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QOHUM NIKAHLARDAN DOGULMUS USAQLARDA RAST GOLIN®ON IRSi GOZ
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XULASO

Qohum  nikahlardan dogulmus usaqlarda
rast golinon irsi goz xostoliklorinin rast golinmo
tezliyi vo xiisusiyyatlorinin dyronilmasinoe dair
xarici odobiyyatin tohlili toqdim olunur. Miixtalif
todgiqatlarin naticalorinin vo alds edilon molumatlarin

tohlilinin mocmusuna osaslanmis aparic1 roylordo
genetik goz xostoliklorinin oftalmologlarla berabor

genetik miitoxassis torofindon arasdirtlmast Gnom
kasb edir.

Acgar sozlor: gohum nikahlar, irsi goz xastaliklori, genetika, ailo planlanmasi

T'acanosa P.M.

XAPAKTEPUCTUKA HACJIEJCTBEHHBIX 3ABOJIEBAHUM IJIA3 V JETEN, POXXIEHHBIX B
POACTBEHHBIX BPAKAX (OB30P JIMTEPATYPBI)

PE3IOME

[IpencraBiensl naHHBIE 3apyOekKHOW JUTEpaTy-
pBI 10 4acTOT€ U OCOOEHHOCTAM HACJEICTBEHHBIX
TEHETHYECKUX 3a00JICBaHMI IJ1a3a y JIeTel, POXKICH-
HBIX B POJICTBEHHBIX Opakax. CorllacHO pe3ynbTaram

HCCHGI[OB&HI/IIZ U 110 INOJYYCHHBIM HaMH JaHHBIM,
NamuCEHThI C TCHCTHYCCKUMUA 3a00J€BaHUSIMHA T71a3a
JOJIXKHBI HAaXOAHUTHCA 1104 COBMCCTHBIM Ha6J'IIOILeHI/I-
M O(i)TaJ'ILMOJ'IOFa U crICMajaInucTa reHeTuka.

KiroueBble cjioBa: pOdCl’l’lBéHHble 6pa7<u, Hacneocmeennvle bone3nu 2lnas, ceHemuka, nianuposarnue

cemovu

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.

Key words: consanguineous marriages, hereditary eye diseases, genetics, family planning
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Diinyada usaqlar arasinda korluq iimumi korlugun
4%-ni toskil edir. Yoni 19 milyon usaq gormo
qiisurundan aziyyat ¢okir. Onlardan 1,4 milyon usaq
kor olaraq yasayir [1]. Usaqlarda korlugun sobablori,
demokolarki, 6lkalorin sosial vaiqtisadiinkisafiilo six
olagodardir. Kor usaglarin yarisindan ¢oxu Afrika vo
Asiyanin an kasib dlkalorinda yasayir. Inkisafetmis va
inkisaf etmokda olan dlkalords rast golinma sabaoblori
bir birindon forglonir. Beloki, inkisaf etmis 6lkolordo
baslica sobab genetik vo anadangolmo xostoliklor
olarkan, inkigaf etmomis 6lkolords infeksion, travma,
vo qidalanma pozgunluqglaridir [1, 2]. Genetik
xoastoliklorin qarsisnin alinmasi, xastalorin miialicasi
diinyada aktual olan sohiyys masalorindandir.
Qohum nikahlar genetik xostoliklorin yayilmasina
tosir edon sabablordon biridir vo an az1 bir ortaq
ocdadi paylasan ciitliiklor arasindaki olagoni tosvir
edir [3,4]. Qohum nikahlardan dogulan usaqlarda,
homozigot voziyyatdo ortaq acdaddan miras qalmis
autosom resessiv gen mutasiyalarinin yaranmasi
sobabindon genetik xostolikloro meyilli olma riski
daha yiiksok ola bilar [2,3,4]. Yaxin qohumlar (adoton
omiusag1) arasinda evlilik praktikasi qohum evliliyi
kimi taninir. Amerika vo miiasir Avropada nadir
hallarda rast golinss do, gohum evliliyi bir ¢ox arab
vo miisolman madoniyyatlorinin snanavi vo hormatli
aspektidir. Simali Afrika vo Yaxin Sorqde xiisusilo
yaygindir. Bir ¢ox 6lkelords qohum evliliklori vo
gohumluq miinasibatlori ganunsuz hesab olunur [5].

