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XULASO

Mogsad — Azorbaycanda qohum nikahdan dogul-
mus usaqlar arasinda irsi goz xastoliklorinin rastgalma
tezliyini va kliniki xiisusiyyatlorini dyronmak.

Material vo metodlar

Tadqgigatin obyekti akad. Zerifo Oliyeva adina
Milli Oftalmologiya Morkozinin usaqlarda Tibbi
Ekspertiza Komissiyasinin = 2019-2023-cii  illor
iizro molumat bazasi vo statistik hesabat formalar
olmugdur. Azarbaycanda qohum nikahdan dogulmus
irsi goz xostoliyi olan 0-15 yas usaqlar tohlil
olunmusdur. Xastolor A (0-5), B (6-10) vo C (11-15)
yas qruplarina bolinmisdiir.

Oftalmoloji

voziyyati qiymatlondirmok {igiin

kompleks oftalmoloji miiayine metodlarindan
istifado edilmisdir. Todqiq olunan diaqnozlar goz
patologiyasinin nozoloji qruplarina gdéro XBT-10

kodu iizrs tosnif olunmusdur.

Notica

Umumilikdo apardigimiz arasdirmanin natico-
lorino osason irsi gdz xostoliyi olan 560 xastonin
409-da (73%) qohum nikah anamnezi qeyd olunan,
151 xosta (27%) iso naslindo qohum nikahi anamnezi
olmayan xastalor olmusdur. Yas kateqoriyasina gora
A grupda 33% (n=187), B qrupda 41% (n=230), C
qrupda 26% (n=143) xasto say1 qeyd olunmusdur.

Yekun

Irsi gbz xostoliyi qohum nikahlardan dogulmus
usaqglarda daha ¢ox rast golinmisdir. Belo ki, an ¢ox
gohum nikahdan dogulmus irsi goz xastoliyi Baki vo
Lonkoran-Astara iqtisadi rayonlarmmdan olmusdur.
Anadangalmo patologiyalar arasinda tor qisa
distrofiyalarinin rastgolmo tezliyi digoer anadangalmo
xostoliklorlo miiqayisodo daha yiliksok olmusdur.
Mohz bu xastaliklorin kliniki tozahiirii todqiqata
daxil olan usaqlar arasinda 6-10 yas qrupunda daha
¢ox Oziinii gostormisdir.

Acgar sozlor: gohum nikahlar, irsi goz xastaliyi, tor qisanin distrofiyalari, pigmentli retinit,
anadangalma katarakta, anadangalma qlaukoma, mikroftalm, mikrokornea, Leber

amavrozu

Kacumos D.M., I'acanoBa P.M.

PACIIPOCTPAHEHHOCTD B A3EPBAMJIKAHE HACJIEJICTBEHHBIX ITIA3ZHBIX
3ABOJIEBAHMIT CPEJIN JIETEH, POJKIEHHBIX B POJICTBEHHOM BPAKE

PE3IOME

Heab — u3yyuTh 4YacToTy BCTPEYAEMOCTH B
AzepOaiiypkaHe W KIMHUYECKHE OCOOCHHOCTH Ha-
CJICZICTBEHHBIX TVIa3HBIX 3a00JICBaHUN Cpein JeTeH,
POXIEHHBIX B POACTBEHHOM Opake.

MarepuaJi 1 MeTOABI

OOBbeKT uccienoBaHUsl — IPOAHAIU3UPOBAHBI
0a3a JaHHBIX B (POPMBI CTATUCTHYECKON OTYETHO-
ctu nerckod MemunmHckol DxcneprHoit Komuc-
cun B HanmonansHoMm lLlentpe Odranbmonoruu
nMeHH akaa.3apudsr Anmenoi 3a 2019-2023 rozpr.

Brurouensr netn B Bo3pacte 0-15 jer ¢ Hacuen-
CTBEHHBIMH 3200JICBaHUSMHU T71a3, POKICHHBIC OT
KPOBHOPOJICTBEHHOTO OpakoB B AsepOaiikane.
INamuentsl ObUIM pa3ieiCHbl Ha TPU BO3PACTHBIC
rpymmsl: A (0-5), B (6-10 net) u C (11-15) ner.
Jnsg omeHKH 0(TaNBEMOIIOTHYECKOTO COCTOSHUS
WCIIOJIB30BAJIM  KOMIUIEKCHBIE METO/BI O0(TaIbMo-
JIOTUYECKOro obcnenoBanus. M3ydeHHbIe THAarHO3bI
obuTH Kaccudummposansl Mo koxy MKb-10 mo Ho-
30JIOTUYECKHUM TPYIITaM TJIa3HOW TaTOIOTHH.
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Pe3yabrarsi

