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   ماژوري مبتلا به بتا تالاسممارانيبدر  يويلهاي ك  لولهعملكردآسيب 
  

  *(M.D) يمژگان مظاهر
  دانشگاه علوم پزشكي سمنان، دانشكده پزشكي، گروه كودكان

  
  ده يچك

 شي و افـزا   يآنم كه ناشي از     شود ي م اني مختلف مبتلا  اندام هاي    در   يادي ماژور باعث عوارض ز     يتالاسم: سابقه و هدف  
لولـه هـاي    عملكـرد   بررسـي   اين مطالعه    هدف    .است مكرر خون    يها  قي تزر اين اندام ها به علت       آهن و رسوب آن در       بار

  NAG (N- Acetyl-β D -Glucosaminidase) گيـري   مـاژور از طريـق انـدازه   ي بتا تالاسمه مبتلا بماراني بكليوي در
  . است

مـورد   كودك سالم كه از نظر سن و جنس جور بودنـد             22 و   منان   ماژور شهرستان س   ي تالاسم ماري ب 39: ها مواد و روش  
غلظـت آنـزيم ادراري     . نمونه هاي خوني و ادراري براي اندازه گيري ماركرهاي بيوشيمايي گرفته شـد            . مطالعه قرار گرفتند  

NAGيري  شدو نسبت اداري اين آنزيم به كراتينين اندازه گ) به عنوان شاخص عملكرد لوله هاي كليوي ( ي ادرار  .  
 ـ). p >001/0(گروه كنترل بـود     بيشتر از گروه     يدار يطور معن   بهسمي   در گروه تالا   NAG نيانگيم: ها يافته  ـ م نيب  زاني

NAG  نيبولي .  مشاهده نشديدار يارتباط معني  تالاسمماراني سالانه بيافتي حجم خون در   زاني خون و م   نيتي فر زاني با م 
 نهايتا تفـاوت    ).r= 314/0 و  p= 014/0( مشاهده شد    ثبت م يبستگ   و هم  دار ياط معن  ارتب يماري و طول مدت ب    NAG زانيم

  . دو گروه مشاهده نشد GFR معني داري بين 
 كـه   مختل مي شـود    ماژور   ي با تالاسم  ماراني ب لوله هاي كليوي در     نتايج اين تحقيق نشان داد كه عملكرد         :گيري نتيجه

همچنين يك رابط مستقيمي بين افزايش اين آنزيم و مدت بيمـاري  . شودمشخص مي NAG توسط افزايش غلظت ادراري
، افـزايش اداري    )مثـل اوره و كـراتينين     (  و ساير ماركرهاي بيوشـيمايي       GFRبنابراين، عليرغم طبيعي بودن     . وجود دارد 

مـورد توجـه قـرار      ژور  ما بايد به عنوان يك ماركر اوليه آسيب لوله هاي كليوي در بيماران مبتلا به تالاسمي                 NAGغلظت  
  . گيرد
  

  N -Acetyl-β D- Glucosaminidase آنزيم،  ،كليوي  عملكرد  ماژور، يبتا تالاسم: هاي كليدي واژه
  

  مقدمه
  هـاي  يخون  ترين اختلال ژنتيكي در بين  كم         شايع  يتالاسم

 نوع از   كي]. 1 [باشد  متفاوت مي  يها   با شدت  ي ارث پوكروميها
 ـ گـوت ي نـوع هموز   ،ي تالاسم يماريب  ـ ي كـول  يخـون    كـم  اي  اي

 ي ماهـه دوم زنـدگ     6 كـه معمـولاً در     باشـد  يم ماژور   يتالاسم
 ظـاهر  رونـده   شي و پ  دي شد كيتي همول يخون   كم كيصورت    به
 ـ ضرور مـاران ي ب ني منظم خون در ا    قي و تزر  شود يم ]. 1 [ستي
 ـ در مبتلا  يادي باعث عوارض ز   يماري ب نيا  ـ اني  كـه   شـود  ي م

 ي دسته مربوط به آنم ـ    كي ماراني ب ني شده در ا   جاديعوارض ا 
 بار آهن و رسوب آهن در       شي به علت افزا   گرياست و دسته د   

 ـ   يها  قي از تزر  ي مختلف ناش  يها  ارگان . باشـد  ي مكرر خون م
 ييبدن قابل شناسـا     مختلف يها   شده در ارگان   جاديعوارض ا 

 تنفس، قلـب و عـروق و        ،ياريلياست كه شامل دستگاه هپاتوب    
  بر تواند ي م ي تالاسم يماري در ب  ياديعوامل ز . باشد ي م يادرار
 مربـوط   يسر  كي عوامل   ني بگذارد ا  ري تأث هي كل عملكرد   يرو

