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Giriş 
Kör lük, s o s y a l , eğ i t imse l ve t ıpsa l içer iği o lan bir 

k a v r a m d ı r . K o n j e n i t a l o l a b i l d i ğ i g i b i s o n r a d a n d a 
o luşab i lmekted i r . Er işk in le rde kör lüğün tanısını koymak 
k o l a y k e n , bebek l i k d ö n e m i n d e , özel l ik le de yen idoğan 
d ö n e m i n d e o ldukça zordur . B e b e k l i k d ö n e m i n d e k i kör­
lükler i zo le olabi ld iğ i g ib i , d iğer s i s t e m hasta l ık lar ı ile 
birl ikte de olabil ir. 

Tan ın ın k o n m a s ı n d a objektif m u a y e n e yön temler i 
şartt ır . A n c a k tanıy ı d e s t e k l e y e c e k sübjekt i f m u a y e n e 
yön temle r i bu yaş g r u b u n d a m ü m k ü n deği ldir . Işık his­
s i n d e n , bir miktar g ö r m e s i o l an o lgular ı iç ine a l a n kör­
lük k a v r a m ı , ü l keden ü lkeye , b a z a n kl in ikten k l in iğe bile 
değiş ik l ik gös te rmekted i r . Ç o k c idd i görse l defekt i o lan 
o lgu la ra bazı ü lke lerde kö r yer ine " g ö r m e enge l l i " d e n ­
mekted i r . Bu n e d e n l e kör lük k a v r a m ı n a bir açık l ık get i­
reb i lmek iç in bu konu ile ilgili u lus lararası sağl ık kuru­
luşları or tak bir t a n ı m l a m a yapmış la ıd ı r . 

Ö rneğ in I A P B (Internat ional A s s o c i a t i o n o f P réven­
tion tor B l i n d n e s s j ' e gö re Körlüğün tan ımı şöy le yapı l ­
mıştır : B i r gözdek i gö rmen in en iyi c a m i a 2 0 / 2 0 0 dü­
z e y i n d e ve a l t ında o lması v e y a g ö r m e a lan ında en çok 
10°lik bir g ö r m e alanı ka lmas ı . Bir d iğer gö rüşe gö re ; 
g ö r m e 2 0 / 6 0 kadar i se , g ö r m e alanı da en çok 2 0 ° ise 
kişi kör o larak kabu l ed i lmek ted i r ( l ) . 

W H O (Dünya Sağl ık Ö r g ü t ü j ' n ü n 1990 y ı l ında bil­

dirdiği r a p o r d a i se kö r l üğü : 16 yaş ın a l t ındaki bir k iş ide 

g ö r m e 3 /60 ve a l t ında v e y a 10° ' l ik bir g ö r m e a lanına 

s a h i p s e o kişi kördür d iye tan ımlamış la rd ı r (2). 

Dünyadak i kör çocuk la r ın ge rçek sayıs ın ı ve o ran ı ­
n ı b i lmek o ldukça zordur . Ç ü n k ü ülkeler a ras ında kör­
lüğün tan ımındak i y ö n t e m fark l ı l ık lar ı , kayı t eks ik l iğ i , tan ı ­
y ı k o y d u r a c a k bilgi ve teknik eks ik l ik ler söz konusudur . 
Bun la ra r a ğ m e n 1992 y ı l ında W H O ' n u n bi ldirdiği rapora 
gö re d ü n y a d a t a h m i n e n 1.5 m i l yon kör çocuk vardır. 

Geliş Tarihi Ï^CM994 Kabul Tarihi:16.5 1994 

C t ur.i U. Genetik ve Ttıatoioji Uygulama ve 
Ai aşınma Merke?- .bETAM). İSTANBUL 

Her yıl bu say ıya ya r ım mi lyon kör ç o c u k i l ave o l d u ğ u 
tahmin edi l iyor(2). 