B nienom mo pesynsraTaM HaIero MCCIeAOBaHUS
n3 560 manueHToB ¢ HacIeACTBEHHBIMU 3a00/I€BaHu -
ssmu 1ia3 409 nereii (73%) umenu B anamuese, a 151
nanueHT (27%) He uMenu B aHaAMHE3e KPOBHOPOI-
cTBeHHBI Opak. [lo Bo3pacTHOW KaTeropuu ObLIH
3apeructpupoBanbl B A rpyme 33% (n=187), B B
rpymnne 41% (n=230), B C rpymnne 26% (n=143) na-

IUEHTOB.

3akiroueHne

HacnencTBenHbIe 32001€BaHus TI1a3 Yallle BCTpe-
YalTcs y JeTed, POXICHHBIX OT POJCTBEHHBIX
OpakoB. HawmOombliee KOMMYECTBO CIy4aeB Ha-
CJIEZICTBEHHOI OO0JIe3HU Va3, POXKAECHHBIX OT KPOB-
HOPOJICTBEHHBIX OPAaKOB, 3aperucTpupoBaHo B baky u
JIsHKsApaH-ACTapMHCKOM 3KOHOMUYECKHUX pailoHax.
Cpenu BpOKJICHHBIX I1aTOJIOTHH YacToTa JUCTPODUii
CeTyYaTKu ObLIA BBIIIE, YEM JIPYTUX BPOXKICHHBIX 3a-
OoneBanuii. KimHuueckoe nposiBieHue 3tux 3adoe-
BaHUH ObUTO 0OJIEe BHIPAKEHO B BO3PACTHOM TpYIIIe
6-10 ner.

KuaroueBsle ciaoBa: poocmeennvle Opaku, HACI1e0CMEEeHHAS 2A3HAsL 60ae3Hb, OUCMPODUU CeMYamKU,
nUeMeHmMHbIL PEMUHUM, 8PONCOEHHASL KAMAPAKMA, BPOACOEHHAS 2NAYKOMA,
Muxpoghmanvm, Muxpoxopuea, amaspos Jlebepa

Kasimov E.M., Hasanova R.M.

FREQUENCY OF HEREDITARY EYE DISEASES AMONG CHILDREN BORN FROM
CONSANGUINEOUS MARRIAGE IN AZERBAIJAN

SUMMARY

Purpose - to study the frequency and clinical
characteristics of hereditary eye diseases among
children born from consanguineous marriages in
Azerbaijan.

Material and methods

The object of the study was the database and
statistical reporting forms of the children's Medical
Expertise Commission of the National Ophthalmology
Centre named after academician Zarifa Aliyeva,
covering the years 2019 to 2023. Children aged 0 to
15 years diagnosed with hereditary eye diseases in
Azerbaijan were analyzed. Patients were categorized
into age groups: Group A (0-5 years), Group B (6-10
years), and Group C (11-15 years).

Comprehensive ophthalmological examination
methods were used to evaluate the ophthalmological
condition. The studied diagnoses were classified
according to the ICD-10 code according to nosological
groups of eye pathology.

Results

In general, according to the results of our research,
409 (73%) of 560 patients with hereditary eye diseases
had a history of consanguineous marriage, and 151
patients (27%) had no history of consanguineous
marriage among in their offspring. According to age
groups, the number of patients in Ggroup A was 33%
(n=187), in Ggroup B- 41% (n=230), and in Ggroup
C was 26% (n= 143).

Conclusion

Hereditary eye diseases are is more prevalent
among children born from consanguineous marriages.
Thus, the most cases of hereditary eye diseases among
children born from consanguineous marriages were
from Baku and Lankaran-Astara economic regions.
Among congenital pathologies, the incidence of
retinal dystrophies was higher than other congenital
diseases. The clinical manifestation of these diseases
was more evident among the children in the study
6-10 year age group.

