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বিএলএইউ রোগ/ জুভিনাইল সারকয়ডোসিস কি ?

এটা কি রোগ?
ব্লাউ সিনড্রম একটি জেনিটিক রোগ। রোগী সমষ্টিগত চামড়ায় বেশ, গাটেব প্রদাহ এবং ইউভাইটিস এ ভুগে।
শরীরের অন্যান্য অংঙ্গতে প্রভাব ফেলতে পারে এবং ইনটারমোডিয়েট/ অবিরাম জ্বর থাকতে পারে। ব্লাউ সিনড্রম
শব্ধটি সাধারনত পারিবারিক ধারাবাহিকতার রোগ হিসেবে ধরা হয়। কিন্তু অনেক সময় নতুনভাবে পারিবারিক সম্পর্ক
ছাড়াই প্রকাশ পেতে পারে। যা সারকয়ডোসিস এর প্রারম্ভিব প্রকাশ হিসেবে ধার হয়।

এটি কতটুকু ব্যপক হতে পারে?
এটার পুনরাবৃত্তি পরিমান জানা নাই। এটা বিরল রোগ যা খুব ছোট বেলায় বাচ্চাদের হাড় থাকে বেশীরভাগ সময় ৫
বছর বয়সের আগে) এবং সঠিক চিকিৎসা না কড়া হলে অবস্থা খারাপ হয়ে যায়। এর জন্য দ্বায়ী আবিষ্কার হওয়ার পর
এটি আরো তুলনামূলকভাবে বেশী নির্ণয় করা যাচ্ছে। যার ফলে এ রোগের স্বাভাবিক পরিনতি এবং রোগ হওয়ার
সম্ভাবনা আরো ভালোভাবে নির্ণয় করা সম্ভব হচ্ছে।

ব্লাউ রোগের কারন কি ?
ব্লাউ সিনড্রম একটি জিনগত রোগ। এনওডি২ নামক জিন এর জন্য দায়ী। যা একধরনের প্রোটিন তৈরী করে। যা
প্রদাহ নিয়ন্ত্রন করে। যদি এই জিন মিউটেশন হয় যা কিনা ব্লাউ সিনড্রম এর নিয়ন্ত্রকারী প্রোটিন তৈরী হতে
পারেনা। যার ফলে এ রোগ আক্রান্ত রোগীর শরীরের বিভিন্ন অংশে দীর্ঘমেয়াদী প্রদাহের ফলে এক ধরনের
গ্রানুলোমা তৈরী হয়। গ্রানুলোমা হচ্ছে প্রদাহের ফলে সৃষ্টা অনেকগুলো প্রদাই কোষের সমন্বয়ে গঠিত হয় যা
কিনা স্বাভাবিক ও কার্যকরী কোষ ও টিস্যুর গঠনগত বিকৃতি ঘঠায়।

এটা কি বংশগত?
এটি একটি বংশগত রোগ, যা দিন প্রকোট বিশিষ্ট ধারন করে। যার অর্থ হচ্ছে লিঙ্গ ভেদে অভিভাবকের যে কোন
একজনের থাকলে তা বংশানুক্রমিক প্রকাশ পায়। অর্থাৎ ব্লাউ সিনড্রমে আক্রান্ত রোগীর জিনের নতুন মিউট্রেশন
যা কিনা তার বাবা/মার কাছ থেকে পেয়ে থাকতে পারেন। সারকয়ভোসিস এর প্রারম্ভিক প্রকাশ (ব্লাউ সিনড্রম)
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পিতা মাতার কাছ থেকে না পেয়ে সম্পূর্ন নতুন ধরনের জিনের মিউটেশন যা তার মাঝেই প্রথম প্রকাশ পেয়েছে
এমনটাও হতে পারে। যদি যে কোন একজন বাবা/মা ব্লাউ সিনড্রমে আক্রান্ত হয় তাদের সন্তানের ক্ষেত্রে এ
রোগের আক্রান্ত হওয়ায় আশংকা শতকরা ৫০ ভাগ।

আমার বাচ্চার কেন এই রোগ হল? এ রোগ কি প্রতিরোধ যোগ্য ?
বাচ্চার এই রোগ হয় কারন তার শরীরে ব্লাউ রোগের জীন আছে। বর্তমানে এই রোগ প্রতিরোধ করা যায় না কিন্তু
এর লক্ষনগুলোর চিকিৎসা করা যায়।

এই রোগ কি সংক্রামকজনক ?
না, এটা সংক্রামক নয়।

প্রধান লক্ষন গুলো কি কি ?
প্রধান লক্ষনগুলো হল ক্লিনিকাল ট্রায়েড যা গিরার প্রদাহ, চামড়ার প্রদাহ এবং ইউভিসইটিল চোখে) প্রাথমিক
লক্ষন। প্রারম্ভিক লক্ষনগুলো মধ্যে ফোসা যাতে ছোট গোলাকৃতি হতে যা বিভিন্ন রঙ্গের যেমন সাদা থেকে
গোলাপী অথবা লাল রঙ্গের হয়ে থাকে। কায়েক বছরের মধ্যে ফুসকুড়িটি মোমের মত পরিনতি লাভ করে। জিনের
প্রদাহ রোগটি অন্যতম প্রধান লক্ষন। যা প্রথম দশক থেকেই শুরু হয়। যেখানে গিট ফুলে যায় কিন্তু গিটের
নড়াচড়ায় অসুবিধা হয় না। সময় এর সাথে সাথে গিটের নড়াচড়ার সমস্যা দেখা যায়, গিটের আকৃতির পরিবর্তন ঘটে
এবং স্থায়ী ক্ষতের সৃষ্টি হয়। ইউভাইটিস (আইরিসের প্রদাহ) সবচেয়ে মারাতœক বর্হিপ্রকাশ। এটি কখনও কখনও
অন্যান্য জটিলতার সাথে প্রকাশিত হয়। চোখের ছানি, চোখের প্রেশার বৃদ্ধী) অথবা দৃষ্টি শক্তি কমে যাবে যদি
চিকিৎসা না করা হয়।
তাছাড়াও গ্রানুলোমেটাস ইনফ্লামেশন হয় যা শরীরের বিভিন্ন অঙ্গে হয়ে থাকে। এবং রোগর লক্ষন হিসেবে দেখা
যায়। যার ফলে ফুসফুস ও কিডনীতে স্বাভাবিক কাজ ব্যহত করে, উচ্চ রক্ত চাপ ও বার বার জ্বর হয়।

সব বাচ্চাদের কি একই রকমভাবে রোগটি হবে ?
এটা সব বাচ্চাদের একই ভাবে হবে না। বাচ্চাটি বড় হবার সাথে সাথে রোগের লক্ষন ও উপসর্গের পরিবর্তন হয়ে
থাকে। যদি রোগের চিকিৎসা না করা হয় তাহলে রোগরে লক্ষনগুলো পর্যায় ক্রমে প্রকাশ পায়।
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