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िसकल सेल एनीिमया के बारे म 
अपनी पढ़ाई के समय बारहव  

तक िवlान की पाlयपुlतक म  
थोड़ा पढ़ रखा था। अज़ीम lेमजी 
फाउंडेशन, धमतरी म काम करते हुए 
छlीसगढ़ के िविभ  िहlस  म lमण 
करने का मौका िमला। इस दौरान 
कई बार lयान गया िक ग व-ग व म 
दीवार  पर िसकल सेल एनीिमया के 
lित जागरण सlदेश िलखा हुआ है। 
इन सlदेश  को देखकर मन म कई 
सवाल उठे। जैसे,
• िसकल सेल एनीिमया lया और 
lय  होता है? 

• lया यह कोई संlमण है या िकसी 
रसायन के कम या lयादा होने से 

होता है? lया यह एक संlामक 
बीमारी है? 

• िसकल सेल एनीिमया का िनदान 
और इलाज कैसे होता है? 

यह बीमारी कई बार बड़ी िचlता का 
कारण बन जाती है। जैसे एक बार तो 
एक मिहला ने बताया िक उनकी बेटी 
को िसकल सेल एनीिमया है, पता 
नह  उसकी शादी भी हो पाएगी या 
नह । िशlक बताते ह िक िसकल 
सेल एनीिमया से पीिड़त बlचे 
अनमने-से बैठे रहते ह, पढ़ने म बहुत 
उlसाह नह  िदखाते, जlदी ही थक 
जाते ह। 

एनीिमया खून और उसके कायl से 

अंजु दास मािनकपुरीअंजु दास मािनकपुरी

सकल सेल एनी मया: एक आण वक रोग
lवाllयlवाllय
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जुड़ी एक समlया है। खून हमारे 
शरीर म िविभ  पदाथ  को चार  ओर 
पहुँचाने का काम करता है और 
िविभ  अंग  से चयापचय यानी 
मेटाबॉिलlम के दौरान बने पदाथ  
को बाहर का राlता िदखाने का भी 
काम करता है। इनम से एक lमुख 
काम है फेफड़  से ऑlसीजन को 
लेकर िविभ  अंग  तक पहुँचाना तथा 
िविभ  अंग  म lवसन के दौरान 
उlप  काबlन डाईऑlसाइड को 
वािपस फेफड़  तक लाना। जब खून 
यह काम ठीक से नह  कर पाता तो 
ज़ािहर है, कई समlयाएँ पैदा होने 
लगती ह। अंग  को अपने कामकाज 
के िलए पय lत ऑlसीजन नह  
िमलती। जब खून म ऑlसीजन वहन 
करने की lमता कम हो जाती है, तो 
उस िlथित को एनीिमया कहते ह। 
रlत की ऑlसीजन वहन lमता या 
तो इसिलए कम हो जाती है िक लाल 
रlत कोिशकाओं की संlया कम 
होती है या वे कोिशकाएँ अकायllम 
होती ह। िसकल सेल एनीिमया दूसरे 
lकार का एनीिमया है।

एक नज़र इितहास परएक नज़र इितहास पर

1910 की बात है जब एक 
अमेिरकी िचिकlसक जेlस बी. हेिरक 
के पास वेlटइंडीज़ का एक छाl 
आया और बताया िक िपछले प च 
हlत  से उसे ख सी चल रही है। 
परीlा से ठीक दो िदन पहले ख सी 
बहुत lयादा हो गई थी और हlकी 

ठlड के साथ बुखार आ रहा था, 
कमज़ोरी लग रही थी और चlकर 
आ रहे थे। इसके पहले जोड़  म तेज़ 
ददl के कारण lछ िदन पहले वह 
लगभग दो महीने तक हॉिlपटल म 
भी रहा था।

डॉ. हेिरक ने इस छाl का रlत 
परीlण करवाया िजसम lछ अजीब-
सा देखने को िमला। परीlण करने 
वाले अनlट ई. आयरlस को अभी 
तक ऐसी िlथित देखने को नह  
िमली थी। हैरतअंगेज़ बात यह थी िक 
उसकी लाल रlत कोिशकाओं का 
आकार बेहद अिनयिमत था - बहुत 
सारी लाल रlत कोिशकाएँ गोल न 
होकर, लlबी और अधl चllाकार थ । 
अचरज के चलते आयरlस ने कई 

िचl-1: िचl-1: जेlस lायन हेिरक एक अमेिरकी िचिकlसक 
और िचिकlसा के lोफेसर थे।
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बार परीlण को दोहराया। अlतत: 
उlह ने िरपोटl डॉ. हेिरक को स प 
दी। 

हेिरक ने अपने एक डॉlटर दोlत 
को इस िरपोटl का हवाला देते हुए 
िलखा: ‘मेरे इस मरीज़ को दमा 
रोिगय  की तरह स स लेने म 
तकलीफ होती है, खून का lवाह भी 
ठीक जान नह  पड़ता, और थोड़ा भी 
काम करने से इसका दम lलने 
लगता है। इसके शरीर म छाले भी हो 
रहे ह। यह आिखर िकस बीमारी के 
लlण हो सकते है?’ 