Key words: consanguineous marriages, hereditary eye diseases, retinal dystrophies, retinitis

pigmentosa, congenital cataract, congenital glaucoma, microphthalmos, microcornea,

Leber's amaurosis
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Irsi  xostoliklorin  garsisin  alinmasi, belo
xostolorin  miialicosi 6lkomiz iiglin aktual olan
sohiyya masolalorindondir. Bu sahods problemlorin
aradan qaldirilmast bir sira hallarda diaqnozun
diizgiin vo vaxtinda qoyulmasindan asilidir [1]. Son
illor Ailo siyasatinin giiclondirilmesi sahasinds bir
cox yeniliklor hoyata kegirilmisdir. Bu todbirlordon
biri do nikahdan 6nco icbari tibbi miiayinadon kegma
tolobinin ailo qanunvericiliyino daxil edilmasidir.
“Azaorbaycan Respublikasinin  Ailo Macallasindo
doyisikliklor ~ edilmesi  haqqinda” Azorbaycan
Respublikasinin 2014-cii il 17 oktyabr tarixli 1080-
IVQD nomroali Qanununa asason nikaha daxil olmaq
istoyon soxslorin icbari tibbi miiayinodon ke¢molori
ilo bagl tolob 2015-ci il yanvarin 1-don qiivvaya
minmigdir. Qanuna asason nikaha daxil olan soxslorin
tibbi miiayinasi, habels tibbi-genetik, tibbi-psixoloji
va ailonin planlagdirilmasi masalalori {izro maslohat
verilmasi onlarin raziligi ilo yasay1s yerindoki dovlot
vo boladiyyo tibb miiassisalorinds hoyata kegirilir [2]

Odliyys Nazirliyi torofindon verilon molumata
osason qohum hesab edilon soxslor arasinda qeydo
alinmis nikahlarin say12021-ciilde 2363, 2022-ci ildo
159 2542 olmusdur. 2022-ci ilds qgohum hesab edilon
soxslor arasinda qeydo alimmis nikahlarin saymnin
coxluguna goro Baki sohori (742), Mill-Mugan (296),
Lonkoran-Astara (274), Qarabag (226), Abseron-
Xiz1 (186) regionlar1 xiisusi geyd etmok lazimdir.
Belo nikahlarin pozulmas: hallari iss 2022-ci ildo
daha ¢ox Baki gohari (195), Abseron-Xiz1 (69), Mill-
Mugan (59), Morkozi-Aran (47), Lonkoran-Astara
(38) regionlarinda miisahids olunub [3].

Dovlot torofindon soziigedon mosalonin halli
istigamotindo todbirlorin  goriilmoasina
baxmayaraq bazi ailslordo miisahids olunan ononavi
stereotiplor, —qohumlarin miisbat
yanasilmas1 kimi patriarxal diislincelor belo nikah
hallarinin bas vermasina sabab olur. Son illor arzindo
saglamliq problemlori ilo, irsi genetik xostoliklorlo,
xlisusilo do anadangolmo anomaliyalar (inkisaf
qusurlari), deformasiyalar vo xromosom pozuntulari
ils, qeydo alinmis
usaqlarin saymda artim comiyyatin imkanlarmi bu
mosalonin holline yonoltmoyin vo bu istigamotdo
ciddi todbirlorin goriilmosinin vacibliyini gostorir.
Bununla yanagi ictimai foal insanlarinin, hokimlorin
vo timumilikde biitiin comiyyast iizvlerinin do belo
hallarin qarsisinin  alinmasinda yaxindan istirak

lazimi

evlonmasing

talassemiya xostoliyi ilo

etmosi comiyyatdo qohum nikahlarla bagh diizgiin
miinasibatin formalasmasinda vo masalonin hallinds
0z tovhasini veracokdir [3, 4, 5].

Mboqsad - Azorbaycanda qohum nikahdan
dogulmus usaqlar arasinda irsi goz xostoliklorinin
rastgolmo tezliyini vo kliniki xiisusiyyatlorini
Oyronmok.

