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रोग के  सबसे गंभीर रूप, β-थैलेसीमिया से
ग्रस्त एक लड़का। 

स्रोत: संकल्प इंडिया फ़ाउंडेशन

बहुविषयक देखभाल थैलेसीमिया के  उपचार की मुख्य समस्याएँ

थैलेसीमिया के  उपयुक्त उपचार के  लिए विभिन्न
स्वास्थ्य देखभाल पेशेवरों का आपसी सहयोग और
टीमकार्य ज़रूरी होता है। रोगी को रोग द्वारा
प्रभावित हुए उसके  स्वास्थ्य के  विभिन्न पहलुओं
की उचित और व्यवस्थित निगरानी के  लिए कई
चिकित्सा विशेषज्ञों के  पास जाना होता है, जिनमें
हृदय विज्ञानी (कार्डियॉलजिस्ट), हॉर्मोन-तंत्र
विज्ञानी (एंडोक्राइनॉलजिस्ट), यकृ त विज्ञानी
(हिपैटॉलजिस्ट) व अन्य विशेषज्ञ शामिल हैं। 

मनोविज्ञानी (सायकॉलजिस्ट) अक्सर इस टीम के
मूल्यवान सदस्य होते हैं, क्योंकि रोगियों को अपने
जीवनकाल के  दौरान विभिन्न अवधियों में इस रोग
के  प्रबंधन और इसकी चिकित्सा से जुड़ी विभिन्न
चुनौतियों का सामना करना होता है। आदर्श रूप
से, इस बहुविषयक टीम के  सदस्य प्रायः साथ
मिलकर अपने रोगियों के  प्रबंधन की सर्वोत्तम
परिपाटी पर चर्चा व आपसी सहयोग करते हैं।

थैलेसीमिया के  प्रबंधन की सफलता के  सबसे महत्वपूर्ण
घटकों में से एक है रोगी द्वारा थेरेपी का तथा-कथित
अनुपालन या थेरेपी के  लिए प्रतिबद्धता। कोई भी आधान
और कीलेशन योजना तब तक सफल नहीं हो सकती है जब
तक रोगी उसका उचित पालन न करे। 

पिछले दशकों में थेरेपी में हुई प्रगति ने उपयुक्त देखभाल पाने
वाले रोगियों के  लिए थैलेसीमिया को लंबे जीवन की प्रत्याशा
वाले दीर्घकालिक रोग में बदल दिया है। 

हालाँकि, यदि थैलेसीमिया का उपचार न हो या उपयुक्त से
कमतर उपचार हो, तो इससे कई जटिलताएँ पैदा होगीं,
जिसमें अल्पायु में मौत तक शामिल है। हृदय विफलता, लिवर
सिरोसिस और मधुमेह उन कई गंभीर जटिलताओं के  मात्र
कु छ उदाहरण हैं जो ख़राब ढंग से उपचारित रोगियों में पैदा
हो सकती हैं।

रोगी के  परिवार और समुदाय की ओर से मानसिक सहयोग,
रोगी द्वारा उपचार के  उचित अनुपालन के  लिए प्रायः अत्यंत
आवश्यक होता है। 

और जानकारी के  लिए आप यहाँ आ सकते हैं
www.thalassaemia.org.cy

बीटा (β-) थैलेसीमिया एक वंशानुगत रक्त विकार है जिसमें
कार्यक्षम हीमोग्लोबिन का स्तर घट जाता है; हीमोग्लोबिन एक
प्रोटीन है जो लाल रक्त कोशिकाओं में पाया जाता है और यह प्रोटीन
उन्हें शरीर के  कोने-कोने तक ऑक्सीजन पहुँचाने में सक्षम बनाता
है। बीटा थैलेसीमिया के  तीन मुख्य रूप होते हैं – माइनर,
इंटरमीडिया और मेजर, जो रोग की तीव्रता दर्शाते हैं।

बीटा थैलेसीमिया माइनर से ग्रस्त लोगों को थैलेसीमिया के  वाहक या
थैलेसीमिया की विलक्षणता से युक्त कहा जाता है; उनमें आम तौर
पर कोई लक्षण नहीं होते हैं और अक्सर उन्हें यह पता ही नहीं होता
कि उनमें यह स्थिति है। 

बीटा थैलेसीमिया इंटरमीडिया के  लक्षण काफ़ी अलग-अलग होते हैं
और इसकी तीव्रता मेजर और माइनर रूपों के  दो चरम बिंदुओं के
बीच की व्यापक रेंज में होते हैं। β-थैलेसीमिया मेजर से ग्रस्त
व्यक्ति इस विकार के  सबसे गंभीर रूप से ग्रस्त होते हैं। उन्हें
अक्सर नियमित रूप से रक्ताधान (ख़ून चढ़ाने), आयरन कीलेशन
थेरेपी (शरीर से अतिरिक्त आयरन निकालने की चिकित्सा) और
आजीवन निरंतर चिकित्सीय देखभाल की ज़रूरत पड़ती है। 

रोग प्रबंधन के  आवश्यक बिंदु
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रक्ताधान पा रहा एक अल्पायु थैलेसीमिया
रोगी। 

स्रोत: अल-मुस्तफ़ा वेलफ़े यर सोसायटी

रक्ताधान (ख़ून चढ़ाना)

