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 سنة  12سنوات إلى  3الرعایة الطبیة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي من سن 
 عرض عام للمشكلات الطبیة التي یواجھھا الأطباء

 
) ھي اضطراب وراثي معقد ذو مظاھر نمائیة عصبیة وقد یؤدي إلى العدید من المضاعفات الطبیة.  PWSمتلازمة برادر ویلي (

وتعتبر ضروریة لتأكید التشخیص وتحدید النمط الجیني، وھو ما تكون لھ مضاعفات إكلینیكیة إضافیة،   الاختبارات الجینیة متاحة
لاسیما فیما یتعلق بالأعراض النفسیة. وكلما تم التشخیص مبكرًا، كلما كان الوالدان وفریق المعالجة مُلمین بالوضع بصورة أفضل  

ناسبة من ناحیة النمو. وعلى الرغم من أنھ یتم تشخیص الإصابة بالمتلازمة لدى بحیث یمكن إجراء التدخلات الطبیة والسلوكیة الم
معظم الأطفال في مرحلة الرضاعة، إلا أنھ یجب إجراء المزید من التقییم لحالة أي طفل تبدو علیھ إشارات مبكرة تتعلق بذلك، لاسیما  

المبكرة ونقص الشبع وضعف النمو الخطي. یمكن للاختبار الجیني فیما یتعلق بنقص التوتر وزیادة الوزن المفرطة في مرحلة الطفولة 
 ٪ من الحالات.99الفردي، تحلیل مثیلة الحمض النووي، أن یعطي تشخیصًا قاطعًا في >

 
كما ھو الحال مع أي مرض مزمن، فإن العیادة المتخصصة ستكون مفیدة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي في تأسیس علاقة  

تمرة مع الوالدین ومركز اتصال للاستشارات السریریة مع الأخصائیین. بعض البلدان محظوظة بوجود عیادة لمتلازمة عمل مس
شھور.  6إلى  4برادر ویلي یتم فحص الأطفال المصابین فیھا سنویًا من قبل الأخصائیین. یجب أن تتم زیارة الطبیب الأساسي كل 

) أنھ قد یكون ھناك تباین كبیر في إمكانیة الوصول إلى الخدمات الصحیة IPWSOویلي ( وتدرك المنظمة الدولیة لمتلازمة برادر
والمتخصصین بسبب عوامل تشمل بعد المسافة أو سوء المواصلات أو محدودیة الموارد المالیة أو محدویة التوافر. تلخص ھذه  

احة. كما نوجھ عنایة القارئ إلى إرشادات العرض العام  الوثیقة الاحتیاجات الصحیة الرئیسیة الموصى بھا في سیاق الموارد المت
سنوات) والأطفال المصابین بمتلازمة  3والتقییم الأخرى في ھذه السلسلة بالنسبة للرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي (حتى عمر 

بر) والبالغین المصابین بمتلازمة سنة فأك 13سنة) والمراھقین المصابین بمتلازمة برادر ویلي ( 12سنوات إلى   3برادر ویلي (من 
 برادر ویلي. 

 
 النتائج الطبیة الأكثر شیوعًا/أھمیة في مرحلة الطفولة: 

سنوات  6إلى   2یظُھر الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي بالتدریج اھتمامًا متزایدًا بالطعام وزیادة الوزن في السن من  •
السیطرة علیھ لطلب وأكل الطعام. نتیجة لذلك، فسوف یحتاجون إلى تقیید السعرات  یتبعھ حتمًا میل بیولوجي قوي لا یمكن 

الحراریة والمراقبة الدقیقة لتجنب الإصابة بالسمنة والمحافظة على الحصول على مدخول متوازن غذائیًا ویحتوي على قدر  
في أغلب الأحیان عن طریق قفل خزانات  كافٍ من البروتین والدھون في الوقت نفسھ. یجب التحكم في الوصول إلى الطعام 

الطعام و/أو الثلاجات و/أو المجمدات أو عن طریق الإشراف المستمر. تجدر الإشارة إلى أن الأمن الغذائي النفسي (معرفة 
الجدول الیومي للوجبات والوجبات الخفیفة، وأنواع وحصص الطعام التي سیتم تقدیمھا، والتأكد من التحكم في الوصول إلى  
الطعام في جمیع الأوقات الأخرى) سیقلل من القلق والسلوكیات المتعلقة بالطعام. كما یجب تجنب استخدام الطعام كھدایا أو 

 مكافآت أو مفاجآت، لأن ذلك ینتج عنھ توقعات لا یمكن تلبیتھا باستمرار وسیؤدي إلى مشكلات سلوكیة.
النشاط البدني یفسر الاحتیاجات المنخفضة من السعرات الحراریة. وحتى لو  إن نقص التوتر وانخفاض الكتلة العضلیة ونقص  •

 كانت نسبة الوزن إلى الطول طبیعیة، فإن نسبة الدھون إلى الكتلة الخالیة من الدھون تكون أعلى منھا في الأطفال العادیین. 
شھرًا) والتحدث والإدراك والتنسیق  27تعد التأخیرات في النمو شائعة الحدوث في مھارات المشي (متوسط عمر المشي ھو  •

الحركي والمساعدة الذاتیة وتتم الاستفادة من خدمات التدخل المبكر مع العلاجات الجسدیة والكلامیة واللغویة والوظیفیة. یمكن أن  
ا. وقد یستمر ) في تحقیق قدرات الوقوف والمشي مبكرً AFOsیساعد استخدام الأدوات الداعمة مع أجھزة تقویم الكاحل والقدم (

خلل الأداء التنموي (صعوبة ترجمة النوایا إلى أفعال بواسطة الدماغ، خاصة فیما یتعلق بدمج الحركات الحركیة المعقدة 
 المستخدمة في الأنشطة الیومیة) مدى الحیاة.

البدني والحركي والتنفس بعم  • النمو  الحراریة وتحقیق  السعرات  الیومیة ضروریة لإخراج  التمارین  ق والسیطرة على نسبة  تعد 



 

 

 السكر في الدم وتقلیل التوتر. 
یعد التحفیز الحسي الحركي (التأرجح والدوران والقفز والسباحة والاھتزاز واستعمال الفرشاة...إلخ) ضروریًا في أي عمر لمعالجة   •

لتحفیز الحركي الحسي أثناء استشعار الجوع الناتج عن نقص التوتر المتلازمي وقصور المعالجة الحسیة. یسُبب ھذا الخلل في ا
 الطفولة نقصًا حسیًا مدى الحیاة.

