
क्या आपनेक्या आपनेक्या आपने
थैलेसीमिया के  बारेथैलेसीमिया के  बारेथैलेसीमिया के  बारे
में सुना है?में सुना है?में सुना है?

थैलेसीमिया क्या होता है?

α-थैलेसीमिया (एल्फा थैलेसीमिया), जो तब होता है जब व्यक्ति में α-
ग्लोबिन प्रोटीन 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 आनुवंशिक विकारों का एक समूह है जो हीमोग्लोबिन के  उत्पादन
को प्रभावित करते हैं; हीमोग्लोबिन एक प्रोटीन अणु है जो लाल रक्त
कोशिकाओं में पाया जाता है और ये कोशिकाएँ इस अणु की मदद से ही
ऑक्सीजन को फे फड़ों से बाक़ी पूरे शरीर तक पहुँचा पाती हैं। थैलेसीमिया के
कारण कार्यशील लाल रक्त कोशिकाओं की कमी हो जाती है और रक्त में
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 पर्चा β-थैलेसीमिया पर फ़ोकस करेगा, जिसे 2 मुख्य रूपों में बाँटा गया
है; थैलेसीमिया मेजर (यानि थैलेसीमिया प्रमुख) और थैलेसीमिया
माइनर (यानि थैलेसीमिया गौण)। यदि माता और पिता, दोनों से विकृ त
जीन प्राप्त हों तो व्यक्ति को थैलेसीमिया मेजर होता है। माता या पिता में से
किसी एक से विकृ त जीन प्राप्त होने पर थैलेसीमिया माइनर होता है।
थैलेसीमिया माइनर से ग्रस्त लोगों को थैलेसीमिया की विलक्षणता से युक्त या
थैलेसीमिया का वाहक कहा जाता है; इनमें विकृ त जीन तो होती है पर विकार
नहीं होता, और फलस्वरूप वे सामान्यतः स्वस्थ और लक्षण-मुक्त होते हैं।

इसके  विपरीत, β-थैलेसीमिया मेजर से ग्रस्त व्यक्ति गंभीर और प्राणघातक
रक्ताल्पता (एनीमिया) से पीड़ित होते हैं, आम तौर पर जिसके  फलस्वरूप
उनका विकास ठीक से नहीं होता है, वे कई गंभीर स्वास्थ्य समस्याओं से घिर
जाते हैं, और यदि उपचार न मिले तो वे पूरा जीवन नहीं जी पाते हैं।

उचित उपचार पाने वाले रोगी बहुत अच्छी जीवन गुणवत्ता
का आनंद लेते हैं और उनकी जीवन प्रत्याशा, आम लोगों
से काफ़ी अलग नहीं होती है। 

हालाँकि, उचित उपचार नहीं लेने पर थैलेसीमिया स्वास्थ्य
के  लिए प्राणघातक जटिलताएँ पैदा कर सकता है और
अकाल मृत्यु का भी कारण बन सकता है। कई अंगों के
कार्यों पर अच्छा-ख़ासा असर पड़ता है, जो, उदाहरण के
लिए, हृदय विफलता, लिवर सिरोसिस, मधुमेह और अन्य
गंभीर स्वास्थ्य स्थितियों का कारण बन सकता है। 

यदि थैलेसीमिया का उपचार न लिया जाए तो क्या
होता है?

थैलेसीमिया के  बारे में कु छ तथ्य:

TIF क्या करता है?

थैलेसीमिया के  80% रोगी कम और मध्यम
आय वाले देशों में रहते हैं।

थैलेसीमिया के  10 में से 8 वाहकों को यह पता
नहीं होता है कि वे थैलेसीमिया के  वाहक हैं।

थैलेसीमिया इंटरनेशनल फ़े डरेशन (TIF) एक अलाभ, ग़ैर-
सरकारी संगठन है जो दुनिया के  62 देशों के  230 से भी
अधिक नेशनल थैलेसीमिया एसोसिएशनों का प्रतिनिधित्व
करता है और यह फ़े डरेशन थैलेसीमिया के  हर रोगी के  लिए
रोगी-कें द्रित स्वास्थ्य देखभाल स्थानों में स्वास्थ्य देखभाल,
सामाजिक देखभाल और अन्य देखभाल की समान सुलभता
का समर्थन करने के  लिए समर्पित है।

यह फ़े डरेशन विश्व स्वास्थ्य संगठन (WHO) के  साथ 1996
से आधिकारिक संबंध में, संयुक्त राष्ट्र आर्थिक एवं सामाजिक
परिषद (इकॉनमिक एंड सोशल काउंसिल, ECOSOC) के
साथ 2017 से विशेष परामर्शी स्थिति में, और यूरोपीय
आयोग के  साथ 2018 से आधिकारिक साझेदारी में कार्य कर
रहा है। 

इसके  व्यापक शैक्षिक कार्यक्रम में अंतरराष्ट्रीय स्तर पर
प्रशंसित प्रकाशनों की विशाल शृंखला और आयोजन,
सम्मेलन, कार्यशालाएँ तथा फ़े लोशिप आदि शामिल हैं
जिनका उद्देश्य स्वास्थ्य पेशेवरों, रोगियों और उनके  परिवारों
के  लिए आजीवन शिक्षण के  अवसर प्रदान करना, नीति-
नियंताओं में तथा पूरे समुदाय में थैलेसीमिया के  बारे में
जागरुकता फै लाना, और सार्वभौमिक कवरेज के  आधार पर
राष्ट्रीय स्वास्थ्य देखभाल प्रणालियों में थैलेसीमिया की
रोकथाम, नियंत्रण और क्लीनिकल प्रबंधन के  लिए प्रभावी
एवं रोग-विशिष्ट कार्यक्रमों को बढ़ावा देना है।

और जानकारी के  लिए आप यहाँ आ सकते हैं
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थैलेसीमिया क्यों होता है और कौन इसके  सबसे
अधिक जोखिम में है? थैलेसीमिया के  उपचार में क्या शामिल है?

