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6-11 YASLI TRANSFUZIYA ALAN BOYUK BETTA-TALASSEMIYALI
USAQLARDA KALSIUM-FOSFOR V8 DOMIR MUBADIL8Si ARASINDA
QARSILIQLI 8LAQS

Hemidova G.E."2, &zizova G.I."

Maqalade 6-11 yash transfuziya alan béyiik p-talassemiyall usaqlarin qan serumunda kalsium-fosfor
miibadilasi gbstaricilerinin saviyyasinin demir miibadilesi ziilallari ile qarsiliqli sla galerinin
arasdirilmasini eks etdiren tedqiqat isi haqqinda melumat verilir. Taedqiqata 2019-2023-cli illerds
miitemadi qan transfuziyasi almis 6-11 yash 30 usagin, kontrol qrupuna ise 15 nefer mivafiq yash
praktik saglam ugagin analizlerinin naticaleri daxil edilmisdir. Tadqiqatin kontingentine daxil olan bditiin
usaqlarda qanin dmumi analizi parametrleri ile yanasi, gan serumunda damir, ferritin, kalsium, fosfor,
D vitamini, ferroportin, hepsidin, fibroblastlarin béyiime faktoru-23 (FGF-23) saviyyaleri todqiq edilmis
ve qruplararasi miqayise edilmisdir.

Tadqiqatin neticeleri gbstermigdir ki, bOylik p-talassemiya olan 6-11 yash usaqlarin transfuziya
almalarina baxmayaraq qan serumunda demirin ve ferritinin toplanmasina uygun olaraq hepsidin
(p<0,001) azalir, D vitamininin (p<0,001) ¢atismazligi fonunda ise FGF-23 (p<0,05) seviyyasinds ise
artma miusahide edilir. Toedqiq edilon gdstericilor arasinda korrelyasiya olaqelsrinin aragdiriimasi
naticesinds askar olunmusdur ki, gan serumunda FGF-23-iin ssviyyasinin artmasi kalsium-fosfor
miibadilasi ile yanagi demir miibadilasine de tesir gbsterir. ©lde edilmis naticaler galecekds boylik S-
talassemiyanin diaqnostikasinda ve mualice istiqametlarinin diizglin se¢gilmasinds eahamiyyatli ola bilsr.
Acar sézler: béylik p-talassemiya, demir miibadilasi, kalsium-fosfor miibadilssi, hepsidin, ferroportin,
FGF-23

Hemoglobin sintezinin pozulmasi va xronik sumukler, xususan kallanin Uz hissasi
anemiya ile musaiyat olunan talassemiya sumukleri xarakterik dayisikliklera ugrayir.
xostaliyi zamani demir mubadilesi ile UST-Gn malumatina goérs, dinya Uzra
yanasl, kalsium-fosfor mubadilesinde da talassemiyali xestolarin sayr 300 ming,
catismazliglar meydana c¢ixir. Bele ki, xastaliyin daslyicilarinin sayi isa 250 min-a
talassemiyali xastalards illor kegdikco barabardir [1-2].

Bu xestalikler arasinda homoziqot formali
B- talassemiya diger talassemiyalardan
daha agir klinik simptomlari ile ferglenir. -
Yazisma tglin alaqa: talassemiya hemoglobinin  B-zancirinin
Hemidova G.E."?, 8zizova G.1.! . y "~ . q . -
1. Azarbaycan Tibb Universitetinin Bioloji kimya kafedrasi; genetik qusuru ile xarakterize edilir.
2. International Prime Hospital, Baku, Azerbaijan Xostolik zamani  organizmds  demir
toplanmasi naticasinde agir metabolik
catismazliglar meydana c¢ixir. Yaxin va
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Uzaq Serq dlkaleri, Hindistan, Canub-Qarbi
Asiya, Tikiye, iran, Yunanistan, Kipr,
Conubi Italiya ve Cenubi Ispaniya B-
talassemiyanin an ¢ox yayildig1 erazilerdir
[2, 3].