 من الشائع أن یكون ھناك نقص في ھرمون النمو. •
 ٪ من الأطفال.33یمكن أن یظھر قصور الغدة الدرقیة لدى ما یصل إلى  •
الرضاعة. ولكن تكون  قصور الغدة الكظریة المركزي نادر الحدوث، وفي معظم الحالات یتم تشخیصھ لدى الطفل في مرحلة   •

ھناك حاجة إلى تقییم حالة الأطفال الذین تظھر علیھم علامات سریریة جدیدة، مثل ضعف الشھیة وفقدان الوزن وانخفاض ضغط 
الدم الانتصابي مع الدوار والجفاف مع فقدان الملح. كما یجب تقییم حالة الأطفال الذین یفشلون في النمو والترعرع تحت وطأة 

ید للمرض أو الجراحة الطویلة المدة عن طریق اختبار مستویات الكورتیزول في المصل صباحًا. وإذا كان مستوى  الضغط الشد
 الكورتیزول منخفضًا، تتم الإحالة إلى أخصائي الغدد الصماء لإجراء المزید من التقییمات.

جح العلاج باستخدام موجھة الغدد التناسلیة  ٪). قد ین90إلى    80یشمل قصور الغدد التناسلیة في الغالب تعلق الخصیتین (من   •
) في مرحلة الطفولة المبكرة، وكن في أغلب الأحیان تكون الجراحة ضروریة ویوصى بإجراءھا قبل hCGالمشیمائیة البشریة (

 شھرًا.  12شھور إلى   6سنوات، علمًا بأن الوقت المثالي لإجراءھا في سن من  3سن 
سنوات)؛ إنھ لیس سن البلوغ الحقیقي. یرتبط  9إلى  8(ظھور شعر العانة أو الإبط قبل سن  من الشائع جدًا حدوث تكظر مبتسر •

ذلك بإفراز الھرمونات من الغدد الكظریة ولا یحتاج إلى علاج. ونادرًا ما یتطور الأمر إلى بلوغ مبكر. وبشكل عام، فھو یرتبط 
 مما یقلل من إفراز ومقاومة الأنسولین. بفرط الأنسولین في الدم الذي یستجیب لتقیید الكربوھیدرات، 

البلوغ المبكر نادر الحدوث ویتطلب تقییم وظائف الغدد الصماء للعلاج بأدویة مضاد موجھة الغدد التناسلیة حتى  •
 سنوات المراھقة.

الاستیقاظ  مشكلات النوم شائعة وتشمل اضطرابات النوم/الاستیقاظ واضطرابات التنفس أثناء النوم. تشمل اضطرابات النوم/ •
صعوبة النوم بشكل متواصل لیلاً والنعاس المفرط نھارًا. في بعض الأحیان، یتم الاشتباه في الإصابة بداء الخدار أو التغفیق 

) لتأكید التشخیص. كما یمكن أن تكشف الدراسات المتعلقة بالنوم عن  MSLTویتطلب الأمر إجراء اختبار كمون النوم المتعدد (
النوم (المركزي أو الانسدادي، أو كلیھما). قد یكون توقف التنفس النومي الانسدادي معقدًا بسبب زیادة  توقف التنفس أثناء

). بینما یمكن علاج توقف التنفس النومي المركزي CPAPالوزن/السمنة ویستجیب للضغط الموجب المستمر في مجرى التنفس (
 ) ومكملات ھرمون النمو.BiPAPنفس ( باستخدام الضغط الموجب الثنائي المستویات في مجرى الت

تعد المشكلات المتعلقة بحدة الإبصار، لاسیما قصر النظر، شائعة الحدوث ومن الضروري أن یتم تشخیصھا مبكرًا وعلاجھا   •
باستخدام العدسات التصحیحیة لأجل الأداء الدراسي. سیتطلب اضطراب حملقة العین (مثل الحول) الإحالة إلى أخصائي طب  

 العیون للترقیع أو الجراحة.  وجراحة
تسوس الأسنان شائع الحدوث بسبب نقص إفراز اللعاب. وللحصول على أسنان صحیة، یجب الحفاظ على مستوى  •

 وقائي استثنائي لنظافة الفم والمداومة على زیارة طبیب أسنان الأطفال.
 الكلام واللغة. المشكلات المتعلقة بالنطق والكلام شائعة الحدوث، ویوصى بعلاج  •
 یجب تقییم مشكلات السمع؛ علمًا بأن بعض الأطفال یكون لدیھ حساسیة مفرطة تجاه الصوت. •
یمكن أن یكون ھناك تأخیر في مھارات اللغة البراغماتیة أو التفاعل الاجتماعي مما یؤدي إلى التفكیر في احتمالیة الإصابة   •

 . یوصى بالإحالة للتقییم من قبل أخصائي الكلام واللغة. باضطراب التواصل الاجتماعي أو اضطراب طیف التوحد
بعض الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي یكونون عرضة لابتلاع مواد سامة أو تناول أطعمة غیر صالحة للأكل أو   •

 .ابتلاع الأشیاء أو إدخالھا في فتحات الجسم. ستكون ھناك حاجة إلى إرشادات استباقیة واستراتیجیات وقائیة
تحدث المشكلات المتعلقة بحركیة الجھاز الھضمي في جمیع أنحاء القناة الھضمیة وتشمل مشكلات المضغ والبلع   •

 وضعف المريء والارتجاع والاجترار والغصة (الشرقة). كما أنھ من الشائع حدوث إمساك مزمن یتطلب العلاج.



 

 

ر المعدة وتمزقھا. كما یمكن ملاحظة انتفاخ المعدة بعد الإفراط یمكن أن یحدث التسلسل المفجع لانتفاخ المعدة وخزل المعدة ونخ  •
في الأكل وفي حالات أخرى، مثل الإمساك أو تغییر النظام الغذائي أو شرب المشروبات الغازیة أو التھاب المعدة والأمعاء. قد  

حة الكریھة أو التغییر في السلوك أو  تكون الأعراض خفیة حتى وقت متأخر جدًا من المسار. تشمل العلامات المبكرة تجشؤ الرائ
رفض الأكل أو مشكلات التنفس. ونظرًا لأن التقیؤ نادرًا ما یحدث عند الأشخاص المصابین بمتلازمة برادر ویلي، فإن أي تقیؤ، 

حالة عدم وجود  لاسیما إذا كان كریھ الرائحة أو داكن اللون، غالبًا ما یشیر إلى الإصابة بمرض داخل البطن مھدد للحیاة، حتى في
علامات أخرى. یجب أن یشمل التقییم الطبي الطارئ إجراء أشعة على البطن ویمكن أن یساعد التدخل السریع لإزالة ضغط المعدة 

 باستخدام أنبوب أنفي معدي في إنقاذ الحیاة. للاطلاع على خوارزمیة مھمة عن ھذه الحالة، انظر
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یمكن أن تشمل اضطرابات الجھاز التنفسي التنفس الضحل (الأحجام المدیة تكون صغیرة في حالة السكون وبالكاد یمكن  •
طبیب) وانخفاض معدل التنفس وزیادة أنسجة مجرى الھواء مما یھیئ لحدوث توقف التنفس وانخفاض سماعھا بسماعة ال

 الحساسیة لثنائي أكسید الكربون الذي یعتبر العامل الدافع للتنفس..
تشمل مشكلات القلب والأوعیة الدمویة انخفاض تغیریة معدل ضربات القلب، وھو أحد أعراض الخلل الأساسي الكامن في   •

