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DEMIR ASIRI BIRIKIMI HASTALIKLARI

Cihan URAL!

GIRIS

Demir, oksijen taginimi, enerji tiretimi ve bagigiklik yanit: gibi temel metabolik siirelerde

kritik rol oynayan temel bir elementtir. Ancak patolojik durumlarda viicutta agir1 demir
birikimi (hemokromatoz) gelisebilir. Hemokromatozis, viicutta asir1 demir birikiminin
neden oldugu organ yetmezlikleri ile karakterize bir hastaliktir. Primer ve sekonder olmak
tizere iki ana tipe ayrilir. Herediter hemokromatozis (HH) olarak da bilinen primer he-
mokromatozis, demir homeostazinin bozuldugu bir durum olup, artmig bagirsak demir
emilimi ve makrofajlardan demir salinimi sonucunda karaciger sirozu, hepatoseliiler kar-
sinom, kardiyomiyopati ve diyabet gibi ciddi komplikasyonlara yol agabilen sistemik bir
hastaliktir (1). Sekonder asir1 demir birikimi ise tekrarlayan kan transfiizyonlari, inefektif
eritropoeze neden olan hematolojik durumlar (6rnegin talasemi), karaciger hastaliklar:
veya asirt demir alimi gibi edinsel nedenlerle ortaya ¢ikar.

Asir1 demir basta karaciger, kalp ve endokrin bezler olmak {izere organlarda birikerek
reaktif oksijen tiirleri araciligryla hasara yol acar. Klinik tablo, etkilenen organ sistemine
gore degiskenlik gosterir. Demir birikimi en sik karaciger, pankreas, deri, kalp ve eklem-
lerde goriiliir. Demir yiiklenmesi olan kisiler, klasik olarak karaciger sirozu, sekonder dia-
betes mellitus ve bronz deri iigliisiiyle belirti verir. Ancak giiniimiizde erken tani sayesinde
semptomlar genellikle kronik halsizlik, eklem agrilari ve hepatomegali ile sinirlidir. Prog-
noz biiyiik 6lgiide erken tani ve uygun tedaviye baghidir (1). Bu nedenle risk gruplarinin
taranmasi ve aile taramalarinin yapilmasi biiyiik 6nem tasir. Hastalarin uzun dénem izle-
minde multidisipliner bir yaklagim benimsenmeli ve organ tutulumlarina y6nelik diizenli
degerlendirmeler yapilmalidir.
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diizeyi takibi yapilmalidir. Karaciger transplantasyon endikasyonu gelisen ve cerrahi agi-
dan uygun bulunan segilmis hastalarda, organ nakli secenegi degerlendirilmelidir.

SONUG

Demir agir1 birikimi hastaliklari, viicutta demirin dengesiz birikmesi sonucu gelisen ve

cesitli organ sistemlerinde ciddi hasarlara yol acabilen klinik tablolardir. Asir1 demir bi-
rikimi, klinik pratikte tanis: siklikla geciken énemli bir metabolik bozukluktur. Bu gecik-
menin temelinde, hastaligin nonspesifik semptomlarla baglamas1 ve yillar i¢inde yavas
progresif bir seyir izlemesi yatmaktadir. Erken tan1 ve zamaninda baglanan uygun tedavi
ile hastaligin sistemik etkileri kontrol altina alinabilmekte ve geri doniisiimsiiz organ ha-
sarlarinin oniine gegilebilmektedir. Ozellikle herediter hemokromatozis gibi genetik ge-
¢isli formlarda, aile 6ykiisii bulunan bireylerin diizenli tarama programlarina alinmasi ve
demir parametrelerinin yakin takibi bityiitk nem tasimaktadir. Herediter hemokromatoz
gibi genetik hastaliklar 6nlenemez, ancak erken teshis ve tedavi ile komplikasyonlarin
oniine gecilebilmektedir. Transfiizyona bagli gelisen sekonder hemokromatoziste ise kan
trlint transfiizyonlarmin dikkatli planlanmasi ve uygun selasyon tedavilerinin zama-
ninda baglatilmasi hayati 6nem tagir. Demir agir1 birikimi hastaliklarinin yonetimi, he-
matoloji, gastroenteroloji, endokrinoloji ve kardiyoloji gibi farkl: disiplinlerin ig birligini
gerektiren kompleks bir siiregtir. Ayrica, hasta egitimi ve diizenli takip programlari, tedavi
bagarisini artiran diger kritik unsurlardir.
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