Çocuk luk çağı kör lük ler in i , belirl i ge l i ş im d e v r e l e ­
r ine gö re sını f landırabi l i r iz(2,3) : 

1. P r e n a t a l d ö n e m kör lük n e d e n l e r i : 

a. Genetik nedenler: Hered i te r ret inal distrof i ler 
(Lebe r ' i n kon jen i ta l a m a r o z i s i , k o n d is t ro f i s i , k o n - r o d 
distrof is i , e r k e n baş langıç l ı retinitis p i g m e n t o z a ) , he red i ­
ter optik at ıof i ler , genet ik neden l i kon jen i ta l ka tarak t , 
genet ik neden l i konjeni ta l g l o k o m , anof ta lm i , mikrof ta l -
mi , re t i nob las toma ve a lb in izmdi r . 

b. Nongenetik (Teratojen) Nedenler: intrauter in 
en feks i yon la ra bağl ı konjeni ta l katarakt ( rube l la , t okso -
p l a z m a , s i tomega lov ı rus gibi) , konjeni ta l g l o k o m , kon je­
nital ma l f o rmasyon la r (anof ta lmi , mikrof ta lmi , K o l o b o m 
gibi). Ayr ıca intrauterin d ö n e m d e içi len s i g a r a ve a lko l , 
i laç a l ı nmas ı , rön tgen ış ınına m a r u z k a l m a gibi çev re ­
se l e tken ler sayı labi l i r . 

2 . P e r i n a t a l v e n e o n a t a l d ö n e m k ö r l ü k n e d e n ­

le r i : 

D o ğ u m t ravma la r ı , p renata l as f iks i , o f ta lm ia n e o n a ­

torum, p rema tü re ret inopat is i . 

3 . P o s t n a t a l ç o c u k l u k ç a ğ ı k ö r l ü k n e d e n l e r i : 

B e s l e n m e bozuk luğu (A v i tamin i eks ik l i ğ ine bağ l ı 

ksero î ta lm i ) , göz t r a v m a s ı , k ı zamık , t r a h o m , s i s t e m i k 

e n f e k s i y o n l a r ( san t ra l s i n i r s i s t e m i n i t u t a n e n f e k s ı 

yonlar , menenj i t gibi), in t rakraniyal tümör le r , nö rode je -

neratif hastal ık lar . 

T a b l o 2 'de araşt ı rmacı lar ın çeşit l i y ı l lara ait p r e n a ­

ta l , pe r ina ta l ve pos tna ta l d ö n e m d e k i kö r lük o ran la r ı 

bi ldir i lmişt ir . B u n a göre çocuk luk çağı kör lük le r in in yak­

laşık %51-68 ' i n in prenata l kör lük o lduğu gö rü lmek ted i r 

T a b l o 3 'de i se Dünya Sağl ık Ö rgü tü ' nün çeşi t l i ü lke le re 

ait p renata l orijinli ve genet ik orijinli kör lük o ran la r ı bi l ­

dir i lmişt ir . Bu istat ist ikler in s o n u c u n a göre ç o c u k l u k çağı 

kör lük ler in in %30-70 ' in in p renata l köken l i o l d u ğ u gö rü l ­

mektedir . 

P r e n a t a l d ö n e m i n en öneml i ve sık g ö r ü l e n kör lük 
neden i , tek g e n defekt ine bağl ı hered i ter ret inal d istrof i -
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KONJENİTAL KÖRLÜKLERİN GENETİK YÖNÜ VE SIKLIĞI 

Tablo 1. Çocukluk çağı körlüklerinin dünyadaki dağılımı. 

0-15 yaş Körlük Tahmini kör 
arası çocuk sayısı oranı çocuk 

Bölge (1989) milyon (%) sayısı 

Afrika 240 1.1 264.000 
Latin Amerika 130 0.6 78.000 
Kuzey Amerika, Avrupa, 

Japonya, Avustralya 
Eski Rusya 24u 0.3 72.000 

Asya 1200 0.9 1.080.000 

Toplam 1.810 1 494.000 

lerdir. Bunların içinde en sık görüleni ise Leber'in kon-
jenital arnarozisidir. Bunu sırasıyla, kon distrofisi, kon-
rod distrofisi ve erken gelişen retinitis pigmentoza takip 
eder. Avrupa ve gelişmiş ülkelerin en sık görülen kör­
lük nedeni herediter retinal distrofılerdır. Bunu herediter 
optik atrofiler, kcnjenital katarakt, konjenita! glokom, re-
tinobtastom ve aibinizm izler. 

