
थैलेसीमिया क्या होता है?

α-थैलेसीमिया (एल्फा थैलेसीमिया), जो तब होता है जब
व्यक्ति में α-ग्लोबिन प्रोटीन के  उत्पादन से संबंधित कोई
जीन या कई जीन अनुपस्थित या बदली हुई (उत्परिवर्तित)
होती हैं, और
β-थैलेसीमिया (बीटा थैलेसीमिया), जो तब होता है जब
एल्फा-थैलेसीमिया जैसे जीन विकार β-ग्लोबिन प्रोटीन के
उत्पादन को प्रभावित करते हैं।

थैलेसीमिया एक वंशानुगत रक्त विकार है, यानि यह माता या
पिता या दोनों से उनके  जीनों के  ज़रिए संतान को मिलता है।
थैलेसीमिया से ग्रस्त व्यक्ति के  शरीर में हीमोग्लोबिन का
उत्पादन सामान्य से कम होता है; हीमोग्लोबिन लाल रक्त
कोशिकाओं में मिलने वाला एक प्रोटीन है जो उन्हें ऑक्सीजन
को फे फड़ों से पूरे शरीर तक ले जाने में सक्षम बनाता है।
उत्पादन में कमी के  कारण कार्यशील लाल रक्त कोशिकाओं
की कमी हो जाती है और ऊतकों तक पहुँचने वाली
ऑक्सीजन का स्तर घट जाता है, जिससे, इस स्थिति के  प्रकार
और तीव्रता के  आधार पर, कई प्रकार की स्वास्थ्य समस्याएँ
जन्म लेती हैं।

थैलेसीमिया के  दो मुख्य प्रकार होते हैं:

यह पर्ची α-थैलेसीमिया के  बारे में है।

α-थैलेसीमिया का उपचार इस विकार के  प्रकार और
तीव्रता पर आधारित होता है।

α-थैलेसीमिया के  वाहकों में आम तौर पर बहुत हल्के
लक्षण होते हैं या कोई लक्षण नहीं होता है और उन्हें
उपचार की ज़रूरत नहीं पड़ती है। हालाँकि, वाहकों को
यह स्पष्ट रूप से समझाया जाना चाहिए कि उनसे उनकी
संतानों को यह विलक्षणता विरासत में मिलने की संभावना
है, और यदि माता और पिता दोनों ही α-थैलेसीमिया के
वाहक हैं तो उनकी संतान में HbH रोग या α-थैलेसीमिया
मेजर होने का जोखिम है।

HbH रोग की तीव्रता काफ़ी अलग-अलग हो सकती है।
HbH के  कई रोगियों को नियमित निगरानी या उपचार की
ज़रूरत नहीं पड़ती है। हालाँकि, HbH के  कु छ रूप तीव्र
हो सकते हैं और उनके  लिए रक्ताधान (ख़ून चढ़ाने),
नियमित अनुवर्तन (फ़ॉलो-अप) और अन्य चिकित्सीय
हस्तक्षेपों की ज़रूरत पड़ सकती है।

α-थैलेसीमिया का उपचार कै से किया जाता है? α-थैलेसीमियाα-थैलेसीमियाα-थैलेसीमिया
पर फ़ोकसपर फ़ोकसपर फ़ोकसकई वर्षों तक α-थैलेसीमिया मेजर का कोई प्रभावी उपचार

नहीं था। अधिकांश मामलों में मृत शिशु का जन्म होता था या
गंभीर रूप से बीमार नवजात का जन्म होता था जो जन्म के
कु छ ही समय बाद मर जाता था। हालाँकि, चिकित्सा की
दुनिया में हुई हालिया प्रगति ने चिकित्सकों के  लिए इस
विकार के  उपचार को बेहतर बनाने की कोशिश करना संभव
बना दिया है। ऐसे उपचारों में गर्भस्थ-शिशु को जन्म से पहले
गर्भाशय में (इन-यूटेरो, IUT) और जन्म के  तुरंत बाद
रक्ताधान (ख़ून चढ़ाना) शामिल है। हालाँकि, ऐसे मामलों में
बच्चे को आजीवन रक्ताधान और विशेष चिकित्सीय देखभाल
की ज़रूरत पड़ती है।

α-थैलेसीमिया मेजर से ग्रस्त कु छ गर्भस्थ शिशुओं का उपचार
हिमेटोपॉइटिक स्टेम सेल ट्रांसप्लांटेशन (HSCT) द्वारा भी
किया गया है जिसमें अस्थि मज्जा (बोन मैरो) में मिलने वाली
विशेष कोशिकाओं का उपयोग किया जाता है। इस विकार के
कई और उपचार इस समय वैज्ञानिक विकास के  चरण में हैं।
दुनिया भर में इन प्रगतियों का व्यापक उपयोग अब तक
के वल कु छ मुट्ठीभर देशों में ही संभव हो पाया है।

और जानकारी के  लिए आप यहाँ आ सकते हैं
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α-थैलेसीमिया के  प्रकार क्या हैं? कौन α-थैलेसीमिया के  सबसे अधिक जोखिम में है?

