AZGRBAYCAN

@ TIRB JURNAL

AZERBAIJAN MEDICAL JOURNAL

DOI: https//doi.org/10.34921/amj.2025.4.006

BOYUK BE]:TA-’EALASSEMjYALI XOSTOLORDO KALSIUM-FOSFOR VO
DOMIR MUBADILOSI ARASINDA QARSILIQLI OLAQOLOR
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Magalada béoyiik P-talassemiyall xastalorin gan serumunda kalsium-fosfor miibadilasi gostoricilorinin
saviyyasinin va bu gostoricilorlo domir miibadilasi ziilallarimin qarsiligh ala qalorin arasdirilmasint oKs
etdiron tadgiqat isi hagqinda malumat verilir. Tadqgiqata 2019-2023-Cii illords miitomadi gan transfuziyasi
almis 5-12 yash 30 ugsagin, kontrol gqrupuna iso 15 miivafiq yash praktik saglam usagin analizlorinin
naticalori daxil edilmisdir. Pasiyentlords va kontrol qrupunda qanmn iimumi analizi parametrlori ilo yanasi,
qan serumunda domir, ferritin, kalsium, fosfor, D vitamini, ferroportin, hepsidin, fibroblastlarin boyiima
faktoru-23 (FGF-23) saviyyalari kontrol qrupla miiqayisada tadgiq edilmigdir.

Tadgiqat gostormisdir ki, boyiik f-talassemiya olan xastaolorin gan serumunda domirin va ferritinin
toplanmasina uygun olaraq hepsidin (p<0,001) azali», D vitamininin (p<0,001) catismazlig fonunda FGF-23
(p<0,05) saviyyasinda yiiksalmo miisahido edilir. Todgiq edilon gostoricilor arasinda korrelyasiva alagalorinin
aragdirilmast naticasinda aydin olmugdur ki, gan serumunda FGF-23-iin saviyyasinin artmast kalsium-fosfor
miibadilasi ilo yanasi, domir miibadilosino do tosir gostorir. Olda edilmis naticalor galocokds boyiik
[talassemiyanin diagnostikasinda vo miialica istigamatlorinin diizgiin se¢ilmasinda ahamiyyatli ola bilar.
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Hemoglobin sintezinin pozulmasi va xronik nofordon artiq defektli genin heteroziqot dasi-
anemiya ilo miisaiyot olunan talassemiya xos- yicist vardir; bu fakt adi ¢okilon xastoliyin tok
toliyi zamani domir miibadilasi ilo yanasi, kal- tibbi deyil, ham do sosial problem olduguna
sium-fosfor miibadilosinde do ¢atigmazhiglar stibutdur [4].
meydana ¢ixir. Belo ki, talassemiyali xostalorda Boyiik B-talassemiya homozigot forma ola-
illor kegdikco stimiiklor, xtisuson kallonin iz raq daha dorin klinik vo biokimyavi alamatlorlo
hissosi  stimiiklori  xarakterik —doyisiklikloro xarakterizo edilir [5].
ugrayr [1]. Son illor talassemiyanin diagnostikasinda vo

UST-iin malumatina goro, diinya iizro talas- miialicosindo oshomiyyatli olan, domir vo kal-
semiyali xastolorin sayr 300 mino, xastaliyin sium-fosfor miibadilslorinin vaziyyetini xarak-
dastyicilarinin say1 iso 250 mln-a barabordir [2]. terizo edon yeni markerlorin aragdirilmasi todqi-

