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li organlarda hiicre icerisinde fazla miktarda demir birikimi ile

karakterize, nadir goriilen bir hastaliktir (1). Bu organlarda de-
mir birikimi sonucunda hiicrelerde yikim ve disfonksiyon olugur. He-
mokromatozisin iki formu vardir. Primer ya da herediter hemokroma-
tozis otozomal resesif gecisli bir hastalik olup, barsaktan demir absorb-
siyonu agsir1 sekilde artmigtir. Sekonder hemokromatozis ise kan trans-
fiizyonu yapilan hemolitik anemili hastalarda olusur. Primer hemokro-
matozis 6zellikle 40 ile 60 yaslar arasinda baglar ve erkeklerde kadin-
lara gore on kat daha fazla goriiliir (1-3). Tan1 klinik bulgular, labora-
tuar bulgular1 ve karacigerdeki demir konsantrasyonuna bakilarak ko-
nulur (1).

Organlardaki demir birikimi manyetik rezonans goriintiilleme (MRG)
ve bilgisayarli tomografi (BT) ile gosterilebilmektedir. Bu nedenle has-
taligin tanisinda ve takibinde radyolojik goriintiileme yontemleri kulla-
nilmaktadir. Bu yazida klinik, laboratuar ve radyolojik bulgulariyla he-
mokromatozis tanisi konulan bir olgunun klinik ve radyolojik bulgula-
11 gdzden gegirildi ve radyolojik goriintiileme yontemlerinin tani ve ta-
kipteki yeri tartigildi.

I I emokromatozis, basta karaciger ve pankreas olmak iizere cesit-
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Bir yildir karin agris1 olan, 35 yasindaki erkek hastanin, 6zge¢cmigin-
de bir 6zellik saptanamadi. Yapilan fizik muayenesinde karaciger kot
altinda 2 cm ele gelmekteydi. Laboratuar bulgularinda alanin transami-
naz (ALT), aspartat transaminaz (AST) degerleri artmig, trombosit sa-
yis1 azalmisti. Ferritin degeri yiiksek, glukoz ve seruloplazmin normal-
di. Ekokardiografi ve endoskopi tetkikleri normal olarak degerlendiril-
di. Hastaya once karin agris1 nedenini ortaya koymak i¢in kontrastli BT
tetkiki yapildi. Bu tetkikte karaciger boyutlar1 normaldi ve karacigerle
beraber diger organlarda da patolojik goriiniim izlenmedi. Daha sonra
hastada hemokromatozis on tanisi oldugu bildirilmesi iizerine hasta
tekrar cagirilarak karacigere yonelik kontrastsiz BT tetkiki yapildi.
Kontrastsiz BT kesitlerinde karaciger dansitesinin difiiz olarak arttig1
izlendi (Resim 1). Farkli yerlerden yapilan yogunluk 6l¢limlerinde ka-
raciger dansitesi 80-109 HU arasinda 6lgiildii. Pankreas normaldi. Da-
ha sonra yapilan MRG incelemesinde (0,5 Tesla) spin eko T1 ve T2
agirliklr serilerde T2’de ¢ok daha belirgin olmak iizere karaciger ve
pankreas sinyalinde difiiz olarak azalma goriildii (Resim 2,3). Dalak



Resim 2. Spin eko T1 agirlikli aksiyal (TR: 500, TE: 18)
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Resim 1. Kontrastsiz karaciger BT incelemesinde karaciger dansitesinde artis izleniyor. Dansite dlgiimlerinde
85-109 HU arasi degerler goriilmektedir

azalmasi mevcuttur. Iskelet kasinin sinyali ile karsilagtinidifinda karacigerdeki sinyal azalmasi daha iyi

degerlendirilebilmektedir. Dalak sinyali normaldir.

sinyal intensitesi normaldi. Hasta he-
mokromatozis tanisiyla takibe alindi.

Tartisma

Hemokromatoziste karaciger ve
pankreasa ilaveten hipofiz, miyokard
ve eklemlerde anormal bir gekilde de-

(TR: 4000, TE: 92) MRG incelemesinde,
karaci§erdeki sinyal azalmasi ¢ok daha
belirgin olarak izlenmektedir. Hatta
karaciger sinyali akciger sinyali ile
esitlenmigtir.

mir depolanir. Biriken bu demir doku-
larda hasar ve devaminda fonksiyon
kaybma neden olur (4). Hastalarin
%90’1inda hiperpigmentasyon ve he-
patomegali bulunur. Deri bronz ren-
ginde olabilir veya bazen énemli dere-
cede demir depolanmasi sonucu kur-
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suni gri bir renk alir (1,3). Olgularda
karin agris1t mutad sikayettir. Tan1 ko-
nulup tedavi edilmeyen olgularda 6lii-
me kadar gotiiren ciddi organ yetmez-
likleri geligir. Oliim genellikle karaci-
ger ve kardiyak yetmezlik sonucu olu-
sur (4). Aritmi olusumu ile birlikte ve-
ya aritmi olmaksizin ventrikiiler kalp
yetmezligi goriilebilir, bu demir depo-
lanmasinin olusturdugu kardiyomiyo-
patinin klinik belirtisidir (1). Eger ka-
racigerde demir konsantrasyonu fazla
ise periportal fibrosis geligir. Vakalar-
da siroz goriilebildigi gibi, %15’inde
ge¢ bir komplikasyon olarak hepato-
ma gelisir (1,5). Hepatomali pek ¢ok
hastada daha onceden siiphelenilme-
yen hemokromatozis oldugu bildiril-
mektedir (6). Hepatositlerin sekonder
insiilin rezistansi ve pankreatik beta
hiicrelerinde demir depolanmasina
bagli hasar sonucu hastalarin
%50’sinde diyabetes mellitus ortaya
cikar. Olgulart %?20’sinde nefropati,
noropati ve periferik vaskiiler hasta-
liklar goriilebilir (1,3). Olgumuzda da
klinik ve laboratuar bulgusu olarak or-
gan disfonksiyonu diistindiiren bulgu-
lar yoktu.