एल्फा (α-) ग्लोबिन शृंखलाओं का उत्पादन चार जीनों द्वारा
किया जाता है। उनमें से एक या कई में बदलाव हुए हो सकते
हैं या वे अनुपस्थित हो सकती हैं। इसलिए, α-थैलेसीमिया के
चार प्रकार देखने को मिलते हैं:

1. जिस व्यक्ति में (चार में से) के वल एक α-ग्लोबिन जीन
असामान्य या अनुपस्थित होती है उसे निष्क्रिय एल्फा
थैलेसीमिया वाहक (साइलेंट एल्फा थैलेसीमिया कै रियर) 
 या एल्फा प्लस (α+) थैलेसीमिया कै रियर या α-
थैलेसीमिया विलक्षणता से ग्रस्त व्यक्ति कहते हैं। निष्क्रिय
एल्फा थैलेसीमिया वाहकों में इस रोग के  कोई संके त या लक्षण
नहीं होते हैं, पर वे अपनी संतानों को थैलेसीमिया दे सकते हैं।
के वल DNA विश्लेषण पर आधारित बेहद ख़ास लैबोरेटरी
टैस्ट ही α-थैलेसीमिया के  निष्क्रिय वाहकों की सटीक पहचान
कर सकते हैं।

2. जिस व्यक्ति में (चार में से) दो α-ग्लोबिन जीन असामान्य
या अनुपस्थित होती हैं उसे एल्फा ज़ीरो (α⁰) थैलेसीमिया
वाहक या α-थैलेसीमिया माइनर से ग्रस्त व्यक्ति अथवा α-
थैलेसीमिया विलक्षणता से ग्रस्त व्यक्ति कहते हैं। इस स्थिति
से ग्रस्त लोगों की लाल रक्त कोशिकाएँ सामान्य से छोटी हो
सकती हैं (इस स्थिति को माइक्रोसायटोसिस कहते हैं) और
कभी-कभी उनमें बहुत हल्का एनीमिया यानि ख़ून की कमी भी
होती है। इन दो लक्षणों को छोड़कर, उनमें आम तौर पर और
कोई लक्षण नहीं होता है, पर वे यह विलक्षणता अपनी संतानों
को दे सकते हैं।

3. यदि किसी संतान को अपने माता-पिता से के वल एक
कार्यशील α-ग्लोबिन जीन मिलती है और तीन (3) जीनें
अनुपस्थित या असामान्य होती हैं, तो ऐसी स्थिति को
हीमोग्लोबिन H (HbH) रोग कहा जाता है। क्लीनिकल तीव्रता
की दृष्टि से यह α-थैलेसीमिया का एक मध्यवर्ती रूप है जिसमें
हीमोलायसिस की प्रक्रिया बढ़ जाने से लाल रक्त कोशिकाओं का
विनाश होता है। अलग-अलग लोगों में संके त व लक्षण अलग-
अलग हो सकते हैं, जिनमें मध्यम से तीव्र एनीमिया, आँखों व
त्वचा का पीला पड़ना (पीलिया) और प्लीहा (तिल्ली/स्प्लीन) का
आकार बढ़ना शामिल है।

इसके  बाद, HbH रोग से ग्रस्त व्यक्तियों को रक्ताधान (ख़ून
चढ़ाने) और वार्षिक अंतराल पर सामान्य जाँच की ज़रूरत पड़
सकती है। इन व्यक्तियों की देखभाल ऐसे चिकित्सकों द्वारा की
जानी चाहिए जिन्हें विशेषज्ञ हिमेटॉलजी कें द्रों या क्लीनिकों में इस
स्थिति से संबंधित जटिलताओं की निगरानी करने और उन्हें
संभालने का ज्ञान व अनुभव हो।

4. चारों α-ग्लोबिन जीनों के  अनुपस्थित या असामान्य होने की
स्थिति में हायड्रॉप्स फ़े टलिस, Hb बार्ट्स सिंड्रोम या α-
थैलेसीमिया मेजर नामक स्थिति उत्पन्न होती है।

इस स्थिति के  कारण तीव्र एनीमिया उत्पन्न होता है जो गर्भस्थ
शिशु को जन्म से पहले ही प्रभावित कर देता है, जिससे प्रायः
प्रसव से पहले ही गर्भस्थ शिशु की मौत हो जाती है या नवजात
शिशु जन्म की जन्म के  कु छ ही समय बाद मौत हो जाती है। Hb
बार्ट्स सिंड्रोम गर्भावस्था के  दौरान महिलाओं के  लिए भी गंभीर
जटिलताएँ पैदा कर सकता है, जैसे ख़तरनाक रूप से उच्च
रक्तचाप और साथ में सूजन (प्रीएअक्लेम्प्सिया), समय-पूर्व प्रसव,
और असामान्य रक्तस्राव। इसलिए, इस परिस्थिति में शुरुआत में
ही पता लगाना और रोकथाम करना अत्यावश्यक होता है।

एल्फा (α-) थैलेसीमिया किसी भी राष्ट्रीयता और
नृजाति के  लोगों को प्रभावित कर सकता है। दुनिया
भर के  अधिकांश जनसमूहों में पाए जाने के  बावजूद,
यह मध्य-पूर्व, दक्षिण-पूर्व एशिया और कु छ
भूमध्यसागरीय देशों में सबसे आम है। Hb बार्ट्स
सिंड्रोम और HbH रोगों के  मामलों की पहचान
मुख्यतः दक्षिण-पूर्व एशिया में होती है।

दक्षिण-पूर्व एशिया में Hb बार्ट्स सिंड्रोम की
अनुमानित गंभीर व्यापकता हर 200-2,000¹ जन्म में
1 है, जबकि बाक़ी की दुनिया में इसकी व्यापकता
अभी तक अज्ञात है।

α-थैलेसीमिया की उच्च व्यापकता वाले क्षेत्रों से लोगों
के  आप्रवासन में हुई वृद्धि के  कारण संयुक्त राज्य
अमेरिका और अन्य पश्चिमी देशों, जैसे उत्तरी यूरोप के
देशों, में एल्फा-ग्लोबिन विकारों में लगातार वृद्धि हो
रही है। हालाँकि, अध्ययनों ने दर्शाया है कि इन देशों में
α-थैलेसीमिया के  मामलों की पहचान और निदान
अभी-भी वास्तविकता से कम हो सकता है।
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