 جـاد ي مـسائل ا   علت   ه ب گري د ي  و دسته  ماريي خود ب  تيبه ماه 
 ي بار آهن ناش ـ   شي كه شامل افزا   باشد يدنبال درمان م    شده به 

  :mojganmazaheri@yahoo.com Email                                 0231- 4460099 :نمابر        0231- 4460055 :تلفن *
]   15/11/1387 :  تاريخ پذيرش25/9/1387  :تاريخ دريافت
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 دفـع كننـده آهـن مثـل         ي و درمان بـا داروهـا      وژنياز ترانسف 
 شـود  ياده مطور معمول در اين بيماري استف     دسفرال است كه به   

ــزا ]. 2[ ــد اف ــروزه معتقدن ــزا شيام ــث اف ــن باع ــار آه  شي ب
 نوبـه خـود باعـث مـرگ         بـه شود كه      مي ژني اكس يها  كاليراد

 ـ     و اختلال عمل آن    هي كل ي توبول يها  سلول  ايـن   گـردد،  يهـا م
  ].2[ معروف است ديپي لونيداسي پراكسهي به فرضه،يفرض

 اً عمدت يوي شده در دستگاه كل    جادي اختلالات ا  ي كل طور  به
تقـسيم  لولـه اي     عاتي و ضـا   مالي پارانـش  عاتيبه دو دسته ضا   

 باعـث  تر شي بي تالاسميماريدر بكه  رسد يبه نظر م. شوند  مي
 ـدر ا . رخ مـي دهـد     هيكللوله اي    عاتيضا  ني چنـد  نـه ي زم ني

 و اخـتلال    ماليپروكـس لو له هاي     بيمطالعه انجام شده و تخر    
 ماژور نـشان    يتا تالاسم  با ب  ماراني در ب  هيكللوله هاي   عملكرد  

  ]. 3[داده شده است 
ــشيجهــت بررســ ــ كلمي اخــتلالات پاران ــهي ــوان ي م  از ت

 ـ مثل مهي كليرد كل  عمليريگ اندازه اسـتفاده    Crو BUN زاني
 كليـه   رديابند كه كارك    ها هنگامي افزايش مي     اين شاخص . نمود

لـو لـه اي     سنجش اختلالات   براي   .تا حدي كاهش يافته است    
 ادرار و   ني پروتئ م،ي پتاس م،يسد و مقدار    تهي اسمولار انزيم،  هيلك

ــدار  ــزمق ــولهــاي  ســلولمهــم  مي دو آن ــ كليتوب ــامهي ــه ن   ب
 β2 و نيكروگلـوب يم NAG ) (N-Acetyl-β D–Glucosaminidase 

  . اندازه گيري مي شوددر ادرار 
NAG ـ اسـت كـه اخ     يميآنز   مي شـده و آنـز  يي شناسـا راًي

 وجود دارد   مالي توبول پروكس  يها   است كه در سلول    يزوزوميل
 آن  ي گلـومرول  ونيلتراس ـيو با توجه به وزن بالاي ملكـولي، ف        

 عاتيطـور زودرس در ضـا        به مي آنز نيا. باشد يقابل اغماض م  
 قابـل   كس انـد  نيبنابرا. ابدي  ي م شي در ادرار افزا   يويتوبولر كل 

ــول و حــساس ــولعاتي ضــايي جهــت شناســايقب ــا  توب  يه
هـاي     شـاخص  ري سـا  كه  ني قبل از ا   انتو ي بوده و م   ماليپروكس
 به طـور    مي آنز ني ا يريگ   با اندازه  ابدي شي افزا يكرد توبول  عمل

 ـيدر تحق ]. 4[ را كـشف كـرد       عاتي ضا نيزودرس ا   توسـط   يق
 نـه ي زم نيا در   ي تالاسم ماراني ب يسامبوناندو و همكاران بر رو    

 نسبت بـه كودكـان سـالم دچـار          ماراني ب نينشان داده شد كه ا    
دارند عملكرد لوله اي     هستند و اختلال     نيي ادرار پا  تهياسمولار

 اسي كول ي توسط آقا  2003 كه در سال     يگري د قيدر تحق ]. 4[
 β2 و NAG ي ادرارزانيو همكاران انجام گرفت، بالا بودن م

