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Usher sendromunun s›kl›¤› ve klinik tipleri

The incidence of Usher’s syndrome and its clinical types

Müslüm BEREKETO⁄LU,1 Emel Uçak AVfiAR,2 Onur TURAN,1 Filiz AFRASH‹,2 Faz›l APAYDIN1

Amaç: Normal toplumda, iflitme ve görme engelli kifliler-
de Usher sendromu s›kl›¤›n› ve sendrom tiplerini ortaya
ç › k a r m a k .
Olgular ve Yöntemler: Ege Kara Kuvvetleri Hastane-
si’ne baflvuran 115 bin birey, Ege Üniversitesi Tıp Fakül-
tesi Göz Hastalıkları Anabilim Dalı’nda 1994-1999 yılları
arasında retinitis pigmentosa tanısı almıfl hastalar, ‹zmir
Tülay Aktafl ‹flitme Engelliler Okulu ö¤rencileri ve ‹zmir
Aflık Veysel Görme Engelliler Okulu ö¤rencilerinde tara-
ma ile saptanmıfl kifliler arafltırıld›. Retinitis pigmentosa
tanısı almıfl olan kiflilerde ayrıntılı anamnez, soya¤acı çi-
zimi, oftalmolojik ve KBB muayenesi, odyovestibüler in-
celemeler ve elektroretinogram yapıld›. 
Bulgular: Normal kiflilerde 115 bin birey içinde bir olgu-
da; ‹flitme Engelliler Okulu’nda 386 ö¤rencinin alt›s›n-
da; Göz Hastalıkları Klini¤i’nde retinitis pigmentosa ta-
nısı konan 30 hastanın üçünde Usher sendromu sap-
tand›. Görme Engelliler Okulu’nda Usher sendromuna
rastlanmad›. Bu hastalar›n aileleri de tarand›¤›nda
sekiz ailede toplam 15 kiflide US oldu¤u görüldü. Befl
ailede ebeveynlerde akraba evlili¤i saptand›. On befl
hastanın 11’i tip 1, dördü tip 2 olgulard›. Tip 3’e hiç rast-
lanmad›. Tip 1’in, tip 2’ye oranı 3/1 bulundu.
Sonuç: Karanlıkta görme bozuklu¤u ve iflitme kaybı
olan hastalarda Usher sendromunun araflt›r›lmas› olgu-
lar›n iflitsel rehabilitasyonu ve klinik izlemi açısından
önem taflımaktadır. Etkilenmifl olgularda akraba evlili¤i-
nin sorgulanmas› gerekir.
Anahtar Sözcükler: Körlük/genetik/epidemiyoloji; sa¤›rl›k/
genetik/epidemiyoloji; iflitme kayb›, sensorinöral/tan›/kompli-
kasyon; retinitis pigmentosa/komplikasyon; vestibüler hasta-
l›klar/epidemiyoloji; görme bozukluklar›/komplikasyon.

Objectives: We investigated the incidence and types
of Usher’s syndrome in normal, hearing handicapped,
and visually handicapped individuals.
Subjects and Methods: U s h e r’s syndrome was investi-
gated among 115,000 healthy young males who were
screened prior to military service, among patients in whom
retinitis pigmentosa was diagnosed at the Ophthalmology
Department of Ege University, and among the students of
‹zmir Tülay Aktafl School for the Deaf and ‹zmir Aflık Ve y s e l
School for the Blind. Patients with retinitis pigmentosa were
evaluated by comprehensive history taking, pedigree draw-
ing, ophthalmologic and otolaryngologic examinations,
audiovestibular tests, and electroretinography.
Re sults: U s h e r’s syndrome was detected in only one sub-
ject among candidates of military service, in six subjects
among 386 students of School for the Deaf, and in three
cases among 30 patients with retinitis pigmentosa. None of
the students of the School for the Blind had Usher’s syn-
drome. Screening of the patients’ family members revealed
eight families with Usher’s syndrome, yielding a total of 15
patients. Consanguinity was documented in five families.
Eleven patients (73%) had type 1 and four patients (27%)
had type 2 disease. Type 3 disease was not encountered. 
Conclusion: Investigation of Usher’s syndrome in
patients with hearing loss and impaired vision in the
dark will promote better rehabilitation and monitoring of
these patients. Consanguinity should be sought in
affected individuals.
Key Words: Blindness/genetics/epidemiology; deafness/
genetics/epidemiology; hearing loss, sensorineural/diagnosis/
complications; retinitis pigmentosa/complications; vestibular
diseases/epidemiology; vision disorders/complications.
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Usher sendromu (US) do¤ufltan gelen iki tarafl›
sensorinöral iflitme kaybı ve retinitis pigmentosa ile
s e y reden otozomal resesif, kalıtımsal bir hastalıktır.[ 1 , 2 ]