Material vo metodlar

Todqiqatin obyekti akad. Zorifo Oliyeva adina
Milli Oftalmologiya Markazinin usaqlarda Tibbi
Ekspertiza Komissiyasinin = 2019-2023-cii  illor
tizro molumat bazasi vo statistik hesabat formalari
olmusdur. Azarbaycanda qohum nikahdan dogulmus
irsi goz xostoliyi olan 0-15 yas usaqlar tohlil
olunmusdur. Xastolor “0-5 yas”, “6-10 yas” vo “11-
15 yas” qruplarina boliinmiisdiir. Miiayine zamani
xostolorin  korreksiyasiz vo korreksiya ilo gormo
itiliyinin toyini aparilmisdir. Beloki, 3 yasa qador
usaqglarda gormo itiliyini toyin etmak {i¢iin miivafiq
metodlardan (yoni oyuncaga qarsi reaksiya, reflektor
horoki reaksiyalardan: boboyin isiga reaksiyasi
vo 15181 vo obyekti izlomo) istifads olunmusdur.
3 yasindan bdyiik usaqlarda gérmo itiliyi Snellen
optotiplari (sokillar ila), maktab yaglarinda Sivsev-
Qolovin, Snellen optotiplori, nisan proyektoru
(Huvitz, CCP-3100, Korea) ilo aparilmigdir. Predmet
gbrmo olmadigda is1q duygusunun olmasi vo onun
proyeksiyast isiq menboyino qarst horoki refleks
metodu ilo miioyyonlosdirilmisdir.

Refraksiya sikloplegiyadan sonra  giizgiilii
oftalmoskop vo skiaskopik xotkeslor, retinoskopiya
(Welch  Allyn, Skaneateles Falls, NY) wvo
refraktometriya (Tomey Auto Refkeratometr, Japan)
ilo tayin edilmisdir.

Goziin  horoki apparatinin miiayinosi, yarigh
lampa ilo gdziin 6n vo arxa seqmentinin miiayinasi
vo g0z dibinin oftalmoskopiyasi soklindo hoyata
kegirilmisdir. Tor qisa xastaliklorinin slave miiayinasi
elektoretinogram (ERQ), multi ERQ miiayinolori
(ROLAND CONSULT - Super Color-Ganzfeld
0450 SC, Almaniya), gdormo siniri vo yollarmin
kegiriciliyinin diagnostikasi isa gdrmonin ¢agirilmis
potensiallarn  miiayinosi  (GCP) (ROLAND
CONSULT - Super Color-Ganzfeld 0450 SC,
Almaniya) vasitosiilo hoyata kegirilmis vo geydo
almmigdir.

Eyni zamanda xostolordon otrafli anamnez
toplanaraq, onlarin yaxin qohumlarinda xostoliyin
olub olmamasi, valideynlorin yaxin qgohumlugu kimi
hallar1 geyde alinmisdir.
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Miiraciot molumatlarina gors geydo alinmis gérmo
orqaninin patologiyalart xostoliklorin beynalxalq
tosnifatina (XBT-10) asasen qruplagdirtlmisdir.

Gostaricilorin - korrelyasiyast Pirson (¥2) veo
Spirmen (p) parametrik korrelyasiya omsali ilo
Oyronilmigdir. Toqdim olunan biitiin tohlillor iigiin
minimal etibarliq 95% oldugu halda p<0.05 etibarliq
soviyyasindo forglor ohomiyyatli hesab edilmisdir
[5]. Todqgigatin naticolorinin statistik vo riyazi
islonmasi SPSS 26 proqraminin istifadasi ilo yerina

yetirilmisdir.
Natica vo onlarin miizakirasi
Umumilikde hazirki isdo Akademik Zorifa

Oliyeva adma Milli Oftalmologiya Markozindo
usaqlarda  Tibbi  Ekspertiza ~ Komissiyasinda
milayinadon kecon yaslari 0-15 arasi doyison, 560
irsi gébrmo orqani patologiyasi olan usaqglar todqiq

olunmusdur. Usaqlar arasinda irsi géz xostaliklorinin
anamnezo uygun olaraq kompleks qiymotlondirilmasi
cadval 1-ds apartlmigdir. 409 xastads (73%) qohum
nikah anamnezi, onlardan 64% (n=262) oglan, 36%
(n=147) qiz olmusdur. 151 xasta (27%) ise nosilda
gohum nikah1 anamnezi olmayan xastalor olmusdur.
Bels ki, onlardan 59,6% (n=90) oglan, 40,1% (n=61)
qiz xostolor toskil etmisdir (diagram 1). Qohum
nikah anamnezi olan vo olmayan xastolorin miiraciat
xiisusiyyatlorinin tohlili2019-2023-ciiillords tadqgiqat
aparilan illors uygun olaraq qruplasdirilaraq codval
2-do otrafl1 tohlil olunmusdur. Miiraciotlor asasinda
gohum nikahlardan dogulmus irsi géz xastoliyi agkar
olunmus usaqlarin illor iizro rast golmo nisboti digor
qrupdan ¢ox olmusdur vo bu gostoricilor hor iki
cinsdao statistik shomiyyatli olmusdur (p < 0,05).