Azarbaycanda [-talassemiya regiondan
asili olarag shalinin 8-15%-de muisgahide
edilir. Hazirda Azerbaycanda 4000-dan
artig homoziqot formal talassemiya xastasi
ve 500000 neferdan artiqg defektli genin
heteroziqot dasiyicisi vardir; bu fakt adi
cokilan xestaliyin tak tibbi deyil, ham da
sosial problem olduguna subutdur [4].
Boyuk pB-talassemiya homozigot forma
olaraqg daha darin klinik va biokimyavi
alamatlarla xarakterize edilir [5].

Son iller talassemiyanin diagnostikasinda
ve mualicesinde shamiyyatli olan, demir ve
kalsium-fosfor mubadilalerinin vaziyyatini
xarakterize edan yeni  markerlerin
arasdiriimasi tadqigatgilarin diggat
markazindadir. Talassemiyanin
diagnostikasinin esas usullarindan biri
hemogqlobin fraksiyalarinin toyinina
asaslanir. Damir ve simuk mubadilesinin
voziyyatini xarakterize edan parametrlaroe
do talassemiyanin asas diagnostik
markerlari kimi baxilir [6].

Son iller demir mubadilesinin vaziyyatinin
oyroenilmasi magqgsadile gan serumunda
hepsidin Vo ferroportin zallarinin
saviyyasinin tedqiqi diqget merkazindadir.
Antimikrob proteinlarin numayandalarina
aid olan bu zulallarin demirin sorulmasinda
birbasa istirakini stbut edan tadgigatlar
artmaqdadir. Bu istigamatde tadgiqatlar
xususan iltihabi xestsliklar fonunda yaranan
anemiyalar zamani daha ¢ox aparilimisdir.
Son zamanlarda ise bu g0stericilerin
talassemiya xastoliyinin noévindan ve
apariimis  tranfuziyalarin  muddatindan
asilligini Oyrenmaya yonaldilmis
toedqigatlara xususi yer verilir [7].

SUmuk metabolizminin tadqiqi zamani isa
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tedqgigatcgilarin muxtslif patologiyalarda D
vitamini ile FGF-23 (Fibroblast Growth
Factor 23 — Fibroblastlarin 23-cu boyuma
faktoru) saviyyasi arasindaki alageleri aks
etdirean maqalslerine rast galinir. Bu zulal
boyrokloarde fosfatlarin reabsorbsiyasini
inhibisiya edarek D vitamini metabolizmini
tanzimlayir [8]. Bu goOstericinin talassemiyali
xosatalarde sumuk metabolizminin
dayisikliklarinin giymatlandirilmasi
magqsadile tadqgiqi maragq dogurur. Bunu
nazera alarag boyuk B-talassemiya olan
usaglarda demir mubadilasinin gostericileri
ile sumuk metabolizmi gostericilerinin
tedqiqi ve hepsidin, ferroportin, FGF-23
zulallarinin diagnostik ~ ahamiyyatinin
arasdiriimasini garsimiza magsad goyduq.

Tadqiqatin material va metodlar.
Tadgigatin kontingentini  Azerbaycan
Respub-likasi Talassemiya Merkazinda
2019-2023-cu illerde mualice alan 6-11
yasili 30 usagin (asas qrup) naticaleri toskil
etmisdir. Kontrol qrupa 15 nafer mivafiq
yagh praktik saglam ugsagin naticeleri daxil
edilmisdir.