‹flitme kaybı ve görme bozuklu¤unun birlikte görül-
dü¤ü en sık duru m d u r.[ 2 , 3 ] Toplumda 3-6/100 bin ora-
nında görüldü¤ü bildirilmifltir.[2,3] Bu sendromun gö-
rülme oranı do¤ufltan iflitme kayıplılar arasında %3-
38,[2-4] görme engelliler arasında %6.3-52.2 gibi yük-
sek bir orana çıkabilmektedir.[2-4] Hem iflitme engelli,
hem de görme engelli olanlarda ise US oranı
%50’nin üzerindedir.[2-4]

Usher sendromu klinik olarak üç tipe ayrılır
(Tablo I). Tiplerin ayrımı retinitis pigmentosanın or-
taya çıkıfl yaflı ile iflitsel ve görsel bozukluklara göre
yapılır.[1,2]

Tip 1, derin iflitme kaybı, vestibüler yan›tların
yoklu¤u ve retinitis pigmentosanın puberte öncesi
dönemde bafllangıcı ile karakterizedir.[ 1 , 3 ] Bu ço-
c u k l a rda hayatlarının ilk on yılında geceleri görme
s o runları görülmeye bafllanmaktadır. Görme kay-
bın›n ilerlemesine karflın ileri yafllarda kısmi gör-
me kalabilir. Bu çocuklarda tama yakın iflitme kay-
bı vardır ve genellikle konuflma hiç yoktur.[ 3 ] B u
h a s t a l a rda motor geliflmede gecikme ve yetiflkin
dönemde ilerleme göstermeyen ataksi ortaya çıkar.
Normal insanlarda ortalama yürüme yaflı 14.2 ay
(da¤›l›m 9-24 ay) iken bu hastalarda ortalama yü-
rüme yaflın›n 23.4 ay (16-30 ay) oldu¤u gösteril-
m i fl t i r.[ 5 ]

Tip 2, daha az fliddette bir iflitme kaybı, normal
vestibüler fonksiyonlar ve retinal de¤iflikliklerin da-
ha geç ortaya çıkması ile karakterizedir.[3] Bu çocuk-
lar duymada zorlansalar bile iflitme tamamen kayıp
de¤ildir. Bu nedenle bu hastaların büyük bir kısmı
konuflmada az veya çok güçlük çekmelerine karflın
sözlü iletiflime girebilirler. ‹flitme kayıpları genellik-
le 12 yaflından sonra belirginleflir.[3]

Tip 3, 10 yaflından sonra görülen ilerleyici sen-
sorinöral iflitme kaybı, de¤iflken vestibüler bulgu-
lar ve retinitis pigmentosa ile karakterizedir. Ko-
nuflma geliflimi normaldir, iflitme deste¤inden ya-
r a r l a n ı r l a r.[ 3 , 5 ]

Usher sendromlu hastalar›n %25’inde zeka geri-
li¤i görülür. Baz› yazarlar zeka gerili¤i bulunan has-
talar› tip 4 US olarak kabul etse de bu görüfl çok ta-
raftar toplamamıfltır.[6,7]

Retinitis pigmentosa ileri dönemde körlü¤e yol
açan karanlık adaptasyonu, ilerleyici görsel alan bo-
zuklu¤u ve görsel keskinlikte azalmanın oldu¤u ka-
lıtsal distrofiyi iflaret etmektedir.[8,9] Yapılan arafltır-
malarda, retinitis pigmentosa saptanan kiflilerde US
%13-20 arasında bulunmufltur.[4,8]

Bu çalıflmada normal, iflitme engelli ve görme en-
gelli kiflilerde US s›kl›¤›n› ortaya çıkarmak ve tiple-
rini belirlemek hedeflenmifltir.