Diinyada evliliklorin  20%-don ¢oxu qohum
nikahlaridir vo dogulan usaqlarin on az1 8,4%-
i gohum evliliklorindon diinyaya golir. Qohum
nikahlarinin sayma golinca, Ingiltorads ohalinin
0,56%, Hollandiyada 0,36%, Isvecdo 0,90%,
Tiirkiyado 31,10%, Hindistanda 48%, Yamaykada
44,4%, Kiiveytdo 54,3%, Iranda 42, Pakistanda 55%
qohumlarla evlidir [4, 5, 6,].

Qohum evliliklorde on ¢ox qan, gormo,
esitmo, ozolo, sinir, {Urok — damar sistemi
xostoliklori rast golinir. Bunlardan kistik fibrozis,
fenilketanuriya, talassemiya, oraq hiiceyrali
anemiya, homosistinuriya,Wilson  xastaliklorini,
Weill-Marchesani, Fraser, Laurence-Moon-BiedI-
Bardet-Syndrom (LMBBS), Smith-Lemli-Opitz
(SLO), Morquio, Bernard Soulier, Donohue, Laron
sindromlarimi vo s gostormok olar [7-18].

Qohum evliliyi zamam gbézdo rast golinon
xastoliklor asason sindrom soklindo goriils bilor:

* anadangslms glaukoma;

* anadangoslmo ¢opgdzlik;

* anadangolmo katarakta;

*  pigmentli retinit vo bagqa retinal distrofiyalar;

* g0z vo gbz-dori (ocular vo oculacutaneos)
albinizm;

* anadangolmo goz defektlori ,aniridia vo uveal
kolobomalar [3, 6-12,16, 19-21]

Qohum evliliklori Simali Afrika, Yaxin Sorq, Qarbi
Asiya vo Hindistanin conubundaki populyasiyalarda
genis yayillmisdir vo biitlin nikahlarin 20-60%-ni
toskil edir [22, 23,24].

Hindistanin conubundaki Tamil Nadu, Karnataka
vo Andhra Prades statlarinda qohum evliliyino daha
cox Ustlinliik verilir [25] Beloki, birinci doraco qgohum
yani omioglu- amiqizi va dayioglu-bibiqizi, xalaoglu
-xalaqiz1 nikahlar1 genis yayilmisdir.Aparilan
todgiqatlar gostormisdir ki, qohum evliliklorinin
20%-don ¢oxu omiqizi-amioglu nikahlaridir [25,
26]. Arasdirmalara goro erkon baslayan torlu
qisa distrofiyalar1 vo g6z almasinin anadangolmo
anomaliyalar1 ilo olageali yaranan korluq daha c¢ox
gohum nikahlarda rast golinir [20, 21, 27].

Hindistanin conubunda qohum nikahlar1 vo rast
golinon g6z xostoliklorinin dyronilmasine dair bir
cox aragdirmalar aparilmigdir. Beloki, Sarma va digor
oftalmologlar burada miixtolif nov qohum evliliklorinin
yayilma nisbatinin 9,9% oldugunu bildirmisdilor [28].
Kemmanu va bagqalari miioyyan etdi ki, giiclii genetik
etiologiyalixastoliklorinriski qohum olmayannikahlara
nisbaton qohum valideynlari olan usaqlarda 2,5% artir.
Beloki, 8553 usaq (0-15 yas) skrininqdon kegcirilorok
genetik yolla otiiriilon g6z xostoliklorinin qohum
nikahlarla slagesi miioyyan edilmisdir. Onlar kor olan
usaqlarin 75%-nin vo potensial genetik etiologiyali
g0z xastaliklarinin 54,29%-nin qohum evliliklarinden
doguldugunu agkar ediblor. Aparilan tadqigatda qohum
evliliyinin noticosi olan goz xostoliklorinin asason
anoftalm, mikroftalm, usaq kataraktasi, koloboma
vo retinal distrofiya oldugu miioyyon olunmusdur
[27, 29]. Nirmalan torofindon aparilan todqigatda
geyd olunur ki, Andhra Pradesdo biitiin yoxlanilan
pasientlorin 26,7%-1 qohum nikahlardan dogulmusdur.
Aragdirmalar ~ gostormisdirki, qohum  evliliklari
naticasinda an ¢ox rast golinon goz xostaliklari retinitis
pigmentoza, anadangoalma katarakta, géz albinizmi vo
tor gisa distrofiyalardir [30].