Çeşitli ülkelerde değişik yıllara ait çocukluk çağı 
körlük istatistikleri mevcuttur. Genelde konjenital kör­
lük olarak bildirilen bu olgular hem genetik hem te-
ratojen nedenleri içermektedir. Daha detaylı çalışma­
larda ise herediter oranlar bildirilmektedir. Örneğin 
1967 yılında İngiltere'de yapılan bir çalışmada 776 
kör çocukta % 42 oranında tek gen defektine bağlı 
körlük saptanmıştır. 1977 yılında Kanada'da 454 kör 
çocuğun % 37'sinde herediter nedenli konjenital kör­
lük olduğu bildirilmiştir. Yine aynı yörede 1960-1989 
yılları arasında 19 yaşın altındaki tüm düşük görmeli 
çocuklar incelenmiş ve en sık nedenin genetik kö­
kenli körlükler olduğu tesbit edilmiştir. Bu grubun 
%90'ında retina ve optik sinir hastalıklarının, körlüğü 
oluşturduğu bildirilmiştir(l). 

1980 yı l ında Hol landa 'da 1334 görme engell i 
çocukta yapılan bir araştırmada olguların %29'unda 
herediter göz hastalığı saptanmıştır. New-foundland'da 
her yaş grubunu içeren 1013 olgunun %24'nün ge­
netik nedenli körlükler olduğu, bunun da %53'ünün 
retina! distrofi grubu olduğu bildirilmiştir. İsveç'de 60 
yaş ın a l t ındak i 3557 kör lük o lgusu ince lenmiş , 
%22 5 oranında genetik nedenl i körlük bulunmuş, 
bunun da %17.5'inin tapetoretinal distrofi grubu ol­
duğu bildirilmiştir(l). 

VVHO'nun 1993 yıl ında Şil i , Afr ika ve Güney 
Hindistan'da yaptığı körlük araştırmalarında, 905 ço­
cuk muayene edilmiş, 806 (%89) çocuğun kör veya 
çok ciddi düzeyde görsel defekti olduğu göster i l ­
miştir. Ülkeler tek tek incelendiğinde, örneğin Afrika­
'da 284 çocuğun %35,9'unun korneal nedbe/fi t izis 
bulbi gibi anatomik defekt gösterdiği, %20.4'ünün re­
t ina h a s t a l ı ğ ı , % 1 5 . 5 ' i n i n kon jen i t a l ka ta rak t , 
%13.0' ının konjenital g ickom olduğu bildir i lmiştir. 
Etyolojik bir sınıf landırmada ise olguların 21.T in in 

herediter nedenlere bağlı körlük olduğu saptanmıştır. 
Güney Hindistan'da 305 çocuğun %38.4'ünün anato­
mik (korneal nedbe/fitızik bulbi) bozukluk gösterdiği, 
%22.6'sının retinal hastalık, %7.4'ünün konjenital ka­
tarakt, %3'ünün ise konjenital glokom gösterdiği sap­
t a n m ı ş t ı r . B i r b a ş k a e tyo lo j i k s ı n ı f l a n d ı r m a d a 
%29'unun herediter nedenlere bağlı körlükler olduğu 
gösterilmiştir. Şili'de 217 çocukta yapılan çalışmada 
%47.0'ının retinal göz hastalığı, %9.2'slnın katarakt. 
%8.3'ünün glokom, %6.9'unun ise korneal patoloji 
gösterdiğ i bu lunmuştur . Diğer bir etyoloj ik sınıf­
landı rmada ise %30.4 'ünün heredi ter neden le re , 
%20.8'inin perinatal faktörlere (prematüre retinopatlsi) 
bağlı körlükler olduğu gösten!miştır(4). 

