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XÜLASƏ

Qohum nikahlardan doğulmuş uşaqlarda 
rast gəlinən irsi göz xəstəliklərinin rast gəlinmə 
tezliyi və xüsusiyyətlərinin öyrənilməsinə dair 
xarici ədəbiyyatın təhlili təqdim olunur. Müxtəlif 
tədqiqatların nəticələrinin və əldə edilən məlumatların 

təhlilinin məcmusuna əsaslanmış aparıcı rəylərdə 

genetik göz xəstəliklərinin oftalmoloqlarla bərabər 

genetik mütəxəssis tərəfindən araşdırılması önəm 

kəsb edir.
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ХАРАКТЕРИСТИКА НАСЛЕДСТВЕННЫХ ЗАБОЛЕВАНИЙ ГЛАЗ У ДЕТЕЙ, РОЖДЕННЫХ В 
РОДСТВЕННЫХ БРАКАХ (ОБЗОР ЛИТЕРАТУРЫ)

РЕЗЮМЕ

Представлены данные зарубежной литерату-
ры по частоте и особенностям наследственных 
генетических заболеваний глаза у детей, рожден-
ных в родственных браках. Согласно результатам 

исследований и по полученным нами данным, 
пациенты с генетическими заболеваниями глаза 
должны находиться под совместным наблюдени-
ем офтальмолога и специалиста генетика.

Ключевые слова: родственные браки, наследственные болезни глаз, генетика, планирование 
семьи

Hasanova R.M.

CHARACTERISTICS OF HEREDITARY EYE DISEASES IN CHILDREN BORN IN 
CONSANGUINEOUS MARRIAGES (LITERATURE REVIEW)

SUMMARY

An analysis of foreign literature on the study 
of the frequency and characteristics of hereditary 
eye diseases in children born from consanguineous 
marriages is presented. In the leading opinions based 

on the sum of the results of various studies and 
the analysis of the obtained data, it is important to 
examine genetic eye diseases by a genetic specialist 
along with ophthalmologists. 
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Dünyada uşaqlar arasında korluq ümumi korluğun 
4%-ni təşkil edir. Yəni 19 milyon uşaq görmə 
qüsurundan əziyyət çəkir. Onlardan 1,4 milyon uşaq 
kor olaraq yaşayır [1]. Uşaqlarda korluğun səbəbləri, 
demək olar ki, ölkələrin sosial və iqtisadi inkişafı ilə sıx 
əlaqədardır. Kor uşaqların yarısından çoxu Afrika və 
Asiyanın ən kasıb ölkələrində yaşayır. İnkişaf etmiş və 
inkişaf etməkdə olan ölkələrdə rast gəlinmə səbəbləri 
bir birindən fərqlənir. Beləki, inkişaf etmiş ölkələrdə 
başlıca səbəb genetik və anadangəlmə xəstəliklər 
olarkən, inkişaf etməmiş ölkələrdə infeksion, travma, 
və qidalanma pozğunluqlarıdır [1, 2]. Genetik 
xəstəliklərin qarşısnın alınması, xəstələrin müalicəsi 
dünyada aktual olan səhiyyə məsələrindəndir. 
Qohum nikahlar genetik xəstəliklərin yayılmasına 
təsir edən səbəblərdən biridir və ən azı bir ortaq 
əcdadı paylaşan cütlüklər arasındakı əlaqəni təsvir 
edir [3,4]. Qohum nikahlardan doğulan uşaqlarda, 
homozigot vəziyyətdə ortaq əcdaddan miras qalmış 
autosom resessiv gen mutasiyalarının yaranması 
səbəbindən genetik xəstəliklərə meyilli olma riski 
daha yüksək ola bilər [2,3,4]. Yaxın qohumlar (adətən 
əmiuşağı) arasında evlilik praktikası qohum evliliyi 
kimi tanınır. Amerika və müasir Avropada nadir 
hallarda rast gəlinsə də, qohum evliliyi bir çox ərəb 
və müsəlman mədəniyyətlərinin ənənəvi və hörmətli 
aspektidir. Şimali Afrika və Yaxın Şərqdə xüsusilə 
yaygındır. Bir çox ölkələrdə qohum evlilikləri və 
qohumluq münasibətləri qanunsuz hesab olunur [5].