 را  يويكلاختلال عملكرد    ،يسم تالا ماراني در ب  نيكروگلوبوليم
  ].5[مشخص ساخت 

ــا رو ــشور م ــد تالاســميك ــرار دارد ي كمربن ــورد  در.ق م
 رانيدر ا  NAG    مي و آنزي تالاسمماراني در بهياختلالات كل

 انجـام   قـات ي تحق زي ن ايدر سطح دن   است و     انجام نشده    يقيتحق
بررسـي  مطالعه    ني ا هدفاز اين رو،    . است محدود   اريشده بس 

 ـ   مـاران ي ب لوله هاي كليوي در   عملكرد    ي بتـا تالاسـم    ه مبـتلا ب
  . است NAG گيري ازهماژور از طريق اند

 
  ها مواد و روش

 45 ي بـر رو   يلي تحل -يفي مطالعه به صورت توص    :مارانيب
 ماژور در شهرستان سمنان كه جهت       ي مبتلا به بتا تالاسم    ماريب

 ي درمـان  -ي مركـز آموزش ـ   ي خون به درمانگاه تالاسـم     قيتزر
 يدر ط ـ .  انجـام شـد    كننـد  يسمنان مراجعه م  ) ع (نيرالمؤمنيام

 نموده اجرت مهماري ب2 فوت نمودند   ماري ب 2العه   مط ني ا ياجرا
ــاري ب2و  ــ نم ــه علــت داشــتن دزي ــتي ب ــه اب ــ ك ــل كي  عام

 نيبنابرا. دنديكننده در مطالعه بود از مطالعه حذف گرد        مخدوش
بيمـاران مبـتلا بـه      .  صورت گرفت  ماري ب 39 يمطالعه ما بر رو   

 ـ كل يماري ب ابت،يد  ـ شـناخته شـده، سـنگ كل       يوي  عفونـت   ه،ي
.  خـارج شـدند    ه از مطالع  درونفروزي برگشت ادرار و ه    ،يادرار

 بـا   ي كودكان انيگيري آسان از م      به روش نمونه   زيگروه شاهد ن  
 انتخـاب شـد كـه در بخـش          ي تالاسـم  مـاران ي ب ي سن نيانگيم

 شده و   يبستر) ع(نيرالمؤمني ام ي درمان -يكودكان مركز آموزش  
  .كننده ذكر شده را نداشتند  مخدوشيفاكتورها
 پرسـنل   ي لازم جهت همكار   ي ابتدا هماهنگ  :عه مطال روش

 ي درمان -ي مركز آموزش  ي با مسئول درمانگاه تالاسم    مارانيو ب 
 ـ جهـت ا   ماراني ب هيكل. ديانجام گرد ) ع( نيرالمؤمنيام  طـرح   ني

 ـا.  شدند هيتوج  ـ روز قبـل از تزر  مـاران ي ب ني  خـون جهـت   قي
 آن به درمانگـاه مراجعـه كردنـد در          تي هماتوكر زانيسنجش م 

، نمونه خون HCT شي جهت آزما يريگ  زمان با نمونه    م هم هنگا
 ـجهـت آزما   ـو م  Cr ،Bun ،FBS ،K،Na شاتي  نيتي فـر زاني
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 ـزمـان     هم.  گرفته شد  زيخون ن   نمونـه ادرار جهـت انجـام        كي
 مي ادرار و آنـز    نيني كـرات  ن،ي پـروتئ  زاني آناليز ادرار، م   شيآزما
 جهـت  اه ـ مونهن. دي گردافتي درماراني از بزين  NAG يادرار
 ـ سمنان ارسـال گرد    ي مركز شگاهي به آزما  شاتيآزما  ـك. دي  تي
 London )ساخت  كـشور انگلـستان   NAG ي ادرارشيآزما

E1w 1AT , PPR)  ـ آن توسـط  شيبود و آزما   همكـار  كي
 ـ آمـوزش د   شي آزمـا  ني كه جهت انجام ا    شگاهيآزما  بـود،   دهي

  .انجام شد
 ـ خون توسط رز   قي قبل از تزر   ماراني ب هيكل ن  كودكـا  دنتي

 و شـرح حـال   يني بـال نـات يمعا.  قرار گرفتندي كلنهيتحت معا 
دقت گرفته و      آنان به  ي قبل يها يماري و ب  ي فعل يماري از ب  قيدق

 شناخته شده و هـر      يوي كه سابقه اختلال كل    يمارانيب. ثبت شد 
 ،يويــ، ســنگ كلUTI ابــت،يكننــده مثــل د فــاكتور مخــدوش

  عه حذف  داشتند از مطالدرونفروزي و هي ادرارفلاكسير
 به تفكيك سـطح     NAG ميانگين و انحراف معيار    .1جدول  

