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Bölüm
18 HEMOKROMATOZİSE 

BAĞLI SARILIK

Osman SAĞLAM1

GİRİŞ

Demir atılımı için fizyolojik bir mekanizma yoktur. Bu yüzden demir metabo-
lizması büyük ölçüde kontrollü emilim ile düzenlenmektedir. Kana demir geçişi 
sistemik demir hemostazı için kritik öneme sahiptir ve karaciğerden üretilen hep-
sidin demir emilimi, mobilizasyonu ve depolanması üzerinde rol oynar.

DEMİR METABOLİZMASI

Demir insan hayatı için çok önemli fonksiyonları olan bir elementtir. Bununla 
beraber demir vücutta fazla bulunduğunda redoks reaktivitesi nedeniyle oksidatif 
stresi destekleyerek biyolojik olarak tehlikeli hale gelebilir (1,2). Vücutta normal-
de yaklaşık 4 gr demir bulunur ve bunun büyük bir kısmı hemoglobin ve miyog-
lobin yapısındadır (3).

Demir emilimi ince barsaklarda gerçekleşir. Oral yoldan alınan demirin bü-
yük bir kısmı duodenumdan emilir (1,3). Demir insan vücudunda ferrik (Fe+3) 
veya ferröz (Fe+2) formda bulunur. Demir iyonunun enterositlerden emilebilme-
si için ferröz formda olması gerekir Bu yüzden intestinal sistemdeki ferrik formda 
bulunan demir ferrik redüktaz ile ferröz forma çevrilir. Enterositlerde bulunan 
divalan metal taşıyıcı-1 (DMT1) aracılığıyla demir barsak lümeninde hücre içine 
alınır. Ferröz formdaki demir toksik etkilere sahip olduğu için hücre içinde ferri-
tine bağlanarak depolanır. Enterositler tarafından emilen demir ferritin şeklinde 
depolanabilir veya ferroportin aracılığıyla plazmaya aktarılabilir.

Plazmaya geçen ferröz demir ferroksidaz olan seruloplazmin tarafından fer-
rik forma dönüştürülür. Demir iyonu kanda transferrine bağlı bir şekilde ferrik 
formda taşınır. Transferrinin ana görevi plazmadaki demiri transferrin-1 resep-
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