Dünyada evliliklərin 20%-dən çoxu qohum 
nikahlarıdır və doğulan uşaqların ən azı 8,4%-
i qohum evliliklərindən dünyaya gəlir. Qohum 
nikahlarının sayına gəlincə, İngiltərədə əhalinin 
0,56%, Hollandiyada 0,36%, İsveçdə 0,90%, 
Türkiyədə 31,10%, Hindistanda 48%, Yamaykada 
44,4%, Küveytdə 54,3%, İranda 42, Pakistanda 55% 
qohumlarla evlidir [4, 5, 6,].

Qohum evliliklərdə ən çox qan, görmə, 
eşitmə, əzələ, sinir, ürək – damar sistemi 
xəstəlikləri rast gəlinir. Bunlardan kistik fibrozis, 
fenilketanuriya, talassemiya, oraq hüceyrəli 
anemiya, homosistinuriya,Wilson xəstəliklərini, 
Weill-Marchesani, Fraser, Laurence-Moon-Biedl-
Bardet-Syndrom (LMBBS), Smith-Lemli-Opitz 
(SLO), Morquio, Bernard Soulier, Donohue, Laron 
sindromlarını və s göstərmək olar [7-18].

Qohum evliliyi zamanı gözdə rast gəlinən 
xəstəliklər əsasən sindrom şəklində görülə bilər:

• anadangəlmə qlaukoma;
• anadangəlmə çəpgözlük;

• anadangəlmə katarakta;
• piqmentli retinit və başqa retinal distrofiyalar;
• göz və göz-dəri (ocular və oculacutaneos) 

albinizm;
• anadangəlmə göz defektləri ,aniridia və uveal 

kolobomalar [3, 6-12,16, 19-21]
Qohum evlilikləri Şimali Afrika, Yaxın Şərq, Qərbi 

Asiya və Hindistanın cənubundakı populyasiyalarda 
geniş yayılmışdır və bütün nikahların 20-60%-ni 
təşkil edir [22, 23,24].

Hindistanın cənubundakı Tamil Nadu, Karnataka 
və Andhra Pradeş ştatlarında qohum evliliyinə daha 
çox üstünlük verilir [25] Beləki, birinci dərəcə qohum 
yəni əmioğlu- əmiqızı və dayıoğlu-bibiqızı, xalaoğlu 
-xalaqızı nikahları geniş yayılmışdır.Aparılan 
tədqiqatlar göstərmişdir ki, qohum evliliklərinin 
20%-dən çoxu əmiqızı-əmioğlu nikahlarıdır [25, 
26]. Araşdırmalara görə erkən başlayan torlu 
qişa distrofiyaları və göz almasının anadangəlmə 
anomaliyaları ilə əlaqəli yaranan korluq daha çox 
qohum nikahlarda rast gəlinir [20, 21, 27].

Hindistanın cənubunda qohum nikahları və rast 
gəlinən göz xəstəliklərinin öyrənilməsinə dair bir 
çox araşdırmalar aparılmışdır. Beləki, Şarma və digər 
oftalmoloqlar burada müxtəlif növ qohum evliliklərinin 
yayılma nisbətinin 9,9% olduğunu bildirmişdilər [28]. 
Kemmanu və başqaları müəyyən etdi ki, güclü genetik 
etiologiyalı xəstəliklərin riski qohum olmayan nikahlara 
nisbətən qohum valideynləri olan uşaqlarda 2,5% artır. 
Beləki, 8553 uşaq (0-15 yaş) skrininqdən keçirilərək 
genetik yolla ötürülən göz xəstəliklərinin qohum 
nikahlarla əlaqəsi müəyyən edilmişdir. Onlar kor olan 
uşaqların 75%-nin və potensial genetik etiologiyalı 
göz xəstəliklərinin 54,29%-nin qohum evliliklərindən 
doğulduğunu aşkar ediblər. Aparılan tədqiqatda qohum 
evliliyinin nəticəsi olan göz xəstəliklərinin əsasən 
anoftalm, mikroftalm, uşaq kataraktası, koloboma 
və retinal distrofiya olduğu müəyyən olunmuşdur 
[27, 29]. Nirmalan tərəfindən aparılan tədqiqatda 
qeyd olunur ki, Andhra Pradeşdə bütün yoxlanılan 
pasientlərin 26,7%-i qohum nikahlardan doğulmuşdur. 
Araşdırmalar göstərmişdirki, qohum evlilikləri 
nəticəsində ən çox rast gəlinən göz xəstəlikləri retinitis 
piqmentoza, anadangəlmə katarakta, göz albinizmi və 
tor qişa distrofiyalardır [30].

