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अलकैपटनयूरिया  
(Alkaptonuria)  

कया है?



अलकैपटनयूरिया (Alkaptonuria), जिसे 
AKU या बलकै बोन िोग भी कहत ेहैं, एक दलु्लभ 
ज्थितत है िो िोड़ों पि ज्थित कारट्ललेि को काला 
व भंगुि कि देती है।

यह जसथिमि िीन िी एि समसया िे िारण पदैा होिी है और 
होमोिेनेकटमसि एमसड (HGA) िहे िाने वाले ितव िा 
मनमा्डण व संग्रह िरिी है। 

HGA िा िोड़ वाले ऊििों, ववशेष रूप से िाकट्डलेि में 
मनमा्डण व संग्रह होिा है और समय िे साथि यह इसे गहरा 
व भंगुर िरिा िािा है। इस िरह से हुए रंग िे बदलाव िो 
ओक्ोनोमसस (ochronosis) िहा िािा है। इस िारण से 
ऑजसटयोऑथि्डराइकटस (osteoarthritis) िी िलदी शरुुआि 
होिी है, जिसिे चलिे िोड़ प्रमिसथिापनों (रीपलेसमेंट) िी 
अकसर िरूरि होिी रहिी है। 

HGA, यरूरन (मतू्र) िे माधयम से िाफी मात्रा में बाहर 
मनिलिा है, जिससे हवा िे प्रभाव में रखे िाने पर यरूरन िा 
रंग गहरा हो िािा है। इसी िारण से AKU िो बलिै यरूरन रोग 
भी िहा िा सििा है। 

अलकैपटनयूरिया  
(Alkaptonuria) कया है?

AKU से प्रभाववत लोग तनमनललखित लक्षणों का 
अनभुव कि सकत ेहैं, हालांकक सभी प्रभाववत लोगों 
को इन सभी लक्षणों का अनभुव नहीं होता है।  

इस जसथिमि िे सबसे शरुुआिी मचह्ों में से एि यरूरन में HGA 

िी उपजसथिमि से नपैी में गहरे धबबों िी उपजसथिमि है। यकद इस 

मचह् पर धयान ना िाए, िो यह वविार वयसि अवसथिा िि 

ऐसे ही वबना धयान में रह सििा है कयोंकि आम िौर पर 30 

वष्ड िी उम्र हामसल िरने िि कदखने वाले िोई लक्षण सामने 

नहीं आिे हैं। 

ऑक्ोनोमसस (ochronosis) िे पररणामसवरूप िानों में एि 

नीली/िाली रंगि उभर सििी है। आखँों िी सफेदी पर गहरे 

धबबे आ सििे हैं। िान िे मलै िी रंगि गहरी हो सििी है 

और गहरे रंग िा पसीना िपड़ों पर दाग लगा सििा है।

HGA िे िमाव से, प्रभाववि लोगों में किडनी, मतू्राशय, 

वपत्ाशय और प्रोसटेट में पथिरी होने िी मशिायि बढ़ सििी 
है।

हृदय िे वॉलवों िे इद्डमगद्ड िमाव से वे भंगुर व िाले हो सििे 

हैं। रक्त िी वाकहिाएं, नसें और धममनयां भी िठोर व िमिोर 

हो सििी हैं। इससे हृदय रोग हो सििा है और इसिे मलए 

हृदय िे वॉलव िो बदलने िी िरूरि पड़ सििी है।

AKU से प्रभाववि लोगों िी िीवन िी संभावना सामानय होिी 
है। हालांकि उनिों िोड़ों ंमें दद्ड, िम गमिशीलिा िसेै लक्षणों 
िे अनभुव हो सििे हैं, िो िीवन िी गुणवत्ा िो िाफी 
प्रभाववि िरिे हैं।

लक्षण

म ैकैसे सहायता करूँ ?
AKU सोसाइटी िो हमेशा ही सवयंसेविों िी िलाश 
रहिी है - आप धन एित्र िरने और अमभयान चलाने या 
िॉनफ्ें सों में मदद िर सििे हैं। यकद आप इच्ुि हों िो 
िृपया हमसे मनमन पिे पर संपि्ड  िरें 
info@akusociety.org

दान देने िे मलए िृपया हमारे धन एित्रीिरण पेि 
www.justgiving.com/alkaptonuria पर	िाएं।	आप 
हमारे ऑकफस िे पिे पर भी एि चेि भेि िर दान दे 
सििे हैं।



किडनी व 
प्रोसटेट में 
पथिरी

आखँों में िाले 
धबबे

िानों िी 
नीली/गे्र 
रंगि

हृदय िी रक्त 
धममनयों िी 
िठोरिा

िाला 
यरूरन

ऑजसटयोआथि्डराइकटस 
(osteoarthritis) िी 
िलदी शरुुआि



कया कोई उपचाि है?

