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DEMIR AŞIRI BIRIKIMI HASTALIKLARI

Cihan URAL 1

GİRİŞ
Demir, oksijen taşınımı, enerji üretimi ve bağışıklık yanıtı gibi temel metabolik süreçlerde 
kritik rol oynayan temel bir elementtir. Ancak patolojik durumlarda vücutta aşırı demir 
birikimi (hemokromatoz) gelişebilir. Hemokromatozis, vücutta aşırı demir birikiminin 
neden olduğu organ yetmezlikleri ile karakterize bir hastalıktır. Primer ve sekonder olmak 
üzere iki ana tipe ayrılır. Herediter hemokromatozis (HH) olarak da bilinen primer he-
mokromatozis, demir homeostazının bozulduğu bir durum olup, artmış bağırsak demir 
emilimi ve makrofajlardan demir salınımı sonucunda karaciğer sirozu, hepatoselüler kar-
sinom, kardiyomiyopati ve diyabet gibi ciddi komplikasyonlara yol açabilen sistemik bir 
hastalıktır (1). Sekonder aşırı demir birikimi ise tekrarlayan kan transfüzyonları, inefektif 
eritropoeze neden olan hematolojik durumlar (örneğin talasemi), karaciğer hastalıkları 
veya aşırı demir alımı gibi edinsel nedenlerle ortaya çıkar.

Aşırı demir başta karaciğer, kalp ve endokrin bezler olmak üzere organlarda birikerek 
reaktif oksijen türleri aracılığıyla hasara yol açar. Klinik tablo, etkilenen organ sistemine 
göre değişkenlik gösterir. Demir birikimi en sık karaciğer, pankreas, deri, kalp ve eklem-
lerde görülür. Demir yüklenmesi olan kişiler, klasik olarak karaciğer sirozu, sekonder dia-
betes mellitus ve bronz deri üçlüsüyle belirti verir. Ancak günümüzde erken tanı sayesinde 
semptomlar genellikle kronik halsizlik, eklem ağrıları ve hepatomegali ile sınırlıdır. Prog-
noz büyük ölçüde erken tanı ve uygun tedaviye bağlıdır (1). Bu nedenle risk gruplarının 
taranması ve aile taramalarının yapılması büyük önem taşır. Hastaların uzun dönem izle-
minde multidisipliner bir yaklaşım benimsenmeli ve organ tutulumlarına yönelik düzenli 
değerlendirmeler yapılmalıdır.
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düzeyi takibi yapılmalıdır. Karaciğer transplantasyon endikasyonu gelişen ve cerrahi açı-
dan uygun bulunan seçilmiş hastalarda, organ nakli seçeneği değerlendirilmelidir.

SONUÇ
Demir aşırı birikimi hastalıkları, vücutta demirin dengesiz birikmesi sonucu gelişen ve 
çeşitli organ sistemlerinde ciddi hasarlara yol açabilen klinik tablolardır. Aşırı demir bi-
rikimi, klinik pratikte tanısı sıklıkla geciken önemli bir metabolik bozukluktur. Bu gecik-
menin temelinde, hastalığın nonspesifik semptomlarla başlaması ve yıllar içinde yavaş 
progresif bir seyir izlemesi yatmaktadır. Erken tanı ve zamanında başlanan uygun tedavi 
ile hastalığın sistemik etkileri kontrol altına alınabilmekte ve geri dönüşümsüz organ ha-
sarlarının önüne geçilebilmektedir. Özellikle herediter hemokromatozis gibi genetik ge-
çişli formlarda, aile öyküsü bulunan bireylerin düzenli tarama programlarına alınması ve 
demir parametrelerinin yakın takibi büyük önem taşımaktadır. Herediter hemokromatoz 
gibi genetik hastalıklar önlenemez, ancak erken teşhis ve tedavi ile komplikasyonların 
önüne geçilebilmektedir. Transfüzyona bağlı gelişen sekonder hemokromatoziste ise kan 
ürünü transfüzyonlarının dikkatli planlanması ve uygun şelasyon tedavilerinin zama-
nında başlatılması hayati önem taşır. Demir aşırı birikimi hastalıklarının yönetimi, he-
matoloji, gastroenteroloji, endokrinoloji ve kardiyoloji gibi farklı disiplinlerin iş birliğini 
gerektiren kompleks bir süreçtir. Ayrıca, hasta eğitimi ve düzenli takip programları, tedavi 
başarısını artıran diğer kritik unsurlardır.
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