لجھاز العصبي اللاإرادي للمصابین بمتلازمة برادر ویلي، مما یھیئ للإصابة بأمراض القلب والأوعیة الدمویة. كما یحدث ا
انخفاض في استجابة ضغط الدم والنبض لممارسة التمارین الریاضیة. ویحدث تضخم القلب مع نقص التھویة الناتج عن السمنة  

 ر المصابین بالسمنة المفرطة. والذي یمكن أن یصیب حتى الأطفال الصغا
٪ من الأشخاص. یمكن علاج  40تشمل تشوھات العمود الفقري الجنف أو الحداب أو تقوس العمود الفقري، وتحدث لدى نحو  •

الجنف المشخص في مرحلة الطفولة باستخدام الدعامات وقد یتطلب التدخل الجراحي. ذلك مع العلم بأن استعمال ھرمون 
 ممنوعًا. النمو لا یكون 

٪ من الأطفال. ویمكن ملاحظتھ عند الولادة أو یظھر لاحقًا في مرحلة الطفولة المبكرة 10یحدث خلل التنسج الوركي لدى حوالي  •
 نتیجة لتأخر النمو و /أو نقص التوتر.

م/فیتامین د بكمیات  یمكن ملاحظة ھشاشة العظام أو قلة العظام عند الأطفال، وھو ما یمكن الوقایة منھ بالحصول على الكالسیو •
كافیة، وممارسة النشاط البدني لتحفیز دوران العظام، وعلاج الغدد الصماء إذا اقتضى الأمر. كما أن المراقبة مدى الحیاة  

 مطلوبة، لاسیما بالنسبة للأفراد الذین شلت حركتھم لأي سبب كان.
طبیعي (طب طبیعي) أو طب أقدام أو جراحة عظام   قد تتطلب تشوھات المشیة وتشوھات القدم التقییم بواسطة أخصائي علاج •

والاستفادة من تقویم العظام أو العلاج الطبیعي. ونظرًا لزیادة القدرة على تحمل الألم لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر 
یر بالأشعة في  ویلي وصعوبة تحدید مصدر الألم، یجب تقییم أي عرج مستمر أو شكوى من ألم في الأطراف، باستخدام التصو

 الغالب.
یعد سلس البول الأولي من الأمراض الشائعة لدى المصابین بمتلازمة برادر ویلي. قد یكون ذلك مرتبطًا بنقص ضغط المثانة، أو  •

لس عدم القدرة على الشعور بامتلاء المثانة، أو الإمساك الشدید مع انتفاخ المستقیم كما یرتبط توقف التنفس النومي غیر المعالج بس
البول اللیلي. وفي حالة الاشتباه في ارتجاع المثانة و/أو تكرار الحالب الخلقي، یلزم الإحالة إلى أخصائي مسالك بولیة للتقییم 

 والتصحیح الجراحي المحتمل.
لبشرة والأصابع  خدش الجلد من الأمور الشائعة، لكنھ لا یكون عامًا بالضرورة. یعد الخدش المعتدل انتھازیًا فیما یتعلق بالمكان (ا •

والیدین والذراعین والوجھ وفروة الرأس وأصابع القدمین وباطن القدمین). بالنسبة للكثیرین، یحدث ذلك بسبب الحكة الناتجة عن  
لدغ الحشرات وعدم انتظام أظافر الأصابع أو أظافر أصابع القدم أو البشرة؛ جفاف الجلد أو الكالو. وبالنسبة للآخرین، فإن ذلك  

ن الكسل أو الإجھاد. وعندما تكون الحالة شدیدة، یمكن أن تؤدي إلى التندب والتشوه وربما الالتھابات الخطیرة. وغالبًا ما ینشأ ع
 تصبح الشقوق الجراحیة أماكن للتسحج، مما یتداخل مع احتمالیة الشفاء.

التوتر. وعندما تكون الحالة شدیدة، یمكن أن   یبدأ خدش المستقیم في الغالب بسبب الإمساك, لكنھ یتفاقم نتیجة لارتفاع مستویات •
تؤدي إلى نزیف المستقیم وسلس البراز وفقر الدم والتشخیص الخاطئ كالتھاب القولون أو مرض التھاب الأمعاء على سبیل 

 المثال.
حلة الطفولة.  تظھر الكثیر من السلوكیات الممیزة المرتبطة بمتلازمة برادر ویلي، مثل فرط الأكل، بمرور الوقت خلال مر •

وھي تشمل نوبات الغضب، وخدش الجلد، والطلب والسلوك المتكرر، وظواھر المساواة والكمال، وإكمال المجموعة،  

https://www.pwsausa.org/wp-content/uploads/2022/03/GI-Algorithm-Chart-2022.pdf


 

 

 وجمع واكتناز العناصر المفضلة، وجمود التفكیر وصعوبة إجراء التحولات.
والكلام والاضطراب الحسابي (الدیسكالكولیا أو عسر مشكلات التعلم في المدرسة شائعة، لاسیما فیما یتعلق بصعوبات النطق  •

الحساب) والقصور الفكري المعتدل. كما یعد من الشائع وجود أوجھ قصور عصبیة نفسیة في الوظیفة التنفیذیة والذاكرة العاملة  
 وسرعة المعالجة. 

أو القوالب النمطیة للید إلى الوجھ أو  /من الشائع حدوث حركات غیر طبیعیة مثل رفرفة العین أو إغلاق العین أثناء التحدث و •
 الإصبع و/أو السلوكیات الأخرى، مثل نتف الشعر.

تتداخل مشكلات السلوك في الغالب مع التكیف مع الحیاة المدرسیة. من الشائع حدوث اضطراب نقص الانتباه مع فرط النشاط  •
)ADHDنفس النومي غیر المعالج في مشكلات الانتباه. وقد ) والنوع الغافل والسلوكیات التخریبیة الأخرى. یسھم توقف الت

 یرتبط النعاس أثناء النھار بمشكلات سلوكیة.
من الشائع أن یكون ھناك قصور في المھارات الاجتماعیة یمكن أن یعُزى إلى التأخر في المعالجة اللغویة أو ضعف وضوح  •

 الكلام أو الأنانیة، أو كل ما سبق.
السائدة لمرحلة الطفولة وقد یؤدي إلى الاكتئاب. وتتم الإشارة إلى التدخلات النفسیة للحد  یعد القلق من السمات  •

 من التوتر وزیادة مھارات التأقلم.
یمكن أن ینشأ الذھان و/أو الاضطراب الثنائي القطب بشكل غیر متوقع مع التوتر أو كأثر جانبي للعلاج الدوائي باستخدام   •

) أو بعض مضادات الذھان غیر التقلیدیة. قد تشیر الزیادة التدریجیة في السلوك  SSRIsالانتقائیة (مثبطات استرداد السیروتونین 
الموجھ نحو الھدف أو تكثیف السلوكیات النموذجیة إلى حدوث تحول في الحالة المزاجیة. وعادةً ما یكون إیذاء الذات الاندفاعي  

تقرار العاطفي الذي یتطلب تقییمًا للصحة العقلیة. كما یمكن أن یشیر التغیر (القطع أو الاقتلاع أو الطعن) مؤشرًا على عدم الاس
المفاجئ في السلوك أو فقدان الشھیة إلى الإصابة بمرض جسدي أو نفسي یتطلب التقییم الطارئ. وبالنسبة لحالات تطور  

طفال الذین یعتقدون أن تخیلاتھم حقیقیة التجارب العقلیة غیر الطبیعیة، یجب إحالتھا إلى التقییم والعلاج النفسي، مثل الأ
ویتصرفون بناءً علیھا، أو یقولون أكاذیب عن الأقران أو مقدمي الرعایة ویوقعونھم في مشكلات مع السلطات، أو یظھرون بدایة  

 جدیدة للتفكیر المشوش مع فقدان الوظیفة واضطراب الحالة المزاجیة.
 

