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चचा� म� ��?

हाल ही म� �ुकोपा ॅ�लसै�ोडो�सस II या  MPS II से पी�ड़त दो भाइय� ने �द�ी उ� �ायालय
म� एक या�चका  दायर करते �ए यह मांग क�  है �क उ� �ायालय  उ�� मु� इलाज उपल�
कराने हेतु क� �  सरकार और ए� को �नद�श जारी करे। 

MPS II एक दुल�भ बीमारी है जो प�रवार म� एक से दूसरे म� प�ँचती है।

�मुख �ब� दु:  

प�रचय: MPS II �ादातर बालक� को �भा�वत करता  है और इससे पी�ड़त लोग� का
शरीर एक �कार के शक� रा  को अपघ�टत नह� कर पाता  है जो ह��य�, �चा, पेशी और अ�
ऊतक� का  �नमा �ण  करती है।
कारण: यह आईडीएस जीन  के प�रवत�न  (उ��रवत�न) के कारण  होता  है जो इं�ूरोनेट 2-

स�ाटेज़ (I2S) एंज़ाइम के उ�ादन  को �नयं��त करता  है।
इस एंज़ाइम क�  आव�कता  शरीर म� उ�ा�दत �ाइकोसा�मनो�ाइक�
(Glycosaminoglycans or GAGs) नामक ज�टल शक� रा  को अपघ�टत करने के �लये
होती है।

�भाव: I2S एंज़ाइम ग�त�व�ध का  अभाव  को�शकाओ ंके भीतर, �वशेष �प से लाइसोसोम
के अंदर GAG के संचय  का  कारण  बनता  है।

लाइसोसोम को�शका  म� ऐसे यौ�गक होते ह� जो �व�भ� �कार के अणुओ ंके पाचन
और उनके 

पुन: च�ण  का  काय� करते ह�।
MPS II के साथ लाइसोसोम के अंदर अणुओ ंका  �नमा �ण  करने वाली ���तय� को
लाइसोसोमल भंडारण  �वकार (Lysosomal Storage Disorders) कहा  जाता  है। 
GAGs के संचय  से लाइसोसोम का  आकार बढ़ जाता  है, यही वजह है �क इस �वकार
के कारण  कई ऊतक और अंग� क�  वृ�� हो जाती है।

ल�ण: इसक�  पहचान  चेहरे के �व�श� ल�ण�, �सर के आकार का  बढ़ जाना , यकृत और
�ीहा  के आकार म� वृ��  [हेपेटोस�ेनोमेगाली (Hepatosplenomegaly)], �वण  �ास,

आ�द  के आधार पर क�  जाती है।
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वंशानुगतता:
MPS II बीमारी,  X- गुणसू� संब� �रसे�सव  पैटन� के वंशानुगत �म का  अनुसरण
करती है �जसका  ता�य� है �क यह बीमारी �वशेष �प से पु�ष� म� ही पाई जाती है।
सामा�तः म�हलाएँ इस बीमारी से �भा�वत नह� होती ह� य��प वे इस बीमारी क�
वाहक हो सकती ह�।
ऐसे प�रवार �जनम� एक से अ�धक ��� इस बीमारी से �भा�वत होते ह�, म� संभवतः
इस रोग क�  वाहक माँ होती है। जब इस बीमारी क�  वाहक म�हला  ब�े को ज�
देती है, तो इस बात क�  25% (4 म� से 1) संभावना  होती है �क उसका  पु� इस बीमारी
से �भा�वत होगा।

दुल� भ रोग:

दुल�भ बीमारी एक ऐसी �ा� ���त है �जसका  �चलन  लोग� म� �ायः कम पाया  जाता
है या  सामा� बीमा�रय� क�  तुलना  म� ब�त कम लोग इन  बीमा�रय� से �भा�वत होते ह�।
दुल�भ बीमा�रय� क�  कोई साव�भौ�मक �प से �ीकृत प�रभाषा  नह� है तथा  अलग-अलग
देश� म� इसक�  अलग-अलग प�रभाषाएँ ह�।
हाला ँ�क दुल�भ बीमा�रया ँ कम लोग� म� पाई जाती ह� परंतु सामू�हक �प से वे जनसं�ा  के
काफ�  बड़े अनुपात को �भा�वत करती ह�।
80 ��तशत दुल�भ बीमा�रया ँ मूल �प से आनुवं�शक होती ह�, इस�लये ब�� पर इसका
�वपरीत �भाव  पड़ता  है।
भारत म� 56-72 �म�लयन  लोग दुल�भ बीमा�रय� से �भा�वत ह�।
क� �ीय  �ा� और प�रवार क�ाण  मं�ालय  (Ministry of Health and Family Welfare)

�ारा  450 'दुल�भ रोग�' (Rare Diseases) के इलाज हेतु एक रा�ीय नी�त जारी क�  गई है।

�ोत: द �ह� दू
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