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Ozet

Bu  ¢alismada yurdumuzda yaygin  alarak  goriilen

kanyakinmi  akraba  evlilikleri  irdelendi.  Diger iilkelerle

kiyaslandi. Akraba evliliklerinin genetik danismanhktaki yeri
ve danmisman hekimin soruna yaklasimina deginildi. Sonug

olarak olast riskler belirtildi.
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Kanyakini akrabalik veya yakin akrabalar
arasindaki evlilikler genetik danismanlik konusun-
da siklikla rastlanan ciddi problemlerdir. Ailede
genetik nedenlere dayanan bir hastalik ortaya c¢ik-
mi1s ise, kanyakini akrabalik, riskleri 6nemli 6lciide
etkileyecektir. Hatta herhangi bir hastalik ortaya
c¢ikmasa bile kanyakini aileler ¢ocuklarinin tasiya-
cag1 risklerle ilgilenebilirler. Bu konuda danisman
tarafindan 6nemsenmesi gereken iic 6nemli husus

vardir:

1. Ciftler arasindaki akrabaligin dogru olarak

tesbit edilmesi gerekir.

2. Ailede kalitsal nedenli bir hastalik riski,
kanyakini akraba evliligi olmasi durumunda nasil

etkilenir.

3. Zararli bir genin ¢iftin her ikisi tarafindan
¢ocuga aktarilma olasiligi ne kadar yiiksektir ki
buna bagli olarak ¢ocuk homozigot olsun.
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— Summary - J J

In this study the consanguineous marriages which are
common in our country, are discussed and compared with
other countries. The position of the consanguineous marriages
in genetic counselling and the counsellor physician s approach
to the problem is considered. Possible hazards are stated a

result.
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Akraba Evliliklerine Genel Bir Bakis

Eski devirlerden beri toplum ve dini cemaatler
akrabalar arasi1 evlilikler i¢in bazi yasaklar getir-
mislerdir. Bu sinirlamalar koékenini muhtemelen
biyolojik bilgi ve deneyimden degil sosyal
gereklilikten almistir. Bir insan toplumunun insest
tabusu olmaksizin kurulmasi miimkiin degildir. In-
sest tabusunun ¢esitli toplumlarda hangi akrabalik
derecesine kadar ulastig: tarihsel nedenlere dayanir.
Istisnai durumlarda kardesler arasi evlilikler bile
tolere edilmis veya hatta firavunlarda oldugu gibi
tesvik edilmistir. Islam aleminde kuzen evlilikleri
kabul goriirken siitanneyle evlenmek Onerilmez.
Biitiin Hristiyan aleminde ise birinci derece kuzen
evlilikleri halen kabul gérmez. Boyle evlilikler i¢in
katolik kilisesinden 6zel olarak izin almak gerekir
ve kural olarak izin verilir. Kilisenin getirdigi sinir-
layict kurallarin biyolojik temellerden daha baska
temellere dayandigini, kilisenin ayni zamanda vaf-
tiz babasi ile vaftiz ¢ocugunun evliligini yasakla-

masindan da ¢ikarabiliriz (1).

Birinci dereceden kuzen evlilikleri diye isim-
lendirebilecegimiz kardes c¢ocuklarinin evlilikleri,
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ilkemizde en sik raslanan akraba evliligi seklidir
(2). Avrupa iilkelerinden Almanya'da ise kuzen
evliliklerine ¢ok nadir olarak Taslanmaktadir.
Mobilitenin, halkin egitim seviyesinin ve genetik
hastaliklar konusundaki bilgisinin artmasi, yilizde
olarak bunlarin oraninin %0.3'iin altina diismesine
hatta biiyiik sehirlerde daha da azalmasina neden
olmustur (3). Baska kiiltiir ¢cevrelerinde ise yakin
tesvik edilebilir hale bile
gelebilmektedir. Ekonomik menfaatle, evlenecek

akraba evlilikleri

¢iftin ailesinin birbirini yakin olarak tanimasi,
cografik konum gibi bazi nedenler tesvik nedeni
olabilmektedir. Japonya'da yapilan arastirmalarda
bu oran %6 civarindadir; hatta adalarda izolasyon
nedeniyle %29'lara kadar yiikselebilmektedir (4).
Arap Ulkeleri , Giiney Hindistan, Misir ve Tiirkiye
gibi tradisyonel bazi iilkelerde ise oran, bdlgesel
olarak daha da yiiksek olabilmektedir. Avrupa ve
Amerika'da ise buna karsilik kuzen evliliklerinden
dogacak cocuklarin, sakatliklar, kalitsal hastaliklar
ve zeka geriligi gibi olgulardan muzdarip olacagi
goriisii ¢ok yaygindir. Bu nedenle bu iilkelerde
kanyakini akraba evliligi yapacak c¢iftler siklikla
genetik danigsma bilirolarina gitmekte ve konu
hakkinda yetkili kisilerden bilgi almak istemekte-
dirler.