 مسائل إضافیة: 
الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي من التعبیر عن شعورھم بالمرض. وقد یكون التغیر في مستوى الیقظة أو قد لا یتمكن  •

 السلوك ھو المؤشر الأول لمرض الطفل. 
لا یمكن التنبؤ بتنظیم درجة الحرارة (ارتفاع حرارة الجسم أو انخفاض حرارة الجسم)، وقد یكون ھناك نقص في الاستجابة  •

ى مع العدوى الشدیدة. كما یمكن أن یحدث ارتفاع في حرارة الجسم، یحتمل أن ینشأ من الوطاء، أو حمى مجھولة  الحمویة حت
 المنشأ.

عتبة الألم مرتفعة لدى الكثیر من الأطفال، وقد لا یتمكنوا من تحدید المكان الذي یشعرون بعدم الارتیاح فیھ. یزید ذلك من   •
الخطیرة وتجاھل الأمراض والكسور. وفي حالة آلام الصدر أو البطن، یجب الأخذ  احتمالات سوء تقدیر أعراض الحالات 

) للبطن في وقت مبكر CATبالاعتبار التصویر بالأشعة (أشعة إكس) والتصویر المقطعي المحوري المحوسب (الأشعة المقطعیة 
 حتى إذا كانت الأعراض التي لوحظت لا تستدعي القلق.

مرحلة الطفولة مع تقدم النمو. قد تشمل المضاعفات الطبیة داء السكري من النوع الثاني، وتضخم الكبد  تتداخل السمنة الشدیدة في  •
بسبب الكبد الدھني، وارتفاع ضغط الدم، والوذمة اللمفاویة، وتوقف التنفس النومي الانسدادي، وفرط الكولیسترول في الدم،  

 وتغیرات الجلد والتقرحات، وتشوھات المفاصل. 
یحدث نقص التھویة الناتج عن السمنة في مرحلة الطفولة. یرتبط ذلك بالسمنة المرضیة وضیق التنفس مع المجھود   یمكن أن •

البسیط وتوقف التنفس النومي الانسدادي مع نقص تأكسج الدم أثناء النوم وزیادة الوذمة غیر المؤلمة في الأطراف السفلیة. كما  
ئج المتأخرة التي تنذر بالسوء. وفي الحالات الشدیدة، یكون الأطفال مقیدین بالكرسي یعتبر القصور التنفسي والقلبي من النتا

المتحرك أو محصورین في كرسي الردھة أو جالسین على السریر نتیجة لعدم قدرتھم على الاتكاء بسبب خلل في الجھاز التنفسي. 
فغر القصبة الھوائیة یعقد مسار الشفاء ویطیل أمده؛ حیث   ویزید الخمول من مخاطر الإصابة بالجلطات الدمویة. ذلك مع العلم بأن



 

 

لتر/دقیقة بدون ضغط   1قام العدید من الأطفال بإزالة الكانیولا بأنفسھم. كما یمكن أن یؤدي توصیل الأكسجین بمعدل أكبر من 
ائي أكسید الكربون لدى المصابین ھواء إیجابي إلى تثبیط الدافع التنفسي وتفاقم نقص تأكسج الدم بسبب انخفاض الحساسیة لفرط ثن

بمتلازمة برادر ویلي. العلاج المفضل في ھذه الحالة ھو ممارسة التمارین الریاضیة والتأھیل البدني المكثف لتعبئة تراكم السوائل، 
 جنبًا إلى جنب مع اتباع نظام غذائي مقتصد في استھلاك البروتین تحت إشراف أخصائي تغذیة متمرس.

حمى لما یقرب من نصف الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي ویحتمل أكثر أن تحدث مع النوع الفرعي  تحدث نوبات ال •
 للحذف. ویزید خطر الإصابة بنوبة واحدة مدى الحیاة بحوالي خمسة أضعاف ما ھو علیھ لدى الأشخاص العادیین. 

 
 الدواء:

سنوات وربما یكونون قد تلقوا بالفعل ھرمون   3بالإصابة بقصور الغدد الصماء قبل سن الكثیر من الأطفال یكون قد تم تقییم حالتھم  •
سنة والذین بدأوا في تلقي ھرمون النمو لأول مرة، فھناك   12سنوات إلى  3النمو. وبالنسبة للأطفال الذین تتراوح أعمارھم من 

 العابرة التي یمكن أن تسبب أو تفُاقم مخاوف من أن ھرمون النمو قد یتسبب في تضخم الغدة اللوزیة والوذمة

توقف التنفس النومي الانسدادي. في الوضع الأمثل، یجب إجراء دراسات النوم قبل بدء الحصول على ھرمون النمو وتكرارھا  •
أشھر أو قبل ذلك في حالة ظھور علامات سریریة لانسداد مجرى الھواء. وفي حال تعذر إجراء دراسات النوم،   3في غضون 

ن المستحسن إجراء التقییم من قبل أخصائي أنف وأذن وحنجرة أو تصویر جانب الرقبة بالأشعة لتقییم الأنسجة اللمفاویة.  فم
) أثناء العلاج بھرمون النمو. كما یجب الحصول IGF-1ویجب مراقبة مستویات عامل النمو المشابھة للأنسولین في مصل الدم (

 ء تلقي ھرمون النمو.على جلوكوز مصل الدم صائم قبل وأثنا
 سیتلقى الأطفال المصابین بقصور الغدة الدرقیة ھرمون الغدة الدرقیة (الثیروكسین)، ویجب مراقبة مستویات مصل الدم.  •
قد یحتاج الأطفال الذین تم تشخیص إصابتھم في السابق بقصور الغدة الكظریة المركزي إلى تعدیل جرعة الھیدروكورتیزون  •

 ر وأثناء الإصابة بأمراض خطیرة أو مزمنة.قبل الجراحة والتخدی
عند علاج الأطفال بالمكملات الغذائیة المأخوذة عن طریق الفم أو الأدویة الیومیة، فمن الأھمیة بمكان تجنب احتمالات   •

 التسمم العرضي أو البلع. 
ل فئات الأدویة، فمن المقترح الحصول  ونتیجة لصغر كتلة أجسامھم الخالیة من الدھون، وزیادة كتلة الدھون، وزیادة الحساسیة لك •

على جرعة أولیة منخفضة، لاسیما فیما یتعلق بمضادات الھیستامین وأدویة المؤثرات العقلیة. وحتى عند البدء بجرعة منخفضة،  
 لكن یبقى ھناك احتمال لحدوث آثار جانبیة للأدویة.

