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AKU कया है?

अलकैपटनयूरिया (Alkaptonuria) 
(अल-कैप-टन-य-ूरि-या का उच्ािण) 

या सािांश में AKU

AKU एक संभव प्रबंधन स्थिति है जो 
शिीि दवािा प्रोटीन को ववखंडन के 

ििीके के प्रभाववि कििी है

•	 AKU से प्रभाववत बच्ों की उस प्रक्रिया में दोष होता है जो टायिोसीन 
(TYR) कहे जाने प्रोटीन के क्हससों का ववखंडन किती है।

•	 इसके कािण होमोजेनेक्टससक एससड (HGA) कहे जाने वाले एससड का 
सनमामाण होता है।

•	 उम्र के बढ़ने के साथ HGA, आपकी हड्डयों व जोड़ों को प्रभाववत किेगा।

•	 प्रबंधन के साथ, AKU से पीक्ड़त लोग यूसनवससमाटी जाते हैं, सफल वाहक 
बनाते हैं औि क्कसी भी अनय वयवति की तिह एक खशुनमुा पारिवारिक 
जीवन का आनंद लेते हैं।
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आप सनमनसलडखत कुछ लक्षण 
देख सकते हैं: 
•	मूत्र का गहिा िंग
•	कान के मलै के िंग का गहिा होना
•	पसीने के िंग का गहिा होना

जब आपकी उम्र बढ़िी है िो आपको 
कुछ औि लक्षण दिख सकि ेहैं

आपकी आखँों पि गहिे धबबे।
पीठ के सन्ले क्हससे औि जोड़ों में ददमा।

इनमें िि्क नही ंहोिा औि चचिंा की कोई बाि नही ंहोिी है। 
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AKU का तनिान एक सिल यूरिन 
(मूत्र) के टे्ट से होिा है

यक्द यरूिन के टेसट में HGA के सति बढे़ हुए होते हैं तो आपको एक 
ववशेषज्ञ डॉकटि के पास भेजा जाएगा।

AKU  
का तनिान 
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मुझ ेAKU  
कयों है?

जीनस कया हैं?

हमािे शिीि की प्रतयेक कोसशका के अदंि सनददेशों का एक सेट होता है 
डजनको जीनस कहा जाता है। हम कैसे क्दखते हैं औि अपने माता-वपता 
से हमें कया लक्षण समलते हैं, इनके सनददेश ये जीनस प्रदान किते हैं। ये 
जीनस, टायिोसीन सक्हत प्रोटीन के ववखंडन पि पि जानकािी प्रदान 
किते हैं। शिीि में 25000 से असधक जीनस होते हैं जो साथ समल कि 
काम किते हैं। इनको केवल माइरिोसकोप से ही देखा जा सकता है।

आप अपने दोसतों को AKU नहीं दे सकते हैं।
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यह क्कसी की गलती नहीं है औि ऐसा कुछ नहीं है डजसे इसकी िोकथाम 
के सलए आप कि सकते थे।

आपकी माँ औि वपता में एक AKU जीन औि एक सामानय जीन होगा। 
इसे वाहक होना माना जाता है।

AKU होने का अथमा है क्क आपके पास 2 AKU जीन होंगे,  
एक आपकी माँ से औि एक वपता से।

AKU वविासि में हाससल स्थिति है

वाहक  
वपिा

वाहक  
मािा

AKU से प्रभाववि बचचा

सामानय 
जीन

AKU  
जीन

AKU  
जीन 

सामानय 
जीन

AKU  
जीन 

AKU  
जीन 

AKU के वाहक लोगों को खदु AKU नहीं होता है औि यह दोषपणूमा जीन 
उनके सलए समसया नहीं पदैा किता है।

लगभग 500 लोगों में से 1 
वयसकि AKU जीन का वाहक है
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जब 2 ऐसे लोगों के एक बच्ा होता है जो AKU जीन के वाहक हैं तो इस 
बात की संभावना, 4 में से 1 होती है क्क उस बच्े को AKU हो।