OLGULAR VE YÖNTEMLER

Bu çalıflma için afla¤ıdaki gruplar taranm›flt›r: (i)
Ege Kara Kuvvetleri Hastanesi’ne 1990-1998 yılları
arasında askeri hizmet için baflvuran, yaflları 18-36
arası olan ve rutin muayeneleri yapılan 115 bin er-
kek birey; (ii) Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi Göz
Hastalıkları Anabilim Dalı’na görme problemleri ile
baflvuran ve retinitis pigmentosa tanısı almıfl yaflları
5-21 arasında olan 30 hasta; (iii) ‹zmir Tülay Aktafl
‹flitme Engelliler Okulu’ndaki yaflları 6-21 arasında
olan 386 ö¤renci; (iv) ‹zmir Aflık Veysel Görme En-
gelliler Okulu’nda okuyan yaflları 6-19 arasında de-
¤iflen 110 ö¤renci.

Bu taramada önceden retinitis pigmentosa tanısı
almıfl veya iflitme engelli ve görme sorunu olan tüm
hastaların aileleriyle ve/veya kendileriyle telefonla
ve/veya yüzyüze görüflüldü ve bu olgularda afla¤ı-
daki protokol uyguland›: 

TABLO I

USHER SENDROMUNUN KL‹N‹K SINIFLANDIRMASI

Klinik Tip 1 Tip 2 Tip 3

‹flitme kayb› ‹leri Orta-ileri ‹lerleyici
Vestibüler fonksiyonlar Etkilenmifl Ola¤an De¤iflken
Retinitis pigmentosa Var Var Var
Motor geliflim Etkilenmifl Etkilenmemifl Etkilenmemifl
‹flitme cihaz› Yarar görmez Yarar görür Yarar görür
Kromozom 14q 1q 3q
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1) Ayrıntılı anamnez alınması s›ras›nda anne-
baba akrabalı¤ı; anne, baba, kardefller ve yakın ak-
r a b a l a rda iflitme ve görme ile ilgili flikayetlerin
olup olmadı¤ı; do¤um öncesi öyküsü; do¤um öy-
küsü; geçirilen hastalıklar; motor, mental ve vesti-
büler geliflim; iflitme ve görme flikayetlerinin bafl-
langıç tarihi, seyri ve o anki durumu sorguland›. 2)
Olgulara ait soya¤acı çizildi. 3) Tam bir oftalmolo-
jik muayene yap›ld›. 4) Tam bir kulak burun bo¤az
muayenesi yap›ld›. 5) Tonal odyometri ile iflitme
ölçüdü. 6) Vestibüler muayene ve elektro n i s t a g-
mografik (ENG) testler yap›ld›. 7) Elektro re t i n o g-
ram de¤erlendirmeleri yap›ld›. 

Elde edilen saf-ses odyometri sonuçlarında 500-
1000-2000 Hz frekanslardaki hava yolu iflitme eflikle-
rinin ortalaması hesaplanarak dB olarak iflitme eflik-
leri bulundu. Sonuçlar orta derece iflitme kaybı (40-
69 dB), ileri derece iflitme kaybı (70-94 dB), çok ileri
derece iflitme kaybı (94 dB üzeri) fleklinde üç ayrı bö-
lümde incelendi. 

Vestibüler muayene öncesinde anamnezde
oturma yaflı, yürüme yaflı sorguland› ve dengesiz-
lik olup olmadı¤ı araflt›r›ld›. Ardından ENG kalib-
rasyonu yapılarak befler dakika ara ile her iki kula-
¤a 27 derece 5 saniyede 20 ml su verilerek ayrı ay-
rı minimal kalorik test[ 1 0 ] uyguland›. Suyun veril-

meye bafllaması ile nistagmusun sona erifli arasın-
daki süreye göre hastaların hipoeksitabl ya da nor-
moeksitabl oldu¤una karar verildi. Burada alınan
s ü re 120 saniye idi. 

Oftalmolojik muayenede görme keskinli¤i, ekst-
raoküler muayene, anterior segment, pupiller mu-
ayene ve oftalmoskopla fundoskopik muayene ya-
pıld› ve daha sonra her iki göze lokal anestezik dam-
latılarak ve karanlık adaptasyonu yapılarak karan-
lıkta (skotopik) ve aydınlıkta (fotopik) elektroreti-
nografik ölçümler yapıld›.