Bu xastoliklor arasinda homoziqot formal f3- qatcilarin digget markezindadir. Talassemiyanin
talassemiya digor talassemiyalardan daha agir diagnostikasmin osas tsullarindan biri hemo-
klinik simptomlar1 ilo farqlonir. B-talassemiya qlobin fraksiyalarmim toyinine osaslanir. Domir
hemoglobinin B-zoncirinin genetik qilisuru ilo va siimiik miibadilasinin voziyyatini xarakterizo
xarakterizo edilir. Xastolik zamani organizmdo edon parametrlora do talassemiyanin osas diag-
domir toplanmasi noticasindo agir metabolik nostik markerlori kimi baxilir [6].
catismazliqlar meydana ¢ixir. Yaxm va Uzaq Son illor domir miibadilesinin vaziyyatinin
Sorq Olkalori, Hindistan, Conub-Qarbi Asiya, Oyranilmoasi magsadilo gan serumunda hepsidin
Tiikiyo, Iran, Yunanistan, Kipr, Conubi italiya va ferroportin ziillarmin soviyyssinin todqiqi
vo Conubi Ispaniya B-talassemiyanm on cox digget morkozindadir. Antimikrob proteinlorin
yayildig1 orazilordir [2, 3]. niimayandolaring aid olan bu ziilallarin domirin

Azorbaycanda B-talassemiya regiondan asil sorulmasinda birbasa istirakin1 siibut edon
olaraq ohalinin 8-15%-do miisahido edilir. todqiqatlar artmaqdadir. Bu istigamotds todqig-
Hazirda Azorbaycanda 4000-don artiq homo- atlar xiisuson iltihabi xostoliklor fonunda yara-
ziqot formali talassemiya xastosi vo 500000 nan anemiyalar zamam daha ¢ox aparilmigdir.
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Son zamanlarda iso bu gostaricilorin talassemi-
ya xastaliyinin noviindon vo aparilmig tran-
fuziyalarin miiddotindon asilligin1 6yronmaya
yonoldilmis tadqiqatlara xiisusi yer verilir [7].

Siimiik metabolizminin todqiqi zamani iso
todgiqatgilarin - miixtolif  patologiyalarda D
vitamini ilo FGF-23 (Fibroblast Growth Factor
23 — Fibroblastlarin 23-cii boyiimo faktoru)
soviyyasi arasindaki olagalori oks etdiron
mogqalolorine rast golinir. Bu ziilal boyroklordo
fosfatlarin reabsorbsiyasini inhibisiya edorok D
vitamini metabolizmini tonzimloyir [8]. Bu
gostaricinin talassemiyali xosatolordo  siimiik
metabolizminin doayisikliklarinin giymatlondiril-
mosi mogsadilo todqiqi maraq dogurur. Bunu
nozara alaraq boyiik P-talassemiya olan usaq-
larda domir miibadilosinin gostaricilori ilo sii-
milk metabolizmi gostoricilorinin todqiqi vo
hepsidin, ferroportin, FGF-23 ziilallarinin diag-
nostik shomiyyatinin arasdirilmasini gargimiza
mogsad qoyduq.

Tadgigatin material vo metodlari. Todgigatin
kontingentini Azorbaycan Respub-likas1 Talasse-
miya Markozinds 2019-2023-cii illords miialico alan
5-12 yasili 30 usagm (esas qrup) naticalori togkil
etmigdir. Kontrol grupa 15 noafor miivafiq yash prak-
tik saglam usagin naticolori daxil edilmisdir.

Tadgiqata daxil olan usaqlarda domir miibadilasi
ilo yanas1 kalsium-fosfor miibadilosinin gostaricilari,
eyni zamanda gan serumunda hepsidin, ferroportin,
FGF-23 ziilallarinin saviyyasi toyin edilmisdir.

Qan niimunslorinin analizi Azerbaycan Tibb
Universitetinin Bioloji kimya kafedrasi {izro Elmi-
todgiqat laboratoriyasinda icra edilmisdir. Qanin
imumi analizi parametrlori impedans metoduna
osaslanaraq toyin edilmisdir. Qan serumunda domir,
kalsium va fosfor minerallarinin saviyyesi “Human”
(Almaniya) firmasma moxsus reaktiv dostlori
vasitasila kolorimetrik metodla toyin edilmisdir. Qan
serumunda ferritin, hepsidin, ferroportin, FGF-23
ziilallarmin  soviyyslori iso “ELISA” metoduna
osaslanilaraq toyin edilmis, Olgmolor “Star Fax”
immunoferment analizatorunda hayata kegirilmisdir.

