Prader-Willi Sendromu (PWS) Hakkinda Onemli Tibbi Bilgiler % IPWSO
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Anlama ve Dil: PWS'li hastalar, séylenen seyi anlayamasalar bile her seyi anladiklari izlenimini verebilirler. PWS’LI
hastalara talimatlari acik ve sade tutun, énemli noktalari tekrarlayin ve anlasiimasi i¢in zaman taniyin. Saglik
sorunlarinin kendi kendine bildirilmesi, saglk ihtiyaclarini ifade etme konusunda yasanan zorluklar nedeniyle
yeterince vurgulanmayabilir veya abartilabilir. Hastaya refakat eden bakicilar bilgi ve yorum saglayabilir.

Ruh Saghgi: PWS'li kisilerde duygusal patlamalar gibi sorunlu davranislar ge¢misi olabilir ve ayrica anormal zihinsel
inanclar, deneyimler ve kafa karisikligi ile iliskili akil hastaligi ani olarak gelisebilir. Kapsamli degerlendirme icin hem
fiziksel hem de psikiyatrik degerlendirme gerekebilir.

Vicut Isisi Anormallikleri: Hipertermive hipotermi idiyopatik olabilecegi gibi, blyuk ve kiiguk hastaliklar sirasinda
ve anestezi gerektiren islemlerde de ortaya cikabilir. Ciddi enfeksiyona ragmen ates olmayabilir. Malign hipertermi,
PWS'li hastalar icin bilinen bir anestezi riski degildir.

Agriya Karsi Duyarsizlik: Azalan tipik agri algisi yaygindir ve bu durum, enfeksiyon, yaralanma veya kirik varhgini
maskeleyebilir. Hastalar durum agirlasana kadar agridan sikayet etmeyebilir ve agriyi konumlandirmakta
zorlanabilirler. Herhangi bir agri sikayeti ciddiye alinmalidir. PWS’li hastalarda agri esigi yuksektir.

Hiperfaji: Hastalar, fazla yiyecege erisim olmamasi igin surekli denetim altinda olmalidir. Korumasiz yiyecekleri,
hizli yutmaya ve 6limcul bogulmaya yol acabilecek sekilde alabilirler.

Disfaji: Disfonksiyonel yutma evrenseldir ve bogulmaya ve sessiz aspirasyona katkida bulunabilir.

Kusma: Kusma nadiren gergeklesir. Kusmanin varligi ve/veya istahsizlik, acil tedavi gerektiren ve yasami tehdit
eden bir hastaliga isaret edebilir. Emetikler, pismemis/bozulmus gida maddelerinin alinmasindan sonra kusmanin
baslatilmasiicin tipik olarak etkisizdir ve tekrarlanan uygulama potansiyel toksisiteye yol acabilir. Bunun yerine mide
dekompresyonu i¢in nazogastrik tip kullaniimalidir.

Akut Sindirim Tehlikeleri: Karin distansiyonu, siskinlik, agri, uyusukluk, istahsizlik ve kusma, yasami tehdit eden
mide iltihabi veya nekrozunun belirtileri olabilir. Bu semptomlari olan hastalar bir tip uzmani tarafindan acilen
muayene edilmelidir ve hastaneye kaldirilmalari gerekebilir. Réntgen ve muhtemelen acil cerrahi gerekebilir.
Siddetli kolon distansiyonu, nekroz ve ruptur nedeniyle ishal 6nleyici ilaclarin kullanilmasi 6nerilmez. Rektal yolma,
rektal kanamaya ve demir eksikligi anemisine neden olabilir.

Su Zehirlenmesi: Su intoksikasyonu ya antidiuretik etkileri olan ilaclarin kullanimi ile ya da sadece asiri sivi
alimindan meydana gelebilir. DUsUk bir plazma sodyum bunu teshis etmeye yardimci olabilir.

Solunum Endiseleri: Hastalar solunum problemleri agisindan yuksek risk altinda olabilir. Hipotoni, zayif gégus
kaslari ve uyku apnesi (hem obstriktif hem de merkezi) olasi karmasik faktorler arasindadir. Ciddi horlama,
obstruktif uyku apnesiicin degerlendirme gerektirir.

Ilaclara Karsi Advers Reaksiyonlar: PWS'li kisiler, standart ilac dozlarina olagan disi tepkiler verebilir. Ozellikle
sedasyona neden olabilecek ilaglari verirken ¢ok dikkatli olunmalidir; uzun sireli ve abartili tepkiler olabilmektedir.
Obezitenin varhgi da uygun dozu etkileyebilir.

Cilt Lezyonlari ve Morarma: Deri yolma (rektal yolma dahil) PWS'de yaygin olarak gorilir ve deri yolmanin neden
oldugu acik yaralar belirgin olabilir. Bu durum bazen selllit ve osteomiyelit gibi ciddi enfeksiyonlara yol acabilir.
PWS'li kisiler ayrica kolayca morarma egilimindedir. Bu tUr yara ve morluklarin ortaya ¢cikmasi yanhslhkla fiziksel
istismar suphesine yol acabilir.

PWS'li kisiler icin Tibbi Uyarilar Kitapg¢iginin tamamini okumak icin latfen
bu QR kodunu tarayarak veya su baglantiyi ziyaret ederek PWSA | USA en son baskisina bakin:
https://www.pwsausa.org/resources/medical-issues-a-z/

Tesekkiir: IPWSO tarafindan diizenlenen bu belgenin ilk taslagi icin Consensus Support Services'e tesekkiir ederiz.
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