Toadqgigata daxil olan usaglarda demir
mubadilesi ile yanasi  kalsium-fosfor
mubadilasinin gdstericileri, eyni zamanda
gan serumunda hepsidin, ferroportin, FGF-
23 zulallarinin saviyyasi taeyin edilmigdir.
Qan nimunalarinin analizi Azerbaycan Tibb
Universitetinin Bioloji kimya kafedrasi lzre

Elmi-tadqigat laboratoriyasinda icra
edilmisdir. Qanin Umumi analizi
parametrlori impedans metoduna

asaslanaraq  tayin  edilmisdir.  Qan
serumunda demir, kalsium va fosfor
minerallarinin SoViyyosi ‘Human”
(Almaniya) firmasina maxsus reaktiv
dastlari vasitesile kolorimetrik metodla tayin
edilmisdir.  Qan  serumunda ferritin,
hepsidin, ferroportin, FGF-23 zdlallarinin
soviyyoleri  ise  “ELISA”  metoduna
asaslanilaraq teyin edilmis, dlgmalar “Star
Fax” immunoferment  analizatorunda
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hayata kegirilmisdir.

Materialin  statistik  tohlii  SPSS-16
programinda variasion statistika Usulunun
umumi gabul edilmis metodlar ile
apariimisdir. Alinmig naticealarin statistik
islonmasi zamani Fiser va Uilkokson-Mann-
Uitni meyarlarindan da istifada edilmisdir.

Tadqiqatin naticelari. Tadgigata daxil olan
asas qrupu (n=30) teskil edan usaqlardan 9
nafari (30%) ayda 2 defe, 21 naferi (70%)
ayda 4 defe Azerbaycan Respublikasi
Talassemiya Merkezinda tranfuziya alan
xastalordir. Butun usaglara hematoloq
torafinde mutemati olaraq kalsium ve ya D
vitamini qida olavaleri tayin edilmisdir.
Splenomeqgaliya miuisahide edilan 24
usaqdan (80%) 18 nafarwtds (75%) yanasi
olaraq hepatomeqaliya da agkarlanmigdir.
Tadqiqata daxil olan butin usaglarda her
transiziyadan avval ganin Umumi analizi,
gan serumnda damir, ferritin, kalsium,
fosfor seaviyyeleri arasdiriimisdir. Osas
grupu tagkil edan butun usaglarda
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hemoqlobin saviyyasinin normadan asadgl,
gan serumu damiri ve ferritin saviyyalarinin
ise beynalxalq gabul olunmus
normativierdan yuksak oldugu
askarlanmisdir.

Hipokalsiemiya va hipofosfatemiya muvafiq
olaraq asas qrupu teskil edan usaqglardan
12 neferde (40%) ve 1 naferds (3,3%)
olmusdur. D vitamini saviyssi butiin xesta
kontingentinde normadan asagi haddlarda
idi. Bele ki, onlardan 12 naferda yungul
derecadas; 8 nafarde orta, 10 naferde ise
kaskin D vitamini ¢atismazligi musgahide
edilmisdir. Beynalxalq qgebul edilmis
normalara asasen D vitamini saviyyasinin
20-30 ng/ml seviyyssinde olmasi yungul
catismazliq, 10-20 ng/ml saviyyasinda
olmasi orta, 10 ng/ml-den az olmasi isa
kaskin catismazlig hesab edilir. Osas
grupda D vitamini saviyyesi 22,9+1,3 ng/ml
olmus, 9,9-324 ng/ml  haddlarinda
dayismisdir. Bu, saglam qrupla muqayisada
1,6 dofe (p<0,001) asagidir (Cadval).

Cadval. Boyuk B-talassemiya olan 6-11 yash transfuziya alan usaqglarda demir vo kalsium
mibadilasi parametrlarin saviyyasi (Mtm) (min.-max.)

