłych, przedwczesne starzenie, twardzina, owrzodzenie podudzi.

Abstract
A 17-year-old male patient was admitted to our department with a suspected scleroderma. The first skin symptoms
appeared on the upper and lower extremities as a hardening of the skin about 10 years earlier. On admission upper
and lower extremities were very thin, and the skin on the extremities was hardened with prominent atrophy of
subcutaneous tissue. On both lower legs multiple ulcers were present. X-ray examination of the wrists and ankles
revealed decreased bone density, signs of arthropathy and soft tissue calcifications. The patient also presented
scoliosis, gynecomastia and a very specific, “bird-like” appearance of the face. Laboratory investigations revealed
only hyperglycaemia. Circulating antinuclear antibodies were absent. Based on clinical appearance Werner syndrome
was diagnosed. 

Key words: Werner syndrome, adult progeria, premature aging, scleroderma, leg ulcer.

Wprowadzenie

Zespół Wernera (progeria adultorum) (OMIM 277700)
jest rzadką chorobą genetyczną, należącą do tzw. zespo-
łów przedwczesnego starzenia się, występującą z często-
ścią 1/1 000 000 mieszkańców [1, 2]. Jedynie w niektórych
rejonach świata choroba ta występuje częściej, głównie
na Sardynii oraz w Japonii [3, 4]. Mimo swej rzadkości
zespół Wernera jest najczęstszym spośród zespołów

przedwczesnego starzenia [1, 4]. Choroba dziedziczy się
w sposób autosomalny recesywny i jest związana z obec-
nością mutacji genu WRN kodującego helikazę DNA na
chromosomie 8p12-p11.2 [2, 5–8]. W wyniku tej mutacji
u osób z zespołem Wernera obserwuje się znacząco przy-
spieszoną utratę telomerów, co prowadzi do niestabilno-
ści genomu oraz objawów przedwczesnego starzenia się,
choć dokładny mechanizm tych zaburzeń pozostaje nie-
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znany [2]. W obecnej pracy prezentujemy przypadek doty-
czący 17-letniego chłopca z zespołem Wernera, który był
mylnie rozpoznawany jako uogólniona postać twardziny
ograniczonej.  

Opis przypadku

Chłopiec 17-letni (wzrost 168 cm) został skierowany
do Kliniki Dermatologii, Wenerologii i Alergologii Akade-
mii Medycznej we Wrocławiu z podejrzeniem uogólnio-
nej postaci twardziny ograniczonej (pansclerotic morphea)
celem leczenia licznych owrzodzeń podudzi. Pierwsze
zmiany skórne pojawiły się ok. 10 lat przed hospitalizacją
i miały postać postępujących stwardnień skóry w obrębie
dystalnych części kończyn górnych i dolnych z towarzy-
szącym zanikiem tkanki podskórnej. Na podstawie wywia-
du ustalono także, że od ok. 4 lat u chorego pojawiały się
owrzodzenia podudzi wykazujące tendencję do wygaja-
nia się latem i pogarszania zimą.

W dniu przyjęcia stwierdzono obecność rozległego
owrzodzenia o nieregularnym kształcie zlokalizowanego
w obrębie kostki przyśrodkowej kończyny dolnej lewej 
(ryc. 1. A). Towarzyszyły mu liczne, drobniejsze owrzodzenia
na obu podudziach (ryc. 1. B). Skóra w obrębie dystalnych
części kończyn górnych i dolnych była stwardniała, ze znacz-
ną atrofią tkanki podskórnej oraz mięśni (ryc. 1. B). Palce
dłoni ustawione były w przykurczu, a nad stawami mię-
dzypaliczkowymi palców dłoni i stóp obecna była hiper-
keratoza (ryc. 1. C i D). Ponadto u pacjenta stwierdzono
znacznego stopnia skoliozę, ginekomastię (ryc. 1. E) oraz
charakterystyczny, „ptasi” wygląd twarzy (ryc. 2.). Bada-
nie radiologiczne nadgarstków i stawów skokowych wyka-
zało zmniejszoną gęstość tkanki kostnej, ślady zmian zwy-
rodnieniowych oraz zwapnienia w obrębie tkanek
miękkich. Chłopiec skarżył się także na zmniejszoną tole-
rancję wysiłku fizycznego, która zaczęła się pojawiać ok.
2 lata wcześniej. 