Materialin statistik tohlili SPSS-16 programinda
variasion statistika {isulunun timumi gobul edilmis
metodlart  ilo  aparilmigdir. Alinmis naticolorin
statistik iglonilmosi zamani Figer va Uilkokson-
Mann-Uitni meyarlarindan da istifads edilmisdir.

Tadqigatin naticalori. Tadqgiqatin osas qru-
punu (n=30) toskil edon usaglardan 3 nofori
(10%) ayda 1 dofs, 21 nofari (70%) ayda 2 dofo,
6 nofori (20%) iso ayda 3-4 dofs Azorbaycan
Respublikas1 Talassemiya Morkozindos tranfu-
ziya alan xastolordir. Biitlin usaqglara hematoloq
torofindo miitomati olaraq kalsium vo ya D vita-
mini qgida olavolori toyin edilmisdir. Spleno-
meqaliya miisahids edilon 24 usaqdan (80%) 18
nofards (75%) yanasi olaraq hepatomeqaliya da
askarlanmisdir.

Todgiqata daxil olan biitiin usaqlarda hor
transiziyadan ovval gamin timumi analizi, gan
serumnda domir, ferritin, kalsium, fosfor soviy-
yalori aragdirlmigdir. Osas qrupu toskil edon
biitlin usaglarda hemogqlobin saviyyasinin nor-
madan asagi, qan serumu domiri vo ferritin so-
viyyelarinin iso beynolxalq gobul olunmus nor-
mativlordon yliksok oldugu askarlanmigdir.

Hipokalsiemiya va hipofosfatemiya miivafiq
olaraq osas qrupu toskil edon usaglardan 12
nafards (40%) va 1 nafards (3,3%) olmusdur. D
vitamini soviyasi biitlin xasto kontingentinds
normadan asag1 haddlords idi. Belo ki, onlardan
12 nafords yiingiil doracadas, 8 nofords orta, 10
nafords iso koskin D vitamini catismazligi mii-
sahido edilmisdir. Beynolxalq qobul edilmis
normalara osason D vitamini saviyyasinin
20-30 ng/ml soviyyssindo olmasi yiingiil
catigmazlig, 10-20 ng/ml soviyyssindo olmasi
orta, 10 ng/ml-don az olmasi iso kaskin gatig-
mazliq hesab edilir. 9sas qrupda D vitamini so-
viyyasi 16,7+1,42 ng/ml olmus, 5,1-28,5 ng/ml
haddlerinde doyigmisdir. Bu, saglam qrupla mii-
qayisade 2,2 dofs (p<0,001) asagidir (Cadval).

Cadval. Boylik B-talassemiya olan 0-5 yasl transfuziya alan usaglarda domir vo kalsium miibadilosi

parametrlorin soviyyasi (M+m) (min.-max.)

Osas qrup (n=30)

Kontrol grupu (n=15)

Hemoglobin, g/dL

9,3+0,1(8,2-10,4) *

13,9+ 0,05 (13,6-14,3)

Ferritin, ng/ml

1233 + 25,6 (931,2-1655,1) *

96,2 + 15,3 (76,2-114,6)

Fe', ug/L 26,8 +1,6 (18,7-36,2) * 10,2+0,5 (9,2-12,6)
250H-D vitamini, ng/ml 16,7+1,42(5,1-28,5) * 37,4 +1,2(32,4-49,5)
Ca?, mg/dL 8,4+0,2 (7,3-9,0) * 9,2+0,3(8,5-9,8)

P*, mg/dL 4.2+0.6 (3.5-5.0) 4.6 +0.3 (4.3-5.0)

Hepsidin, ng/ml

6,203 (3.1-12,2) *

18,1 + 0,5 (12,5-25,6)