Cadval 1
Usagqlar arasinda irsi goz xastaliklorinin anamnezs uygun kompleks
qruplasdirilmasi
Xostolor Nisbot (%)
Qohum nikahlardan dogulmus irsi goz patologiyasi agkar olunmus xastalor 409 (73%)
Qohum nikahdan dogulmamus irsi g6z patologiyasi askar olunmus xastolor 151(%)
Comi 560(100%)

300

262

250
200
150
100

50

QOHUM NIKAHDAN

DOGULMUS XOSTS USAQLAR

QOHUM OLMAYAN
NIKAHDAN DOGULMUS
XOSTO USAQLAR

Woglanlar Eqizlar

Diaqram 1. irsi goz xastoliyi olan usaglarin anmanezo uygun olarq cinsiyyato
goro qruplasdiriimasi

Umumilikdo miiayinadon ke¢on xostolorda irsi goz
xastaliklorinin miixtalif yas qruplarinda askarlanmasi
tohlil olunmusdur. Yag hoddi 0-15 yas arasi toskil
etmisdir. Yas kateqoriyasina gora 3 qrupa ayrilmisdir.
0-5 yas (A qrup) 33% (n=187) xosto , 6-10 yas (B
qrup) 41% (n=230) xasta, 11-15 yas (C qrup) 26%
(n=143) xasta (diaqram 2). Bels ki, diaqgramdan aydin
olundugu kimi irsi géz xastaliyi on ¢ox B qrupunda

tosadiif olunmusdur. Bu notico oglanlar arasinda
statistik ohomiyyatlidir (p < 0,05). Qeyd olunan
naticalar cadval 3-do otrafli gdstarilmisdir.
Todqigatimiza daxil olan qohum nikahlardan
dogulan usaqlarin valideynlori arasinda 1-ci doracali
gohum nikah 63,2 % (n=354) olmusdur. Cadval 4-don
gorlindiiyii kimi 1-ci doracoli qohum nikahlardan
dogulan oglanlar qizlara nisbaton 1,8 dofo goxdur.
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Cadval 2
Ailads qohum nikah anamnezi olan va olmayan xastalorin miiraciost
xiisusiyyatlorinin tadqiqat aparilan illors uygun tohlili
Qohum nikah
Tadgiqatin Miiayino olunan o 5
aparildigi il xostolorin say1 (n, %) Var (n, %) Yox (n, %)
Oglan Qiz Oglan Qiz

2019 91 (16,3%) 49 (18,7%) 28 (19,0%) 10(11,1%) 4 (6,6%)
2020 185 (33,0%) 85(32,4%) 57 (38,8%) 24(26,7%) 4 (6,6%)
2021 76 (13,6%) 39 (14,9%) 18 (12,2%) 12(13,3%) 7 (11,5%)
2022 146 (26,1%) 62 (23,7%) 32 (21,8%) 33(36,7%) 19(31,1%)
2023 62 (11,1%) 27 (10,3%) 12 (8,2%) 11(12,2%) 12(19,7%)
Comi 560 (100%) 262(100%) 147 (100%) 90 (100%) 61 (100%)

| 0-5 yas (A qup)

H 6-10 yas (B qup)

W 11-15 yas (C grup)

Diaqram 2. irsi gz xostoliklorin yasa goro paylanmasi
Cadval 3
Usagqlar arasinda rast galinon irsi goz xastaliklorinin ailo anamnezina
asasan yas qruplarina boliinmasi
Qohum nikah
Var Yox Com (%)

0-5 yas (A) 52 (35,4%) 24 (39,3%) 76 (36,5%)
6-10 yas (B) 63 (42,9%) 17 (27,9%) 80 (38,5%)
11-15 yas (C) 32 (21,8%) 20 (32,8%) 52 (25,0%)

Comi 147 (100%) 61 (100%) 208 (100%)
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Cadval 4
Qohum nikahlarin daracalori
) Oglanlar Qizlar
Qohum nikahlar Say %
Say % Say %

1-ci doracali 354 63,2 227 86,6 127 86,4

2-ci daracali 55 9.8 35 13,4 20 13,6

Comi 409 73,0 262 100 147 100

Xostolor Azorbaycan Respublikasinda iqtisadi
rayonlarin yeni bolgilisiine uygun olaraq boliinmiis
vo 13 iqtisadi rayonu ohato etmigdir (codval 5).
Cadvoldon goriindiiyii kimi xostonmo hallar1 on

¢ox ohalinin daha six maskunlasdigi Baki 23,6%
(n=132) vo Lonkoran-Astara 11,8% (n=66) iqtisadi

rayonlarindan olmusdur.