Osas qrup (n=30)

Kontrol grupu (n=15)

250H-D vitamini, ng/ml 22,9+ 1,3(9,9-32,4) * 36,8+ 0,9 (31,1-45,3)
Ca 2+, mg/dL 8,0£0,5 (7,0-9,1) * 9,4 £ 0,3 (8,8-9,8)

P+, mg/dL 41+0.02 (3.65.1) 4.8 £ 0.03 (4.5-5.5)
Hepsidin, ng/ml 51+0,6(3.4-10,1) * 18,4 + 0,4 (12,8-27,5)
Ferroportin, pg/ml 0,2 + 0,02 (0,13-0,21) 0,18 % 0,03 (0,14-0,22)
FGF-23, pg/ml 146,8 + 1,9 (134,2-168,0) * 48,2 + 1,4 (34,5-60,3)

Qeyd: * — kontol grupla miqayisads farqin statistik etibarliligi (p<0,05)

Osas qrupda FGF-23 zdlalinin  gan
serumundaki  saviyyasi  kontrol  qrup
naticelerine nisbaten 3,0 defe (p<0,001)
yuksek olmusdur. Membran zulallarinin
namayendalarinden  olan  ferroportinin
soviyyasi arasinda kontrol grupla
mulqgayisede statistik ehamiyyatli farq
(p=0,576) musahida edilmamisdir.

Miizakira. Boylk B-talassemiyali xastalarin
gan serumunda damir, ferritin saviyyalarinin

artmasi hepsidinin azalmasi ile musgayist
olunur. Ehtimal edilir ki, bu azalma
hepsidinin  oks-alage mexanizmi Uzra
demirin  nazik bagirsaq  xovlarindan
sorulmasinin azalmasi ile alagadardir. Bu
ise pozulmus demir mubadilesinin tanzim
mexanizmi hesab edile bilar. Ferroportin
soaviyyasinin statistik baximdan etibarl
sokilde faerglonmamasi bir daha stbut edir
ki, hiceyre membrani zadalenmasi
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olmadan hepsidinin  azalmasi  onun
kompensasiya mexanizmlerina tasirine
sorait yaradir.

Bazi tedgiqatlarda D vitamini g¢atismazhgi
ile FGF-23 saviyyasinin artmasi arasindaki
korrelyasiya alagslerinin  askarlanmasi
onun kalsium-fosfor mubadilasinin
pozulmasi ile bilavasite slagali oldugunu
gosterir.  FGF-23 saviyyesinin  yuksak
olmasi xestalerde sumuk metabolizmini
giymatlondirmak  UGg¢un  hematologlara
faydali bir laborator gostarici olaraq tedqiq
edile bilar [8, 9].

Belaslikla, aparilan tadqgigatin naticaleri bir
sira praktik tovsiysler vermays asas ola
bilor. Belo ki, boyuk B-talassemiya olan
usaglarda demir mubadilsesi gostericilari ile
yanasl hepsidin ve ferroportinin tayini
organizmda damirin artiq miqdarda
toplanmasinin molekulyar mexanizmlarinin
daha derinden tadqigine va gelacakds
mualicenin takmillesdiriimasina ahamiyysatli
yardim eda biler.

Tadqiqatin naticaleri gosterir ki, boyuk [-
talassemiya diagnozu qoyulmus usaqglarda
FGF-23 zulalinin teyini kalsium ve fosfor
mubadilasinin pozulmalarini erken agkar
etmak ve vaxtinda tedbirlor gérmak Ugun
faydali bir diagnostik gosterici  kimi,
hamcinin  praktikada xastalarin  klinik
vaziyyatinin yaxsilagsdiriimasi maqgsadila
uygun mualica tadbirlarinin secilmasinda
ahamiyyaetli marker kimi istifade oluna bilar.
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Relationship between calcium-phosphorus and iron metabolism in 6-11 year old
children with B-thalassemia major receiving transfusions

Hamidova G.E. "2, Azizova G.I."

1. Department of Biochemistry, Azerbaijan Medical University;
2. International Prime Hospital, Baku, Azerbaijan

Summary. This article presents a study on the interaction between calcium-phosphorus
metabolism indicators and iron metabolism proteins in the serum of 6-11 year old children with
B-thalassemia receiving regular transfusions. The study included the results of analyses from
30 children who received regular transfusions between 2019 and 2023, and a control group of
15 healthy children of the same age. The study investigated various parameters of the
complete blood count as well as the levels of iron, ferritin, calcium, phosphorus, vitamin D,
ferroportin, hepcidin, and fibroblast growth factor-23 (FGF-23) in the serum, and comparisons
were made between the groups.