Ferroportin, pg/ml

0,22 + 0,05 (0,16-0,23)

0,17 + 0,03 (0,11-0,17)

FGF-23, pg/ml

128.2 + 2,4 (96,7-161,1) *

56,1 + 1,8 (40,3-66,5)

Qeyd: * — kontol grupla miiqayisods farqin statistik etibarliligi (p<0,05)
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Osas qrupda FGF-23 ziilalinin gan serumun-
dak1 saviyyasi kontrol grupun naticaloring nis-
baton 2,3 dofo (p<0,001) yiiksok olmusdur.
Membran ziilallrinin niimayandoslorindon olan
ferroportinin soviyyesi arasinda kontrol grupla
miigayisads statistik shomiyyatli forq (p=0,621)
miisahido edilmomisdir.

Miizakira. Boyiik B-talassemiyali xostolorin
gan serumunda domir, ferritin soviyyelorinin
artmasi hepsidinin azalmasi ilo miisayiat olunur.
Ehtimal edilir ki, bu azalma hepsidinin oks-
olago mexanizmi iizro domirin nazik bagirsaq
xovlarindan sorulmasmin azalmasi ilo olage-
dardir. Bu iso pozulmus domir miibadilosinin
tonzim mexanizmi hesab edils bilor. Ferroportin
soviyyasinin statistik baximdan etibarli sokildo
forqlonmomasi bir daha stibut edir ki, hiiceyro
membran1  zodolonmosi olmadan hepsidinin
azalmast onun kompensasiya mexanizmlorind
tosiring sorait yaradir.

Bozi todgiqatlarda D vitamini gatismazligi
ilo FGF-23 soviyyasinin artmasi arasindaki kor-
relyasiya olaqgolorinin askarlanmasi onun kal-
sium-fosfor miibadilosinin pozulmasi ilo bila-

vasita olagali oldugunu gostarir. FGF-23 saviy-
yosinin yiiksok olmasi xostolordo siimiik meta-
bolizmini giymatlondirmok iigiin hematoloqglara
faydali1 bir laborator gostarici olaraq todqiq edilo
bilar [9, 10].

Beloliklo, aparilan todgigatin noticolori bir
sira praktik tovsiyolor vermoyo osas ola bilor.
Belo ki, boyiik p-talassemiya olan usaglarda
domir miibadilosi gostericilori ilo yanast hep-
sidin va ferroportinin toyini orqanizmds domirin
artiq miqdarda toplanmasimimn molekulyar mexa-
nizmlorinin daha dorindon todqigine vo golo-
cokdo miialiconin tokmillogdirilmosine shamiy-
yatli yardim edo bilor.

Boyiik B-talassemiya olan usaqlarda FGF-23
ziilalinin toyini iso bu xastalords kalsium-fosfor
miibadilosinin pozulmalarimin erkon askarlan-
masinda vo ona qars1 todbirlorin vaxtinda hoyata
kegirilmasindo faydali olaraq xastolorin klinik
voziyyatinin yaxsilagdirilmasina istiqgamotlon-
mis tadbirlorin segilmasindo shomiyystli gos-
torici kimi todqiq edils bilar.
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B3AUMOCBA3b KAJIBIIMEBO-®OCP®OPHOTI'O OBMEHA 1 OBMEHA KEJIE3A
Y HAIHMEHTOB C BOJIBIIOU BETA-TAJIACCEMUEUN

F.E.FaMI/IIIOBal’Z, F.I/I.A3n3onal, I/I.I[m.[[laxnepunenal, ®.U.Hcaamsane’
'Kaghedpa 6uoxumuu A3epbatioscancko2o MeOuyuHcKo20 YHUSepCumema,
?International Prime Hospital, aky, Asepbaiioxcan