Aparilan todqiqatlarda geyd olunur ki, genetik
moslohot  genetik  pozgunluglarin  garsisinin
almmasit vo ya azaldilmasi {iglin  zoruridir.
Tadqiqatlarin oksariyyastinds bildirilir ki, savadsizliq,
molumatsizliq vo sosial-iqtisadi voziyyot faktorlar
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gohum evliliklarinin gohar yerlorindon daha ¢ox kand
yerlorindo yayilmasina sabob olur vo bu fosadlarla
bagli maariflondirma islorinin giliclondirilmasina,
genetik miiayino vo maslohatlorin  shamiyyatinin
vurgulanmasina ehtiyac vardir [30, 31].

Conubi Hindistanda aparilan oksor todqiqatlar
gostorir ki, dogusdan sonraki erkon Oliimlorin
sobabi mohz qohum nikahlarda daha yiiksokdir vo
Olimlor osason hoyatin ilk ilindo rast golinir [32].
Rao vo basqalarmin apardigi todqiqatda conubi
Hindistanda kond yerlorindo nikahlarin toxminon
50%-nin, gohor yerlorindo isa 30%-nin qohum
oldugunu bildirmisdilor. Tadqiqatlarinda gostorilir
ki, erkon baslayan torlu qisa distrofiyalari, birincili
anadangolmo qlaukoma, anoftalm vo mikroftalm
[32, 33] gohum nikahlarda daha ¢ox rast golinon goz
xostoliyidir. Hindistanin conubunda aparilan daha
bir aragdirmada sindrom goz xostoliklori retinitis
pigmentosa (63,9%), Stargardt xostoliyi (4,9%),
Ushers sindromu (1,9%) vo Oquchi xastaliyi (1,3%)
olmugdur. Todqgiqatda anadangolmo irsi endotel
distrofiya, buynuz qisanin makulyar distrofiyasi,
kserodermiya pigmentoza vo goz albinizmi diaqnozu
qoyulmus xostolor arasinda qohumluq anamnezi
nisbatinin daha yiiksok oldugu miioyyon olunmusdur.
Progressiv sensorineural karliq -Harboyan sindromu
hallarin 50%-don ¢oxunun gohum nikahlar ilo slaqgali
oldugu bildirilrmisdir [34-36].

Hindistanin conubunda aparilan bir aragdirmada
geyri-sindromik g6z kolobomasi olan xostolorin
44,6%-nin qohum nikah1 olan valideynlorinin
oldugu bildirildi [35]. Basqa bir morkozdo aparilan
aragsdirmada qohum valideynlori olan xastslorin
63,9%-do retinitis pigmentoza agkarlanmisdir [37].
Basqa bir aragdirmada valideynlori arasinda qohum
evliliyi olan insanlarda timumi g6z xastaliklorinin
tapilma ehtimali qohum olmayan valideynlori
olanlara nisbaton 3,68 dofo yiiksok idi. Todqigatda
gohum evliliyindon dogulan usaqlarda katarakta
agkarlanma ehtimalinin yiiksok oldugu (10,75 dofo
yiiksok) askar olmusdur. Qohum evliliyi potensial
genetik etiologiyali digor gz xostoliklorinin (goz
almasi, uvea vo tor qisa) olmasi ilo ohomiyyatli
doracodo olagoli olmusdur [38]. Qorbdo ikitorofli
usaq kataraktasi hallarinin iicdo birino qodorinin
autosom-resessiv, oksariyyotinin otosomal dominant
oldugunu gostoron todqiqatlar var [39]. Qohum
nikahlar nisbotinin yiiksok oldugu bdlgoalords,

potensial homozigot resessiv genlorin artmasi
sobabindon, usaq kataraktasinin autosoml-resessiv
tipi irsi hallarin boyiik bir faizini toskil edir [40].