 ـپس از آماده شدن جـواب آزما      . دنديگرد فريتين خون   شاتي
  .ديآوري گرد  مخصوص جمع اطلاعات در فرم

ــدازه گيــري    فرمــول شــوارتزاز  مــارانيب GFRبــراي ان
)/CrقدGFR= K×  (ـدر ا. استفاده شد  در  K  فرمـول عـدد  ني

  ].6 [باشد ي م55/0تران  و در دخ7/0پسران 
 يـك  1شـامل   NAG مي آنـز تيك NAG:اندازه گيري  روش

 يداكس -2 د،ياستام -2 ل،يفن -4 ،يمتوكس -2نام    سوبسترا به 
موجـود    NAG مي كه توسط آنـز باشد يم دازينيگلوكزآم يبتا د

فنـل،  -4،يمتوكـس -2نـام      به يا   شده و ماده   زيدروليدر ادرار ه  
 كنـد  ي رنگ م  جادي ا ن،ي كه با اضافه كردن بافر الكال      كند يآزاد م 

هرچـه  . شود ي ميريگ اندازه nm 505 دريكه در اسپكتوفتومتر
 ـ    شده پررنگ  جادي باشد رنگ ا   تر  شي ب مي آنز زانيم . شـود  يتر م

اسـتفاده شـود    تـصادفي    اگر از نمونـه ادرار       شيدر انجام آزما  
محاسـبه گـردد كـه    تصادفي ادرار  NAG/Cr زاني مديحتماً با

 ي در سـاعت بـه ازا      كرومـول ي م 7-28 ي معمولاً در محـدوده   
شـده   كه در مراجع ذكر      ييجا  از آن . باشد ي م نيني كرات مول يليم

هـا و افـراد    در بچـه  NAG ميدست آمده آنـز   بهريكه اگر مقاد
 برخـوردار   ي گردد از ارزش بالاتر    سهيمسن با گروه شاهد مقا    

 در نظـر    زي گروه شاهد ن   كي مطالعه   نيلذا در ا  . ]7[خواهد بود   
 بودنـد كـه در بخـش        ي نفر از كودكان   22 شاملگرفته شده كه    

سـمنان  ) ع (نيمنرالمـؤ ي ام ي درمـان  -يكودكان مركـز آموزش ـ   
ــستر ــ شــده، ميب ــق برگــروه تالاســمي ســننيانگي  و ي منطب

از تصادفي   ادرار   ي نمونه.  ورود به مطالعه را داشتند     يفاكتورها
 ـ گرفتـه شـد و پـس از ارسـال بـه آزما      زيگروه شاهد ن    شگاهي

 ـ آن انجـام گرد يرو NAG ميش آنزي آزمايمركز پـس از  . دي
  .ها صورت گرفت آن ي روي مطالعات آمارها افتهي يآور جمع

 كلمـوگروف،   يهـا   از آزمون : ها   داده لي و تحل  هي تجز روش
ها   دادهلي تحلي برايبستگ  همبي ضري و محاسبه  tرنوف،ياسم

  .استفاده شد % 5 يدار يدر سطح معن
 

  نتايج
 ي مبـتلا بـه تالاسـم      مـار ي ب 39 ي مطالعه كه بـر رو     نيدر ا 

 ـ كودك از گروه شاهد انجام شـد، م        22ماژور و     ي سـن  نيگاني
 % 8/53.  بـود 9/10 و گـروه شـاهد    8/11 ي تالاسـم  مارانيب

 در گـروه  NAG نيانگيم. دختر بودند % 2/46 پسر و    انيمبتلا
 از گـروه كنتـرل       يدار يطور معن    ماژور به  يمبتلايان به تالاسم  

  .)1شكل() =000/0P(بالاتر بود 
   خـون در نيتي بـر اسـاس فـر   NAG اري و انحراف معنيانگيم

 ـ      چنـان . ذكر شده است   1جدول    ـ شـود،  يچـه مـشاهده م    ني ب
NAG  ماژور ارتبـاط    ي مبتلا به تالاسم   ماراني خون ب  نيتيو فر 

  .شود ي مشاهده نميدار يمعن
بـا    مـاژور  ي مبتلا بـه تالاسـم     ماراني در ب  NAG نيانگي م نيب
 ـ   مـاران ي سالانه ب  يافتي حجم خون در   زانيم  يدار ي ارتبـاط معن
  .)2دول ج (  نشددهيد

