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Alkaptonüri (‹ki Kardefl Nedeniyle)

Fatofl Tanzer, Murat Sancaktar
Cumhuriyet Üniversitesi, T›p Fakültesi, Pediatrik Metabolizma ve Beslenme Ünitesi, Sivas.

GGiirriiflfl:: Alkaptonüri otozomal resesif kal›t›lan bir metabolik hastal›k olup homogentisik asit oksidaz enziminin eksikli¤i ile karakterizedir. Bu defekt ho-
mogentisik asit(HGA) ve onun oksidasyon ürünü benzekinon asetik Asit(BQA) birikimine yol açar. Bu toksik metabolitler pigmentasyona(okronozis)
ve eriflkin dönemde artropatiye yol açar. Hastalar›n idrar› bekletildi¤inde homogentisik asidin osidasyonu ve polimerizasyonu nedeniyle siyah olur.
AAmmaaçç:: Koyu renkte idrar flikayeti ile baflvuran 2 yafl›nda k›z ve 5 yafl›nda erkek iki kardeflin takdimi
MMeettoodd:: Erken yafllarda gittikçe koyulaflan idrar flikayeti ile getirilen çocuklar›n rutin fizik ve idrar muayeneleri normaldi. Soy geçmiflinden anne-ba-
ban›n kardefl çocuklar› oldu¤u ö¤renildi.Taze idrara sodyum hidroksit eklendi¤inde k›sa süre içinde koyu siyah renge dönüfltü. Pozitif NAOH testi
ile Alkaptonüri tan›s› kondu.
TTaarrtt››flflmmaa:: Alkaptonüri ilk tan›mlanan kal›tsal metabolik hastal›k olup nadir( 250.000 de 1) bir hastal›kt›r. Ay›r›c› tan›da tirozinozis, porfiria, hemoglo-
binüri, melanüri düflünülmelidir.

POSTER: 39

Munchausen By Proxy Sendromu: ‹ki Kardeflin Ev Temizlik Ürünüyle Zehirlenmesi

Ahmet Akçay*, Zeynep Tamay**, Gürkan K›l›ç**, Esra Devecio¤lu***, Gülcan Peykerli***, Ülker Önefl**, Nermin Güler**
Pamukkale Üniversitesi T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›*, Denizli , ‹stanbul Üniversitesi, 
‹stanbul T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›, Çocuk Allerji ve Gö¤üs Hastal›klar› Bilim Dal›**,  ‹stanbul, 
‹stanbul T›p Fakültesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Anabilim Dal›***, ‹stanbul. 

“Munchausen by proxy” sendromu çocu¤a bakan kifli taraf›ndan yap›lan çocuk istismar›n›n ciddi fleklidir. Genellikle anne çocu¤unda hastal›k ol-
du¤unu uydurur veya yarat›r ve bazen bu tablo ölümle sonuçlanabilir. 2 yafl›ndaki k›z hasta, a¤›zda ve gözlerde tekrar eden büllöz flikayeti ile yat›-
r›ld›. Hastaya yap›lan tetkikler ve konsultasyon sonucunda sikatrizan pemfigoid tan›s› konuldu. Gittikçe a¤›rlaflan ve solunum yollar› da tutulan has-
ta a¤›r solunum yetersizli¤i tablosunda kaybedildi. Bundan 2 ay sonra büyük erkek kardefli de a¤›zda tekrar eden benzer belirti ve bulgularla yat›-
r›ld›. Yap›lan tetkiklerinde klinik benzerli¤e ra¤men sikatrizan pemfigoid tan›s›n› destekleyici bulgu saptanmad›. Lezyonlar›n atipik olmas› ve karde-
flinin hastal›¤›n›n gidifline çok benzer seyir nedeniyle “Munchausen by proxy” sendromu tan›s›ndan flüphelenildi. Annenin aral›klarla korozif bir ev
temizleme ürününü (porçöz) çocu¤a verdi¤i servis çal›flanlar›nca ortaya ç›kar›ld› ve yap›lan endoskopi ile korozif yan›k tespit edilmesiyle tan› do¤-
ruland›. Sonuç olarak doktorlar çocuktaki ›srar eden ve tekrarlayan bulgular› aç›klayacak bir hastal›k düflünemedi¤i veya çok nadir görülen bir has-
tal›k düflündü¤ü zaman bu sendromun da olabilece¤i düflünmelidirler.
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Bir Y›l Boyunca Hastaneye Yat›r›lan 1-24 Ay Aras› Çocuklar›n De¤erlendirilmesi 