AKU िीवन भर बनी रहने वाली जसथिमि है और इस समय 
इसिा िोई इलाि या ववमशष्ट उपचार नहीं है, हालांकि दद्ड 
मनवारि दवाएं और िोड़ों िे प्रमिसथिापन (ररपलेसमेंट) िी 
सि्डरी से लक्षणों में िु् आराम ममल सििा है।

एि दवा है जिसे मनकटमसनोन (nitisinone) िहिे हैं 
िो िाफी आशािनि पररणाम कदखा रही है और इस 
दवा पर ररसच्ड चल रही है। मनकटमसनोन (nitisinone) 
िो ‘ऑफ-लेबल’ रूप से रॉयल मलवरपूल यूमनवमस्डटी 
असपिाल में जसथिि नेशनल अलिैपटनयरूरया सेंटर 
(National Alkaptonuria Centre) पर कदया िािा है। इसिा 
अथि्ड है कि इसे AKU में उपयोग िे मलए लाइसेंस हामसल नहीं 
है लेकिन डॉकटरों िा ववश्ास है कि इससे AKU िा प्रभावी 
उपचार संभव है।

िु् िीवनशलैी बदलाव भी AKU िे प्रबंधन और लक्षणों िा 
सामना िरने में आपिे सहायि हो सििे हैं।

आहाि
सवसथि व संिुमलि आहार लेना महतवपणू्ड है। 
मनमन-प्रोटीन आहार, वयसि अवसथिा में मनकटमसनोन 
(nitisinone) िे संभाववि साइड-एफेकट िे िोजखम िो िम 
िरने में भी उपयोगी हो सििा है। आपिे डॉकटर या आहार 
सलाहिार आपिो इस बारे में सलाह दे सििे हैं।

वयायाम
वबना अमिररक्त दवाब देिे हुए, अपने िोड़ों िो चलािे रहना 
महतवपणू्ड है। इसिे मलए िरैािी एि अच्ा उपाय है। रगबी 
या िराटे िसैी ‘उचच प्रभाव/आघाि’ िहे िाने वाले वयायामों 
से बचने िा प्रयास िरें कयोंकि ये आपिी पीठ व िोड़ों पर 
दबाव डाल सििे हैं। मनयममि हलिे वयायाम, मांसपेमशयों 
िा मनमा्डण िरिे और आपिे िोड़ों िो िािि देिर वासिव 
में सहायिा िर सििे हैं। िनाव से मवुक्त, विन घटाने और 
अपनी मदु्ा में सधुार िे मलए भी वयायाम अच्ा होिा है, ये 
सभी आपिे लक्षणों िो हलिा िर सििे हैं।

दद्ल से आिाम
दद्ड िे प्रबंधन िी रणनीमियों पर भी आपिे डॉकटर िे साथि 
चचा्ड िी िा सििी है। ऐसी अनेि दवाएं िथिा परूि थेिरेपी व 
सपोट्ड समहू हैं िो आपिे लक्षणों िे प्रबंधन में सहायिा िर 
सििे हैं।

भावनातमक सपोट्ल
AKU िा मनदान आरंभ में िाफी भरमाने वाला और दबाव भरा 
हो सििा है। सवास्थय संबंधी लंबी पररजसथिमियों िा सामना 
िरने वाले लोगों िी िरह, जिन लोगों िो यह पिा लगिा है कि 
उनिो AKU िी समसया है िो वे बेचनैी या अवसाद िे मशिार 
हो सििे हैं। आप अपने GP से बाि िर सििे हैं और AKU 
सोसाइटी रोमगयों, देखभालििा्डओ ंऔर उनिे पररवारों िो 
सपोट्ड व िानिारी दे सििे हैं। 