  
  خوننيتي سطح فركي به تفكNAGاري و انحراف معنيانگي م.1جدول 

NAG                
    انحراف معيار NAGميانگين  فريتين  

 
1000<  16/30  37/7  
2500-1000  07/26  76/14  
5000-2500  07/31  6/9  
5000>  10/31 34/7  

  
114/0=r 

488/0=p 
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 با  2/151 ماژور   ي با بتا تالاسم   ماراني در ب  GFR نيانگيم
 ـانحراف مع   ـ محاسـبه گرد   10/37 اري  مقـدار   نيتـر   نييپـا . دي

GFR،2/97  ي  بود كه در محدوده7/178 آن زاني مني و بالاتر 
  . باشد ينرمال م
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 گروه تالاسمي و شاهد در NAG ميانگين .1شكل 

  
 
 

 به تفكيك حجم خون دريافتي NAG ميانگين و انحراف معيار.2جدول 
  سالانه

خون دريافتي سالانه 
ونه  )ليتر ميلي(

د نم
عدا
ت

  

گين
ميان

  

اف
حر

ان
 

يار
مع

  

  
 

240<  28  17/29  79/10  

240>  11  17/31  93/9  
11/0=r 

507/0=p 

 
  
 مثبـت   يبستگ   هم يماريو طول مدت ب    NAG نيانگي م نيب
.  ذكـر شـده اسـت      3 مشاهده شد كـه در جـدول         يدار يو معن 
 همراه NAG شي با افزا  يماري طول مدت ب   شي كه افزا  يطور  به

  .)r=314/0 وp=014/0(بود 
 
  

   به تفكيك طول مدت بيماريNAG ميانگين و انحراف معيار .3جدول 

 
انحراف 
 معيار

ميانگين 
NAG  

تعداد 
 نمونه

طول مدت 
 بيماري

 r=314/0 >سال 10 11 85/22 36/8

014/0=p  08/10 44/32 28 10 سال>  
 
 

  گيري بحث و نتيجه
 : ها نشان داد كه يافته  

طـور     بـه  ي مبتلا به تالاسـم    ماراني در ب  NAG نيانگي م -1
  .   از گروه سالم بوده استشي بيدار يمعن

 مورد مطالعه ما ي مبتلا به تالاسم  مارانيبGFR نيانگيم -2
 هي اختلال فانكشن كل   گونه چي ه ماراني بوده وب  در محدوده نرمال  

  .به صورت واضح نداشتند
 ـ و ميمـار ي طول مـدت ب  ني مطالعه ب  ني در ا  -3  دفـع  زاني
.  مثبت مشاهده شد   يبستگ   و هم  دار ي ارتباط معن  NAG يادرار
 ـ م شي بـا افـزا    يمـار ي طول مدت ب   شي كه افزا  يطور  به  نيانگي

NAGهمراه بود .  
طـور     بـه  يمبـتلا بـه تالاسـم      مـاران ي در ب  NAG نيانگيم
 ـ نگـر يمطالعـات د .  از گروه سالم بوده است شي ب يدار يمعن  زي
و   Koliakosاز جمله در مطالعـه  . اند  تفاوت را نشان دادهنيا

و در  ) 8/10±8/5 (مـاران ي در گروه ب   زاني م نيا] 8[همكاران  
ــالم   ــروه ســ ــه) P=001/0) (2/6±6/4(گــ   و در مطالعــ

 Ong-ajyooth  ـ منيا] 9[و همكاران  در ) 9/26±7/37 (زاني
 ـ   ) 4/8±9/3( و   كگروه تالاسمي   شـده   يابدر گروه سالم ارزي

] 10[و همكـاران    Aldudakدر مطالعـه  ). P=0001/0(است 
و سـالم   ) 4/23±1/21 (كي در دو گـروه تالاسـم      ري مقـاد  زين
 مطالعــه و نيــا. دســت آمــد بــه) P=001/0(بــا ) 3/3±9/4(

 در  NAG مي دفـع آنـز    زاني م  كه دهند ي مشابه نشان م   لعاتمطا
 ـ    به كي تالاسم مارانيادرار ب   ـ يدار يطور معن  از گـروه    تـر   شي ب
 ـبوده و بـا توجـه بـه نقـش ا          ) افراد سالم (كنترل    در  مي آنـز  ني

 ـكللولـه اي     صي نقـا  يابيارز  ـ     بـه  يوي  مـاران ي ب رسـد  ينظـر م
 ـكللولــه اي  بي در معــرض آس ـكيتالاسـم   هــستند، كــه يوي

فزايش بار آهن كـه بـا مكانيـسم         چون ا    به دلايلي هم   تواند يم
هاي توبول پروگزيمال     پراكسيداسيون ليپيد سبب تخريب سلول    

