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ممتنة لـلمنظمة العالمیة لمتلازمة برادر ویلي IPWSO لتوفیرالتمویل الذي مكن من إجراء الترجمة.

This booklet, entitled Growth Hormone and Prader-Willi Syndrome (3rd 
edition), is reproduced with the kind permission of PWSA | USA. PWS 
EG-ME has translated the document into Arabic and is grateful to IPWSO 
for providing funding to enable the translation.

  ھذا الكتیب بعنوان ھرمون النمو ومتلازمة برادر-ویلي (الطبعة الثالثة) قد تم إصداره بإذن من منظمة متلازمة 
.PWSA | USA برادر ویلي الولایات المتحدة الأمریكیة

 وقد قامت منظمة متلازمة برادر ویلي مصروالشرق الأوسط   PWS EG-ME بترجمتھ إلى اللغة العربیة، وھي 
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 حول ھذا المنشور 

علماء   —ھذا المنشور مكرس للأشخاص الملتزمین الذین أوصلتنا جھودھم إلى ھذه النقطة من المعرفة حول علاج ھرمون النمو   - التفاني
ویلي وعائلاتھم الذین شاركوا عن طیب خاطر، -الأبحاث الذین أجروا دراسات ھرمون النمو، والأطفال والبالغین المصابین بمتلازمة برادر

 ویلي.-وجمیع الذین دعوا إلى قبول ھذا العلاج الجدید لتحسین حیاة المصابین بمتلازمة برادر

المعلومات الواردة في ھذا الكتیب دقیقة في وقت النشر، إلا أنھ لا یقُصد بھا أن تكون بدیلاً عن  على الرغم من أنھ یعُتقد أن  - ملاحظة المحرر
 المشورة الطبیة، والتي یجب الحصول علیھا من متخصصین مؤھلین.
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 كلمة شكر وتقدیر

نحن ممتنون للأفراد التالیة أسماؤھم، الذین قدموا مساھمات كبیرة من وقتھم وخبراتھم، سواء في تطویر المحتوى أو في الخدمة كمراجعین محترفین. 

آن شیمان، دكتوراه في الطب، ماجستیر في إدارة الأعمال 

 آن مانزاردو، دكتوراه، ماجستیر 

 دیفید م. أغاروال، دكتوراه في الطب 

 موریس أنجولو، دكتوراه في الطب 

 FFACMGمیرلین جي. بتلر، دكتوراه في الطب، دكتوراه،  

 ماري كاتالیتو، دكتوراه في الطب 

 غریغوري شیربز، دكتوراه في الطب 

 جیسیكا دویز، دكتوراه في الطب، ماجستیر 

 الطب   جانیس فورستر، دكتوراه في 

 لیندا غوراش، دكتوراه في الطب 

 MPHوحیدة حسین، دكتوراه في الطب، 

 جانیت لي، دكتوراه في الطب 

 جیمس لوكر، دكتوراه في الطب 

 شون مكاندلس، دكتوراه في الطب 

 اجستیر مجینیفر میلر، دكتوراه في الطب،  

 مات ریفارد، دكتوراه في الطب، ماجستیر في إدارة الأعمال،  

 بیج ریفارد، ماجستیر في إدارة الأعمال 

   DO، FAASMأمي ریفانا،  

 جیمس ریسنیك، دكتوراه 

  FACSMدكتوراه،  روبن،دانییلا 

 باریسا صالحي، دكتوراه في الطب 

   MPHألثیا شیلتون، دكتوراه في الطب، 

 FAPAدیبان سینغ، دكتوراه في الطب، 

ھارولد جي بي فان بوس، دكتوراه في الطب،  

 فاوس ستیفاني فارغا، دكتوراه 

 أولیفیا فیتش، دكتوراه 

 العقید كارین فوغت، دكتوراه  

 راشیل ویفریك، دكتوراه  

 باربرا واي ویتمان، دكتوراه 
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 المقدمة والتاریخ  .1

