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talay ve ark.nın derginizin son sayısında yayımlanan intestinal psö-
doobstrüksiyon vakasını özel ilgi ile okudum.1 Özel ilgimin nedeni
yazarların da belirttiği üzere tanımlanan vakanın tüm özelliklerini

(megaduodenum, intestinal psödoobstrüksiyon, uzun segment Barrett özo-
fagusu ve kardiyak anomali) taşıyan bir ailenin 2003 yılında tarafımızdan
bildirilmiş olmasıdır.2 Aile bireylerinin daha sonra genetik çalışmaları ya-
pılmış ve 8. kromozomda bir mutasyon olduğu saptanmıştır.3 Hastalığa
neden olan sorumlu gen ise hâlen uluslararası iş birliği ile araştırılmaktadır.
Bu nadir genetik durum 2007’de Mungan sendromu olarak tanımlanmış ve
kayıtlara geçmiştir (http://omim.org/entry/611376). Derginizde yayımlanan
vakanın bizim tanımladığımız aile ile bir ilişkisi olup olmadığını bilmiyoruz.
Ancak tanımlanan vakanın klinik bulguları bu sendrom ile uyumludur. Sen-
drom otozomal resesif geçişlidir. Bu nedenle yakın akraba evlilikleri ta-
nımlanan ailede sendromun ortaya çıkmasına neden olmuştur. Yayımlanan
vakada da akraba evliliğinin olması büyük olasılıktır. Tanımladığımız aile
dışında bu vakanın tanımlanıp yayımlanmış olması bizim açımızdan olduğu
kadar ülkemiz açısından da çok önemlidir. Bu nedenle yazarlara teşekkür
etmek isterim. Bu vaka nedeniyle dergi okurlarını Mungan sendromu ile il-
gili bilgilendirme fırsatı bulduğum bu yazımın yayımlanmasını rica ederim.
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