هـاي    شود، هموسيدروز ناشي از افزايش بار آهن در توبول          مي
بـا توجـه بـه مـشاهده        . كليه و يا اثر توكسيك دسفرال باشـد       

 مبتلا به   ماراني ب و نوري م ي تالاسم مارانيدر ب لوله اي   اختلالات  
  .تر باشد  مزمن پررنگي نقش آنمرسد ير آهن به نظر م فقيآنم
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 مـورد   ي مبتلا به تالاسم   ماراني حاضر نشان داد كه ب     مطالعه
 ـكلعملكـرد    اخـتلال    گونه  چيمطالعه ما ه    كلـي   صـورت      بـه  هي

 در GFR ري مقادزين Sumboonnanondaدر مطالعه . اند نداشته
 ـ در محدوده نرمال محاسبه گرد  كي تالاسم مارانيب در ]. 11[ دي

 كي در گـروه تالاسـم  نيني كراترانسي كلزين  Aldudakمطالعه 
 ±9/40(محاسبه شـد كـه بـا گـروه شـاهد          ) 3/45±4/164(
ــي ) 5/156 ــاوت معن ــت يدار تف ــمن وزن ]. 10[ نداش در ض

 مورد مطالعه در محدوده     ي تالاسم ماراني ب هيمخصوص ادرار كل  
 ـ  دهد ينرمال بود كه نشان م      ـ كل ظي اختلال تغل از علائـم    كـه    هي

 از  كـدام   چي ندارد و ه   ود در اين بيماران وج    باشد ي م يتوبولوپات
 ي ادراريهـا   و كـست  ي همـاچور  ،ينـور ي دچار پروتئ  مارانيب

 ـدهنده ا   نشان ها  افتهي نينبودند كه همه ا     مطلـب اسـت كـه       ني
لوله اي   معمول اختلال    يارهاي از مع  كدام  چي ه ي تالاسم مارانيب

  .را ندارند
 ـ  نـش  ها  افتهي نيا  از  يك ـي NAG كـه احتمـالاً      دهـد  يان م

 آن  شي است و افـزا    يويكللوله اي    زودرس اختلال    يماركرها
لولـه   اخـتلال    يهـا    نشانه ري بودن سا  يعي طب رغم يدر ادرار عل  

 كه  ي هنگام ي حت دهد ي و نشان م   شود يمشاهده م هاي  كليوي    
ــكل ــ آزماهي ــول هاي شي ــه عملكــرد توب ــوط ب  و يمعمــولي مرب

 در حـال    لو له هـا      بيمال هستند، روند تخر    نر هيل ك يگلومرول
  .انجام شدن است

 ـ م ني ب نيچن   مطالعه هم  ني ا در  و سـطح  NAG دفـع  نيانگي
 ـ ي خون ارتباط آمار   نيتيفر  مـشاهده نـشد امـا در        يدار ي معن

 ارتباط مشاهده شده    نيتي و سطح فر   NAG نيمطالعات مشابه ب  
 ـا.  مثبـت داشـته اسـت      يبـستگ    سرم هـم   نيتياست و با فر     ني

-Ong از جملـه در مطالعـه     گري مثبت در مطالعات د    يبستگ  هم

ajyooth ارتباط در ني نبودن ادار يمعن. ]9[ مشاهده شده است 
عدم مصرف منظم ) 1:  باشدري زليمطالعه ما ممكن است به دلا

 مـا را دچـار   ي تالاسـم مـاران ي ما كـه ب مارانيدسفرال توسط ب  
 مطالعـه جهـت     نياهرچند ما در    . كند   سرم مي  نيتينوسانات فر 

درمان . مي سالانه استفاده كردنيتي فرنيانگي مشكل از منيرفع ا
 ـصورت     مورد مطالعه ما به    ي تالاسم مارانيبا دسفرال در ب     كي

 اسـت كـه     يپروتكل و توسط پمپ دسفرال حـدود چنـد سـال          

 دچـار رسـوب     ماراني ب يشروع شده است و ممكن است برخ      
 ـ مختلف شده باشـند،      يها  آهن در ارگان    پـس از شـروع      يول

 قـرار گرفتـه و      ري تحـت تـأث    م سـر  نيتيدرمان دسفرال فقط فر   
 بـودن   نيي پا رغم يها عل   واضح است كه رسوب آهن در ارگان      

 جـاد ي مختلـف را ا    يهـا    ارگان عملكرد   اختلال   ن،يتي فر ريمقاد
  .كرده است