Cadval 5

Irsi goz xostaliklorinin Respublikanin igtisadi rayonlari iizra rastgalmo tezliyi

] Qohum nikahdan dogulmus Qohum nikahdan dogulmamis

Iqtisadi rayonlar XQSt(ariaf)Zl) w xostolor xostolor

’ Oglanlar (n, %) Qizlar (n, %) Oglanlar (n, %) Qizlar (n,%)
Baki 132 (23,6%) 66 (25,2%) 35 (23,8%) 22 (24.,4%) 9 (14,8%)
Abseron — X1z1 55 (9,8%) 18 (6,9%) 21 (14,3%) 10 (11,1%) 6 (9,8%)
Dagliq Sirvan 22 (3,9%) 7(2,7%) 6 (4,1%) 4 (4,4%) 5 (8,2%)
gz;fzs'an 29 (5,2%) 18 (6,9%) 8 (5,4%) 2 (2,2%) 1(1,6%)
Qarabag 41 (7.3%) 22 (8,4%) 9 (6,1%) 7 (7,8%) 3 (4,9%)
Qazax — Tovuz 18 (3,2%) 9 (3,4%) 2 (1,4%) 4 (4,4%) 3 (4,9%)
Quba — Xagmaz 25 (4,5%) 11 (4,2%) 5 (3,4%) 7(7,8 %) 2 (3,3%)
I{;’“;‘tl;"ara“ - 66 (11,8%) 27 (10,3%) 21 (14,3%) 8 (8,9%) 10 (16,4%)
Morkozi Aran 35 (6,3%) 13 (5%) 5 (3,4%) 8 (8,9%) 9 (14,8%)
Mil — Mugan 58 (10,4%) 33 (12,6%) 12 (8,2%) 8 (8,9%) 5(8,2%)
Soki — Zaqatala 31 (5,5%) 14 (5,3%) 8 (5,4%) 6 (6,7%) 3 (4,9%)
Sergi- Zangozur 5(0,9%) - 2 (1,4%) - 3 (4,9%)
Sirvan — Salyan 43 (7,7%) 24 (9,2%) 13 (8,8%) 4 (4,4%) 2 (3,3%)
Comi 560 (100%) 262(100%) 147(100%) 90 (100%) 61 (100%)

Aparilmis todqiqatlar irsi gbz xostoliyi askar
olunmus xostolordo iimumi goz patologiyasinin
voziyyati, rastgolmo tezliyi miioyyon edilmis vo
cadval 6-do otrafli tohlil olunmusdur.

Codvoldon  goriindiiyi
distrofiyalar1 qohum nikahlardan dogulmus usaqlar

kimi tor qisanin
arasinda on ¢ox rast golinon anadangoalms patologiya

olmusdur 32,8% (n=134). Digor qrupda iso bu

patologiya 7,8% az rast golinib. Belo ki, tor gisa
distrofiyalarinin miixtolif kliniki tozahiir formalari
vo heterogenliyi vardir. Kliniki olaraq bu xastoliklor
zamani geco va ya rang korlugu, moarkezi skatoma va
ya gorma sahasinin konsentrik daralmasi, homginin
gérmonin tam itirilmasi miisahide oluna bilor [7,8].
Apardigimiz todqiqat isindo tor qisa distrofiyalari
arasinda 92 xostodo pigmentli retinit daha ¢ox rast
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golinmisdir. Bu xostolorin diagnostikasinda rutin
oftalmoloji miayinalorlo yanasi ERG miiayinoasinin
rolu ovozsisdir.

Tor gisanin morkozi distrofiyalarindan, kolbaciq
distrofiyast (n=29) xastodo miisahide olunmusdur.
Kolbaciq distrofiyalarinda giindiiz gérmo itiliyini
¢ox asagl olmasi, otaq isiginda belo xarakter goz
gapaqlarinin  yigilmast fotofobiya,
fundoskopik goriintii fonunda ERG miayinssindo
kobud olmast ilo
sociyyalonmisdir.