نتیجة لاستخدام جرعات قیاسیة من البنزودیازیبینات أو  ھناك اعتبارات خاصة للجراحة. یمكن أن یحدث كبح الجھاز التنفسي •
التخدیر أثناء الجراحة. یجب استخدام الأكسجین بحذر بسبب انخفاض استجابة الدافع التنفسي لثاني أكسید الكربون وخطر  

المعدة بعد الإصابة بفرط ثنائي أكسید الكربون العلاجي المنشأ والتخدر بثاني أكسید الكربون. وقد لوحظ حدوث خزل 
 الجراحة، حیث أن القناة الھضمیة لا "تستیقظ" بنفس السرعة مثل الدماغ. 

 
 ملاحظات عامة:

ھذه الوثیقة تم تصمیمھا لتناول المشكلات الطبیة التي عادةً ما تتم مواجھتھا لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي في إطار  
تتناول الفحص   IPWSOالسعي إلى الحد من المضاعفات الخطیرة وتحسین جودة الحیاة. كما أن ھناك وثیقة منفصلة من 

 ء الزیارات الطبیة المنتظمة.والتقییمات التي یتم أداؤھا أثنا

-15q11.2یرجع السبب في الإصابة بمتلازمة برادر ویلي إلى عدم وجود معلومات وراثیة موروثة من الوالد على الكروموسوم 
q13  أو الخلل في البصمة. یمكن  15بسبب واحدة من ثلاث آلیات وراثیة: الحذف أو اختلال الصیغة الصبغیة لأحد الأبوین من الأم

ن تكون ھذه الأخیرة مرتبطة بخطر التكرار بین أفراد العائلة. یوصى بشدة بتأكید التشخیص السریري من خلال الاختبارات الجینیة.  أ
جدیر بالذكر أن ھناك حالات أخرى یمكن أن تتداخل في العلامات والأعراض مع متلازمة برادر ویلي. یساعد تحلیل مثیلة الحمض 

٪ من الحالات، لكنھ لا یعُطي النمط الجیني المحدد. ویمكن أن یطلب أخصائي الوراثة الطبیة  99ص في >النووي على تأكید التشخی
) المساعدة في  IPWSOإجراء الاختبارات الجینیة المناسبة لتحدید النمط الجیني المحدد. یمكن للمنظمة الدولیة لمتلازمة برادر ویلي (



 

 

 تحدید مصادر الاختبار.
على المعلومات الطبیة وغیرھا من المعلومات الأخرى، المكتوبة في الغالب بأسلوب مناسب للجمھور العادي،    یرجى الاطلاع أیضًا 

بلدًا:    100) الذي یتضمن معلومات عن منظمات دعم الأسرة في أكثر من  IPWSOعلى موقع المنظمة الدولیة لمتلازمة برادر ویلي (
./www.ipwso.orghttp:/ 

 
 مصادر المعلومات التفصیلیة عن متلازمة برادر ویلي كالتالي: 

www.pediatrics.org/cgi/doi/10.1542/peds.2010-2820 طب الأطفال: 
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1330/GeneReviews:    

  : PWSAكتیب التنبیھ الطبي من 
1/newMAbookfinal.pdfcontent/uploads/2015/1-https://pwsa.org/wp 

 
 
 
 
 
 

 سنة  12سنوات إلى  3الرعایة الطبیة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي من سن 
 إرشادات التقییم للأطباء 

 
) ھي اضطراب وراثي معقد ذو مظاھر نمائیة عصبیة وسلوكیة متعددة تنشأ في مراحل الطفولة. یستفید PWSمتلازمة برادر ویلي (

 الأطفال وأسرھم من التشخیص الجیني المبكر والإرشادات الاستباقیة طوال سنوات النمو.العدید من 
 
یمكن علاج المضاعفات الطبیة والسلوكیة المحتملة بشكل أكثر فاعلیة في حال تحدیدھا في مرحلة مبكرة من مسارھا. وقد تم إعداد ھذا  

الدلیل لتقدیم المشورة للأطباء المعالجین للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي حول كیفیة التقییم الاستباقي والتحدید السریري  
عرض عام للأطباء المعالجین  كرة للمشكلات. كما أن المضاعفات المحتملة موضحة بالتفصیل في الوثیقة المصاحبة للعلامات المب

. یوصى بإجراء الفحوصات والاختبارات السریریة الموضحة أدناه أثناء الرعایة السنویة الأولیة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي
یمكن أن تتم مناقشة مشكلات النمو ونتائج الاختبارات والإحالة إلى الأخصائیین الفرعیین أو   و/ أو زیارة طبیب التخصص الفرعي.

 الاتصال بھم مع الوالدین خلال ھذه الزیارات السنویة. 
 

) أنھ قد یكون ھناك اختلاف كبیر في إمكانات الوصول إلى الخدمات الصحیة IPWSOتدرك المنظمة الدولیة لمتلازمة برادر ویلي (
لأخصائیین، ولكن العدید من البلدان تطور عیادات متعددة التخصصات لحالات الإصابة بمتلازمة برادر ویلي لتسھل على العائلات وا

الاتصال بالأخصائیین الفرعیین. تلخص ھذه الوثیقة الاحتیاجات الصحیة الرئیسیة الموصى بھا في سیاق الموارد المتاحة. كما نوجھ  
 3دات العرض العام والتقییم الأخرى في ھذه السلسلة بالنسبة للرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي (حتى عمر عنایة القارئ إلى إرشا

سنة  13سنة) والمراھقین المصابین بمتلازمة برادر ویلي ( 12سنوات إلى  3سنوات) والأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي (من 
 در ویلي. فأكبر) والبالغین المصابین بمتلازمة برا

 

http://www.ipwso.org/
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1330/
https://pwsa.org/wp-content/uploads/2015/11/newMAbookfinal.pdf


 

 

 السجل المتعلق بالنمو والطبي الدقیق، مع التأكید على ما یلي: 
تقدم مراحل النمو لدى الأطفال في سن ما قبل المدرسة:  المھارات الحركیة الكبرى، والمھارات الحركیة الدقیقة، والكلام،   •

احتیاجات خاصة لما قبل المدرسة، إذا لزم  والإدراك ومھارات التواصل الاجتماعي. ضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي 
 الأمر.