W wykonanych badaniach laboratoryjnych stwier-
dzono hiperglikemię, pozostałe wyniki badań były prawi-
dłowe. Nie stwierdzono także obecności krążących prze-
ciwciał przeciwjądrowych. Na podstawie całości obrazu
chorobowego u pacjenta rozpoznano zespół Wernera.

Omówienie

Zespół Wernera jest interdyscyplinarną jednostką cho-
robową, jednakże często jako pierwsze zostają rozpozna-
ne objawy skórne. Ważną cechą zespołu Wernera jest
z reguły brak objawów choroby w pierwszej dekadzie
życia, zazwyczaj początek przypada na połowę drugiej
dekady [1]. Pozwala to różnicować zespół Wernera z pozo-
stałymi zespołami przedwczesnego starzenia, w których
pierwsze objawy pojawiają się wcześniej.

Typowe dla zespołu Wernera objawy skórne to ogni-
ska twardzinopodobne – stwardnienia i ścieńczenia skó-
ry z towarzyszącym zanikiem tkanki podskórnej. W miej-

scach wyniosłości kostnych (dłonie, stopy, kolana) wystę-
puje hiperkeratoza. Pierwsze zmiany skórne najczęściej
pojawiają się na podudziach i stopach. Z tego powodu nie-
jednokrotnie początkową, mylnie stawianą diagnozą jest
twardzina [1].

Do chwili obecnej nie ustalono, czy objawy zespołu
Wernera rzeczywiście oznaczają przyspieszony proces sta-
rzenia czy tylko go przypominają. U chorych występują co
prawda niektóre typowe objawy starzenia, takie jak: siwie-
nie, utrata włosów, zaćma (zwłaszcza podtorebkowa tyl-
na), osteoporoza, miażdżyca czy cukrzyca typu 2, jednak
nie stwierdza się u nich chociażby otępienia starczego czy
choroby Alzheimera. Ponadto przebieg niektórych scho-
rzeń nie odpowiada całkowicie przebiegowi obserwowa-
nemu w naturalnym procesie starzenia. Przykładowo oste-
oporoza najczęściej lokalizuje się w kościach długich
kończyn dolnych, natomiast znacznie rzadziej w kręgo-
słupie, gdzie często jest stwierdzana w przebiegu typo-
wego procesie starzenia [9]. Charakterystyczną cechą
omawianego zespołu jest także istotnie częstsze wystę-
powanie nowotworów, ale wywodzą się one głównie z tka-
nek mezenchymalnych, a nie z komórek nabłonkowych
jak u osób w wieku podeszłym [10]. Przyczyny wzrostu
ryzyka wystąpienia nowotworów należy upatrywać w nie-
stabilności genomu spowodowanej leżącą u podłoża scho-
rzenia mutacją genu helikazy DNA [1, 5–8]. Typowymi
nowotworami dla zespołu Wernera są mięsaki, rozrosty
układu krwionośnego oraz nowotwory skóry [1, 10, 11].
Niejednokrotnie są to nowotwory mnogie, w tym także
rzadko występujące [10]. W zespole Wernera występują
także inne objawy niezwiązane z procesem starzenia, takie
jak: owrzodzenia, zmiany w strunach głosowych (wysoki
głos), uboga mimika oraz zwapnienia tkanek miękkich
[12–14]. 

