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Demir, insan viicudunda DNA sentezi ve oksijen tasinmasi gibi metabolik stire¢leri dii-

zenleyen ve reaktif oksijen tiirlerinin (ROS) iiretiminde rol oynayan temel bir elementtir.
Serum ferritini, viicudun demir depolarini gosteren belirtectir, transferrin ise kanda de-
mir tagtyan ana proteindir (1). Demirin biyoyararlanimi genellikle diigiiktiir. Demir emi-
limi ve metabolizmasi, metabolik ihtiyaglar1 karsilamak ve asir1 demir birikimine baglh
toksisiteyi onlemek amaciyla siki bir sekilde kontrol edilir. Demirin kana girisi, hepsidin
tarafindan sinirlanir. Yitksek hepsidin seviyeleri, demirin emilimini ve viicutta tutulmasini
engeller. Hepsidin eksikligi, genetik bir demir birikim hastalig1 olan herediter hemokro-
matozise yol aar. Bu da tedavi edilmediginde siirekli yiiksek demir emilimiyle karakterize
endokrin bozukluklara neden olabilir (2). Demirin viicutta fazla birikimi organ fonksiyon
bozukluklarina da neden olabilir. Agir1 demir birikimi karaciger, kalp, pankreas, tiroid ve
merkezi sinir sistemi gibi organlarda hasara yol acabilir. Bu organ hasarlarinin ana nedeni,
agir1 demir varliginda ROS agir1 tiretimidir (3). Ancak demir eksikliginin de artmig ROS
ile iliskilendirildigi unutulmamalidir (4). Demir eksikligi, diinya genelinde yaklasik iki
milyar insani etkileyen en yaygin beslenme eksikliklerinden biridir. Ozellikle gebe kadin-
lar ve ¢ocuklar etkilenmektedir. Yeterli demir alimi, endokrin organlarin metabolizmasi
i¢in 6nemlidir. Demir, viicutta tiim hiicrelerin diizgiin isleyisi igin hayati 6neme sahiptir.
Demir, oksijen ve elektron transferi ile bircok enzimin aktivitesine katilir (5).

Demirin pasif bir atilim mekanizmasi olmadigi icin genetik faktorler, tekrarlayan kan
transfiizyonlar1 ve diger hastalik durumlari nedeniyle disaridan yiiklenen demir kolayca
birikebilir (3). Beta-talasemi major (BTM), otozomal resesif olarak kalitilan bir hemog-
lobin bozuklugudur (6). BTMde endokrin fonksiyon bozuklugunun patogenezi ¢ok fak-
torliidiir; demir ytiki, kronik anemi ve hipoksiyi icermektedir (7). Kardiyak ve endokrin
sistemler, hizli demir birikimine 6zellikle hassastir. Muhtemel etiyoloji, bu hiicrelerin
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melerine ve torasik-lomber omurga rontgeni taramasina bagl olarak %40-72 arasinda
degisir (6). BTM hastalarinda osteoporoz 6zellikle erkek hastalar arasinda daha belirgin
olup endokrin bozukluklar (hipoparatiroidizm, diyabet, hipotiroidizm, hipogonadizm),
GH/IGF-1 aksindaki bozulmalar, D vitamini eksikligi, kronik hipoksiye bagl kalsiyum
malabsorbsiyonu, demir yiikil, kemik iligi hiperplazisi, malniitrisyon, karaciger hastaligi,
kardiyomiyopati ve transplantasyon gibi bir¢ok faktére baglidir (6,7). TBD, yagam boyu
kirik riskinin artmasina neden olur (6).

BTM'de kemik saghiginin degerlendirilmesine on yasinda baglanmali, serum ve idrar
kalsiyum-fosfat seviyeleri ile serum alkalen fosfataz, D vitamini ve paratiroid hormon dii-
zeyleri yillik olarak izlenmelidir. On yasindan itibaren her yil bir kez DXA yapilmali ve
BMD degerlendirilerek vertebral kirik riski tahmin edilmelidir. Tedavi secenekleri arasin-
da D vitamini, kalsiyum takviyeleri ve hormonal tedavi yer alir. Osteoporoz saptanirsa,
bisfosfonatlar tercih edilirken, osteoklast inhibisyonu i¢in yeni ajanlarin (denosumab, te-
riparatid, sotatersept) kullanim1 da 6nerilmektedir, ancak bu ajanlarin talasemi hastala-
rinda etkinligi heniiz kanitlanmamugtir (7).
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