Aparilan  todqgigatlar  Hindistanda  qohum
evliliyinden dogulmus usaqlarda goz xostoliklorinin
yayilmasini isiqlandirir.  Genetik tobistine goro
baci-qardaslar arasinda oxsar goz xostoliklorinin
varlig1 aciq sokildo gostorilir Tosiro moruz qalan
soxslordoe hom hoyat itkisinin, hom do gérmo itkisinin
qarsisin1 almaq {i¢iin tibb iscilori, dovlst qurumlari
vo biitovliikdo comiyyot do daxil olmaqgla, biitiin
maraql toraflorin qohum evliliklorinin tohliikslorini
vurgulamasina ehtiyac var. Bu tocriibalor godim
onanalara sdykanss do, sorgular Hindistanda azalan
tendensiyanin oldugunu gostorir ki, bu da xos bir
olamotdir.Savadliligadigqqat,ictimaikampaniyalardan
istifado, maariflondirici materiallarin tomin edilmasi
vo genetik maslohot xidmaotlori genis ictimaiyyat
arasinda maariflondirmonin artirilmasina boyiik
tohfo verocok vo bununla da insanlar1 qohum
evliliklorindon uzaqlasdiracaq [36-38].

Soudiyys Orobistaninda aparilan todqiqatda
keratoplastika tolob eden irsi endotel distrofiyanin
91,%-nin vo buynuz gisanin makulyar distrofiyasinin
42%-nin qohum evliliklorinin naticasi oldugu
gostorilmigdir. Kseroderma pigmentosum olan
xostolords qohumluq anamnezi 92,8% soklinds
sonadlosdirilmisdir [41,42]. G6z dori albinizmi olan
xastolords aparilan arasdirmada qohum evliliklorinin
yikksok faizi (73,33%) askar edilmisdir [43].
Tadqiqatlar homg¢inin kseroderma pigmentozum
(41,18%), anadangolmo ixtioz (33,33%), buynuz
qisanin makulyar distrofiyas: (32,26%), vitelliform
distrofiya (28,57%) vo aniridiya (23,33%) diagnozu
qoyulmus xastoalordo qohum nikah anamnezinin daha
yiiksok nisbatini qeyd etmisdilor [44, 45].

Qohum nikahlardan irali golon tibbi narahatliglar
vo onlarin aragdirilmast Orob Olkolorindo  do
aparilmisdir On ¢ox rast golinon qohum nikah novii
omiusaqglar1 arasinda olmusdur (34,8%). Qeyd
olunmusdur ki, Qator Dovlatindo qohumluq nisbati
bir nasildo 41,8%-don 54,5%-0 yliksalib [46].

Misirdo aparilan todqiqatlarda {imumi gohum
evliliyi tezliyinin halo do yiiksak oldugu, lakin bu
tezliyin bolgoyo gora doyisdiyi bildirilmisdir. Bu, Sohag
(42,2%) vo Boyiik Qahirads (36,1%) Assuitds (21,7%)
xeyli yiiksok olmugdur. Homginin kond yerlorinda
(59,9%), miivafiq olaraq, yarimsohor (23,5%) vo
sohar yerlorindo va (17,7%) yiiksok olmusdur. Qohum
nikahlarindaki nisbatin artimi bir ¢ox ailslorin ailo
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qurulusunu, olagoslorini qorumaq, sosial, iqtisadi
vo modoni faydalari tomin etmok ii¢iin omiusaqlar
arasinda evlonmoya iistlinliik verilmaosi ils slagodardir.
Bir ¢ox misirli inanir ki, qohum ailodon olan or-arvad
arasinda daha ¢ox uygunluq vo daha az bosanma meyli
ola bilor. Hasem va yoldaslar1 apardiqlar todqiqgatlarda
bildirmisdilor ki autosom resessiv vo multifaktorial
pozgunluglarin on yiiksok nisbati qohum evliliyinda
rast golinir. Beloki autosom resessiv xostoliklor qohum
nikahlar zaman1 78,8%, qohum olmayan nikahlarda isa
21,2% hallarda bildirilmisdir. Genetik goz xostoliklori
70% Oziinii sindrom goklindo gostormisdir (bardet-
biedl sindromu, peters sindromu, dow sindromu.
Marfan sindromu) [47].