سنة: حدد نتائج الاختبارات النفسیة وما إذا   12سنوات إلى  6التقدم الأكادیمي في المدرسة للأطفال الذین تتراوح أعمارھم من   •
تمت ملاحظة المسائل ذات  كان قد تم تشخیص اضطرابات التعلم واستیعابھا. وقم بمراجعة الخطة التعلیمیة الفردیة للتأكد من أنھ

 الصلة بمتلازمة برادر ویلي والتعامل معھا في الفصل الدراسي. 
 سجل الطعام:  •

o  النظام الغذائي: استفسر عن عدد السعرات الحراریة والخطة الغذائیة واختیارات الطعام الحالیة. وضع في اعتبارك
في السعرات الحراریة وإعطاء المكملات الغذائیة،  الإحالة إلى أخصائي تغذیة خبیر في متلازمة برادر ویلي للتحكم

 إذا لزم الأمر. 
o  بیئات الطعام: قیِّم الوصول إلى الطعام في بیئات مثل المنزل (مدى مراقبة الطعام والإشراف علیھ) والمدرسة (إمكانیة

لى المدرسة والمجتمع تناول وجبات مزدوجة واستخدام الطعام لتعزیز السلوك في الفصل الدراسي) ووسیلة الانتقال إ
 (فرص الوصول إلى الطعام ومدى كفایة الإشراف).

o  .قیِّم السلوكیات المتعلقة بالطعام وضع خطة لإدارتھا 
مشكلات السلوك النموذجیة لدى المصابین بمتلازمة برادر ویلي: قیِّم تكرار نوبات الغضب وشدتھا، والطلب/ السلوك المتكرر،   •

والتصلب المعرفي، وصعوبة التحولات، والتجمیع/ الاكتناز. واستفسر عن الاستراتیجیات الوقائیة، وإدارة السلوك في المواضع  
 الرعایة. المختلفة، ومستوى إجھاد مقدم 

النشاط البدني: تأكد من نوع ومدة التمرین الذي تتم ممارستھ كل الیوم. وحدد ما إذا كانت الأنشطة قائمة على العائلة أو یشارك فیھا  •
الأقران (مثل الألعاب الأولمبیة الخاصة)، وما إذا كانت ھناك خطة للحد من الأنشطة الخاملة مثل وقت الجلوس أمام الشاشة  

 والتلفزیون).  (الكمبیوتر
سجل النوم/ الاستیقاظ: قم بالتقییم فیما یتعلق بالشخیر أو توقف التنفس أثناء النوم أو النوم المضطرب أو النعاس أثناء النھار أو  •

 الشرود لیلاً، أو كل ما سبق. وضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي طب الرئة أو طب النوم.
 (رمشة العین السریعة واھتزاز الجسم والتشنجات اللاإرادیة والقوالب النمطیة).حدد الحركات أو العادات غیر العادیة  •
استفسر عن النوبات أو نوبات عدم الاستجابة. تشیع نوبات الحمى بشكل خاص بین الأطفال الذین لدیھم نمط جیني للحذف. ضع   •

 في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي طب أعصاب الأطفال. 
لضعف شائع) وتنسیق حملقة العین (الحول شائع). وضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي طب  الإبصار: قیِّم الحدة (ا •

 وجراحة العیون للتقییم الكامل ووضع التوصیات.
 السمع: قم بالتقییم فیما یتعلق بالضغط أو فرط الحساسیة. وضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي أذُن/ سمع. •
 لحنك. یوصى بفحص الأسنان وتنظیفھا مرتین في السنة. نظافة الفم: قم بتقییم الأسنان وا •
 مراجعة أخصائي الجھاز الھضمي للأنظمة: •

o  الكفاءة الفمویة: العض والمضغ وحركات اللسان والبلع. افحص للتحقق من أعراض عسر البلع (صعوبة البلع) والشفط
علیھ). وضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي علاج  الدقیق (الالتھاب الرئوي المتكرر والربو الذي یصعب السیطرة 

النطق واللغة للتقییم. وضع في اعتبارك أیضًا طلب إجراء فحص بلع الباریوم المعدّل وتقییم حركة المريء. وقم بإجراء  
Pace and Chase  .(انظر المرفقات) 

o ) اضطراب ارتجاع المريء المعديGERD غیر الطبیعیة للمريء). ) والاجترار (یحدث عادةً بسبب الحركة 
o   معدل الأكل: بالنسبة للتخمة أو الغصة (الشرقة)، قم بإجراءPace and Chase .(انظر المرفقات) 



 

 

o  (انظر المرفقات) الشكل الثعباني". ضع في اعتبارك الإحالة إلى   -نمط واتساق الأمعاء: مخطط بریستول للبراز"
 أخصائي أمراض الجھاز الھضمي لعلاج الإمساك.

تفسر عن سلس البول. قد لا یلاحظ الأطفال امتلاء المثانة، وقد لا یتم تفریغھا بشكل كامل. یعد التبول في الفراش من الأمور  اس •
 الشائعة ویصاحبھ توقف التنفس النومي. كما یحدث التبول أثناء النھار ویمكن أن یكون مرتبطًا بالإمساك.

كي الكلي. وقم بتحدید درجة المساعدة المطلوبة للصعود/ النزول على الدرج بأمان.  قیِّم التوازن والوقفة والمشیة والتناسق الحر •
 وضع في اعتبارك الإحالة إلى أخصائي الطب الطبیعي أو العلاج الطبیعي للتقییم والتدخل (تقویم العظام).

عامل مع التنظیف أثناء استعمال المرحاض. تقییم التناسق الحركي الدقیق: حدد ما إذا كان الطفل یستطیع ارتداء/ خلع ملابسھ، أو الت •
 قد تحتاج للإحالة إلى أخصائي علاج مھني. 

قم بإجراء فحص للتحقق من خلل التنسج الوركي والجنف. وبمجرد أن یتمكن المریض من الجلوس بثبات، احصل على صور   •
بالإحالة إلى أخصائي جراحة عظام في حال الحصول على بالأشعة للحوض أثناء الجلوس منتصبًا والاستلقاء في نفس الوقت. وقم 

 نتائج غیر طبیعیة.
خدش الجلد: قیِّم مكان وتكرار وشدة خدوش الجلد. تشمل أسالیب الوقایة استخدام طارد الحشرات لتجنب الإصابة باللدغات؛   •

الیدین والقدمین وإزالة الزوائد الجلدیة. وضع  واستخدام مرطبات البشرة الجافة؛ واستخدام حجر الخفاف لكالو القدمین؛ وتقلیم أظافر
في اعتبارك طرق الاحتجاز (القفازات ومرھم المضاد الحیوي الموضعي). وضع في اعتبارك أیضًا الإحالة إلى أخصائي علاج  

 لخدش.أسیتیل سیستین لتقلیل سلوك ا-مھني لوضع نظام غذائي حسي وبرنامجًا للتحفیز الحسي. وضع في اعتبارك استخدام ن
الأدویة والجرعات: قم بتحدیث قائمة الأدویة. وقیِّم التفاعلات الدوائیة المحتملة والآثار الجانبیة وأوقف الأدویة التي لم تعد   •

ضروریة. واستفسر دائمًا عن استخدام الأدویة التي لا تستلزم وصفة طبیة. ذلك مع العلم بأنھ قد یسُاء استخدام الأدویة الموصوفة  
 ب الحاجة". للأخذ "حس

 
 

 الفحص الجسدي ذي الصلة، بما في ذلك ما یلي: 
الطول والوزن ومحیط الرأس. ضع مخططًا لمنحنیات النمو المناسبة للأطفال الذین تلقوا ھرمون النمو أو لم یتلقوه (انظر الروابط  •

وقیِّم سرعة النمو؛  استھدف  ٪.50) ؛ ھدف مؤشر كتلة الجسم <2، كجم/ مBMIفي نھایة المقال). واحسب مؤشر كتلة الجسم (
 متوسط طول الوالدین في حالة تلقي العلاج بھرمون النمو. 