Genetik Akrabalik

Genetik danigmanlikta danisma isteyen kisi-
lerin akraba olup olmadiklarini, bu akrabalik ille de
kanyakini akrabalik olmasa bile dogru sekilde
bilmek gerekir. Eger evlilik yakin akrabalar arasin-
da ise bu husus genetik danigmanlikta 6zellikle
6nem tagir. Bu konuda 6nemli olan baska bir konu
ise verbal sdylemlerle yetinmeyip mutlaka detayli
bir soyagac1 ¢ikarmaktir. Baba-kiz, anne-ogul veya
kardesler arasi evlilikler hukuken ve toplum norm-
lartyla yasaklanmistir. Fakat insest olarak isim-
lendirilen bu olgu genelde su yiliziine ¢ikandan
daha sik olagelmekte ve ilerde deginecegimiz
sorunlara neden olmaktadir.

Bizi asil ilgilendiren birinci derece kuzen
evlilikleri, akraba evlilikleri i¢inde en sik rast-
lananidir ve ¢ogunlukla bu evli ¢iftler genelde
danismanlik hizmetlerinden yararlanmak ihtiyacini
duyabilirler. Bu konuda genetik danigmanlik vere-
bilmek ic¢in legaliteyi de bilmek gerekir. Ciinki
baz1 g¢iftler akrabaliklar1 nedeniyle evliliklerinin
yasalligir ve genetik riskler konusunda dile
getirmekten c¢ekindikleri bir takim kaygit ve korku-
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lar tasiyabilmektedirler (1). Bazi Avrupa iilkeleri
ise bir siire 6nce yakin akrabalar arasindaki evlilik
yasaklarini kismen veya tamamen kaldirmislardir.

Biitiin bu faktorler bir araya getirildiginde, kan
yakini evlilikler konusunda ¢ok sayida hem yasal
hem de genetik sorunlar bulundugu goriilmektedir.

Ailede Bilinen Bir Genetik Hastalik Olmasi
Durumunda Kanyakin1 Akrabaligin Riskleri

Genel olarak kanyakini akrabalik X kromozo-
muna bagli resesif veya otozomal dominant
hastaliklar olmadikg¢a, ¢iftlerden her ikisi de hasta
veya sOz konusu gen icin tasiyict olmadik¢a risk
izerine etkili olmayacaktir.Buna karsilik otozomal
resesif kalitim burada temel problemi olusturur ve
olasilikla poligenik kalitindi hastaliklarda da riski
arttirir.  Otozomal resesif seyirli bir hastalikta
6nemsenmesi ve irdelenmesi gereken konu; zararl
genin es zamanli olarak iki ailede de bulunma sansi1
ve buna bagli olarak ¢ocukta homozigot olma
olasiligt ne kadardir sorusudur.

Kanyakini Akrabaligin Genel Riskleri

Kanyakini akrabaliklardan olacak c¢ocuklarin
risklerinin hesaplanmasi, ailede bir hastalik olma-
mas1 durumunda da iki dnemli hususa dayanir:

1. Hasta resesif genlerin olas1 sayis1 konusun-
da bilgiler; bunlar populasyonun saglikli kisileri
icin tasiyicilardir.

2. Akraba evlisi olan c¢iftlerde hamileligin gi-
disinin takibi.

Cesitli arastirmalar her insanin en azindan agir
resesif bir hastalik geni tasidigini ve muhtemelen
en azindan spontan abortus ve 6li doguma neden
olabilecek iki letal gene sahip oldugunu géstermek-
tedir (3,5). Bu iki temel bilgi kullanilarak c¢iftlerin
akrabalik derecesini dogru olarak bilmek sartiyla,
ortaya c¢ikabilecek riskler populasyon genetigi yon-
temleriyle hesaplanabilir.

Kanyakini: akraba evlilerinin ¢ocuklarinda
ortaya c¢cikan gergek riskler iizerindeki incelemeler
Tablo 1'de goriilmektedir.

Spesiyel genetik hastaliklaidaki artisin analizi-
ni ¢evre faktdrlerinden bagimsiz olarak yapmak
1958'de  Schull
Japonya'da baslatilan, yedi sene siiren ve birinci

mimkiin degildir. tarafindan

dereceden kuzen evliliklerinden dogan ¢ocuklar
izerinde yapilan bir arastirmada akraba evlisi
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Tablo 1. Kanyakini akraba evliliklerinden olan ¢o-
cuklarda izlenen agir malformasyon ve mortalite-

nin yiikselisini gosteren gozlemler

Insest %30
Birinci derece kuzen————% 3
ikinci derece kuzen————— %]

olmayanlarla kiyaslandiginda mortalité %3 olarak
bulunurken buna karsilik agir malformasyonlarda
¢ok az bir artig tesbit edilmistir (%1,7 digerleri
%1). Ikinci derece kuzen ve daha uzak akrabalarda
ise bu oranlarda bir artis gériilmemektedir (6).