हेिरक अलग-अलग दवाओं की 
मदद से इस छाl की तकलीफ दूर 
करने की कोिशश करते रहे, लेिकन 
न तो बीमारी का िनदान हो पा रहा 

था और न ही इलाज। हेिरक ने अपने 
हर अवलोकन का दlतावेज़ीकरण 
िकया था।

5 साल बाद 1915 म जेरोम lक 
और जेरोम मेयर ने एक 21 वष य 
मिहला और उसके िपता, दोन  के 
रlत के नमूने म इसी तरह की लाल 
रlत कोिशकाएँ देख । इस मिहला के 
पिरवार के बारे म पता चला िक 
उसके तीन भाई-बहन  की गlभीर 
एनीिमया से मृlयु हो गई थी। यह भी 
देखा गया िक इस मरीज़ के िपता के 
खून की lलाइड सामाlय थी लेिकन 
खून को सीलबlद करके lछ िदन  
बाद देखने पर लाल रlत कोिशकाएँ 
हँिसए जैसी िदखने लग जाती ह। 
इसके चलते यह िवचार पनपा िक 

िसकल 
कोिशका

लाल रlत 
कोिशका

िचl-2:िचl-2: िसकल सले एनीिमया स ेपीिड़त lयिlत की लाल रlत कोिशकाओ ंका आकार िवlत हो जाता ह ै- 
बहतु सारी लाल रlत कोिशकाए ँगोल न होकर लlबी और हँिसए के आकार की हो जाती ह।
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शायद यह रोग आनुवंिशक है। साथ 
ही, यह भी समझ म आया िक सlभव 
है, इसके वाहक कभी-कभी लlण 
lदिशlत न करते ह । इस बीमारी के 
िलए िसकल सेल एनीिमया नाम 
पहली बार डॉ. वनl मैसन ने 1922 म 
lयुlत िकया था।

चँूिक इस रोग के पहले चार 
मामले अlीकी लोग  म पहचाने गए 
थे इसिलए शुlआती दौर म इसे 
एक ‘नlल’ से जुड़ा रोग मानने की 
lवृिl रही और इस पर शोध करने 
वाले कई सारे वैlािनक िसl करना 
चाहते थे िक यह ‘अlवेत रlत’ से 
सlबिlधत िवकार है। बहरहाल, आगे 
चलकर िसकल सेल रोग के कई 
मामले भारत, यूनान, तुक  समेत 
कई देश  म िरपोटl हुए और धीरे-
धीरे यह नlलवादी lयाlया कमज़ोर 
पड़ती गई।

इस बीमारी को समझने म जैव-
रसायन शाllी लायनस पॉिलंग का 
योगदान महlवपूणl रहा है िजlह ने 
1930 से 1965 के बीच इस पर 
लगभग 35 साल लगाए। उनका 
शोध कायl lोटीन की संरचना से 
सlबिlधत था। उlह ने lपlट िकया 
िक िसकल कोिशकाओं म उपिlथत 
हीमोlलोिबन (हीमोlलोिबन-एस) और 
सामाlय कोिशका म उपिlथत 
हीमोlलोिबन (िजसे हीमोlलोिबन-ए 
कहते ह) की रासायिनक संरचनाओं 
म अlतर होता है। 

आिखर lया ह ये अlतर?आिखर lया ह ये अlतर?

हीमोlलोिबन एक lोटीन है िजसम 
लौह के परमाणु होते ह। इसकी एक 
िवशेषता है िक यह ऑlसीजन के 
साथ अlथायी बlध बनाता है - जब 
ऑlसीजन पय lत माlा म होती है 
(जैसे फेफड़  म) तो यह ऑlसीजन 
से जुड़कर ऑlसी-हीमोlलोिबन बन 
जाता है और ऑlसीजन की कमी हो 
(जैसे िविभ  ऊतक  म) तो ऑlसीजन 
को छोड़कर डीऑlसी-हीमोlलोिबन 
बन जाता है।

पॉिलंग ने 1949 म यह दश या था 
िक िसकल सेल एनीिमया से पीिड़त 
लोग  का हीमोlलोिबन (हीमोlलोिबन-
एस) lवlथ लोग  के हीमोlलोिबन 
(हीमोlलोिबन-ए) से िभ  होता है और 

