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बीमारी में देखभाल के ललए मार्गदर्गक लिद्ाांत 

अमीनो एसिड (आम्ल) विकार िाले बच्चों में बीमारी (जैिे बुखार, चोट या कुछ टीकाकरण) िे शरीर में 
कैटाबॉसलक अिस्था उत्पन्न हो िकती है, जजििे शरीर के प्रोटीन टूटते हैं और अमीनो एसिड बाहर 
ननकलते हैं। ये बाहर ननकले आम्ल शरीर में जमा होकर स्िास््य िमस्याएँ पैदा कर िकते हैं, जैिे 
उल्टी होना, अधिक नीींद आना, िमन्िय (coordination) में कठिनाई, मानसिक जस्थनत में बदलाि, दौरे 
(seizures), या जानलेिा िमस्याएीं ननमााण हो िकती है। यठद आहार में िमयपर आिश्यक बदलाि  ककए 
जाएँ और ज़रूरी मेडडकल कदम उिाए जाएँ, तो बीमारी गींभीर होने का खतरा और अस्पताल में भती 
होने की ज़रूरत कम हो िकती है। 

       बीमारी में देखभाल का उददेश्य 

• कैटाबॉसलज़्म रोकना 
• ऊजाा और हाइड्रेशन बनाए रखना  
• प्राकृनतक (नैचरल) प्रोटीन का िेिन िीसमत करना 
• कॅलरी का िेिन योग्य मात्रा में करना 

             बीमारी में देखभाल के ललए आवश्यक मुख्य घटक 

• ऊजाा पाने और कैटाबॉसलक अिस्था कम करने के सलए काबोहाइड्रेटयुक्त, प्रोटीन-मुक्त 
सलजक्िड/भोजन (जैिे ग्लूकोज़ पॉसलमर िोल्यूशन/माल्टोडेक्िठिन फॉमूाला, या प्रोटीन-मुक्त फॉमूाला)। 

• अमीनो एसिड फॉमूाला का िेिन बीमारी की तीव्रता के अनुिार रोका या बढाया जाता है। प्राकृनतक 
प्रोटीन और अमीनो एसिड फॉमूाला का िेिन हमेशा मेटाबॉसलक टीम के मागादशान में ही करें। 

• चेतािनी िींकेतों, खाने-पचाने की क्षमता, शरीर के तापमान आठद पर नज़र रखें ताकक ज़रूरत पड़ने 
पर तुरींत अस्पताल ले जाया जा िके। 
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        हस्प्ताल तक जाने के पहले घर पर तुरांत उठाए जाने वाले कदम 

• डडहाइड्रेशन रोकने के सलए भरपूर सलजक्िड दें। 

• उम्र के अनुिार काबोहाइड्रेट िॉल्यूशन शुरू करें; उल्टी हो तो छोटे-छोटे घूँट बार-बार दें। ज़रूरत 
पड़ने पर इलेक्िोलाइट्ि भी दें। 

• डॉक्टर के मागादशान में ठदए गए फॉमूाले ही जारी रखें या उनमें बदलाि करें। 

• उल्टी/बुखार होने पर प्राकृनतक प्रोटीन का िेिन तुरींत रोकें  (यठद आपके विशेष रोग मागादशाक में 
ऐिा कहा गया हो तो ही उिपर रोक लगाए)। 

• हर घींटे खाने-पचाने की क्षमता और चेतािनी िींकेत जाँचें; १ घींटेिे ज्यादा और 2 घींटे िे कम में 
िुिार न हो तो डॉक्टर िे तुरींत िींपका  करें। 

• िमय, मात्रा और ककए गए बदलािों की सलखखत नोंद रखें और अपनी मेटाबॉसलक टीम िे शेयर 
करें। 

    चेतावनी िांकेत — तुरांत कारगवाई की ज़रूरत 

• भूख न लगना, खाने िे इनकार, सलजक्िड का िेिन कम करना  

•  बार-बार उल्टी/दस्त (अनतिार), बुखार, बहुत देर तक खाना नहीीं लेना  

• Drowsiness - झपकी जैिे होना, लगातार नीींद/िुस्ती, होश में बदलाि, काींशिनेि (व्यिहार) में 
पररितान 

• दौरे (seizures), अिामान्य हरकतें, या िजन में तेजजिे कमी होना (>10%)  

     इनमें िे कुछ भी ददख ेतो तुरांत अपनी मेटाबॉललक टीम िे िांपकग  करें या अस्पपताल 
जाए।ँ 
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    बीमारी िे िामान्य आहार की ओर लौटने की दटप््िया  

• लक्षण पूरी तरहिे ननिाररत होने पर भी बीमारी / िजारी या टीकाकरण के बाद 3–4 ठदन तक 
बीमारी िाला आहार जारी रखें। 

• िुिार ठदखे तो िीरे-िीरे िामान्य आहार पर लौटें। 

• बीमारी बढ रही है या नए लक्षण ठदख रहे हैं (जैिे किर िे बुखार, थकान, खाने में कमी, िाींि लेने 
में बदलाि, पेशाब कम होना) तो तुरींत अस्पताल जाएँ। 

• लक्षण कब ख़त्म हुए और िामान्य आहार पर कब लौटे, इिकी तारीखिार नोंद रखें और 
मेटाबोसलक टीम िे िाझा करें। 

          अस्पपताल में भती होने पर ज़रूरी चीजोपर ध्यान दे  

• पयााप्त मात्रा में िभी खाने-पीने की िामग्री (फॉमूाले, विशेष आहार, फीडड ींग उपकरण) िाथमे लेकर 
जाइये। 

• िॉमुलाके मूल पैकेजजींग/लेबल िाथ रखें ताकक टीम को समश्रण की जानकारी समले। 

• अपेक्षक्षत िमय िे 48–72 घींटे अनतररक्त िामग्री िाथ रखें। 

• खाने का िमय, मात्रा, फोठटाकिकेशन वििरण, एलजी या अिहनीय पदाथों की सलखखत नोंद रखें। 

• िभी िस्तुओीं पर बच्चे का नाम और जन्मनतधथ सलखें। 

         कानूनी और चचककत्िीय िूचना 
यह मागादशाक शैक्षक्षक उद्देश्य के सलए है। यह धचककत्िीय िलाह, ननदान या उपचार का विकल्प 
नहीीं है। ककिी भी शींका का िमािान हमेशा अपने डॉक्टर िे करें और ज़रूरत पड़ने पर तरुींत 
धचककत्िीय िहायता लें। 
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