Insest iliskilerden dogan g¢ocuklarla yapilan
caligmalarda ise 6ngoriilen yiiksek riskleri destek-
leyici bulgular ortaya ¢ikmistir. Bu g¢ocuklarda 173
oraninda ¢ocuk &limi veya agir malformasyonlar
bulunmiistur.Bunlara ek olarak bedensel anomali
olmaksizin zihinsel retardasyon goésterme riski de
yiiksektir. Sonug olarak bu ¢ocuklarin sadece 172 si
normal olma sansina sahiptir (7). Bu sonucun
getirecegi baska problemler de olmaktadir. Ciinki
boyle cocuklar genellikle terk edilmekte veya
adoptasyona verilmektedir. Boyle durumlarda
yetistirme yurtlar: veya evlat edinecek aileler bilin-
meyen ciddi bir resesif hastalik riskinin ne derece
yiksek oldugunu bilmek isteyebilirler. Olasilikla
bu tir hastaliklarin 3/4'i ilk alti ay igerisinde
ortaya c¢ikacaktir. Hi¢ degilse evlat edinme duru-
munda bu ilk alti ayimn beklenmesi Onerilebilir.
Ayrica kistik fibroz, fenilketoniiri (PKU) gibi sik-
likla goriilen resesif hastaliklarin rutin olarak test
edilmesi de bir gerekliliktir.

Cok Katli Kanyakin1 Akrabahik

insanlar ¢esitli sekilde akraba olabilmekte-
dirler. Bu nedenle yalnizca soyagaci c¢ikarma
konusunda gii¢liikler ortaya ¢ikmaz, ayrica akra-
balik derecesinin tam ve dogru olarak belirlenmesi
de zorlasir. Bu konuda izlenecek en anlamli yol,
akraba evlilikleriyle 6zel olarak ilgilenmek, gerekli
durumlarda belirli risk hesaplamalarini yapmak
icin populasyon genetik¢ilerine danigmaktir.
Komplike durumlarda konunun uzmanlarindan

yardim istenmelidir.

Yakin Akraba Evliligi Popnlasyonlari
Evli ciftler Musevilerde oldugu gibi akraba

populasyonlarina ait olmalari nedeniyle de yakin
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akraba olabilirler. Genellikle bu nedenle ¢ok sayida

ortak gene sahiptirler.

Boyle populasyonlar dncelikle, izole gruplar
olustururlarsa veya kiiciik bir inisiyal populasyon-
dan gelmeleri durumunda nadir resesif kalitsal
hastaliklarla taninirlar. Bazi durumlarda zararli bir
genin tasiyici frekans bilgisi genetik danismanlikta
kullanilabilir. Ornegin buradan yola ¢ikarak: Tay-
Sachs hastas1 bir kiz kardesi olan saglikli bir erkek
i¢in tasiyict biriyle evlenme riski, evlenilenin
Musevi kokenli olmasi durumunda 1:20, Musevi

olmayan bin olmas1 durumunda 1:400 olacaktir.

Sonug

Akraba evliliginin esas1, akrabalarin ortak ata-
lardan gelmeleri nedeniyle genel toplumun iistiinde
bir gen icerigine sahip olmalaridir. Yani kan yakini
akrabalar toplumun genelinde goriilen ortak gen
yiizdesinin haricinde, ayrica akraba olduklar: i¢in
akrabalik derecesine gore daha fazla ortak genlere
sahiptirler. Bu nedenle akraba evlilerin ¢ocuklarin-
da her iki ebeveynden gelebilecek ayni allelin bil-
gen merkezinde toplanma riski genel toplum ris-
kine gore daha yiiksektir. Dolayisiyla hastalik olus-
ma riski de toplum geneline gére daha yiliksektir.
Vurgulanmas: gereken; kan yakini akraba evlilik-
leri, ailede bilinen bir hastalik yoksa bile, bebek
6limi  ve malformasyonlarm yiiksek olmasina
neden olarak gosterilebilir. Bu durum insestte ¢ok
acik bir sekilde goriiliirken, yakin akrabalar iginde
s6z konusu olabilmektedir. Birinci dereceden
kuzenlerde bu risk % 3 olarak bilinirken, diger fak-
tor riskleri de buna eklendiginde toplam risk % 5'e
yikselmektedir.
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