Aparılan tədqiqatlarda qeyd olunur ki, genetik 
məsləhət genetik pozğunluqların qarşısının 
alınması və ya azaldılması üçün zəruridir. 
Tədqiqatların əksəriyyətində bildirilir ki, savadsızlıq, 
məlumatsızlıq və sosial-iqtisadi vəziyyət faktorları 
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qohum evliliklərinin şəhər yerlərindən daha çox kənd 
yerlərində yayılmasına səbəb olur və bu fəsadlarla 
bağlı maarifləndirmə işlərinin gücləndirilməsinə, 
genetik müayinə və məsləhətlərin əhəmiyyətinin 
vurğulanmasına ehtiyac vardır [30, 31].

Cənubi Hindistanda aparılan əksər tədqiqatlar 
göstərir ki, doğuşdan sonrakı erkən ölümlərin 
səbəbi məhz qohum nikahlarda daha yüksəkdir və 
ölümlər əsasən həyatın ilk ilində rast gəlinir [32]. 
Rao və başqalarının apardığı tədqiqatda cənubi 
Hindistanda kənd yerlərində nikahların təxminən 
50%-nin, şəhər yerlərində isə 30%-nin qohum 
olduğunu bildirmişdilər. Tədqiqatlarında göstərilir 
ki, erkən başlayan torlu qişa distrofiyaları, birincili 
anadangəlmə qlaukoma, anoftalm və mikroftalm 
[32, 33] qohum nikahlarda daha çox rast gəlinən göz 
xəstəliyidir. Hindistanın cənubunda aparılan daha 
bir araşdırmada sindrom göz xəstəlikləri retinitis 
pigmentosa (63,9%), Stargardt xəstəliyi (4,9%), 
Ushers sindromu (1,9%) və Oquchi xəstəliyi (1,3%) 
olmuşdur. Tədqiqatda anadangəlmə irsi endotel 
distrofiya, buynuz qişanın makulyar distrofiyası, 
kserodermiya piqmentoza və göz albinizmi diaqnozu 
qoyulmuş xəstələr arasında qohumluq anamnezi 
nisbətinin daha yüksək olduğu müəyyən olunmuşdur. 
Proqressiv sensorineural karlıq -Harboyan sindromu 
halların 50%-dən çoxunun qohum nikahlar ilə əlaqəli 
olduğu bildirilrmişdir [34-36].

Hindistanın cənubunda aparılan bir araşdırmada 
qeyri-sindromik göz koloboması olan xəstələrin 
44,6%-nin qohum nikahı olan valideynlərinin 
olduğu bildirildi [35]. Başqa bir mərkəzdə aparılan 
araşdırmada qohum valideynləri olan xəstələrin 
63,9%-də retinitis piqmentoza aşkarlanmışdır [37]. 
Başqa bir araşdırmada valideynləri arasında qohum 
evliliyi olan insanlarda ümumi göz xəstəliklərinin 
tapılma ehtimalı qohum olmayan valideynləri 
olanlara nisbətən 3,68 dəfə yüksək idi. Tədqiqatda 
qohum evliliyindən doğulan uşaqlarda katarakta 
aşkarlanma ehtimalının yüksək olduğu (10,75 dəfə 
yüksək) askar olmuşdur. Qohum evliliyi potensial 
genetik etiologiyalı digər göz xəstəliklərinin (göz 
alması, uvea və tor qişa) olması ilə əhəmiyyətli 
dərəcədə əlaqəli olmuşdur [38]. Qərbdə ikitərəfli 
uşaq kataraktası hallarının üçdə birinə qədərinin 
autosom-resessiv, əksəriyyətinin otosomal dominant 
olduğunu göstərən tədqiqatlar var [39]. Qohum 
nikahlar nisbətinin yüksək olduğu bölgələrdə, 

potensial homozigot resessiv genlərin artması 
səbəbindən, uşaq kataraktasının autosoml-resessiv 
tipi irsi halların böyük bir faizini təşkil edir [40].