عندما یصفھ  ) PWSویلي (-معیار الرعایة للأفراد المصابین بمتلازمة برادر) GH، أصبح استخدام ھرمون النمو (2000منذ عام 
-لدى الرضع والأطفال المصابین بمتلازمة برادر) rhGHأخصائي غدد صماء متمرس. یمكن أن یساعد ھرمون النمو البشري المؤتلف (

في الطول والوزن وكتلة الجسم والقوة وخفة الحركة، وقد یساعد أیضًا في الانتباه والتطور المعرفي. بالإضافة إلى ذلك،  ) PWSویلي (
نتائج إیجابیة في مجالات ویلي -بمتلازمة برادرأظھرت الدراسات التي أجریت على استخدام ھرمون النمو البشري لدى البالغین المصابین 

تقویة العظام وتحسین تكوین الجسم بما في ذلك تحسین كتلة العضلات الھزیلة وزیادة الطاقة والقدرة على التحمل وتحسینات متواضعة في  
 الإدراك. 

، على الرغم من وجود العدید من تقاریر الحالات، لم تكن ھناك دراسات مضبوطة لاستخدام ھرمون النمو البشري في  1990قبل عام  
 ویلي.-الأفراد المصابین بمتلازمة برادر

ویلي یعانون من نقص ھرمون النمو  -في ذلك الوقت، كان ھناك نقاش كبیر بین الباحثین حول ما إذا كان الأطفال المصابون بمتلازمة برادر
نقص ھرمون النمو كان ھذا سؤالاً مھمًا لأن علاج ھرمون النمو قد تمت الموافقة علیھ فقط للأطفال الذین یعانون من ). GHDالحقیقي (

لأنھ  ھویلي حصلوا على العلاج، فقد حُرم آخرون من -وبعض الحالات النادرة الأخرى. في حین أن بعض الأطفال المصابین بمتلازمة برادر
لم یكن من الممكن إثبات أن لدیھم دلیلاً على نقص ھرمون النمو من خلال الاختبارات الاستفزازیة. حتى إذا وصف الطبیب ھرمون النمو،  

ویلي. تؤكد الدراسات   -فقد ترفض خطة التأمین الصحي للأسرة تغطیة التكلفة لأنھا تعتبر علاجًا "تجریبیًا" للأطفال المصابین بمتلازمة برادر
قص  اللاحقة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي أن متلازمة برادر ویلي تسبب اضطرابًا حقیقیًا في إفراز ھرمون النمو، مما یؤدي إلى ن

 ھرمون النمو المطلق أو الوظیفي.

الولایات المتحدة الأمریكیة، والدكتور |  PWSAكان الدكتور موریس أنغولو، الذي یعمل في المجلس الاستشاري السریري والعلمي لـ 
الولایات المتحدة الأمریكیة من |  PWSAفیلیب لي من كلیة بایلور للطب في تكساس، وھو عضو سابق في المجلس الاستشاري العلمي لـ  

مأوائل من تم الإبلاغ عن أعمالھم في ھذا المجال. الدكتور لي، الذي قدم تقریرًا عن استخدام ھرمون النمو مع عدد قلیل من المرضى في عا 
في اجتماع متلازمة برادر ویلي في ھیوستن، كما یعود الفضل لھ في تنظیم أول ندوة حول ھرمون النمو لمتلازمة برادر ویلي التي   1987

في سان دییغو. بعد ذلك قدم الدكتور أنغولو  1999الولایات المتحدة الأمریكیة في عام |  PWSAعقدت في مؤتمر الجمعیة الأمریكیة لـ 
 .متلازمة برادر ویليیوثق نقص ھرمون النمو في خمسة أطفال یعانون من  1989عرضًا تقدیمیًا في القدس، إسرائیل في أكتوبر 