Ülkemizde körler okulunda yapılmış çalışmalar bu­
lunmaktadır. Örneğin Güngör ve ark.nın 1991 yılında 
Gaziantep körler okulunda yaptığı araştırmada, olguların 
%71.5'inin konjenital körlük olduğu, bunun %17.5'inin 
tapetoretinal distrofi olduğu saptanmıştır(5). Say ek ve 
ark.nın 1989 yılında Ankara Aydınlıkevler körler okulun­
da yaptığı çalışmada ise olguların %77'slnin konjenital 
körlük, bu körlüklerin %37'sinin retinal distrofi olduğu 
bildirilmiştir(6). Temel ve ark.nın 1990 yılında istanbul 
Kilyos körler okulunda yaptıkları incelemede ise, en sık 
körlük nedeni olarak %33.7 oranında makula-retinal de­
jenerasyon tesbit edilmiştir. Bekaroğlu ve ark.nın 1986 
yılında İzmir Bornova körler okulunda yaptığı çalışmada 
herediter retinal distrofi oranı %26 olarak bildirilmiştir 
(7,9). 

Herediter retinal distrofi dışında ikinci sıklıkta 
görülen körlük nedeni konjenital katarakttır. Gerek 
genetik gerekse nongenetik faktörlere bağlı konjenital 
katarakt, eskiden önemli bir körlük nedeniyken, şim­
di; gerek cerrahı yöntemlerin gelişmesi gerekse ru­
bella virüsünün yaptığı katarakta karşı anne adayları­
nın aşılanması ile önlenebilir körlükler sınıfına gir­
miştir. Örneğin 1985 yılında yapılan bir çal ışmada 
1962 yılından önce doğanlarda konjenital körlükte ilk 
sırayı konjenital katarakt alırken (%38), 1962 tarihin­
den sonra doğanlarda bu oranın %33.4'e düştüğü 
bulunmuştur(S). VVHO'nun bildirdiğine göre bazı tropi­
kal ülkelerde ve Akdeniz ülkelerinde intrauterin ru-
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Tablo 2. 
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Çocukluk çağı körlüklerinin prenatal, perinatal ve postnatal oranları. 

Etiyoloji(%) 
Prenatal Bilin­

Ülke 
Genetik Diğer meyen­

Kaynaklar Ülke nedenler nedenler Perinatal Postnatal ler 

Hatfield (1963) A B D 68 9 5 18 
Fraser and Friedman (1967) ingiltere 50 6 33 11 — 
Fraser (1968) Avustralya 34 20 16 14 16 
Lindstedt{1972) İsveç 58 17 12 13 
Robinson (1977) Kanada 41 10 20 10 19 
Schapert-Kimmijser (1975) Batı Avrupa 45 6 8 16 25 
Bryers and Archer (1977) Kuzey İrlanda 51 11 11 5 22 
Bleecer-VVagemakers (1981) Hollanda 40 11 36 5 8 

(zeka geriliği 
gösteren 

çocuklarda) 

bella virüs infeksiyonuna bağlı kataraktlar daha sık 
görülürken, Amer ika ve Kuzey Avrupa 'da tek gen 
defektine bağlı konjenital kataraktlar daha fazla oran­
da bildirilmektedir (2). 

Batı ve Japon toplumunda ciddi görsel defekt 
yapan konjenital katarakt oranı %13-19 olarak bildi­
rilmiştir. Danimarka'da 1985 yıllında konjenital kata-
raktlı 150 çocuğun %5'i körlükle sonuçlanmıştır. Ka -
nada'da buna yakın sonuçlar bildirilmiştir(l). 

Ülkemizde körler okulunda yapılan çalışma­
larda ise, etyolojik neden belirlenmeksizin konje­
nital katarakt oranı %15-21 arasında bildirilmiştir(5-
7,9). 