वपिा माँ

AKU से 
प्रभाववि 
बचचा

AKU िदहि 
वाहक बचचा 

AKU िदहि 
वाहक बचचा 

AKU िदहि 
बचचा औि जो 
वाहक नही ंहै 

वजै्ातनक िथय...
 प्रोटीन की 
वयाखया
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प्रोटीन एक पोषण है डजसकी जरूित हमािे शिीि को होती है। 
यह हमािी तव्ा, मांसपेसशयों, भीतिी अगंों, खनू औि यहां तक क्क हड्डयों 

जसैी शिीि की कोसशकाओ ंऔि ऊतकों का सनमामाण,  
मिममत व िखिखाव किता हैI

हमें प्रोटीन की जरूिि कयों होिी है?

जब प्रोटीन को खाया जाता है तो यह हमािे शिीि में (पा्न के दौिान) 
छोटे टुकड़ों में (वबड्डंग बलॉकस की तिह) ववखंक्डत होता है। 

इन छोटे टुकड़ों को अमीनो एससड कहा जाता है।



TyrTyr
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20 अमीनो एससड (वबड्डंग बलॉकस) होते हैं जो प्रोटीन बनाते हैं।   
इनमें से कुछ अतनवाय्क होते हैं औि शिीि में नहीं बनाए जा सकते हैं - 

इससलए उनको हमािे आहाि में शासमल होना ्ाक्हए। 

टायिोसीन (Tyr) इन 20 अमीनो एससड में से एक होता है। 
यही वह अमीनो एससड है डजसे AKU से प्रभाववत वयवति सही  

तिीके से ववखंक्डत नहीं कि पाता है।

प्रोटीन, अमीनो एससड कहे  
जाने वाले अनेक बबस्डगं  
बललॉकस से समल कि बनिा है

 शिीि इन अमीनो एससड को बढ़ने, मांसपेसशयों को बनाने औि शिीि को 
सवसथ िखने में उपयोग किता है।

आम िौि पि कया होिा है

प्रोटीन का अमीनो एससड में रूपांििण

प्रोटीन एन्जाइमस

अमीनो 
एससड 
(बबस्डगं 
बललॉकस)
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AKU से प्रभाववि कोई 
वयसकि Tyr को सही 
ििीके से ववखंडडि कयों 
नही ंकि पािा है?

टायिोसीन (Tyr), HGA में रूपांतरित होता है। 

HGD नाम का एक एन्जाइम HGA को ववखंक्डत किता है  
औि इसे शिीि से सनकाल देता है।

ककसी AKU िदहि वयसकि में, 
टायिोसीन (Tyr) ववखंडडि होकि 
शिीि से बाहि तनकल जािा है

HGA एन्जाइमस

HGD

शूनय HGA
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HGA HGA

HGA

HGA
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AKU से प्रभाववि ककसी वयसकि में 
HGA उस ििह से ववखंडडि नही ंहोिा 
है सजस ििह से इसे होना चादहए। 

HGD एन्जाइम नही ंहै िो इसका अथि्क है कक लोगों में बहुि अचधक 

HGA होगा। HGA से AKU के लक्षण पैिा होि ेहैं। 

HGA िोषपूण्क/शूनय एन्जाइम बहुि अचधक HGA

HGD एन्जाइम गलत आकाि में बना है इससलए HGA को ववखंक्डत 
किने के अपने काम को नहीं कि पा िहा है।

कयोंक्क HGA प्रोटीन से हाससल होता है, इससलए अपने आहाि में प्रोटीन 
के बािे में समझना सहायक हो सकता है। अभी क्फलहाल आप जो 
खा िहे हैं उसे बदलने की जरूित नहीं है। एक सवसथ संतुसलत आहाि 

असधक महतवपणूमा है।

प्रबंधन...
AKU में ्व्थि 

आहाि
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बचचों के सलए एक ्व्थि आहाि

प्रतयेक आहाि समहू से सभनन-सभनन प्रकाि के आहाि ्नुें, डजससे क्क 
शिीि को सवसथ बने िहने व आपको क्फट िखने के सलए जरूित की हि 