 نيتي در مراجع مختلف آمده است هر چند فـر         نيچن  هم) 2
 ـ     بار   شي افزا نييسرم در تع    يهـا    روش يآهن كـاربرد دارد ول

 كبد جهـت نـشان دادن رسـوب         يوپسي و ب  MRI ري نظ دتريجد
 ييجا  از آن.]6[ هستند تر  قي دق دروزيها و هموس    آهن در ارگان  
 ـ پ د، نبـو  ريپذ   ما امكان  ي دو روش برا   نيكه استفاده از ا     شنهادي

 از دو روش    ندهي در آ  يلي و تكم  تر  قي جهت مطالعات دق   شود يم
MRIكبد بهره گرفته شوديپسوي و ب  .  
 ـ حجم خون در   ني ب ري مطالعه اخ  در  ـ و م  يافتي  ي ادرار زاني
NAG  ـ مـشاهده نـشد و ا      يدار ي ارتباط معن   مـسأله نـشان     ني
 ـ خـون در  زاني مطلب است كه م    ني ا ي دهنده  يي بـه تنهـا  يافتي

  .  باشدهي كلعملكرد  اختلال ي براي عاملتواند ينم
 ـ و م  يمـار يدت ب  طول م  ني مطالعه ب  ني در ا  تي نها در  زاني

 مثبت مشاهده   يبستگ   و هم  دار ي ارتباط معن  NAG يدفع ادرار 
 نيانگي م شي با افزا  يماري طول مدت ب   شي كه افزا  يطور  به. شد

NAG  يمـار يواضح است كه هرچه طـول مـدت ب        .  همراه بود 
 از  لـف  مخت يها   كننده آن بر ارگان    بي باشد، اثرات تخر   تر  شيب

 آن  عملكـرد   ه و باعـث اخـتلال        شـد  تر  شي ب زي ن ها  هيجمله كل 
  .شود يارگان م

  :  به طور كلي، بر اساس اين مطالعه و مطالعات مشابه
 مـاژور   ي بتا تالاسـم   ماراني ب ي در تمام  شود ي م هي توص -1

صـورت  معمـولي   طور     و غدد كه به    يكبدهاي  شيعلاوه بر آزما  
 ـ كل ي توبول عملكرد  خصوص     به هي كل عملكرد   رد،يگ يم  ـ ن هي  زي
 ـ شود كه ا   ينظم بررس طور م   به  شـامل سـنجش     هـا  ي بررس ـ ني

RBC Cast ،Pr ،SGــ در . باشــد ي و امــلاح مختلــف ادرار م
 ـگ   زودرس، اندازه  صي بهتر است جهت تشخ    مكانصورت ا   يري
  . انجام شودي ادرارNAGاندكس 
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 ارتبـاط   نيي جهت تع  ندهي در مطالعات آ   شود ي م هي توص -2
 سرم، از   نيتي فر يجا  به هي كل عملكرد   بار آهن با     شي افزا زانيم

MRI   وزن خـشك آهـن      يريگ   آن جهت اندازه   يوپسي ب اي كبد 
  . هستند استفاده گردديتر قي دقيها كبد كه شاخص

  
  قدرداني تشكر و

بدينوســيله از جنــاب آقــاي قاســمي همكــار آزمايــشگاه 
رفرانس شهرستان سمنان و جناب آقاي دكتررضواني مـسئول         

آموزشي وقت دانـشگاه    بخش هماتولوژي آزمايشگاه و معاون      
علوم پزشگي سمنان كه كمك شاياني در جهت تهيه كيت هاي           
مورد نياز فرمودند و همينظور از آقاي دكتر نويد دانايي  كمال            

  .تشكر و امتنان را دارم
  

  منابع
[1] Avner ED, Harmon W, Niaudet P. Pediatric Nephrology. 

5th ed. Baltimore: Lippincott Williams & Wilkins, 2004. p. 339-
41. 

[2] Cetin T, Oktenli C, Ozgurtas T, Yenicesu M, Sanisoglu 
SY, Oguz Y, et al. Renal tubular dysfunction in beta-thalassemia 
minor. Am J Kidney Dis. 2003 Dec;42(6):1164-8. 

[3] Behrman RE, Kliegman RM, Jenson HB, eds. Nelson 
textbook of pediatrics. 17th ed. Philadelphia: WB Saunders, 2004. 
1630-6. 

[4] Sato R, Soeta S, Syuto B, Yamagishi N, Sato J, Naito Y. 
Urinary excretion of N-acetyl-beta-D-glucosaminidase and its 
isoenzymes in cats with urinary disease. J Vet Med Sci. 2002 
Apr;64(4):367-71. 