Konjenital glokom da önemli bir körlük nedeni­
dir. Etyolojik ayırım yapmaksızın gerek genetik ge­
rekse nongenetik (teratojenik) faktörlere bağlı konjeni­
tal glokomun erken tanısının yapılmaması nedeni ile 
prevalansının hala yüksek olduğu bildiri lmektedir. 
1975 yılında lAPB'n in yaptığı bir araştırmada körle-
rin%1-9'unun konjenital glokom olduğunu bildirmeleri­
nin yanında İngiltere, Kanada ve Japonya'da yapılan 
araştırmalarda konjenital glokom oranının %3-7, Suu­
di Arabistan'ın yaptığı çalışmada ise %16 olduğu bil­
dirilmişti r(1 ). VVHO'nun 1993 yılında Şili, Afrika ve 
Güney Hindistan'da yaptığı çalışmada ise Şili'de tüm 
çocukluk çağı körlüklerinin %8.3, Afr ika'da %13.0, 
Güney Hindistan'da ise %3'ünün konjenital glokom 
olduğu bildirilmiştir(4). Ülkemizde körler okulunda ya­
pılan çalışmalarda, Ki lyos Körler Okulu 'nda %9.8, 
Anka ra Körler Oku lu 'nda % 1 5 , Gaz ian tep Körler 
Okulu 'nda %11.6 Bornova Körler Okulu 'nda %11,9 
oranında konjenital glokom saptanmıştır (5-7,9). 

Herediter ve teratOjen nedenlere bağlı dismorfo-
lojik hastalıklardan anoftalmi, mikroftalmi, kolobom gi­
bi konjenital malformasyonlar da birer körlük nedeni­
dir. İngiltere ve Kanada 'da %3-5, Hol landa'da %9, 

J a p o n y a ' d a %13 olarak bi ldir i len anof ta lmi , ülke­
mizde %4-5.6 arasında bildirilmiştir (1,5-7). Bekaroğlu 
ve Çengei ise %9.1 oranında mikroftalmi bildirmişler­
dir^). 

VVHO'nun 1992'de bildirdiği rapora göre genetik 
nedenlere bağlı körlükler Avrupa ve ileri ülkelerde bi­
rinci sırayı alırken sosyoekonomik durumu kötü olan 
ülkelerde beslenme bozukluğu ve enfeksiyonlara bağlı 
körlükler ilk sırayı almaktadır (Afrika, A s y a , Latin 
Amerika ve Karaibler gibi). Ancak aile içi evlenmele­
rin artması nedeniyle, bu spektrumun genetik nedenli 
körlüklerin lehine döndüğü vurgulanmıştır^). Genetik 
nedenlere bağlı körlükler özellikle ressesif geçiş gös­
terenler, akraba evliliği yapanların çocuklarında daha 
sık görülmektedir. Bu nedenle körlükleri incelerken 
gerek dünyada gerekse ülkemizde ak raba evl i l iği 
oranlarını bilmemizde yarar vardır. Aile içi evlenmele­
rin sık görüldüğü ülkeler arasında Pak is tan(%80) , 
Suud i A rab i s tan (%56), Lübnan (%39), Tü rk i ye 
(%20) sayılabilir. Ayrıca rakamsal bir değer verilme­
mekle birlikte akraba evliliğinin sık olduğu diğer ülke­
ler arasında Güneydoğu Asya, Ürdün ve Kıbrıs sayı­
labilir. Lübnan'da kör çocukların %65'inin, Çin'de ise 
%67.8' in in akraba evli l iği sonucu o lduğu sap tan ­
mış t ı r^ ) . Ülkemizde bu konuda yapılan çalışmalara 
göz attığımızda, Gaziantep Körler Okulu'ndaki kör ol­
guların %60'ının, Ankara Körler Okulu'ndaki konjeni­
tal kör olguların %50's in in, İstanbul Ki lyos Körler 
Okulu'ndaki olguların %40'ının akraba evliliği sonucu 
olduğunu bildirmişlerdir. Yine aynı grubun retinal dis-
trofili hastaların %75'inin akraba evliliği olduğu, Bor­
nova Körler Okulu'nda ise %44 oranında akraba ev­
liliği olduğu saptanmıştır (5-7,9). 