Aparılan tədqiqatlar Hindistanda qohum 
evliliyindən doğulmuş uşaqlarda göz xəstəliklərinin 
yayılmasını işıqlandırır. Genetik təbiətinə görə 
bacı-qardaşlar arasında oxşar göz xəstəliklərinin 
varlığı açıq şəkildə göstərilir Təsirə məruz qalan 
şəxslərdə həm həyat itkisinin, həm də görmə itkisinin 
qarşısını almaq üçün tibb işçiləri, dövlət qurumları 
və bütövlükdə cəmiyyət də daxil olmaqla, bütün 
maraqlı tərəflərin qohum evliliklərinin təhlükələrini 
vurğulamasına ehtiyac var. Bu təcrübələr qədim 
ənənələrə söykənsə də, sorğular Hindistanda azalan 
tendensiyanın olduğunu göstərir ki, bu da xoş bir 
əlamətdir. Savadlılığa diqqət, ictimai kampaniyalardan 
istifadə, maarifləndirici materialların təmin edilməsi 
və genetik məsləhət xidmətləri geniş ictimaiyyət 
arasında maarifləndirmənin artırılmasına böyük 
töhfə verəcək və bununla da insanları qohum 
evliliklərindən uzaqlaşdıracaq [36-38].

Səudiyyə Ərəbistanında aparılan tədqiqatda 
keratoplastika tələb edən irsi endotel distrofiyanın 
91,%-nin və buynuz qişanın makulyar distrofiyasının 
42%-nin qohum evliliklərinin nəticəsi olduğu 
göstərilmişdir. Kseroderma pigmentosum olan 
xəstələrdə qohumluq anamnezi 92,8% şəklində 
sənədləşdirilmişdir [41,42]. Göz dəri albinizmi olan 
xəstələrdə aparılan araşdırmada qohum evliliklərinin 
yüksək faizi (73,33%) aşkar edilmişdir [43]. 
Tədqiqatlar həmçinin kseroderma piqmentozum 
(41,18%), anadangəlmə ixtioz (33,33%), buynuz 
qişanın makulyar distrofiyası (32,26%), vitelliform 
distrofiya (28,57%) və aniridiya (23,33%) diaqnozu 
qoyulmuş xəstələrdə qohum nikah anamnezinin daha 
yüksək nisbətini qeyd etmişdilər [44, 45].

Qohum nikahlardan irəli gələn tibbi narahatlıqlar 
və onların araşdırılması Ərəb ölkələrində də 
aparılmışdır Ən çox rast gəlinən qohum nikah növü 
əmiuşaqları arasında olmuşdur (34,8%). Qeyd 
olunmuşdur ki, Qətər Dövlətində qohumluq nisbəti 
bir nəsildə 41,8%-dən 54,5%-ə yüksəlib [46].

Misirdə aparılan tədqiqatlarda ümumi qohum 
evliliyi tezliyinin hələ də yüksək olduğu, lakin bu 
tezliyin bölgəyə görə dəyişdiyi bildirilmişdir. Bu, Sohag 
(42,2%) və Böyük Qahirədə (36,1%) Assuitdə (21,7%) 
xeyli yüksək olmuşdur. Həmçinin kənd yerlərində 
(59,9%), müvafiq olaraq, yarımşəhər (23,5%) və 
şəhər yerlərində və (17,7%) yüksək olmuşdur. Qohum 
nikahlarındakı nisbətin artımı bir çox ailələrin ailə 
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quruluşunu, əlaqələrini qorumaq, sosial, iqtisadi 
və mədəni faydaları təmin etmək üçün əmiuşaqları 
arasında evlənməyə üstünlük verilməsi ilə əlaqədardır. 
Bir çox misirli inanır ki, qohum ailədən olan ər-arvad 
arasında daha çox uyğunluq və daha az boşanma meyli 
ola bilər. Haşem və yoldaşları apardıqları tədqiqatlarda 
bildirmişdilər ki autosom resessiv və multifaktorial 
pozğunluqların ən yüksək nisbəti qohum evliliyində 
rast gəlinir. Beləki autosom resessiv xəstəliklər qohum 
nikahlar zamanı 78,8%, qohum olmayan nikahlarda isə 
21,2% hallarda bildirilmişdir. Genetik göz xəstəlikləri 
70% özünü sindrom şəklində göstərmişdir (bardet-
biedl sindromu, peters sindromu, dow sindromu. 
Marfan sindromu) [47].