 العلامات الحیویة: احصل على قیاسات ضغط الدم والنبض (في أوضاع الجلوس والوقوف).  •
على إقامة   قیِّم جودة التفاعل بین الأشخاص (الیقظة والقدرة على الانخراط في التواصل البصري والحفاظ علیھ والقدرة •

 علاقة). 
 قیِّم جودة الاتصال (القدرة على التعبیر عن الرغبات والاحتیاجات، بشكل لفظي وغیر لفظي). •
قیِّم وضوح الكلام وطلاقتھ (مشكلات نطق الكلام والوضوح؛ والقدرة على تكرار الكلمات والعبارات من أجل الوضوح؛ التلعثم   •

العبارات؛ وتنسیق حركة اللسان لعمل الأصوات). وضع في اعتبارك الإحالة لمزید من التقییم من قبل أو تكرار الكلمات و/ أو 
 أخصائي الكلام واللغة. 

 افحص الأسنان بحثاً عن علامات الارتجاع وصریر الأسنان (الجز على الأسنان) والتسوس؛ وابحث عن بروز اللوزتین. -الفم  •
 لق بقصور القلب.قم بالتقییم فیما یتع –تسمع القلب •
 قم بالتقییم فیما یتعلق بالتھویة غیر المنتظمة/ الانخماص. -تسمع الرئة  •
 افحص حافة الكبد بحثاً عن تضخم الكبد (الكبد الدھني) أو طراوة البطن أو أي أدلة على الإمساك. -فحص البطن  •
تنسج أو تشوھات المفاصل الأخرى.  فحص الظھر والورك بحثاً عن الجنف والحداب؛ افحص الوركین للبحث عن خلل ال •

 قد یفتقر الفحص الجسدي إلى خصوصیة التشخیص. 



 

 

یمكن ملاحظة وذمة الساق عند الأطفال الذین یعانون من زیادة الوزن/ السمنة، وھي تتطلب التقییم من قبل طبیب القلب أو أخصائي  •
ج الجلد، والتي یمكن أن تصاب بالعدوى، مما یتطلب العلاج الوذمة اللمفاویة. كما یمكن أن تحدث تقرحات، التي تنتج عادةً عن تسح

بالمضادات الحیویة أو العنایة المتخصصة بالجروح. ویمكن أیضًا ملاحظة وذمة الساق (الثنائیة الجوانب وغیر المؤلمة) لدى  
رعایة الفوریة وھو قابل للعلاج الحالات المصابة بالسمنة المرضیة وتعد علامة على نقص التھویة الناتج عن السمنة؛ یتطلب ذلك ال

عن طریق فقدان الوزن وممارسة الریاضة. قد تكون الوذمة والاحمرار الأحادي الجانب من العلامات الدالة على الخثار الوریدي، 
 والذي یزداد بین الأفراد المصابین بمتلازمة برادر ویلي، مما یتطلب التقییم والعلاج القیاسي.

 غالبًا ما تكون ھناك حاجة لتقویم العظام أو الأحذیة الخاصة في حالات القدم المسطحة الحادة.  - والقدمین ووضعیة القدم المشیة  •
الفحص للكشف عن علامات خدش الجلد، مثل القرح المفتوحة والالتھابات؛ ابحث عن عدوى الخمیرة أو العدوى   -فحص الجلد  •

 الأطفال الذین یعانون من زیادة الوزن/ السمنة. الفطریة أو البكتیریة في ثنایا جلد 
 9سنوات أو الأولاد الأصغر من  8ابحث عن علامات التكظر المبتسر (ظھور شعر العانة أو الإبط عند الفتیات الأصغر من  •

 سنوات). 
ص الأعضاء  افحص فتحة الشرج بحثاً عن أي أدلة على خدش المستقیم. ذلك مع العلم بأن فح -الفحص الشرجي التناسلي  •

التناسلیة لدى المصابین بمتلازمة برادر ویلي یعطي نتائج غیر طبیعیة بسبب قصور الغدد التناسلیة. یكون حجم القضیب 
صغیرًا وكیس الصفن ناقص التنسج في الغالب لدى الأولاد عند الولادة. وفي حالة تعلق الخصیتین، قم بالإحالة إلى التقییم من 

أو جراحة. بینما تولد الفتیات المصابات بمتلازمة برادر ویلي مع نقص تنسج البظر والشفرین. قم   قبل أخصائي مسالك بولیة
 سنوات. 7بإجراء الفحص للفتیات الأكبر من 

راقب محیط البطن للأطفال الذین یتلقون مضادات الذھان غیر النمطیة أو للأطفال الذین لھم سجل سابق للإصابة بالتورم   •
 ع نقطة الأساس.وانتفاخ البطن لوض

 
 تحالیل الدم (سنویة): 

 صباحًا).  8) والجلوكوز في الدم صائم (یوصي بإجراء فحص الدم الصائم الساعة A1cالھیموغلوبین السكري (ھیموغلوبین  •
 صباحًا).  8نسبة الدھون في الدم والكولیسترول وإنزیمات الكبد (یوصى بإجراء تحلیل الدم صائم الساعة  •
 ، إذا أمكن الحصول علیھ. (T3) والتریأیودوثیرونین الحر (T4) وھرمون الغدة الدرقیة الحر (TSHالغدة الدرقیة (ھرمون تحفیز  •
 ) والكالسیوم والفوسفور.3ھیدروكسي د -25فیتامین د ( •
 الھیموغلوبین والھیماتوكریت؛ عدد خلایا الدم البیضاء والصفائح الدمویة.  •
) (قد یشیر نقص صودیوم HCO3- -والبیكربونات Cl- -والكلورید K+ -والبوتاسیوم Na+ -إلكترولیتات مصل الدم (الصودیوم •

 الدم إلى الإفراط في تناول السوائل أو الآثار الجانبیة لأدویة المؤثرات العقلیة أو مضادات الاختلاج المزاجیة). 
في لدى المصابین بمتلازمة  BUN:Cr؛ قد ترتفع نسبة (Crأو الیوریا) والكریاتینین ( BUNنیتروجین الیوریا في الدم ( •

 برادر ویلي نتیجة لانخفاض الكتلة العضلیة. 
 ) إن أمكن، لاسیما لمن سبق علاجھم بھرمون النمو، للتأكد من الجرعات الملائمة والتوافق. IGF-1( 1-عامل نمو الأنسولین •

 
 الاختبارات التشخیصیة السریریة الموصى بھا:

أشھر من بدایتھ، أو قبل ذلك في حالة ظھور علامات سریریة تدل على   3العلاج بھرمون النمو  وبعد تخطیط النوم قبل بدء  •
انسداد مجرى الھواء. وإذا لم تكن دراسات النوم متاحة، فیمكن إجراء التصویر بالأشعة (أشعة إكس) على جانب الرقبة لتقییم حجم 

). وإذا كان كذلك، قم بالإحالة إلى أخصائي الأنف والأذن  OSAس أثناء النوم (اللحمیة واللوزتین في حالة الاشتباه في توقف التنف
 والحنجرة للفحص. 