 بدأت تقاریر أول دراسات "خاضعة للرقابة" لعلاج ھرمون النمو لدى الأفراد المصابین بمتلازمة برادر ویلي في الظھور في المجلات الطبیة
"إفراز ھرمون النمو وتأثیرات العلاج بھرمون النمو على سرعة النمو وزیادة   1996في التسعینیات. نشر الدكتور موریس أنجولو في عام  

لجمعیة   1998الوزن لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي." قدم الدكتور مارتن ریتزن من السوید تقریراً في المؤتمر الوطني لعام 
PWSA  | الذین عولجوا بھرمون  متلازمة برادر ویليالولایات المتحدة الأمریكیة عن نتائج دراسة رئیسیة لمقارنة الأطفال الذین یعانون من

كبیر  النمو بمجموعة مماثلة من الأطفال الذین لم یتلقوا العلاج. أشارت نتائجھ إلى أن علاج ھرمون النمو لم یزد من الطول ومعدل النمو بشكل
تقاریر  1999فحسب، بل زاد أیضًا من كتلة العضلات، وحسن نمو العظام وخفض الدھون في الجسم بشكل متواضع. وأعقب ذلك في عام 

ویلي من قبل  -عن دراسة أجریت في الولایات المتحدة الأمریكیة على الأطفال الذین یعانون من نقص ھرمون النمو المصابین بمتلازمة برادر
Myers وCarrell وWhitman   أخصائیًا في الغدد    21وآخرین، الذین أظھروا نتائج مثیرة بنفس القدر. تم نشر بیان إجماع دولي وقعھ

، ینص على أنھ "ینبغي إتاحة اختبار وعلاج ھرمون النمو لجمیع الأطفال المصابین  2000الصماء في جمیع أنحاء العالم في البدایة في یولیو 
 . ویلي" وأنھ "یجب النظر في إلغاء الحاجة إلى اختبار تحفیز ھرمون النمو قبل العلاج"  -بمتلازمة برادر
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 . 2013النمو المؤتلف في متلازمة برادر ویلي في عام تم نشر بیان إجماع دولي ثانٍ أقوى یوفر إرشادات للعلاج بھرمون 

، وافقت 2000إجراءً. في یونیو ) FDA، اتخذت إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة (2000مباشرة قبل نشر بیان توافق الآراء في یولیو 
إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة على طلب من شركة فارماسیا (التي استحوذت علیھا شركة فایزر منذ ذلك الحین)، وھي الشركة المصنعة 

ویلي. بالنسبة -لھرمون النمو المؤتلف، لتسویق وترویج منتجھا لعلاج فشل النمو بسبب متلازمة برادر® Genotropinللعلامة التجاریة 
ى  للعائلات في الولایات المتحدة، أزال قرار إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة ھذا أحد آخر العوائق التي كانت تحول دون حصول أطفالھم عل

ویلي ھي "مؤشر" معتمد لأدویة ھرمون النمو، یمكن الآن النظر في علاج الأطفال المصابین -ھرمون النمو. نظرًا لأن متلازمة برادر
ویلي في ھذا البلد للحصول على ھرمون النمو بناءً على التشخیص الجیني ونمط النمو فقط، ولیس على نتائج اختبار تحفیز -بمتلازمة برادر
 ھرمون النمو. 

إلى جانب التدخل المبكر، وبالاقتران مع  -على الرغم من أن علاجات ھرمون النمو البشري لا تقلل من الشھیة، إلا أن ھذه العلاجات 
ویلي الذین أصبحوا أطول -ساعدت في خلق جیل جدید بالكامل من الأطفال المصابین بمتلازمة برادر -التدخلات الغذائیة والبیئیة ونمط الحیاة 

قامة وأنحف وأكثر نشاطاً ویقظة، ویعیشون حیاة أطول وأكثر صحة. یھدف ھذا المنشور إلى مساعدة كل من الأسر ومقدمي الرعایة على فھم  
القضایا التي ینطوي علیھا الأمر حتى یتمكنوا مع أخصائي الغدد الصماء من اتخاذ قرارات تصب في مصلحة طفلھم أو البالغ المصاب 