Vo normal

funksional  dayisikliyin

Qeyd etmok lazimdir ki, mohz tor gisa distrofiyalari
olilliyo sobab olan baglica patologiyalardan
biridir vo bu xostaliklorin tibbi sosial voziyyetinin
qiymotlondirilmoesi miiasir oftalmologiyanin daim
diqqgat moarkozindadir. Hal- hazirda diinyada aparilan
bir sira todqiqat islori mohz tor gisa distrofiyalarinda
gormonin artirtlmasi ligiin kok hiiceyra, trombositlorlo
zongin plazma mialicosi (PRP) wvo
genetik testlorin aparilmasi ilo yanasi, gérmonin

onlarda

tamam 1itirildiyi hallarda implantlar totbiqi {izro
istigamotlonmisdir [7-11].

Cadval 6
Irsi goz xastaliyinin rastgalma tezliyi
Xaostalorin say1
BIRINCH'J MURACIST ZAMANI IRSI GOZ Qohum nikahdan Qohum nikahdan
XOSTOLIKLORIN KLINIK TOZAHUR FORMALARI dogulmus xostolor dogulmamus xostolor
n (%) n (%)
Anadangolmo goz almasinin inkisaf qiisurlari: 26 (6,4) 16 (10,6)
Mikroftalm, mikrokornea 5 2
Koloboma (qlizehli qisa, xoriedeya, tor qisa, gorma siniri 9 14
diskini miixtalif doracods ohato edon)
Aniridiya vo 6n seqmentin inkisaf qiisurlar 5 -
Anoftalm 6 -
Biillurun anadangalms patologiyasi: 16 (3,9) -
Anadangolmo katarakta 9 -
Biillurun subliiksasiyasi 7 -
Anad'angslma katarakta d%aqnozu ilo aparilmis corrahi 52(12,7) 44 (29,1)
omoliyyatdan sonraki vaziyyat:
Artifakiya 35 34
Afakiya 17 10
Anadangslmo glaukoma 25 (6,1) 7 (4.6)
Buynuz gisanin anadangslma distrofyasi 10 (2,4) 0
Tor qisanin distrofyalart: 134(32,8) 17 (11,3)
Pigmentli retinit 92 3
Makulodistofiya 13 9
Kolbaciq distrofiyasi 29 5
Gormo sinirinin anadangalma patologiyast: 63 (15,4) 10 (6,6)
GOrmo sinirinin atrofiyasi 52 10
Leberin anadangslmo amavrozu 11 0
Dari -gdz albinizmi 37 (9,0) 17 (11,3)
Refraksiya patologiyalar1 vo ¢opgdzlitk 46 (11,2) 40 (26,5)
Miopiya 35 33
Hipermetropiya 11 7
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billur

gohum nikahdan dogulan usaqlar arasinda {iglincii

Todqgigatda anadngolmo patologiyasi
on ¢ox rast golinon patologiya 12,7% (n=52), lakin
digar qrupda bu patologiya an ¢ox rast golinon 29,1%
(n=44) olmusdur. Anadangalmo katarakta korlugun
qarsist alina bilinon sabablorindon biridir [12,13].
Tadqigatimizda mohz qohum nikahlardan dogulmus
anadangolmo katarakta diaqnozu ila corrahi amoliyyat
olunan usaqlarin 35-do artifakiya, 17-do afakiya
diagnozu olmusdur. Lakin miisbot qohum nikah
anamnezi olmayan xostolordo artifakiya hallarinin
afakiya diaqnozuna nisboti daha ¢oxdur. Tobii ki,
xoastolordo gdrmo itiliying tosir edon baslica amillor
corrahi omoliyyatin na qodor tez aparilmasi, siini
biillurun implantasiya olub olmamasi, arxa kapsulun
fibrozlagsmasi, ambliopiyanin erkon miialicesi kimi
sabablar olmusdur.

Gorme sinirinin anadangalme inkisaf qiisurlari
vo atrofiyas1 miisbat qohum nikah anamnezi olan 63
(15,4%) xastado, digar qrupda isa 10 (6,6%) xastado
askarlanmisdir ki, bu xostoliklorin diaqnostikasinda
oftalmoskopiya ilo yanasi gérmonin c¢agirilmis
(GCP)

kecirilmisdir. Bu miiayino xiisusilo anadangolmo

potensiallarin  miiayinaesi  do hoyata
atrofiyalarin (Leber atrofiyasinin) diagnostikasinda
mithiim shamiyyat kasb etmisdir.