Na szczególną uwagę zasługują wspomniane trudno
gojące się owrzodzenia, które powinny wzbudzać szcze-
gólną uwagę lekarzy, zwłaszcza u pacjentów w młodym
wieku. Często są one jednym z pierwszych alarmujących
objawów, mogących nasunąć podejrzenie choroby pod-
stawowej [15, 16]. Przyczyny owrzodzeń można się doszu-
kiwać w działaniu czynników mechanicznych na atroficzną
skórę w połączeniu z przedwcześnie rozwijającą się miaż-
dżycą naczyń i cukrzycą. Warto zaznaczyć, że niegojące
się owrzodzenia mogą być miejscem rozwoju nowotwo-
rów skóry [1, 15].

Ponadto do typowych cech zespołu należą charakte-
rystyczny, „ptasi” wygląd twarzy (dziobowaty nos, zapad-
nięte policzki) i niski wzrost [12, 13]. Częste są także zabu-
rzenia endokrynologiczne, a wśród nich wspominana już
cukrzyca, ale również hipogonadyzm, ginekomastia, brak
miesiączki, przedwczesne wygaśnięcie czynności jajników,
bezpłodność oraz impotencja [1, 17]. Zaburzony jest także
metabolizm wapnia, czego wyrazem są zmiany osteo -
porotyczne oraz częste zwapnienia tkanek miękkich [18].
Niejednokrotnie występują komplikacje ortopedyczne
w postaci płaskostopia, deformacji stawów i kośćca [19].
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Ryc. 1. A – nieregularne owrzodzenie zlokalizowane w obrębie kostki przyśrodkowej lewej; B – kończyny dolne z wyraźną
atrofią podskórnej tkanki tłuszczowej i licznymi, drobnymi owrzodzeniami na obydwu podudziach; C i D – ustawione
w przykurczu palce dłoni z zaznaczoną hiperkeratozą nad stawami międzypaliczkowymi; E – wyraźna skolioza i gineko-
mastia 
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W piśmiennictwie pojawiają się także doniesienia o obja-
wach neurologicznych, jednak nie są one częste [20]. Zali-
cza się do nich neuropatie czuciowe, miopatie i nużliwość
mięśni [21]. Na uwagę zasługują również zmiany naczy-
niowe w mózgu (przejściowe napady niedokrwienne, uda-
ry mózgu) będące wyrazem przedwczesnej miażdżycy
[20]. Przyspieszony rozwój miażdżycy niesie ze sobą 
także duże ryzyko niebezpiecznych powikłań sercowo-
-naczyniowych [7, 22]. 

Badania laboratoryjne często są mało przydatne
w rozpoznawaniu choroby. Może wystąpić podwyższony
poziom kwasu hialuronowego w moczu, trójglicerydów
we krwi, a parametry metabolizmu glukozy mogą odbie-
gać od normy [1, 17]. Pomocne natomiast może się oka-
zać badanie radiologiczne kośćca. W zespole Wernera na 
skutek zmian osteoporotycznych dochodzi do zmniej-
szenia gęstości tkanki kostnej. Mogą się pojawić także
zmiany zwyrodnieniowe oraz charakterystyczne dla tej
choroby zwapnienia tkanek miękkich [1]. Elektrokardio-
grafia i echokardiografia są pomocne przy ocenie pracy
i zmian w sercu.

Nie ma leczenia przyczynowego zespołu Wernera,
a postępowanie terapeutyczne ma charakter objawowy.
Terapia podstawowych chorób i ich powikłań powinna
przebiegać w typowy sposób. Pacjentów, u których zdia-
gnozowano zespół Wernera, należy poddać szczególnej
opiece medycznej ze względu na duże prawdopodobień-
stwo rozwoju cukrzycy, chorób układu krążenia, a także
nowotworów. Konieczna jest współpraca wielu lekarzy

specjalistów i regularna kontrola ogólnego stanu zdro-
wia, gdyż jedynie takie postępowanie może przedłużyć
pacjentom życie [23]. Rokowanie w zespole Wernera nie
jest dobre, większość chorych umiera w czwartej lub pią-
tej dekadzie życia na skutek powikłań ze strony układu
krążenia lub nowotworów. 
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