Hamami apardığı tədqiqatda bildirmişdir ki, 
qohum evliliyinin nisbəti yüksək olan icmalarda 
nadir və yeni autosom resessiv xəstəliklər geniş 
şəkildə rast gəlinir [48]. Həmçinin digər müəlliflər 
qohum evliliklərinin reproduktiv itki, anadangəlmə 
qüsurlar və genetik xəstəliklərin nisbətlərinə ciddi 
şəkildə təsir etdiyini qeyd etmişdilər. Araşdırma 
zamanı xromosom pozğunluğu olan xəstələrin 
29,1%-də, o cümlədən Daun sindromlu xəstələrin 
28,8%-ində qohum evliliyi aşkar edilmişdir. Alfi və 
başqaları, Daun sindromlu xəstələr arasında qohum 
valideynlərin tezliyinin artdığını müşahidə etmişdir 
[49]. Qohum nikahların Misir də daxil olmaqla 
ərəb ölkələrində yayılmasının sürətlə azalması 
qeyri-mümkündür. Bunu nəzərə alaraq. səhiyyə 
sistemlərinin yükünü azaltmaq və tibb işçilərin 
mövcud diaqnostik, müalicə bacarıqlarını artırmaq 
üçün geniş təhsil proqramlarına ehtiyac vardır.
Həmçinin hökumət nikahdan əvvəl testlər üçün ciddi 
qanunlar qoymalıdır [50].

Vətən alimləri tərəfindən aparılan tədqiqatlarda 
qohum nikahlardan doğulmuş uşaqlarda rast gəlinən 
göz xəstəlikləri tam ətraflı öyrənilməmişdir. Beləki 
1997-ci ilin məlumatlarına görə Azərbaycanda 
korluq və zəifgörmədən əziyyət çəkən uşaqların sayı 
1460-dır ki, bunlardan 30,1% kor uşaqlar, 69.9% 
zəifgörənlərdir. Bu uşaqların ümumi sayı arasında 

64% oğlanlar və 36 % qızlar təşkil edir. Korluğun 
səbəbi 35,3% hallarda tor qişa və görmə siniri 
patologiyası, 19,2% hallarda büllurun patologiyası, 
11,1% hallarda damarlı qişanın anadangəlmə 
anomaliyaları, 10,1 % hallarda qlaukoma, 6,1 % 
buynuz qişanın patologiyası, 14% mikroftalm və 
anoftalm, 14,2 % hallarda isə digər patologiyalar 
olmuşdur. Uşaq korluğunun əsas hissəsini (62.2%) 
anadangəlmə xəstəliklər təşkil edir. Qeyd etmək 
lazımdır ki, belə xəstələrin 50,8%-i qohum 
evliliklərindən dünyaya gəlmişdir [51].

2002-ci ilin məlumatlarına görə Azərbaycanda 
uşaqlar arasında korluq və zəifgörmə ən çox Kür-Araz 
sahili ərazilərində 34,6%, rast gəlinmişdir. Sosial-
tibbi nöqteyi-nəzərindən baxıldıqda 75,1% hallarda 
uşaqlar arasında anadangəlmə göz xəstəlikləri qohum 
evliliklərinin nəticəsi olduğu qeyd olunmuşdur 
[52]. 2003-ci ildə aparılan tədqiqatda anadangəlmə 
kataraktanın əsas səbəbinin qohum nikahları olması 
göstərilmişdir [53]. 

Son illərin məlumatlarına əsasən anadangəlmə 
qlaukomalı uşaqların valideynləri arasında qohum 
nikahı anamnezi 48% olduğu qeyd olunmuşdur 
[54, 55].

Yekun 
Aparılan tədqiqatlarda genetik məsləhətlərin çox 

vacib və həssas şəkildə həyata keçirilməsi qeyd 
olunmuşdur. Qohum cütlüklər nigahdan əvvəl, 
xüsusən də ailə anamnezində mümkün otosomal 
resessiv xəstəliklər olduqda, genetik məsləhət üçün 
müraciət etməlidirlər. Ümumiyyətlə tədqiqatın əsası 
standart protokolun istifadəsidir. Beləki tədqiqata 
daxil edilmiş pasientlərin ailə anamnezi, qohumluq 
dərəcəsi, nəsildə olan genetik xəstəliklər tam ətraflı 
öyrənilməli və yüksək ixtisas keçmiş oftalmoloq və 
genetik tərəfindən müayinə aparılmalıdır. Əgər qohum 
nigahdan doğulmuş xəstə uşaq varsa mütləq formada 
genetik analiz aparılmalı və digər hamiləliklərdə 
həmin xəstəlik genetik araşdırılmalıdır ki, xəstə uşaq 
dünyaya gəlməsin.
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