Pe3ztome. B cratbe npencrasieHa nHpopManus 00 UCCIeIOBaHUH, IPOBEAEHHOM C LIEJbIO ONPEACIUThH
coJiepKaHusl OMOXMMHUYECKIMX MapKepoB oOMeHa KanbIus U (ocdopa B CHIBOPOTKE KPOBU y TAIMEHTOB C
Oonpioi B-TamacceMueil M B3aUMOJCHCTBHUS MEXIY STHMHU MapKepaMu U Oenkamu oOMeHa >kenesa. B
UCClieIoBaHre ObUIM BKJIIOYECHBI pe3ynbTarthl 30 gereil B Bo3pacte 5-12 jeT, MOMy4aBIIMX peryJspHbIC
niepenuBanus kKposu B 2019-2023 rr. KoHTponmbHYO TpyMITy COCTaBMIIH 15 3M0POBBIX I€TEH COOTBETCTBYIO-
miero Bospacta. B mccrnepoBanue ObUIM BKIIOYEHBI JaHHBIE 00 YpOBHAX jKeJe3a, (eppuUTHHA, KambLus,
dochopa, Burammuna D, ¢eppomnopruHa, remcuaumHa u ¢pakropa pocra ¢udpodnacroB-23 (FGF-23) B
CBIBOPOTKE KPOBH Y BCEX JETEH, C MOCAEAYIOIIUM CPABHEHUEM C KOHTPOJIBHOU IPYIIION.

[To pesynpraTam uccnempoBaHus HaOIIOAAIOCh CHIDKEeHHE ypoBHA rencuanHa (p<0,001) B cooTBeTcTBHMU
C HaKOIUICHUEM JKele3a H eppUTHHA B CHIBOPOTKE KPOBH y MAIMEHTOB ¢ OeTa-TajlacCeMHUEH W TMOBBIIICHUE
ypoBHst FGF-23 (p<0,05) nHa ¢gone nedumnmra Butamuna D (p<0,001). B pesynprare aHanmsa Koppemsiuit
MEXIy UCCIEAYEeMBIMH MOKA3aTesIMA OBLJIO YCTAaHOBJIEHO, 4TO ToBbImeHHe ypoBHA FGF-23 B criBOpoTKe
BJIMSICT HE TOJBKO HAa 0OMeH Kajblus U pocdopa, HO 1 Ha 0OMeH xene3a. [lomyueHHbIe pe3ylbTaThl MOTYT
OBITh 3HAYMMBIMH JJIs1 JMATHOCTUKU O€Ta-TajJacCeMUU M BBIOOPA MPABHIILHOTO METO/IA JICUCHHUS B OYAYIICM.

INTERACTIONS BETWEEN CALCIUM-PHOSPHORUS AND IRON METABOLISM
IN PATIENTS WITH B-THALASSEMIA MAJOR

G.E.Hamidova?, G.I.Azizova', 1.J.Shahverdiyeva®, F.I.I1slam-zada'
'Department of Biochemistry, Azerbaijan Medical University;
? International Prime Hospital, Baku, Azerbaijan

Summary. The article provides information about a research study investigating the levels of calcium-
phosphorus metabolism markers and their relations with iron metabolism proteins in the blood serum of
patients with B-thalassemia (3-TM) major. The research included analyses from 30 children aged 5-12 years
who had regularly received blood transfusions from 2019 to 2023, with a control group of 15 healthy
children of similar age. Alongside the general blood analysis parameters, the study measured the levels of
iron, ferritin, calcium, phosphorus, vitamin D, ferroportin, hepcidin, and fibroblast growth factor-23 (FGF-
23) in the blood serum, comparing these with the control group.

The study revealed that, in patients with beta-thalassemia major, the accumulation of iron and ferritin in
the blood serum was associated with a decrease in hepcidin (p<0.001), while a deficiency in vitamin D
(p<0.001) led to an increase in FGF-23 levels (p<0.05). The correlation analysis between the studied markers
showed that an increase in FGF-23 levels in the blood serum not only affects calcium-phosphorus
metabolism but also iron metabolism. The findings obtained may be significant for the diagnosis and
treatment planning of beta-thalassemia major in the future.
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