
यह प�क आपको यह समझने म� मदद करेगा �क ऑकुलो-ऑ�रकुलो-वट��ल �पे��म �या है, आपको �कन
पर��ण� क� आव�यकता है, और आपके ब�चे के �लए �नदान �कए जाने का �या �न�हताथ� है।

ऑकुलो-ऑ�रकुलो-वट��ल �पे��म (OAVS) �या है?

ऑकुलो-ऑ�रकुलो-वट��ल �पे��म (OAVS) वाले ब�चे म� आमतौर पर चेहरे (मुँह, आखँ�, ताल,ु जबड़ा, गाल क�
ह�डी), कान और र�ढ़ क� ह�डी म� कई असामा�यताएँ होती ह�। OAVS म� हेमीफे�शयल माइ�ोसो�मया (HFM)
और गो�डनहर �स�ंोम (GS) के �प म� जाने जाने वाले �नदान शा�मल ह�। �वसंग�तय� क� गंभीरता मामले दर
मामले म� �यापक �प से �भ�न होती है और इसम� अ�त�र�त �दय, गुद�, फु�फुसीय और तं��का तं� क�
सम�याएं भी शा�मल हो सकती ह�। बहुत छोट� ठोड़ी वाले �शशओुं को ज�म के समय सांस लेने म� क�ठनाई हो
सकती है िजसके �लए �कसी �वशषे क� � म� �सव क� आव�यकता होती है।

�नय�मत एनाटॉमी �कैन म� OAVS का पता लगने क� �कतनी संभावना है?

दभुा��य से, �नय�मत �सवपवू� अ��ासाउंड पर��ाओं म� OAVS के केवल सबसे गंभीर मामल� का ह� पता लगाया
जा सकता है। आम तौर पर चेहरे के एक �ह�से का दसूरे �ह�से से छोटा होना, ठोड़ी का बहुत छोटा होना, मुंह का
सामा�य से अ�धक चौड़ा होना, कान का आ�ंशक �प से �वक�सत होना या परू� तरह से गायब होना और र�ढ़ क�
ह�डी म� �वकृ�त जसेै �को�लयो�सस (र�ढ़ क� ह�डी का पा�व� �वचलन) होना पाया जाता है। अ�धकांश मामल� म�,
�वसंग�तयाँ शर�र के केवल एक �ह�से को �भा�वत करती ह� और कभी-कभी वे बहुत स�ूम हो सकती ह�।

OAV कैसे होता है?

OAVS के अ�धकांश मामल� का कारण अ�ात है। आम तौर पर, यह उन प�रवार� म� होता है, िजनका इस बीमार�
का कोई इ�तहास नह�ं रहा है। दलु�भ मामल� म�, OAVS माता-�पता से �वरासत म� �मल सकता है और
ऑटोसोमल डो�मन�ट या �रसे�सव पटैन� का पालन करता है, यानी, अगर माता-�पता म� से �कसी एक को OAVS
है, तो उसके ��येक ब�चे म� �मशः बीमार� �वरासत म� �मलने क� 50 या 25 ��तशत संभावना होती है। हालाँ�क,
अ�धकांश प�रवार� म� जहाँ एक ब�चे को OAVS है, वहाँ दसूरे ब�चे के उसी बीमार� के साथ पदैा होने क� संभावना
बहुत कम होती है।

गुणस�ू OAV से कैसे संबं�धत ह�?

OAVS वाले अ�धकांश �यि�तय� म� सामा�य गुणस�ू सं�या होती है। हालां�क, OAVS के रो�गय� म� असामा�य
गुणस�ू� क� �रपोट� ह�, इस�लए माता-�पता को �सवपवू� कै�रयोटाइप (या इससे भी बेहतर, माइ�ोएरे) पर��ण के
�वक�प पर �वचार करना चा�हए। माइ�ोएरे आनवुं�शक पर��ण ह� जो कै�रयोटाइप क� तलुना म� डीएनए म� छोटे
बदलाव� का पता लगा सकते ह� और इस�लए, कई संरचना�मक दोष� वाले �णू� म� उपयोगी नदैा�नक   जानकार�
�दान कर सकते ह�।

�या मझुे और पर��ण करवाने चा�हए?

3D अ��ासाउंड चेहरे क� असामा�यताओं के �नदान म� सहायक हो सकता है, और MRI गंभीर OAVS के मामल�
म� मुंह और ऊपर� वायमुाग� के आगे के आकलन म� मदद कर सकता है। य�द ब�चे क� ठोड़ी बहुत छोट� है, तो मुंह
और ऊपर� वायमुाग� क� एक क� ��त MRI जांच �सवपवू� ट�म को EXIT-to-airway ���या करने क� आव�यकता
का आकलन करने म� मदद कर सकती है। यह एक �वशषे �कार का �सव है िजसम� नाल से गभ�नाल को काटने से
पहले ब�चे को व��टलेटर पर रखा जाता है। कई ज�मजात दोष� वाले अ�धकांश �शशओुं क� तरह, अ��ासाउंड और
एमआरआई छ�वय� पर �वशषे�� क� एक ट�म के साथ चचा� क� जाएगी, िजसम� एक मात-ृ�णू �च�क�सा



�वशषे�, एक आनवुं�शक��व�, एक ईएनट� �वशषे�, एक नवजात रोग �वशषे� और एक �लाि�टक सज�न
शा�मल हो सकते ह�।

गभा�व�था के दौरान �कन बात� का �यान रखना चा�हए?

य�द �शशु को एम�नयो�टक �व �नगलने म� क�ठनाई होती है, तो आपको लग सकता है �क गभा�व�था के अतं म�
आपका पेट तज़ेी से बढ़ रहा है। एम�नयो�टक �व (पॉल�हाइ�म�नओस) का यह संचय समय से पहले �सव को
��गर कर सकता है। ऐसा होने से पहले, आपका डॉ�टर गभा�व�था को ल�बा करने के �लए सईु से कुछ
एम�नयो�टक �व �नकालने क� को�शश कर सकता है और य�द आप बहुत ज�द� �सव करते ह� तो आपको ब�चे
के फेफड़� को सहारा देने के �लए कॉ�ट�को�टेरॉइड दे सकता है।

ज�म के बाद मेरे ब�चे के �लए OAVS का �या मतलब है?

OAVS वाले अ�धकांश �शशओुं क� जीवन ��याशा सामा�य होती है और उनका पवूा�नमुान अ�छा होता है। चूँ�क
OAVS वाले कुछ रो�गय� को श�ुआती नवजात अव�ध म� सांस लेने और �खलाने म� क�ठनाई हो सकती है,
इस�लए यह सलाह द� जाती है �क य�द उपल�ध हो तो उनका ज�म नवजात और श�य �च�क�सा �मताओं वाले
क� � म� हो। ऐसे कई �ै�नयोफे�शयल �स�ंोम ह� िजनके �न�कष� OAVS के �न�कष� से ओवरलपै हो सकते ह�,
इस�लए �यादातर मामल� म�, ज�म के कई �दन� बाद तक अ�ंतम �नदान नह�ं �कया जाता है। यह संभावना है �क
OAVS वाले �यादातर �शशओुं को कई सधुारा�मक सज�र� और ENT, ऑथ�पे�ड�स और ने� रोग �वशषे�� के
साथ द�घ�का�लक अनवुत� कार�वाई क� आव�यकता होगी।

�या यह �फर से होगा?

�च�क�सा सा�ह�य म� बताए गए असामा�य, ��स�ध मामल� के अलावा, पनुराव�ृ� का जो�खम बहुत कम है।