थैलेसीमिया एक वंशानुगत रोग है, यानि यह हमारी
आनुवंशिक संरचना में मौजूद समस्याओं के  कारण
होता है, न कि पोषण या अन्य परिवेशी कारकों के
कारण। यही कारण है कि दुनिया के  अलग-अलग
इलाक़ों में कु ल जनसंख्या में रोग के  रोगियों और
वाहकों का प्रतिशत अलग-अलग होता है।

थैलेसीमिया किसी भी राष्ट्रीयता और नृजाति के  लोगों
को प्रभावित कर सकता है। बहरहाल, यह
भूमध्यसागरीय वंशावली के  लोगों में, और भारत,
मध्य-पूर्व, दक्षिण-पूर्व एशिया और अफ़्रीका में फै ले
व्यापक क्षेत्र के  लोगों में विशेष रूप से आम है, और
दुनिया भर के  लोगों के  आवागमन व प्रवास आदि के
कारण और प्रभावी रोकथाम कार्यक्रमों के  अभाव के
कारण इसकी व्यापकता लगातार बढ़ रही है।

थैलेसीमिया के  गंभीर रूपों से ग्रस्त रोगियों को आजीवन
नियमित अंतरालों पर, आम तौर पर हर 2–5 सप्ताह पर,
नियमित रूप से रक्ताधान करवाना पड़ता है यानि ख़ून
चढ़वाना पड़ता है। इस मामले में, इस स्थिति को आधान-
निर्भर थैलेसीमिया (ट्रांसफ़्यूज़न-डिपेंडेंट थैलेसीमिया,
TDT) कहा जाता है। यदि रोगी को कभी-कभार ही, कु छ
विशेष परिस्थितियों में और/या सीमित अवधियों के  लिए ही
रक्ताधान की ज़रूरत होती है, तो उसकी स्थित को आधान-
अनिर्भर थैलेसीमिया (नॉन-ट्रांसफ़्यूज़न-डिपेंडेंट
थैलेसीमिया, NTDT) कहा जाता है।

इन रक्ताधानों के  कारण शरीर के  अंदर आयरन नामक एक
पदार्थ धीरे-धीरे इकट्ठा होता जाता है और वह कई अंगों के
लिए ज़हरीला हो जाता है। फलस्वरूप, रोगी को शरीर से
आयरन को बाहर निकालने वाली दवाएँ नियमति रूप से,
आम तौर पर रोज़ाना, लेनी पड़ती हैं; इन दवाओं को
कीलेशन एजेंट कहते हैं। ये दवाएँ मुँह से ली जाने वाली
गोलियों के  रूप में, या इंजेक्शन के  रूप में दिए जाने वाले
द्रव घोलों के  रूप में हो सकती हैं; इन घोलों को उदर या
शरीर के  अन्य भागों में सुई के  ज़रिए कई घंटों के  दौरान
इंजेक्ट किया जाता है।

साथ ही, विकार से जुड़ीं आम जटिलताओं की निगरानी
और उनके  उपचार के  लिए तथा रोगियों के  कु शलक्षेम के
सर्वोच्च मानक सुनिश्चित करने के  लिए बहुविषयक
देखभाल प्रदान करना अत्यावश्यक होता है जिसमें कई
अलग-अलग चिकित्सीय और वैज्ञानिक विषयों के  परस्पर
सहयोग से उपचार दिया जाता है।

बढ़त और विकास में देरी
अत्यधिक थकान और निढालता
पीली या फीकी त्वचा (पीलिया)
गहरे रंग का मूत्र
हड्डियों में विकृ तियाँ, विशेष रूप से चेहरे की हड्डियों
में
प्लीहा (तिल्ली/स्प्लीन), यकृ त (लिवर) या हृदय के
आकार में वृद्धि

थैलेसीमिया से ग्रस्त अधिकांश लोगों को स्वास्थ्य समस्याएँ
होती हैं जो जन्म के  कु छ माह बाद से लेकर जीवन के  पहले 2
वर्षों तक में सामने आ जाती हैं। पर संभव है कि कम गंभीर
मामलों का बचपन में काफ़ी बाद तक, या यहाँ तक कि वयस्क
होने तक भी पता न चले।

थैलेसीमिया के  लक्षण अलग-अलग हो सकते हैं। इनमें गंभीर
रक्ताल्पता (एनीमिया) और अन्य स्वास्थ्य समस्याएँ शामिल हैं,
जैसे:

थैलेसीमिया के  लक्षण क्या हैं?