 

 

یستخدم تخطیط النوم أیضًا لتقییم حدوث توقف التنفس النومي الانسدادي و / أو المركزي. كما یوصى بإجراء اختبار كمون النوم   •
 التغفیق.) إذا كانت ھناك مخاوف من الخدار أو MSLTالمتعدد (

التصویر بالأشعة للظھر في حالة الاشتباه في الجنف. قد یطُلب من أخصائي الأشعة التعلیق على كمیة البراز في القولون   •
 كنتیجة عرضیة. 

 التصویر بالأشعة (أشعة إكس) و/ أو الموجات فوق الصوتیة للفخذین في حالة الاشتباه في خلل التنسج. •
حدد من خلال صورة الأشعة للید الیسرى) مع العمر الزمني لتحدید مدى سرعة نمو الھیكل تتم مقارنة عمر العظام (الذي یت •

 العظمي، وعادةً ما یكون ذلك مرتبطًا بالعلاج بھرمون النمو في حالة التكظر المبتسر.
ھشاشة العظام  ) لقیاس كثافة المعادن في العظام (للكشف عن علامات DXAیستخدم قیاس امتصاص أشعة إكس الثنائي الطاقة ( •

 أو قلة العظام) ولتقییم تكوین الجسم (عن طریق تحدید كتلة الدھون، إذا أمكن الحصول علیھ. 
من بین الأطفال الذین عانوا من ضعف استجابة الإجھاد الفسیولوجي للمرض، یمكن الأخذ بالاعتبار اختبار الكورتیزول قبل  •

الممتدة، یجب تنبیھ أطباء التخدیر إلى احتمالیة الإصابة بقصور الغدة  الجراحة المجدولة. وقبل إجراء العملیات الجراحیة 
 الكظریة المركزي لدى المصابین بمتلازمة برادر ویلي.

بالنسبة للأطفال الذین یثبت وصولھم إلى البلوغ المبكر، وھو أمر نادر الحدوث، یجب إحالتھم إلى أخصائي الغدد الصماء   •
 للتقییم والعلاج. 

 
 الاستشارات السریریة الموصى بھا: 

طب الغدد الصماء: لتقییم وظیفة الغدة النخامیة/ الوطاء، لاسیما فیما یتعلق بھرمون النمو والغدة الدرقیة وقصور الغدة الكظریة   •
 المركزي.

 اطر التكرار بین أفراد العائلة.الوراثة الطبیة: للتأكد من إجراء الاختبارات الجینیة بشكل صحیح وللاستشارة الوراثیة فیما یتعلق بمخ •
أخصائي التغذیة (أو من یكافئھ، مع المعرفة بمتلازمة برادر ویلي): لتحدید السعرات الحراریة الكافیة والمتطلبات الغذائیة السنویة   •

 شھور إذا لزم الأمر. 6إلى    4على الأقل، أو ربما لكل 
 والتوصیة بالأنشطة الحركیة الملائمة.العلاج الطبیعي: لتقییم المفاصل والعضلات  •
العلاج المھني: لتحدید الاحتیاجات الحسیة والنظام الغذائي الحسي لتحفیز الحركة الحسیة ولتقییم والتأقلم مع عسر القراءة   •

 لأنشطة(صعوبة ترجمة النوایا إلى أفعال بواسطة الدماغ، خاصة فیما یتعلق بدمج الحركات الحركیة المعقدة المستخدمة في ا
 الیومیة).

علاج الكلام واللغة: لتقییم عسر القراءة الفموي (صعوبة تنسیق حركة اللسان والشفتین والبلعوم) اللازم لوظائف النطق والعض   •
 والمضغ والابتلاع؛ ولتقییم ومعالجة العیوب اللغویة البراغماتیة.

السلوكیات الخارجة عن السیطرة ووصف خطة سلوكیة باستخدام استراتیجیات علم نفس الأطفال أو محلل السلوك التطبیقي: لتقییم  •
 الإدارة البیئیة أو الأسالیب أو البرامج السلوكیة الطارئة. 

طب نفس الأطفال: لتقییم مشكلات السلوك التي یصعب السیطرة علیھا، أو التغیرات الطارئة في الحالة المزاجیة أو عملیات التفكیر،  •
  ویة المؤثرات العقلیة.أو استعمال أد

الخدمات الاجتماعیة: لمساعدة الأسرة بموارد الدعم في الوقت الحاضر، والبدء في التخطیط للاحتیاجات التي ستطرأ في المستقبل،  •
 مثل الرعایة السكنیة. شجع الأسرة على التثقیف والمناصرة مع الأقارب وموظفي المدرسة والمساعدین المجتمعیین.

 
 ك: لاحظ من فضل

جدیر بالذكر أن ھناك حالات أخرى یمكن أن تتداخل في العلامات والأعراض مع متلازمة برادر ویلي. ومن الأمثل أن یتم التأكد 



 

 

٪ من  99من صحة التشخیص عن طریق الاختبارات الجینیة. یمكن أن یعطي تحلیل مثیلة الحمض النووي تشخیصًا قاطعًا في >
ید من الاختبارات بواسطة أخصائي وراثة طبیة لتحدید الفئة الجزیئیة (النمط الجیني). یمكن  الحالات. ومن الضروري إجراء المز

 ) المساعدة في تحدید مصادر الاختبار.IPWSOللمنظمة الدولیة لمتلازمة برادر ویلي (
 

 الأطفال:مصادر المعلومات التفصیلیة حول تشخیص وأعراض وتقییم والتعامل مع متلازمة برادر ویلي: طب 
 2820; Gene-www.pediatrics.org/cgi/doi/10.1542/peds.2010 :المراجعات

s/NBK1330/https://www.ncbi.nlm.nih.gov/book  وكتیب التنبیھ الطبي منPWSA:  
-content/uploads/2022/04/MedicalAlertsBooklet-https://www.pwsausa.org/wp
 2022.pdf-GIChart 

 الروابط: 
مخططات النمو للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي غیر المعالجین بھرمون النمو من بتلر وآخرون. طب الأطفال.  
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