Görüldüğü gibi, sosyoekonomik düzeyi düşük ül­
kelerde, örneğin Afrika ve Asya 'da , çocukluk çağı 
körlüklerinin %50 ile %70'i A vitamini eksikliği yanın­
da, kötü beslenme ve kronik enfeksiyonların yaptığı 
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Tablo3. Değşlk ülkelerde prenatal ve genetik körlük oranları. 

Bölge Yıl Çalışma Kaynağı 
Prenatal 
körlük(%) 

Genetik 
körlük oranı(%) 

AFRİKA 
Malawi 1977 Çocukların genel incelenmesi 31 — 
Nigeria 1979 Körler okulu 26 — 

Tanzanya 1978 Körler okulu 16 — 
Ortalama 25 — 

AMERİKA 
Arjantin 1990 Hastane 49 — 

Şili 1974 Körler okulu 67 — 
Jamaika 1968 Körler okulu 72 — 
Uruguay 1986 Körler okulu 51 — 
Ortalama 60 

DOĞU AKDENİZ 
Kıbrıs 1972 Körler okulu 82 79 

Lübnan 1975 Körler okulu 69 68 
Suudi Arab. 1985 Körler okulu 59 57 
Ortalama 70 70 

AVRUPA 
Hollanda 1975 Görme engelliler okulu 45 
Norveç 1990 Köriük kayıtlarından 68 29 
Türkiye 1989 Körler okulu no — 
ingiltere 1986 Körlük kayıtlarından — 50 
İngiltere 1988 Körlük kayıtlarından — 50 
İskoçya i 987 Körler okulu — 48 

Ortalama 65 45 
BATI PASİFİK 

Japonya 1985 Körler okulu — 73 

diarenin protein enerji malnütrisyonu sonucu oluşan 
korneal nedbeleşmedir(2). 

Sosyoekonomik durumu orta düzeyde olan ülke­
lerde, örneğin Latin Amer ika 'n ın büyük bir bölü­
münde, doğj Avrupa ve ekonomik oiarak orta dü­
zeyde olan Afr ika ve Asya'nın bazı bölgeler inde, 
körlüklerin en sık nedeni , konjenital rubella enfeksi­
yonuna bağlı konjenital katarakt ve konjenital glo­
k o m d u r . B u b ö l g e l e r d e k i k ö r l ü k p r e v a l a n s ı 
%0,05'dir(2). 

Ekonomik düzeyi iyi ülkelerde ise örneğin, Ku­
zey Amerika, Avustralya, Batı Avrupa, Japonya, Yeni 
Ze landa gibi ülkelerde ise en sık körlük nedenleri, 
genetik nedenli retina ve optik sinir hastalıkları ve 
prematüre retinopatisidir. Yaklaşık körlük prevalansı 
%0,025'dir(2). 

Akraba evliliğinin sık yapıldığı dinsel ve etnik köke­
ni aynı bazı izole toplumlarda ve bu yapıyı gösteren 
doğu Akdeniz ülkelerinde otosomal ressesıf geçişli ge­
netik göz hastalıkları ilk sırayı almaktadır. Ülkemiz kör­
ler okulunda yapılan çalışmalar bu tip körlüklerin en sık 
olduğunu göstermektedir. Zira bu hastaların yaklaşık 
%40 ile %60'ının akraba evliliği yapmış anne babanın 
çocukları olduğu gözlenmiştir(6,7,9). 

Bu gerçeklerden yola çıkarak ülkemizde, çocukluk 
cağı körlüklerinin önlenmesi için önerilerimiz şunlardır 
(2,5-7): 

1. Doğumdan hemen sonra rutin göz muayenesi­
nin yapılması (konj. katarakt, konj. glokom, retinoblas-
tom gibi hastalıkların erken tanısı için) 

2. Akraba evlliliğinin önlenmesi 

3. Genetik danışmanlık 

4. Anne adaylarının gebelikten önce aşılanması 
(Rubella virusuna karşı) 
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