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�ीिल�स के िलये
दुल
भ रोग, लाइसोसोमल �टोरेज िडसऑड
र, एंज़ाइम िर�लेसम� ट थेरेपी-ईआरटी �या है?

मे�स के िलये
भारत म�  दुल
भ रोग# की सम�या तथा इनके उपचार के (यास

चचा� म� �यो?ं
हाल ही म�  यह बताया गया िक लाइसोसोमल �टोरेज िडसऑड
र (Lysosomal Storage Disorder) नामक एक
दुल
भ बीमारी से पीिड़त अिधकांश रोिगय# के आवेदन िपछले कई महीन# से क� द0 ीय �वा�1य और पिरवार
क3याण मं5ालय के पास इलाज के िलये िव6ीय सहायता की (ती7ा म�  लंिबत ह8 ।

मु�य िबंदु:

देश भर म�  दुल
भ बीमािरय# से 2,000 से अिधक ब9चे सं:िमत ह8 । उनम�  से कई को एंज़ाइम िर�लेसम� ट
थेरेपी-ईआरटी (Enzyme Replacement Therapy-ERT) की आव;यकता है।
ईआरटी एक िचिक<सीय उपचार है। इसके मा=यम से शरीर म�  उपि�थत उन एंज़ाइम# को िव�थािपत िकया
जाता है िजनकी मा5ा शरीर म�  कम है।
इन दुल
भ रोग# के उपचार के िलये रा>ट?ीय नीित, 2017 (National Policy for Treatment of Rare
Diseases, 2017) म�  भी सुधार की मांग की गई है।

लाइसोसोमल �टोरेज िडसऑड�र:

लाइसोसोमल �टोरेज िडसऑड
र एक आनुवंिशक मेटाबॉिलक बीमारी (Inherited Metabolic
Disease) है। इसम�  एंज़ाइम की कमी के पिरणाम�वAप शरीर की कोिशकाओं म�  िविभCन िवषा�त
पदाथो 
 ंका असामाCय Aप से िनमा
ण होता है।
यह कंकाल, मि�त>क, <वचा, Eदय और क� द0 ीय तंि5का तं5 सिहत शरीर के िविभCन िह�स# को (भािवत
कर सकता है।
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वत
मान म�  कई लाइसोसोमल �टोरेज रोग# के िलये कोई अनुमोिदत उपचार उपलFध नही ंहै परंतु ईआरटी
Gारा इCह�  कुछ हद तक िनयंि5त िकया जा सकता है।

दुल�भ रोग (Rare Disease):

दुल
भ बीमारी एक ऐसी �वा�1य ि�थित होती है िजसका (चलन लोग# म�  (ायः कम पाया जाता है या
सामाCय बीमािरय# की तुलना म�  बहुत कम लोग इन बीमािरय# से (भािवत होते ह8 ।
दुल
भ बीमािरय# की कोई साव
भौिमक Aप से �वीकृत पिरभाषा नही ंहै तथा अलग-अलग देश# म�  इसकी
अलग-अलग पिरभाषाएँ ह8 ।
हालाँिक दुल
भ बीमािरयाँ कम लोग# म�  पाई जाती ह8  परंतु सामिूहक Aप से वे जनसंNया के काफी बड़े
अनुपात को (भािवत करती ह8 ।
80 (ितशत दुल
भ बीमािरयाँ मलू Aप से आनुवंिशक होती ह8 , इसिलये ब9च# पर इसका िवपरीत (भाव
पड़ता है।
भारत म�  56-72 िमिलयन लोग दुल
भ बीमािरय# से (भािवत ह8 ।

दुल�भ रोगो ंके उपचार के िलये रा"ट# ीय नीित, 2017:

इस नीित म�  दुल
भ बीमािरय# से िनपटने के िलये सरकार Gारा िकये गए (यास# पर (काश डाला गया है।
इसके अंतग
त दुल
भ रोग# के िलये िविभCन मं5ालय# और िवभाग# की पहल को समिCवत और िनयंि5त
करने के िलये एक अंतर-मं5ालयी परामश
 सिमित के गठन का िवचार रखा गया है।
इसम�  दुल
भ बीमािरय# के उपचार के िलये क� द0  और राRय �तर पर एक िव6ीय कोष के िनमा
ण का भी
उ3लेख िकया गया है।
इस नीित के तहत दुल
भ रोग से संबंिधत शोध को बढ़ावा देने के िलये भारतीय आयुिव
Tान अनुसंधान
पिरषद (Indian Council of Medical Research-ICMR) म�  पीिड़त रोिगय# के लेखागार (Patient
Registry) की Uयव�था की जाएगी।
�य#िक दुल
भ बीमािरय# के उपचार के िलये उ9च लागत की आव;यकता होती है। अतः इस नीित के
मा=यम से उपचार की सुलभता के साथ ही �वा�1य (णाली को वहनीय बनाने की कोिशश की गई है।
इसका उVे;य िचिक<सक#, रोगी के पिरजन# तथा आम लोग# को दुल
भ बीमािरय# के बारे म�  जागAक करना
है।

&ोत: द िह�दू
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