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Alkaptoniiri (Iki Kardes Nedeniyle)

Fatos Tanzer, Murat Sancaktar i
Cumbhuriyet Universitesi, Tip Fakiiltesi, Pediatrik Metabolizma ve Beslenme Unitesi, Sivas.

Girig: Alkaptoniiri otozomal resesif kalitilan bir metabolik hastalik olup homogentisik asit oksidaz enziminin eksikligi ile karakterizedir. Bu defekt ho-
mogentisik asit(HGA) ve onun oksidasyon irlinii benzekinon asetik Asit(BQA) birikimine yol acar. Bu toksik metabolitler pigmentasyona(okronozis)
ve erigkin ddnemde artropatiye yol acar. Hastalarin idrari bekletildiginde homogentisik asidin osidasyonu ve polimerizasyonu nedeniyle siyah olur.
Amag: Koyu renkte idrar sikayeti ile bagvuran 2 yasinda kiz ve 5 yasinda erkek iki kardesin takdimi

Metod: Erken yaslarda gittikge koyulasan idrar sikayeti ile getirilen ¢ocuklarin rutin fizik ve idrar muayeneleri normaldi. Soy ge¢misinden anne-ba-
banin kardes cocuklari oldugu 6grenildi.Taze idrara sodyum hidroksit eklendiginde kisa siire icinde koyu siyah renge doniistii. Pozitif NAOH testi
ile Alkaptoniiri tanisi kondu.

Tartigma: Alkaptoniiri ilk tanimlanan kalitsal metabolik hastalik olup nadir( 250.000 de 1) bir hastaliktir. Ayirici tanida tirozinozis, porfiria, hemoglo-
biniiri, melaniiri diistiniilmelidir.
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Munchausen By Proxy Sendromu: Iki Kardesin Ev Temizlik Uriiniiyle Zehirlenmesi

Ahmet Akcay*, Zeynep Tamay**, Giirkan Kilig**, Esra Devecioglu***, Giilcan Peykerli***, Ulker ﬁne§**, Nermin Giiler**
Pamukkale Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali*, Denizli, istanbul Universitesi,
istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Cocuk Allerji ve Gégiis Hastaliklar Bilim Dali**, istanbul,
istanbul Tip Fakiiltesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dali***, istanbul.

“Munchausen by proxy” sendromu ¢ocuga bakan kisi tarafindan yapilan ¢ocuk istismarinin ciddi seklidir. Genellikle anne ¢ocugunda hastalik ol-
dugunu uydurur veya yaratir ve bazen bu tablo dliimle sonuglanabilir. 2 yasindaki kiz hasta, agizda ve gozlerde tekrar eden biilldz sikayeti ile yati-
rildi. Hastaya yapilan tetkikler ve konsultasyon sonucunda sikatrizan pemfigoid tanisi konuldu. Gittikge agirlasan ve solunum yollari da tutulan has-
ta agir solunum yetersizligi tablosunda kaybedildi. Bundan 2 ay sonra biiyiik erkek kardesi de agizda tekrar eden benzer belirti ve bulgularla yati-
rildi. Yapilan tetkiklerinde klinik benzerlige ragmen sikatrizan pemfigoid tanisini destekleyici bulgu saptanmadi. Lezyonlarin atipik olmasi ve karde-
sinin hastaliginin gidisine gok benzer seyir nedeniyle “Munchausen by proxy” sendromu tanisindan siiphelenildi. Annenin araliklarla korozif bir ev
temizleme driintinii (porg6z) ¢cocuga verdigi servis ¢alisanlarinca ortaya ¢ikarildi ve yapilan endoskopi ile korozif yanik tespit edilmesiyle tani dog-
rulandi. Sonug olarak doktorlar cocuktaki israr eden ve tekrarlayan bulgulari aciklayacak bir hastalik diisiinemedigi veya ¢ok nadir gériilen bir has-
talik diislindiigii zaman bu sendromun da olabilecegi diisiinmelidirler.
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Bir Yil Boyunca Hastaneye Yatirilan 1-24 Ay Arasi Cocuklarin Degerlendirilmesi

Oya Halicioglu, Sabriye Cokceken Okcu, Pelin Erol, Berrak Sarioglu, Feyza Umay
T.C. SB Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Klinikleri, izmir.

Amag: Hastanemiz siit cocugu servisine 2004 yili boyunca yatirilan olgularin sosyodemografik ve medikal 6zelliklerini degerlendirmekti.

Gereg ve Yontem: Calismamizda 2004 yili boyunca servisimize yatirilan yaslari1-24 ay arasinda degisen 2873 olgunun verileri yatis dosyalari retros-
pektif incelenerek elde edildi. Olgularin aldigi tanilar ICD 10'a gére siniflandirildi. istatiksel analizler SPSS 11.0 programi 6.45 ay olup=kullanilarak
yapildi.

Bulgular: Olgularin yas ortalamasi 10.07 ¢ogunlugu 12 ayhktan kiiciiktli (%61.9). %60'1 (1723) erkek idi. Cinsiyete gore yas dagiiminda anlaml fark
saptanmadi (p>0.05). Median yatis siiresi 3.0 (1-105) giindii. Solunum sistemi hastaliklari hastaneye yatis nedenleri iginde birinci siradaydi (%52.8 ).
Hasta sayisinin kisin en yiiksek oldugu gézlendi (%39.1) . Enfeksiyon hastaliklari tanisinin %80.3'tiniin 1-12 ay arasi ¢ocuklarda 4.22 ay)+konulmus
oldugu belirlendi. Olen 15 (%0.5) olgunun yas ortalamasi (5.80 taburcu edilen olgulardan anlamli diisiik saptanmakla birlikte (p<0.05) cinsiyet farkli-
i saptanmadi (p>0.05). Olen olgularda en sik metabolik hastalik tanisi konuldugu (n=5, %33.3) ve birden fazla hastalik tanisi oranin anlamli yiiksek
oldugu belirlendi (p<0.05).

Tartigma: Kis mevsiminde yatis oranin en yiiksek olmasi bu mevsimde solunum sistemi hastaliklarinin sik gériilmesine baglandi. Enfeksiyon hasta-
liklarinin 1-12 ay arasi bebeklerde daha sik gdriilmesi ailelerin bebek bakimi ve asilamanin 6nemi konusunda egitimlerinin zenginlestirilmesi gerek-
liligi kanisina varildi. Olen bebeklerin cogunun erken yasta ve metabolik hastalik nedeniyle dldiigii belirlendiginden prenatal ve postnatal metabo-
lik hastalik tarama programlarinin genisletilmesi gerekliligi diigsiincesine varildi. Yine dlen olgularda birden fazla hastalik tanisi daha yiiksek oranda
belirlenmis oldugundan bu olgularin daha yakin medikal takibinin gerektigi sonucu gikarildi.



