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हाल� ��न  इच�ो�सस

हाल� ��न इच�ो�सस: दुल� भ आनुवं�शक �वकार

Harlequin Ichthyosis: Rare Genetic Disorder

हाल ही म� ओ�डशा  ने अपने रा�  का  पहला  नवजात ब�� म�  होने वाले हल� ��न  इच�ो�सस
(Harlequin Ichthyosis) का  मामला  दज� �कया। यह �चा  का  एक दुल�भ आनुवं�शक �वकार है।

भारत का  पहला  ‘हाल� ��न  इच�ो�सस’ का  मामला  वष� 2016 म� नागपुर, महारा� के
एक �नजी अ�ताल म� दज� �कया  गया  था।

�मुख �ब� दु

हाल� ��न  इच�ो�सस के �वषय म�:

हाल� ��न  इच�ो�सस नवजात �शशुओ ंको होने वाला  एक दुल�भ आनुवं�शक �चा
�वकार है।
यह एक �कार का  इच�ो�सस है। यह उन  �वकार� के एक समूह को संद�भ�त करता  है जो
पूरे शरीर म� लगातार सूखी और पपड़ीदार �चा  का  कारण  बनता  है।
यह �वकार माता-�पता  से नवजात को ऑटोसोमल �रसे�सव पैटन� (Autosomal Recessive

Pattern) से �ा� होता  है।

ऑटोसोमल �रसे�सव पैटन�

ऑटोसोमल (�जसका  अथ� है �वरासत म� �मला) �रसे�सव  पैटन� एक तरीका  है, �जसके
अंतग�त आनुवं�शक �वशेषता  को माता-�पता  से ब�े तक प�ँचाया  जा  सकता  है।
ब�े म� यह आनुवं�शक ���त तब हो सकती है जब वह माता-�पता  से उ��रव�त� त
(प�रव�त� त) जीन  क�  एक ��त �वरासत म� लेता  है।
य�द  �कसी ��� को एक सामा� जीन  और एक असामा� जीन  �ा� होता  है तो वह
��� इस बीमारी का  वाहक होगा।
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 इस �वकार का  जो�खम �कसी नवजात ब�े म� वाहक माता-�पता  से 50% है। �कसी ब�े
को माता-�पता  दोन� से सामा� जीन  �ा� करने का  मौका  25% है। यह जो�खम पु�ष�
और म�हलाओ ंम� समान  होता  है।

कारण:

यह �वकार ABCA12 जीन  म� प�रवत�न  (उ��रवत�न) के कारण  हो सकता  है।
ABCA12 जीन  �ोटीन  बनाने का  �नद�श देता  है जो सामा� �प से �चा  क�  को�शकाओ ं
के �वकास हेतु आव�क होती है।
यह वसा  (Lipid) को �चा  क�  सबसे सतही परत (Epidermis) म� प�रवत�न  करने म�
मह�पूण� भू�मका  �नभाता  है, �जससे एक �भावी �चा  अवरोधक बनता  है।

इस जीन  को जब उ��रव�त� त �कया  जाता  है तो �चा  क�  अवरोधक �मता  न�
होने लगती है।

�भाव:

नवजात �शशुओ ंक�  टूटी-फूटी �चा  को पतली परत� से ढक �दया  जाता  है ता�क �ास और
खाने क�  ���या  बा�धत नह� हो।
शी� �सव  से नवजात� को समय  से पूव � ज� से होने वाली ज�टलताओ ंका  खतरा  रहता
है।

�भा�वत जनसं�ा:

इससे पु�ष� और म�हलाओ ंक�  सं�ा  समान  �प से �भा�वत होती है।
इससे ��ेक 5,00,000 ���य� म� लगभग एक ��� �भा�वत रहता  है।
पूरे �व� म� ऐसे लगभग 250 मामले ह�।

इलाज़:

हाल� ��न  इच�ो�सस वाले नवजात �शशु को अ�ी देखभाल क�  आव�कता  होती है,

�जसके अंतग�त उ� आ��ता  के साथ गम� इन�ूबेटर म� समय  �बताना  भी शा�मल है।

संबं�धत �वकार:

लेमलर इच�ो�सस (Lamellar Ichthyosis) एक आनुवं�शक �चा  �वकार है, �जसक�
वजह से �चा  म� दरार�, काले �नशान  आ�द  बनने लगते ह�।

इसके ल�ण  भी हाल� ��न  इच�ो�सस के समान  ही ह�।