्ीज समलने में सहायता समले।

•	आल,ू ्ावल, पासता या बे्ड जसेै सटा्मा वाले आहाि खबू खाएं, औि 
जहां संभव हो साबतु अनाज ्नुें। ये आहाि आपको ऊजामा देंगे।

•	 हि िो्ज ववसभनन फल औि सडबजयों के कम से कम 5 भाग खाएं। 
एक भाग की माप आपकी हथेली है।

•	 अपनी हड्डयों औि दांतों के सलए 3 डेयिी आहाि हि िो्ज लें।

•	 कुछ फसलयां, दालें, मछली, अडें, मीट व दसूिे प्रोटीन अपने हि आहाि 
में शासमल किें।

•	 पकाने के माधयम के रूप में जतैनू (ऑसलव) या िेपसीड का तेल 
उपयोग किें।

•	 पानी, कम वसा वाला दधू, ्ीनी-मतुि पेय ्नुें। 
फलों के िस औि/या समदूी को एक क्दन में 
असधकतम 150 समली लें जो क्क आपके 1 क्दन 
में 5 भाग का 1 भाग होगा। 6-8 

प्रसतक्दन
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तनगिानी

शािीरिक गतिववचध औि वयायाम

अपने जोड़ों पि बहुत असधक दबाव ना देते हुए उनको ्लाते िहना 
महतवपणूमा है। इसके सलए तैिाकी एक अचछा तिीका है। 

िगबी या किाटे जसैी ‘उच् प्रभाव/आघात’ कहे जाने वाले वयायामों से 
ब्ने का प्रयास किें। ये आपकी पीठ व जोड़ों पि दबाव डाल सकते हैं।

शािीरिक रूप से सक्रिय िहना आपके सलए सहायक होगा।
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16 की उम्र में आपके डॉकटि आपको सलविपूल के नेशनल 
अलकैपटनयरूिया (Alkaptonuria) सेंटि को िेफि कि सकते हैं।

आपको इस सेंटि पि वावषमाक ववडजट के सलए जाना होगा औि AKU 
ववशेषज्ञों की एक टीम से समलना होगा जो आपका धयान िखेंगे। आप 
इस सेंटि पि 4 क्दनों तक रुकें गे औि आपके माँ व वपता आपके साथ जा 

सकते हैं।

16 की उम्र तक आप अपने GP औि सथानीय असपताल में डॉकटि की 
सनगिानी में िहेंगे। आपके बलड टेसट, एकस-िे औि ववशेष सकैन क्कए 

जा सकते हैं।
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AKU सोसाइटी - एक ्रैिटी है जो AKU प्रभाववत लोगों की सहायता व सपोटमा 
किती है। 

वे ऐसे ईवेंट आयोडजत किते हैं जहां पि आप AKU प्रभाववत दसूिे लोगों से समल 
सकते हैं औि उनसे दोसती कि सकते हैं।

जब आप 16 के होते हैं तो वे नेशनल AKU सेंटि में क्हससा लेने में आपकी सहायता 
कि सकते हैं।

AKU सोसाइटी का एक मेंबि इस सेंटि में आपको सपोटमा किेगा औि आपकी ववडजट 
के सलए आपकी तयैािी में  सहायता के सलए आपके घि आ सकता है।

आपको औि कहा ं
से सहायिा समल 

सकिी है
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एक	ने्ले	हे्थि	साइंस	कंपनी
®Reg. Société des Produits Nestlé S.A. का	टे्डमाकमा

AKU सोसाइटी
www.akusociety.org

Climb
आनुवंसशक मेटाबोसलक िोग से प्रभाववत बच्े (Children 

Living with Inherited Metabolic Diseases)
www.climb.org.uk

Genetic Alliance UK
www.geneticalliance.org.uk

	 कलीसनकल डािेकटि के सेरिेटिी:	0151 706 4197

	 प्रमुख मैनेजि:	0151 706 4289

	 मोबाइल:	07785447421

ग्ाक्फकस के उपयोग की अनमुसत के सलए Vitaflo International Ltd.

इस बकुलेट के सनमामाण को Swedish Orphan Biovitrum Ltd.  
द्ािा प्रायोडजत क्कया गया है।

अतिरिकि जानकािी आभाि...