िचl-3:िचl-3: लायनस पॉिलंग
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यह फकl  आणिवक lतर का होता है।
उस समय तक पदाथ  के बीच 

भेद करने की एक तकनीक िवकिसत 
हो चुकी थी – इलेllोफोरेिसस। इस 
िविध म पदाथ  को एक जेलीनुमा 
माlयम पर रखा जाता है और िफर 
उसके एक िसरे पर ऋणावेश तथा 
दूसरे िसर े पर धनावेश आरोिपत 
िकया जाता है। िजस पदाथl पर 
lयादा धनावेश होता है, वह lयादा 
तेज़ी-से ऋणावेश की ओर गित करता 
है। अथ त् इलेllोफोरेिसस की मदद 
से अलग-अलग आवेश वाले पदाथ  
को अलग-अलग िकया जा सकता है।

पॉिलंग ने अलग-अलग लाल रlत 
कोिशकाओं से lाlत हीमोlलोिबन का 
इलेllोफोरेिसस करके बताया िक 
सामाlय सेल वाला हीमोlलोिबन 
धनावेश की ओर lयादा तेज़ी-से 
बढ़ता है। अथ त् सामाlय हीमोlलोिबन 
lयादा ऋणावेिशत है। और यह भी 
पता चला िक दोन  के बीच अlतर 2 
से 4 आवेश  का है। लेिकन अभी यह 
पता नह  चल पाया था िक दो तरह 
के हीमोlलोिबन म आवेश  का यह 
अlतर lय  है। यह पता लगाने का 
काम वनlन इंlाम ने िकया था।

जैसा िक पहले कहा गया, 
हीमोlलोिबन एक lोटीन है और यह 
भी अमीनो अlल  की lंखला से बना 
होता है। आम तौर पर lोटीlस 20 
अमीनो अlल  के अलग-अलग 
संयोजन और lम से िनिमlत होते ह। 
इंlाम ने दोन  हीमोlलोिबन की 

अमीनो अlल lंखलाओं का िवlलेषण 
िकया तो पता चला िक हीमोlलोिबन-
एस और हीमोlलोिबन-ए म lछ 
अमीनो अlल  का अlतर होता है। 
और इसी वजह से इनके आवेश म 
भी अlतर होता है। दरअसल, काफी 
सटीकता से िकए गए lयोग  के 
आधार पर lपlट हो गया था िक 
हीमोlलोिबन-ए म छठव  अमीनो 
अlल lलूटािमक अlल होता है और 
हीमोlलोिबन-एस म इसके बदले 
दूसरा अमीनो अlल वेिलन आ जाता 
है। इसीिलए िसकल सेल एनीिमया 
को E6V के lप म भी जाना जाता 
है। 

आकार का पिरणामआकार का पिरणाम

सामाlय लाल रlत कोिशका 
िसlके की तरह होती है। हमारे शरीर 
म खून िशराओं और धमिनय  म 
बहता है और इन वािहिनय  को 
जोड़ने वाले िहlसे एकदम संकरे होते 
ह िजlह केिशकाएँ कहते ह। इन 
संकरी केिशकाओं से गुज़रने के िलए 
लाल रlत कोिशकाओं को अपना 
आकार थोड़ा बदलकर िसlड़ना 
पड़ता है। सामाlय लाल रlत 
कोिशका म हीमोlलोिबन के लचीले 
होने के कारण यह सlभव हो पाता 
है। जैसे ही लाल रlत कोिशका 
संकरी केिशका से िनकलकर िशराओं 
म पहुँचती है, यह हीमोlलोिबन िफर 
से फैल जाता है और लाल रlत 
कोिशका िफर से अपने आकार म 
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वापस आ जाती है। हीमोlलोिबन-एस 
म इतना लचीलापन नह  होता और 
वे केिशकाओं म फँसकर रह जाती 
ह। इस वजह से थlके बन जाते ह 
और रlत lवाह अवll होता है।  

हीमोlलोिबन, ऑlसीजन और हीमोlलोिबन, ऑlसीजन और 
एनीिमयाएनीिमया

जैसा िक लेख के शुlआती िहlसे 
म चच  हुई, लाल रlत कोिशका म 
मौजूद हीमोlलोिबन फेफड़  से शरीर 
के अlय भाग  तक ऑlसीजन ले 
जाने के िलए िज़lमेदार होता है। 
फेफड़  म, हीमोlलोिबन ऑlसीजन 
के साथ बlध जाता है और ऑlसी-
हीमोlलोिबन बनता है। ऊतक  म 

पहुँचकर यह ऑlसीजन को छोड़ 
देता है और डीऑlसी-हीमोlलोिबन 
बनता है। जह  तक काबlन 
डाईऑlसाइड को वािपस फेफड़  
तक पहुँचाने का काम है, तो उसम 
हीमोlलोिबन की भूिमका नगlय होती 
है।