 ویلي.-بمتلازمة برادر
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 ویلي والنمو -متلازمة برادر .2

 نمط مختلف من النمو 

للنمو غیر ویتطورون بطرق مختلفة عن الأطفال الآخرین. ھناك سببان رئیسیان ) PWSویلي (-ینمو الأطفال المصابون بمتلازمة برادر
) بالنسبة لمعظم الأطفال 2) انحراف تكوین الجسم منذ الولادة و1ویلي ھما -الذي یظھر لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادرالنمطي 

ویلي، عدم كفایة إنتاج بعض الھرمونات اللازمة للنمو الطبیعي. وفي حین أن ھناك اختلافات فردیة، فإن التاریخ  -المصابین بمتلازمة برادر
 ویلي الذین لا یتلقون علاجاً بھرمون النمو. -التالي شائع لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

ویلي یولدون بوزن وطول طبیعیین، تشیر  -في حین أن معظم الأطفال المصابین بمتلازمة برادر — الرضاعة والطفولة المبكرة
من ھؤلاء الرضع یولدون بأوزان منخفضة عند الولادة. یوصف معظم الأطفال حدیثي الولادة  المئةفي  30الإحصاءات إلى أن ما یقرب من 

بأنھم "أطفال مرتخون" بسبب انخفاض توتر عضلاتھم (نقص التوتر العضلي). بسبب انخفاض توتر  متلازمة برادر ویليالذین یعانون من 
ویلي صعوبة في التغذیة واكتساب الوزن. تتطلب معظمھا تقنیات تغذیة  -العضلات، یواجھ معظم الأطفال الذین یعانون من متلازمة برادر

خاصة من أجل البقاء والنمو. مع التحسینات التدریجیة في القوة وتوتر العضلات، یبدأ ھؤلاء الأطفال في الوصول إلى معالمھم الحركیة 
 الرئیسیة (الجلوس والمشي وما إلى ذلك)، على الرغم من أنھم عادة ما یتأخرون عن الأطفال الآخرین.

ویلي، یبدو أن دھون أجسامھم تنمو بمعدل أكبر من عضلاتھم وطولھم. تظُھر  -مع استمرار نمو الأطفال الصغار المصابین بمتلازمة برادر
ویلي أن نصفھم على الأقل ینمو بمعدل أقل بكثیر من المتوسط في  -قیاسات الطول المأخوذة على عدد من الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

سن مبكرة تصل إلى عامین وأن معظمھم ینتھي بھم المطاف إلى أقل من النسبة المئویة الخامسة بعد المراھقة. على الرغم من تناول الطعام  
درسةبشكل جید، إلا أن العدید منھم لا یزالون أضعف وأقل نشاطًا من الأطفال الآخرین. غالبًا ما یبدأ الطفل حدیث المشي أو طفل ما قبل الم

ویلي في الرغبة في تناول المزید من الطعام أكثر مما یمكن أن یستخدمھ جسمھ الصغیر، ویمكن أن یتراكم الوزن   -المصاب بمتلازمة برادر
 الزائد بسرعة. 

36-0باحثین أمریكیین منحنیات نمو موحدة للفتیان والفتیات الرضع الذین تتراوح أعمارھم بین  10، نشرت مجموعة من  2011في أبریل 
 " لھرمون النمو. وشملت المجموعات الخمس غیر الخاضعینشھرًا و " 

فتاة، یتم تحلیل البیانات للوزن والطول ومحیط الرأس والوزن/الطول ومؤشر كتلة الجسم  و78فتى  108من منحنیات النمو، تمثل 
)BMI .(  تمت مقارنة جمیع المعلومات ببیانات النمو الوطني المئویة الخمسین للأطفال غیر المتأثرین التي أصدرتھا مراكز مكافحة