BULGULAR

Çal›flmam›zda Usher sendromu sekiz ailede sap-
tand›; etkilenmifl birey say›s› ise 15 bulundu. Akraba
evlili¤i befl ailede saptand› (fiekil 1). Hastalar aile ya-
pıları aç›s›ndan sekiz gruba ayrıld› (Tablo II). 

Çalıflmaya aldı¤ımız normal kiflilerden askerlik
g ö revi için baflvuran 115 bin bireyin taranması so-
nucunda bir hastada US tanısı kondu ve sendro-
mun görülme oranı 0.8/100 bin olarak hesapland›.
Do¤ufltan iflitme engelliler arasında US görülme
oranı %1.5 olarak saptand›. Retinitis pigmentosa
saptanan kiflilerde US bulunma sıklı¤ı %10 bulun-
du. Görme engelliler arasında hastal›k tafl›yan ol-
guya rastlanmad›.

TABLO II

USHER SENDOMU TANISI KONAN SEK‹Z A‹LEDE ELDE ED‹LEN BULGULARIN GENEL DÖKÜMÜ

Aile Etkilenen Yürüme Bafllang›ç ‹flitme Dengesizlik Akrabal›k Retinitis Zeka ERG ENG Tipi
birey yafl› (ay) yafl› kayb› pigmentosa gerili¤i (kalorik test)

1 III:1 24 3 Derin (+) (–) (+) (+) Silik Azalm›fl 1
2 III:1 36 1 Derin (+) (–) (+) (+) Silik Azalm›fl 1
3 IV:1 36 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1

IV:2 30 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1
4 IV:1 30 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1

IV:2 18 1 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1
5 V:1 48 5 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1

V:2 36 5 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1
VI:1 30 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1
VI:2 24 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1
VI:4 24 2 Derin (+) (+) (+) (–) Silik Azalm›fl 1

6 III:1 12 5 Orta (–) (–) (+) (–) Silik Normal 2
7 IV:5 12 5 Orta (–) (+) (+) (–) Silik Normal 2
8 IV:1 14 1 Orta (–) (+) (+) (–) Silik Normal 2

IV:2 12 2 Orta (–) (+) (+) (–) Silik Normal 2

ERG: Elektroretinogram; ENG: Elektronistagmografi.
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Çalıflmamızda yer alan 15 hastanın 11’i tip 1 (%73),
d ö rdü tip 2 (%27) idi; tip 3’lü olguya rastlanmad›.

Çalıflmadaki tip 1’li 11 hastada, iflitme kaybının
erken çocukluk yafllarında baflladı¤ı ve hızla iler-
ledi¤i ö¤renildi. ‹flitme kaybı derin sensorinöral
idi. Ortalama saf-ses hava yolu eflikleri tüm hasta-
l a rda 100 dB’nin üzerinde idi. Hepsinde dengesiz-
lik vard›. Kalorik testlerde 27 derecedeki suyun
verilmesi ile nistagmusun sona ermesi arasındaki
s ü re 120 sn’nin altında bulundu ve iki tarafl› hipo-
eksitabilite saptandı. Bu olgularda 10 yafl›na ka-
dar görme bozuklu¤u vard› ve daha sonra görme-
lerinin tama yakın bozuldu¤u belirlendi. Bu olgu-
l a rda yürüme yaflı 18-48 ay (ort. 29.5 ay) aras›nda
de¤iflmekte idi.

Çalıflmada yer alan tip 2’li dört hastada erken ço-
cukluk yafllarında bafllamıfl olan orta derecede ve
yavafl ilerleyen sensorinöral iflitme kaybı saptand›.
Bu hastaların tümünde 500-1000-2000 frekanslarda-
ki ortalama saf ses odyometri eflikleri 58.3, 60, 58.3
ve 55 dB bulundu. Bu olgularda normal vestibüler
fonksiyonlar mevcuttu ve yapılan kalorik testlerde
normoeksitabilite saptandı. Görme kaybının geç ço-
cukluk yafllarında baflladı¤ı, yavafl ilerledi¤i saptan-
dı ve hiçbir hastada ileri derecede görme kaybına
rastlanmad› 

Olguların %13’ünde zeka gerili¤i izlenirken hiç-
birinde posterior subkapsüler katarakt saptanmadı.

