Hemokromatoz

(Demir Depolama Hastalig)

Hemokromatoz
(Bronz Diyabet, Pigment sirozu)

Demir, organizma icin yasamsal énemi olan bir mineraldir. Normalde bir
yetiskinin vucudunda 4-5 gr. kadar demir bulunur. Demir ¢ogunlukla kan
icinde bulunur.

Hemokromatoz (endojen demir metabolizma bozukluguna baglh ve) en sik
goriilen irsi metobolizma hastaligidir.

Besinlerle alinan demirin normalde ancak gerektigi kadari barsaklardan
emilir. Bu hastalikta ise gerektiginden fazla demir emilerek vucutta birikir.

Bugilin bu genetik bozuklugun zicirleme goclerle Avrupa Ulzerinden
Tirkiye“ye kadar yayildigi distiniilmektedir. Yaklasik 8 milyon Alman
vatandas! bu hastaligl tasimakta ve genetik olarak yeni nesillere
aktarmaktadir.

Hastaligin belirtileri nelerdir?

® Asin yorgunluk, asirt gerginlik, depresif ruh hali, enfeksiyonlara
karsi asirt duyarlihk Eklem agrilan (6zellikle diz, kalca, parmak)

® (Cinsel istekte azalma, adetde diizensizlik (miktar ve siiresinde
degisiklikler)
Deri: Renk degisikligi (gri kahverengi).
Kirmizi lekelerin olusumunda ¢ogalma, diizensiz pigmentlesme, en son
safhada bronzlasma.

® Sa¢ dokilmesi veya vaktinden evvel saclarin beyazlasmasi.
e Karin st bolgesinde kramp, 6zellikle sag tarafta.
® @Gogus agrisi, kisa ve sik soluk alip-verme, dizensiz kalp atislari.

Hemokromatoz nelere sebep olur?

® Besinlerden asiri miktarda demir alimi,

® Bu demirin, karaciger, pankreas, hipofiz, kalp ve diger organlarda ve
eklemlerde biriktirilmesi.

® 20 yasindan itibaren hiicrelerde hasar baslangici.



® Uzun sireli demir zehirlenmesine bagl olarak, 40 yasindan itibaren
tedavi edilmeyen hastalarda asagidaki rahatsizliklar raslamak
mimkanddir:

® Karaciger sirozu

Karaciger kanseri

Diyabet

Pankreas kanseri
Iktidarsizlik

Kalp kasi hastalig
Eklemlerin deforme olmasi

Hastalugin taninmamasi, Slimle bitebilir.

Hastaligin salptanmasi (Tani)

® 1996 dan beri gen testi ki bu testler her biiylik labaratuvarda
yapilabilir- ile hemokramatoz hastalarinin %90 ninda, hem anne
hemde babadan gelen, 6 numarali kromozomda Cys282 Tyr mutasyonu
saptanabilmektedir.

Ferritin (depo edilen demir) kan serumunda yukselir.

Demir kan serumda yukselir.

Kan serumunda, demir tasiyici protein doygunlugu yikselir. >45 %)
Gerektiginde karaciger hasarinin biopsi ile tespiti.

Tedavi

e Oncelikle atardamardan kanin disari alinmasi

° ilagla tedavi
Desferoiamin, Desferal gibi demir baglayan ilaglar kullaniimaktadir.
ilagla tedavi, dolasim sistemi bozukluklarinda, atardamardan kan
alinmasinin mimkiin olmadigl durumdan yapilir.

Kendimizi tanitiyoruz

Hemokromatoz Dernegi Almanya e.V., hemokromatoz hastalan icin hastalarin
olusturdugu bir dernektir.

Dernek, bu hastaliga yakalananlara tavsiyelerde bulunarak ve fiilen yardim
ederek onlarin yaninda olmay! gérev edinmistir.

Dernegimiz saglik alaninda ki gesitli kurumlarla ve diger (lkelerdeki hasta
dernekleri ile birlikte calismaktadir.

Hemokromatoz alaninda s6z sahibi uzman doktorlar dernegimize tibbi
danisman olarak yardimci olmaktadirlar.



Uyelerimize neler sunmaktayiz?

®* Yilda 4 defa enformasyon ve bilgi alis verisi icin toplantilar
yapilmaktadir.

® Bu toplantilarda, doktorlar ve diger uzmanlar bilgi vermektedir.

® Doktorlar, daireler, sigortalar ve diger kurumlarla hemokromatoz
hastalarinin yararlan icin iliski kuruyoruz.

® Hastalik {izerine bilgilendirmek.

® Ulusal ve uluslararasi alandaki hemokromatoz konusundaki gelismeleri
takip edip, lyelerimizi bu gelismeler hakkinda bilgilendirmek.

Bize nasil ulasirsiniz?
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Tel: 0221/95 15 42 56

Héimochromatose - Vereinigung Deutschland e.V.
Ulitzkastra3e 23
51063 Koln

Faks: 0221/ 88 49 98
Elektronik posta:

Info@haemochromatose.org
http://www.haemochromatose.org