Hamami apardig1 todqiqatda bildirmisdir ki,
gohum evliliyinin nisbati yliksok olan icmalarda
nadir vo yeni autosom resessiv xostoliklor genis
sokilda rast golinir [48]. Homg¢inin digor muolliflor
qohum evliliklorinin reproduktiv itki, anadangalmo
qusurlar vo genetik xostoliklorin nisbatlorino ciddi
sokildo tosir etdiyini qeyd etmisdilor. Arasdirma
zamanit xromosom pozgunlugu olan xastolorin
29,1%-ds, o ciimlodon Daun sindromlu xostolorin
28,8%-indo gohum evliliyi agkar edilmisdir. Alfi vo
basqalari, Daun sindromlu xostolor arasinda qohum
valideynlorin tezliyinin artdigin1 miisahido etmisdir
[49]. Qohum nikahlarin Misir do daxil olmagla
orob Olkolorinde yayilmasmin siiratlo azalmasi
geyri-miimkiindiir. Bunu nozoro alaraq. sohiyyo
sistemlorinin yiikiinii azaltmaq vo tibb iscilorin
movcud diagnostik, miialico bacariglarint artirmaq
iiclin genis tohsil proqramlarma ehtiyac vardir.
Homginin hékumat nikahdan avval testlar li¢lin ciddi
qanunlar qoymalidir [50].

Voton alimlori torofindon aparilan todqiqatlarda
qohum nikahlardan dogulmus usaqlarda rast golinon
g0z xostoliklori tam otrafli dyronilmomisdir. Beloki
1997-ci ilin molumatlarma goro Azorbaycanda
korluq vo zoifgérmodon aziyyat ¢okon usaqglarin say1
1460-dir ki, bunlardan 30,1% kor usaqlar, 69.9%
zoifgoronlordir. Bu usaqglarin iimumi say1 arasinda

64% oglanlar vo 36 % qizlar toskil edir. Korlugun
sobabi 35,3% hallarda tor qisa vo gOrmo siniri
patologiyasi, 19,2% hallarda biillurun patologiyasi,
11,1% hallarda damarli qisanin anadangalmo
anomaliyalari, 10,1 % hallarda glaukoma, 6,1 %
buynuz qisanin patologiyasi, 14% mikroftalm va
anoftalm, 14,2 % hallarda iso digor patologiyalar
olmusdur. Usaq korlugunun osas hissosini (62.2%)
anadangolmo xostoliklor toskil edir. Qeyd etmok
lazzimdir ki, belo xostolorin  50,8%-1 qohum
evliliklorindon diinyaya golmisdir [51].

2002-ci ilin molumatlarina gore Azorbaycanda
usaqlar arasinda korluq v zoifgdrmo on cox Kiir-Araz
sahili orazilorindo 34,6%, rast golinmisdir. Sosial-
tibbi ndqteyi-nozorinden baxildiqgda 75,1% hallarda
usaqlar arasinda anadangolmo gdz xastaliklori gohum
evliliklorinin noticosi oldugu geyd olunmusdur
[52]. 2003-ci ildo aparilan todgiqatda anadangalmo
kataraktanin asas sobabinin qohum nikahlar1 olmasi
gostorilmisdir [53].

Son illorin malumatlarina asason anadangalmo
glaukomali usaqlarin valideynlori arasinda qohum
nikah1 anamnezi 48% oldugu qeyd olunmusdur
[54, 55].

Yekun

Aparilan todqiqatlarda genetik moaslohatlorin ¢ox
vacib vo hossas sokildo hoyata kecirilmosi geyd
olunmusdur. Qohum ciitliiklor nigahdan ovval,
xtisuson do ailo anamnezindo miimkiin otosomal
resessiv xostoliklor oldugda, genetik moslohat {iciin
miiraciot etmolidirlor. Umumiyyatls todqgigatin osast
standart protokolun istifadosidir. Beloki todqiqata
daxil edilmis pasientlorin ailo anamnezi, qohumluq
doracasi, nasildo olan genetik xastoliklor tam otrafli
Oyroanilmali vo yiiksok ixtisas ke¢mis oftalmoloq vo
genetik toraofindon miiayine aparilmalidir. ©gor gohum
nigahdan dogulmus xasts usaq varsa miitloq formada
genetik analiz aparilmali vo digor hamiloaliklordo
homin xastalik genetik arasdirilmalidir ki, xasto usaq
diinyaya golmasin.
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