TARTIfiMA

Çeflitli ülkelerde yapılan arafltırmalarda US ora-
nı 3-6/100 bin olarak bildirilmifltir.[ 2 , 3 ] Ç a l ı fl m a m ı z-

da ‹zmir’deki Ege Kara Kuvvetleri Hastanesi’ne
1994-1998 yılları arasında askerlik hizmeti öncesi
baflvuran yaklaflık 115 bin bireyin taranması sonu-
cunda sadece bir hastada US tanısı konmufl olup,
oran 0.8/100 bine karflılık gelmektedir. Literatürle
kıyaslandı¤ında, bu seride US oranı daha düflük
b u l u n m u fl t u r.

Do¤ufltan iflitme engelliler arasında US görülme
s›kl›¤› literatürde %3-38 arasında bildirilmifltir.[2-4]

Çalıflmada yer alan ‹zmir Tülay Aktafl ‹flitme Engel-
liler Okulu bünyesinde bulunan 386 ö¤rencinin ta-
ranması sonucu alt› ö¤rencide US saptanmıfl olup
oran %1.5 olarak belirlenmifltir. Bu oran, literatürde
belirtilen orandan daha düflüktür.

Çeflitli arafltırmalarda, retinitis pigmentosa sap-
tanan kiflilerde US bulunma oranın›n  %13-20 ara-
sında saptand›¤› belirtilmifltir.[ 4 , 8 , 11 ] Ege Üniversite-
si Tıp Fakültesi Göz Hastalıkları Klini¤i’nde 1994-
1999 yılları arasında retinitis pigmentosa tanısı al-
mıfl olan 33 hastadan ulaflılabilen 30 hasta çalıflma-
mız sırasında tarandı ve üç olguda (%10) US sap-
tand›. Çalıflmamızda retinitis pigmentosalı hasta-
l a rda US görülme oranı literatüre yakın, ancak da-
ha düflük bulunmufltur.

L i t e r a t ü rde US’nin, görme engelliler arasında
%6.3-52.2 aras›nda de¤iflen yüksek oranlarda görül-
dü¤ü belirtilmifltir.[2-4] Bununla birlikte, ‹zmir Aflık
Veysel Görme Engelliler Okulu’nda e¤itim gören
110 ö¤rencinin taranmas›nda hiçbir ö¤rencide US
saptanmamıfltır. Çal›flmam›zda görme engelliler ara-
sında US görülmesi literatürden çok farklı bulun-
mufltur.

fiekil 1 - Etkilenen befl bireyin soya¤ac›nda ebeveynler aras›nda kan akrabal›¤› görülüyor. 
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Çalıflmamızda yer alan 15 hastanın 11’i tip 1, dör-
dü tip 2 olup tip 1’in oranı %73, tip 2’nin oranı
%27’dir. Bu seride tip 3’e rastlanmamıfltır. Tip 1’in,
tip 2’ye oranı yaklaflık 3/1 idi.

Tip 1 US’de fliddetli ve hızlı ilerleyici, derin
sensorinöral iflitme kaybı vard ı r.[ 3 ] ‹flitme kaybı er-
ken çocukluk yafllarında geliflir; bu olgular›n he-
men hiçbirinde konuflma yoktur.[ 3 ] Ç a l ı fl m a m › z d a
yer alan tip 1 US’li 11 hastada literatüre uygun ola-
rak, iflitme kaybın›n erken çocukluk döneminde
(1-5 yafllarında) baflladı¤ı ve hızla ilerledi¤i görül-
m ü fl t ü r. Hiçbirinde konuflma olmad›¤› gözlenmifl
ve iflitme kaybın›n derin sensorinöral oldu¤u sap-
t a n m ı fl t ı r.

Tip 1 US’li hastalarda vestibüler yan›tlar yoktur
ve do¤ufltan dengesizlik vardır; ileri yafllarda ise
ilerleyici olmayan ataksi izlenebilir.[ 3 ] Ç a l ı fl m a m ı z-
da yer alan tip 1 US tanısı alan tüm olgularda lite-
r a t ü re uygun olarak dengesizlik hikayesi bulundu;
yapılan kalorik testlerde tümünde iki tarafl› hipo-
eksitabilite saptand›. 