Tadqiqtimizda qohum nikahlardan dogulmus goz
almasinin anadangoalmo inkisaf qiisurlar1 — miixtolif
daracads tozahiir edon malformasiyalar1 imumilikdo
6,4% (n=26), qohum olmayan digor qrupda iso
10,6% (n=16) xostodo
Odobiyyatlarda goziin inkisaf qilisurlarinin miixtalif

miisahido  olunmusdur.
populyasiyalarda vo sistemik xostoliklorlo rastgolma
tezliyi Oyronilmisdir. Mosolon, Misirdo genetik

xostoliklori  olan usaqlar arasinda goz almasi
qiisurlarinin rastgalmo tezliyi 2.44% toskil etmisdir ki,
tadqiqatcilar yaxin qohum nikahlarin azaldilmasi va
prenatal dovrda bir sira genetik testlorin apariimasini
maslohot gormiisdiir [14].

Goz almasmin kolobomasi nadir rast golinen
biri

morhoalasinda bag veran qiisiir noticasinds formalagir.

patologiyadan kimi  embrionun inkisaf
Adoton embron yariginin baglanmasi fetal inkisaf
morholasinin 6 va 7-ci hoftalorinds tamamlanir lakin,
bu morholodo bas veron hor hansi qiisurlu inkisaf
miixtalif kolobomalarin yaranmasina sabab olur [15-

17]. Goz almas1 kolobomalar1 sporadik vo ya har hansi

birautosom-resessiv, autosom-dominant vo ya X-gena
ilisikli gen miitasiyalarinin noticosindo formalasa
bilir [18]. Hazirki todgiqatda koloboma g6z almasinin
miixtolif hissolorinda: qilizehli qisa, xorioideya, siliar
cisim, tor qigsa vo gérmo sinirindo rast golinmisdir.
Klassik koloboma qiizehli qisa, xorioideya vo tor
qisanin asag1 kvadratin1 ohato etmoklo yanasi bozi
xostolordo  katarakta, mikrokornea, mikroftalm
kimi qiisura rast golinmigdir. Gérmonin pozulmasi
kolobomanin 6l¢iisii, shato etdiyi sahenin hacmi,
yanagt qusurlarin mosolon, katarakta, mikroftalm,
nistagmin  mévcudlugundan asili olaraq miixtolif
doracads doyismisdir.

Todqgiqatda 25 qohum nikahdan dogulmus
xostodo anadangalmo glaukoma ilo olagodar
corrahi omoliyyatlar aparilmigdir. Digor qrupda bu
gostarici 4,6% yoni 7 xasto olmusdur. Anadangalmo
qlaukoma zamani goz daxili tazyiqi normallagdirmaq
ticlin erkon corrahi miialica gdérma qabiliyyatini
qoruyub saxlamagm osas faktorudur. Konservativ
medikamentoz mialico ancaq komoke¢i funksiya
dasiyir [19,20].

Hal-hazirda diinyada buynuz gisa distrofiyalarinin
genetik mutasiyalariin arasdirilmasi ilo g¢oxsayli
todqiqt islori aparilmigdir [21]. Bizim todqiqatimizda
arasinda

gohum nikahdan dogulmus usaqlar

anadangalme buynuz qisanin  endotelial irsi
distrofiyalar1 10 (2,4%) xastado miisahids edilib.
Yekun
1. Irsi

gbz xostoliyi qohum nikahlardan

dogulmus usaqlar arasinda daha ¢ox
rast golinmisdir. Beloki, an ¢ox qohum
nikahdan dogulmus irsi géz xostoliyi Baki
vo Lonkoran-Astara iqtisadi rayonlarindan
olmusdur.

2. Qohum nikahlardan dogulmus usaqlarda
anadangolmo patologiyalar arasinda tor
qisa distrofiyalarinin rastgolmao tezliyi digor
anadangalma xastaliklorls miiqayisads daha
ylksok olmusdur. Moahz bu xastaliklorin
kliniki tozahiirli tadqiqata daxil olan usaqlar
arasida 6-10 yas qrupunda daha ¢ox 6ziinii
gostormisdir.

3. Qohum nikahdan dogulmamis usaqlarda
anadangolmo Kkataraktanin rast golinmo
tezliyi digor irsi xostoliklora nisbaton daha
iistiin olmusdur.
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sobob olan xostoliklorin  (anadangslma alillerin potensial sayimin azalmasina zomin
katarakata, anadangolmo qlaukoma va yaradacaqdir.
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