रक्ताधान β-थैलेसीमिया के  प्रबंधन का सबसे महत्वपूर्ण
घटक है। चूँकि रोगी का शरीर पर्याप्त संख्या में स्वस्थ लाल
रक्त कोशिकाएँ नहीं बना सकता है, अतः उसे नियमित
आधार पर स्वस्थ व्यक्तियों द्वारा दान किया गया रक्त
चढ़ाना आवश्यक होता है। 

रक्ताधान की बारंबारता और प्रत्येक बार मिलने वाले रक्त
की मात्रा, या दूसरे शब्दों में कहें तो, आधान योजना,
उपचारी चिकित्सक द्वारा तय की जाती है। रक्ताधान की
क्रिया अस्पतालों में या अन्य स्वास्थ्य देखभाल स्थानों में
(जैसे, उपचार कें द्रों/क्लीनिकों में) सुप्रशक्षित, विशेषज्ञ
कार्मिकों (नर्सों और चिकित्सकों) की देखरेख में की जाती
है। 

आजीवन नियमित रक्ताधान पाने वाले और जीवन के
शुरुआती महीनों के  दौरान आधान आरंभ करने वाले रोगी
आधान-निर्भर थैलेसीमिया (ट्रांसफ़्यूज़न-डिपेंडेंट
थैलेसीमिया, TDT) से ग्रस्त होते हैं, जबकि जो रोगी आम
तौर पर अधिक आयु में और कभी-कभार आधान पाने वाले
रोगी आधान-अनिर्भर थैलेसीमिया (नॉन-ट्रांसफ़्यूज़न-
डिपेंडेंट थैलेसीमिया, NTDT) से ग्रस्त होते हैं। TDT
रोगियों को आम तौर पर हर 2-5 सप्ताह पर रक्त के  2 या
अधिक बैग दिए जाते हैं। NTDT रोगियों के  मामले में
आधान की बारंबारता काफ़ी अलग-अलग होती है।

कीलेशन थेरेपी थैलेसीमिया के  प्रबंधन का दूसरा आवश्यक
स्तंभ है जिसका उद्देश्य शरीर से अतिरिक्त आयरन को बाहर
निकालना होता है। 

रक्ताधानों के  बाद, लाल रक्त कोशिकाओं में शामिल आयरन
धीरे-धीरे शरीर में संचित होने लगता है। जितना अधिक
आयरन संचित होता है, वह कई महत्वपूर्ण अंगों जैसे हृदय,
यकृ त (लिवर), अंतःस्रावी ग्रंथियों और अन्य अंगों के  लिए
उतना ही अधिक विषाक्त बन जाता है। 

β-थैलेसीमिया से ग्रस्त रोगियों को बचपन के  आरंभ से ही
और आम तौर पर दैनिक आधार पर, आजीवन आयरन
कीलेशन थेरेपी की ज़रूरत पड़ती है।

आयरन कीलेशन

आयरन निकालने के  लिए तीन अलग-अलग प्रकार की
दवाएँ वर्तमान में उपयोग में हैं, जिनमें से दो दवाएँ मुँह से
और एक इंजेक्शन से दी जाती है।

डेसफ़े रिऑक्ज़ामिन (Desferrioxamine) एक
आयरन कीलेटर है जिसे आम तौर पर सबक्युटेनुअस (त्वचा
के  नीचे) इंजेक्शन लगाकर दिया जाता है। रोगी के  उदर में
या कहीं और एक छोटी सी सुई घुसाई जाती है और एक
पंप से जुड़ी सिरिंज के  ज़रिए या एक छोटे से बलून पंप के
ज़रिए दवा को प्रति दिन कई घंटों के  दौरान धीरे-धीरे इंजेक्ट
किया जाता है। डीफ़े रिप्रोन (Deferiprone) और
डीफ़े रासिरॉक्स (Deferasirox), ये दोनों ही आयरन
कीलेटिंग दवाएँ हैं जिन्हें रोगी मुँह से लेते हैं।

इन दोनों में से किसी एक को या दोनों को साथ-साथ प्रयोग
किया जा सकता है। 

किस कीलेटर दवा का उपयोग होगा, और उसकी ख़ुराक
कितनी होगी व उसे कितनी बार दिया जाएगा, ये सारी बातें
उपचारी चिकित्सक रोगी की ज़रूरतों से जुड़ी कई बातों के
आधार पर करता है, जैसे आधानों की बारंबारता, रोगी के
शरीर में आयरन की मात्रा, रोगी की जीवनशैली और जहाँ
रोगी रहता है उस देश में प्रत्येक कीलेटर दवा की उपलब्धता
और क़ीमत।
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BLOOD INSUFFICIENCY IS EXPERIENCED BY
MORE THAN 75% OF PATIENTS WITH

THALASSAEMIA IN LOW-AND MIDDLE-INCOME
COUNTRIES (LMICs).

LESS THAN 5% OF PATIENTS WITH Β-
THALASSAEMIA ACROSS THE WORLD HAVE
ACCESS TO MULTIDISCIPLINARY CARE AND

REFERENCE CENTRES.

APPROPRIATE IRON LOAD CONTROL IS
REPORTED TO BE SUBOPTIMAL IN MORE THAN
80% OF PATIENTS WITH Β-THALASSAEMIA IN

LMICs.