Tip 1 US, retinitis pigmentosanın puberte önce-
si dönemde bafllangıcı ile karakterizedir.[ 3 ] G ö r m e
kaybı ilk 10 y›lda ortaya çıkmaya bafllar ve birkaç
yıl içerisinde tamamen görme kaybına dönüflür.[ 3 ]

Çalıflmada yer alan tip 1 US’li 11 hastada ilk 10 y›l-
da görme bozuklu¤unun varlı¤ı izlenmifl, daha
sonra bu olguların görmelerinin tama yakın bozul-
du¤u görülmüfltür. 

Normal insanlarda ortalama yürüme yaflı 14.2 ay
(9 -24 ay) iken, tip 1 US’li hastalarda 23.4 ay (16-30
ay) olarak bildirilmifltir.[3,12] Çalıflmamızda 11 hastada
ortalama yürüme yafl› 29.5 ay (18-48 ay) bulunmufl
ve yürüme yaflı de¤erlerinin literatürde bildirilen-
den daha yüksek, alt-üst sınırlarının daha genifl ol-
du¤u saptanmıfltır.

Tip 2 US, tip 1’e zıt olarak daha az fliddette, dü-
flük veya yüksek frekansları tutan ve genellikle
ilerlemeyen, ancak bazen yavafl bir ilerleme göste-
ren iflitme kaybı ile karakterizedir.[ 3 ] ‹flitme kaybı
genellikle geç çocukluk ça¤larında bafllar ve 12-13
yaflından sonra belirg i n l e fl i r.[ 3 ] Konuflma bozul-
m u fl t u r, ancak sözlü iletiflim kuru l a b i l i r. Çalıflma-
mızda tip 2 US’li dört hastada erken çocukluk yafl-
larında bafllamıfl olan orta derecede ve yavafl iler-
leyen sensorinöral iflitme kaybı saptanmıfltır. Has-
taların konuflmada güçlük çektikleri izlenmifl, an-
cak dört olguda da iletiflim kurulabilmifl ve konufl-

malarının anlaflılabilir oldu¤u görülmüfltür. Semp-
tomların literatürden farklı olarak daha erken yafl-
ta baflladıkları anlaflılmıfltır. 

Tip 2 US’de normal vestibüler fonksiyonlar mev-
cuttur.[3] Bizim sonuçlarımızda da hiçbir olguda den-
gesizlik izlenmedi ve yapılan kalorik testlerde nor-
moeksitabilite saptandı. 

Tip 2 hastalarda retinal de¤ifliklikler daha geç
ortaya çıkmaktad›r.[ 3 ] Görme bozuklukları 10 ya-
fl›ndan sonra ortaya çıkar ve ilerleme olmasına
ra¤men bu olgular ileri yafllarda kısmen göre b i l i r-
l e r.[ 3 ] Çalıflmada yer alan tip 2 olgularımızda yapı-
lan göz muayene ve tetkiklerinde görme kaybının
geç çocukluk yafllarında baflladı¤ı, yavafl ilerledi¤i
saptandı ve hiçbir hastada ileri derecede görme
kaybı izlenmedi.

Her iki tipte de posterior subkapsüler katarakt
geç bir bulgu olarak bildirilmifltir;[ 9 , 11 ] h a s t a l a r ı m ı z-
da yapılan ayrıntılı göz muyeneleri sonucunda, li-
teratürün aksine hiçbir olguda bu bulgu saptan-
m a m ı fl t ı r.

Usher sendromlu hastalar›n %25’inde zeka geri-
li¤i bildirilmifltir.[6,7] Olgularımızın ikisinde zeka ge-
rili¤i vard› ve oran› %13’tür. Zeka gerili¤i oranı lite-
ratürde bildirilenden düflük bulunmufltur.

L i t e r a t ü rde akraba evlili¤i ile ilgili bir bilgi bildiril-
memifl olmas›na ra¤men, çalıflmamızda yer alan sekiz
ailenin beflinde (%62.5) akraba evlili¤i saptanmıflt›r.
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