The results of the study showed that despite receiving transfusions, in children with 3-
thalassemia, the accumulation of iron and ferritin corresponded to a decrease in hepcidin
levels (p<0,001), while a deficiency of vitamin D (p<0,001) led to an increase in FGF-23 levels
(p<0,05). Upon investigating the correlation between the serum indicators, it was found that
an increase in FGF-23 levels affects not only calcium-phosphorus metabolism but also iron
metabolism. The obtained results could be significant for the future diagnosis and appropriate
treatment strategies for p-thalassemia.

Key words: p-thalassemia major, iron metabolism, calcium-phosphorus metabolism,
hepcidin, ferroportin, FGF-23

CBa3sb mexay oobmeHoM Kanbuusa-cpocdopa n xkenesa y geteun 6-11 net c guarHosom f3-
TanaccemMuu, nosly4aroLmx TpaHcdysnm

amudosa I".E. %> Asuzoea M. '

1. Kagpedpa 6uoxumuu AsepbalidxaHcko20 MeOUYUHCKO20 yHU8epcumema;
2. International Prime Hospital, baky, AsepbalidxxaH

Pe3tome. B cratbe npeacraBneHo uccnegoBaHne B3anMMOCBA3WN YPOBHS OOMeHa Kanbums-
docopa n 6enkoB oOMeHa xenesa B CbIBOPOTKE KPOBUM Y AeTen 6-11 neT ¢ B-tanacceMmen,
nonyvarwLwwmx perynapHble TpaHcdysun. B mnccnepoBaHve 6binn BKMOYEHbI pe3ynbTaThbl
aHanunsos 30 geten, nony4arowmx TpaHcdysmm ¢ 2019 no 2023 rog, a Takke KOHTPOsbHas
rpynna u3 15 340poBbIX AETen COOTBETCTBYHLLEro Bo3pacta. B uccnemoBaHue Bownu
AaHHble O napameTpax obLiero aHanus3a KpoBW, a Takke O YPOBHe >xenes3a, eppuTuHa,
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kanbuma, docdopa, ButammuHa D, depponopTtmHa, rencumguHa n cdombpobnactHoro pocra
dakTopa-23 (FGF-23) B CbiIBOPOTKE KPOBW C NOCNEAYIOWNUM CPaBHEHNEM MEXAY rpynnamu.

Pesynbtatbl nMccnegoBaHus nokasanu, 4YTo y OeTen C [B-TanaccemMmen, HecMmoTps Ha
npoBefeHne TpaHcdy3anm, Ha POoHe HaKoMmeHus xenesa n eppuTMHa ypoBeHb rerncuanHa
(p<0,001) cHwxaeTca, a npu gecdvunte ButammHa D (p<0,001) HabntogaeTcsa noBblWEHNE
ypoBHA FGF-23 (p<0,05). Npu nccrnegoBaHnmn Koppensaumm mexay nokasaTensimm CbiIBOPOTKM
KpOBM ObINIO BbISIBNIEHO, YTO nNoBblweHne ypoBHs FGF-23 BnvseT He Tonbko Ha obmeH
Kanbums-cocdopa, Ho n Ha obmeH xenesa. [NonyyeHHble pe3ynbTaTbl MOryT ObiTb 3HAYNMBbI
ANS ANarHOCTUKN 1 NpaBuIibHOrO BbiGopa METOAOB NneyYeHus npu B-tanaccemum B 6yaywiem.

KnrouyeBble cnoBa: 6onbluas B-tanaccemusi, o6MeH xenesa, obmeH kanbumst u gocgopa,
rencuanH, pepponopTtuH, FGF-23
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