Ultrasonografinin demir depolan-
masinin saptanmasinda yeri yoktur.
Ancak olgularda organomegali, siroz
ya da hepatoma gibi komplikasyonlar
geligirse bunlar1 saptamak miimkiin
olabilir. Olgumuzda ultrasonografi in-
celemeleri normaldi.

Hemokromatoziste BT incelemesin-
de karacigerde yaygin dansite artisi
beklenen bulgudur. Karaciger dansite-
si 75-134 HU arasindadir. Fakat ayni
gorliniim daha 6nce yapilan Thorot-
rast enjeksiyonu sonrasinda, amioda-
rone kullaniminda, bazi kemoterapi
ilaglarinin aliminda ve glikojen biriki-
minde de goriilebilir. Bununla birlikte
BT’nin sensitivitesi yetersizdir. Ciin-
kii karacigerdeki demir birikimi nor-
mal demir miktarinin bes katindan az
ise BT ile saptanamaz (7.8). Ayrica
karacigerde yaglanma olan olgularda
bu sensitivite daha da diisiiktiir (9).
BT’ye ilaveten serum ferritin konsant-
rasyonu ve transferrin satiirasyonu do-
kulardaki demir miktarinin belirlen-
mesinde yetersizdir (10). Olgumuzda
BT karaciger dansitesi yiiksekti. Fakat
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unutulmamalidir ki bu dansite artigini
degerlendirmek icin kesitlerin kont-
rastsiz alinmasi gerekir.

Dokularda biriken demir T2 ve T2*
relaksasyon zamanlarini belirgin ola-
rak kisaltir. Bu nedenle MRG demir
birikiminin saptanmasinda spesifik ve
sensitiftir. Normal karaciger dokusu
tiim sekanslarda iskelet kaslarindan
daha parlak sinyale sahiptir. Bu ne-
denle hepatik sinyalin degerlendirl-
mesinde iskelet kasi referans olarak
kullanilir. Hemokromatoziste tipik
olarak MRG’de karaciger ve pankre-
asta sinyal azalmasi goriiliir (6). MRG
demir birikiminin kantitatif degerlen-
dirilmesinde etkin ve invazif olmayan
bir yontemdir. Diiglik miktarlarda de-
mir birikiminin gradyent eko sekasla-
rinda, yliksek miktarda demir biriki-
minin ise spin eko sekanslarinda daha
iyi gosterildigi bildirilmektedir. Spin
eko sekanslarinda normalin bes katin-
dan fazla demir birikiminin gosterile-
bilmesine ragmen gradyent eko se-
kanslarda normalin iki kati demir biri-
kimi dahi gosterilebilmektedir. Ancak
inceleme sirasinda hareket artefaklari-
nin azaltilmasi ve homojen parankim
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paterni elde edilmesi yanlig degerlen-
dirme yapmamak acisindan 6nemlidir.
Yiiksek Tesla giiciindeki cihazlarda
demir birikimi daha iyi ortaya kon-
maktadir (2,10,11). Hemokromatozi-
sin ayrici tanisinda sekonder hemok-
romatozis de denilen, tekrarlayan kan
transfiizyonlarina bagh retikiiloendo-
telyal sistemde (RES) demir birikimi
akilda tutulmalidir. Burada biriken de-
mir daha az toksiktir ve RES hiicrele-
ri karaciger ve dalakta bulundugu i¢in
bu olgularda hemokromatozisten fark-
I1 olarak pankreas sinyali normal, da-
lak sinyali ise azalmigtir (6). Hemok-
romatozisli hastalarda flebotomi gibi
tedaviler uygulanmaktadir. MRG ile

yapilan kantitatif olciimler tedaviye
cevabin degerlendirilmesinde kullani-
lir. Ayrica MRG biyopsinin riskli ol-
dugu durumlarda hastalarin tan1 ve ta-
kibinde daha da 6ne ¢ikmaktadir (11).

Olgumuzda MRG ile karaciger ve
pankreastaki sinyal azalmasi ortaya
konmugtur. BT ile karaciger tutulumu
gosterilmesine ragmen pankreas tutu-
lumu degerlendirilememigtir. Oysa
dalagin ya da pankreasin tutulumu
ayirict tanida da onemlidir. BT ile ki-
yaslandiginda MRG invazif olmayan
bir yontem olarak hemokromatozisin
tanisinda ve takibinde degerli bir rad-
yolojik yontem olarak 6ne c¢ikmakta-
dir.

CASE REPORT: HEMOCHROMATOSIS: RADIOLOGIC FINDINGS

Hemochromatosis is a rare disease which is characterized by the progressive
accumulation of iron in liver, pancreas, pituitary gland, myocardium and joints. Iron
overload in tissues results in tissue damage and organ failure. The diagnosis is based
upon clinical manifestations, laboratory findings and iron concentration in the liver.
Iron accumulation in the liver and pancreas may be detected by magnetic resonance
imaging and computed tomography. In this report, we present radiologic and clinical
findings of two patients with hemochromatosis and discuss the role of radiologic
imaging modalities in the diagnosis and follow-up.
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