हीमोlलोिबन एक lोटीन है 
िजसका िवlलेषण 1935 म लायनस 
पॉिलंग ने पहली बार िकया और 
अगले दस साल  तक यानी 1945 
तक ऐसे रोगी िजlह िसकल सेल 
एनीिमया बीमारी थी, उनके रlत के 
नमूने लेकर हीमोlलोिबन की ज च 
करते रहे। लायनस एक lशल 
जैवरासायनl थे और बहुतेरे अनुभव 

सामाlय लाल रlत कोिशका िसकल लाल रlत कोिशका

lकावट रिहत रlत lवाह िसकल कोिशका lारा रlत lवाह म lकावट

िचl-4:िचl-4: िशराओं और धमिनय  को आपस म जोड़ने वाली केिशकाएँ काफी संकरी होती ह िजनम से 
गुज़रने के िलए सामाlय लाल रlत कोिशका हीमोlलोिबन के लचीले होने के कारण िसlड़ जाती 
है। लेिकन िसकल कोिशका के हीमोlलोिबन म इतना लचीलापन नह  होता और वे केिशकाओं म 
फँसकर रह जाती ह। इस वजह से थlके बन जाते ह और रlत lवाह अवll होता है।
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ने उlह इस रोग को समझने म मदद 
की। चार साल बाद उlह ने अपने 
तीन सािथय  के साथ िमलकर एक 
शोध पl िलखा था ‘िसकल सेल 
एिनिमया: एक आिlवक बीमारी’। 
यह  एक बात बता देना ठीक होगा। 
पॉिलंग lवयं यूजेिनक (यानी lजनन 
पर िनयंlण करके नlल सुधार) के 
समथlक थे और उनको लगता था 
िक िसकल सेल एिनिमया के लlण  
वाले लोग  या इसके वाहक लोग  
को बlचे पैदा करने से रोका जाना 
चािहए।

खोजबीन पर तीन lमुख बात पता 
चल  – 
1. हीमोlलोिबन-एस के अणु जब 
ऑlसीजन रिहत (डीऑlसी-
हीमोlलोिबन-एस) होते ह तो उनम 
आपस म जुड़कर बहुलक बनाने 
की lवृिl होती है। बहुलक बनने 
की वजह से इनकी ऑlसीजन 
वहन करने की lमता कम हो 
जाती है।

2. हीमोlलोिबन-एस के ये बहुलक 
तlतुनुमा होते ह िजसके कारण 
वह कोिशका सlत हो जाती है, 
िचपिचपी हो जाती है और हँिसये 
का आकार lहण कर लेती है। 

इसके अलावा सlत हो जाने की 
वजह से इन कोिशकाओं की 
बाहरी िझlली पर काफी दबाव 
पड़ता है और वे फट जाती ह। 
इसी कारण से िसकल कोिशका 
की आयु कम होती है। जह  
सामाlय लाल रlत कोिशकाओं 
की आयु लगभग 120 िदन होती 
है, वह  िसकल रlत कोिशकाएँ 
माl 10-12 िदन जीिवत रह पाती 
ह। शरीर इतनी तेज़ी-से 
हीमोlलोिबन और लाल रlत 
कोिशकाओं का िनम ण नह  कर 
पाता िजसकी वजह से खून म 
लाल रlत कोिशकाओं की कमी 
हो जाती है।

3. चँूिक ये कोिशकाएँ सlत होती ह, 
ये रlत वािहिनय  म फँस जाती ह 
और रlत lवाह म बाधा आती है। 
यह संकट की वजह बन जाती है। 
अचानक lछ अंग  तक रlत नह  
पहुँच पाता और ऑlसीजन की 
कमी हो जाती है। साथ ही, पोषक 
पदाथ  का भी अभाव होने लगता 
है।

िसकल सेल एनीिमया के िनदान और 
इलाज पर हम आगे के अंक म बात 
करगे।

अंजू दास मािनकपुरी:अंजू दास मािनकपुरी: lनातक व lनातकोlर की कlाओं को अिसlटट lोफेसर के 
lप म छह वष  तक रसायन शाll पढ़ाया। अज़ीम lेमजी फाउंडेशन, छlीसगढ़ म 
िवlान की lोत lयिlत के तौर पर काम िकया। वतlमान म टीचसl lोफेशनल 
डेवलपमट, िपरामल फाउंडेशन, भोपाल म बतौर सीिनयर lोlाम मेनेजर कायl कर 
रही ह। बlच  के साथ िवlान की अवधारणाओं पर बात करने म lिच।
सlपादन: सुशील जोशी।सlपादन: सुशील जोशी।