[5] Katopodis KP, Elisaf MS, Pappas HA, Theodorou JC, 
Milionis HJ, Bourantas KL, et al. Renal abnormalities in patients 
with sickle cell-beta thalassemia. J Nephrol. 1997 May-
Jun;10(3):163-7. 

[6] Kang HK, Kim DK, Lee BH, Om AS, Hong JH, Koh HC, 
et al. Urinary N-acetyl-beta-D-glucosaminidase and 
malondialdehyde as a markers of renal damage in burned patients. 
J Korean Med Sci. 2001 Oct;16(5):598-602. 

[7] Koliakos G, Papachristou F, Koussi A, Perifanis V, Tsatra 
I, Souliou E, et al. Urine biochemical markers of early renal 
dysfunction are associated with iron overload in beta-thalassaemia. 
Clin Lab Haematol. 2003 Apr;25(2):105-9. 

[8] Ong-ajyooth L, Malasit P, Ong-ajyooth S, Fucharoen S, 
Pootrakul P, Vasuvattakul S, et al. Renal function in adult beta-
thalassemia/Hb E disease. Nephron. 1998;78(2):156-61. 

[9] Sumboonnanonda A, Malasit P, Tanphaichitr VS, Ong-
ajyooth S, Sunthornchart S, Pattanakitsakul S, et al. Renal tubular 
function in beta-thalassemia. Pediatr Nephrol. 1998 
May;12(4):280-3. 

[10] Aldudak B, Karabay Bayazit A, Noyan A, Ozel A, Anarat 
A, Sasmaz I, et al. Renal function in pediatric patients with beta-
thalassemia major. Pediatr Nephrol. 2000 Nov;15(1-2):109-12. 

[11] Bazzi C, Petrini C, Rizza V, Arrigo G, Napodano P, 
Paparella M, et al. Urinary N-acetyl-beta-glucosaminidase 
excretion is a marker of tubular cell dysfunction and a predictor of 
outcome in primary glomerulonephritis. Nephrol Dial Transplant. 
2002 Nov;17(11):1890-6 

 

 
 

 [
 D

ow
nl

oa
de

d 
fr

om
 k

oo
m

es
hj

ou
rn

al
.s

em
um

s.
ac

.ir
 o

n 
20

24
-0

4-
19

 ]
 

                               6 / 7

http://koomeshjournal.semums.ac.ir/article-1-469-en.html


  
 Journal of Semnan University of Medical Sciences                                                    Winter 2009. Vol. 10 No. 2 

  17

Impaired renal tubular function in pediatric patients with  
β-thalassemia major 
 
Mojgan Mazaheri (M.D) * 

 
Dept. of Pediatric, School of Medicine, Semnan University of Medical Sciences, Semnan, Iran 

  
(Received: 15 Dec 2008      Accepted: 24 Jun 209) 

  
Introduction: β-thalassemia major due to ineffective erythrocyte life span leads to severe anemia 

requiring regular  transfusion, which it can lead to major organs damage. Renal damage can be 
attributed to chronic anemia,  iron over load and or defferoxamin toxicity. The object of this study was 
to analyze renal tubular and glomerular function in pediatric patients with beta-thalassemia major.   

Materials and Methods:  39 patients with β -thalassemia major whose mean ages were 11.8 yr and 
22 sex and age matched healthy  children as control group were studied. Blood  and urine samples were 
obtained for measuring biochemical markers. Urinary N-Acetyl-β.D.glucosaminidase (NAG) and 
urine NAG to creatine ratio (U  NAG /Cr ratio) were measured  

Results: No significant differences were found between serum BUN, creatinine, and also creatinine 
clearance between  both groups. Also there were no significant differences in urine osmolality between 
patients and  controls. Urine NAG was significantly higher in thalassemic patients than control group 
(p< 0.000). There was positive  relation between urinary  NAG  and duration of illness(r = 0314, 
p<0.01). There was no significant relationship  between urinary NAG and serum ferritin. Finally, no 
significant difference was found in GFR of  both groups.   

Conclusion: Our study showed renal tubular function is impaired in in patients with β-thalassemia 
 major as indicated with increased urinary NAG. Further, we have found a positive relationship 
between urinary NAG and duration of disease.  Thus, in spite of normal GFR and other biochemical 
marker such as BUN and creatinine,  increased urinary NAG may be as an early marker of renal 
disease in patients with β-thalassemia majo.  

 
Key words: β-thalassemia major, Renal tubular function, NAG (N.Acetyl-β.D.Glucosaminidase). 
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