Oya Hal›c›o¤lu, Sabriye Çokçeken Okçu, Pelin Erol, Berrak Sar›o¤lu, Feyza Umay
T.C. SB Tepecik E¤itim ve Araflt›rma Hastanesi Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› Klinikleri, ‹zmir.

AAmmaaçç:: Hastanemiz süt çocu¤u servisine 2004 y›l› boyunca yat›r›lan olgular›n sosyodemografik ve medikal özelliklerini de¤erlendirmekti. 
GGeerreeçç vvee YYöönntteemm:: Çal›flmam›zda 2004 y›l› boyunca servisimize yat›r›lan yafllar›1-24 ay aras›nda de¤iflen 2873 olgunun verileri yat›fl dosyalar› retros-
pektif incelenerek elde edildi. Olgular›n ald›¤› tan›lar ICD 10'a göre s›n›fland›r›ld›. ‹statiksel analizler SPSS 11.0 program› 6.45 ay olup±kullan›larak
yap›ld›. 
BBuullgguullaarr:: Olgular›n yafl ortalamas› 10.07 ço¤unlu¤u 12 ayl›ktan küçüktü (%61.9). %60'› (1723) erkek idi. Cinsiyete göre yafl da¤›l›m›nda anlaml› fark
saptanmad› (p>0.05). Median yat›fl süresi 3.0 (1-105) gündü. Solunum sistemi hastal›klar› hastaneye yat›fl nedenleri içinde birinci s›radayd› (%52.8 ).
Hasta say›s›n›n k›fl›n en yüksek oldu¤u gözlendi (%39.1) . Enfeksiyon hastal›klar› tan›s›n›n %80.3'ünün 1-12 ay aras› çocuklarda 4.22 ay)±konulmufl
oldu¤u belirlendi. Ölen 15 (%0.5) olgunun yafl ortalamas› (5.80 taburcu edilen olgulardan anlaml› düflük saptanmakla birlikte (p<0.05) cinsiyet farkl›-
l›¤› saptanmad› (p>0.05). Ölen olgularda en s›k metabolik hastal›k tan›s› konuldu¤u (n=5, %33.3) ve birden fazla hastal›k tan›s› oran›n anlaml› yüksek
oldu¤u belirlendi (p<0.05). 
TTaarrtt››flflmmaa:: K›fl mevsiminde yat›fl oran›n en yüksek olmas› bu mevsimde solunum sistemi hastal›klar›n›n s›k görülmesine ba¤land›. Enfeksiyon hasta-
l›klar›n›n 1-12 ay aras› bebeklerde daha s›k görülmesi ailelerin bebek bak›m› ve afl›laman›n önemi konusunda e¤itimlerinin zenginlefltirilmesi gerek-
lili¤i kan›s›na var›ld›. Ölen bebeklerin ço¤unun erken yaflta ve metabolik hastal›k nedeniyle öldü¤ü belirlendi¤inden prenatal ve postnatal metabo-
lik hastal›k tarama programlar›n›n geniflletilmesi gereklili¤i düflüncesine var›ld›. Yine ölen olgularda birden fazla hastal›k tan›s› daha yüksek oranda
belirlenmifl oldu¤undan bu olgular›n daha yak›n medikal takibinin gerekti¤i sonucu ç›kar›ld›.
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