أفاد الباحثون أنھ "لم یتم ملاحظة أي اختلافات  ویلي، -برادر. عند تطویر منحنیات النمو المحددة ل2003الأمراض والوقایة منھا في عام  
أو   15q11 - q13بحذف  ویلي -برادر المصابین بمتلازمةكبیرة في قیاس النمو عند مقارنة البیانات بین الرضع (الفتیان أو الفتیات) 

لاحظ المؤلفون: نحن نشجع على استخدام معاییر النمو ھذه (من قبل الطبیب وأخصائي  ." 15عیوب وراثیة أخرى، بما في ذلك خلل الأم  
ویلي وتقییم النمو لأغراض المقارنة، ومراقبة أنماط النمو، والتقییمات الغذائیة،   -التغذیة) عند فحص الرضع المصابین بمتلازمة برادر

 . ویلي"  -وتسجیل الاستجابات للعلاج بھرمون النمو المستخدم بشكل شائع في الرضع والأطفال المصابین بمتلازمة برادر

. تم استكمال ھذه 2015سنة في عام  18-3لعلاج ھرمون النمو الذین تتراوح أعمارھم بین غیر الخاضعین تم نشر منحنیات مماثلة للشباب 
  18ویلي الذین عولجوا بھرمون النمو من سن الولادة إلى   -المنحنیات الموحدة بمجموعة من المنحنیات للأطفال المصابین بمتلازمة برادر

 . 2016عامًا في عام 

51-47المجلة الرسمیة للأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال، وتتم إعادة طباعتھا بإذن في الصفحات  Pediatricsتم نشر ھذه البیانات في 
 من ھذا المنشور.
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خلال سنوات سن المدرسة، عادةً ما یظھر المظھر الجسدي النموذجي لدى الطفل المصاب بمتلازمة   — المبكرةمرحلة الرضاعة والطفولة 
 ویلي الذي لم یتلق فوائد العلاج بھرمون النمو البشري. تذكر أننا أشرنا سابقًا إلى أن قیاسات الطول لدى العدید من الأطفال المصابین-برادر

ویلي تظھر أن نصفھم على الأقل ینمو بمعدل أقل بكثیر من المتوسط في سن الثانیة وأن معظمھم ینتھي بھم الأمر إلى ما  -بمتلازمة برادر
دون النسبة المئویة الخامسة بعد سن المراھقة. ونتیجة لذلك، من المرجح أن یكون الطفل قصیر القامة (مقارنةً بزملائھ وأفراد الأسرة 

 الآخرین)؛ وأن یكون صغیر الیدین والقدمین؛ وضعیف النمو العضلي مع وجود دھون زائدة خاصةً في منتصف الجسم. 
ویلي یمیلون إلى أن یكون لدیھم أكثر من -وقد وجدت الدراسات التي أجریت على تكوین الجسم أن الأطفال والبالغین المصابین بمتلازمة برادر

 من إجمالي وزن الجسم.  المئةفي  50إلى  40وغالبًا ما تبلغ حوالي   —ضعف كمیة الدھون في الجسم مقارنةً بغیرھم من أقرانھم في مثل سنھم 

ویلي وأقرانھم أكثر وضوحًا. فبدون العلاج بھرمون النمو،  -في وقت البلوغ المعتاد، تصبح الاختلافات بین الشباب المصابین بمتلازمة برادر
من طفرة النمو المعتادة في سن المراھقة ولا یصاب معظمھم بالتغیرات الجسمیة  متلازمة برادر ویليلا یعاني المراھقون المصابون ب

انظر (أقصر من جمیع البالغین الآخرین تقریبًا.  متلازمة برادر ویليالمرتبطة بالنمو الجنسي. وبالتالي، فإن معظم البالغین الذین یعانون من 
 )52 مخططات الطول في الصفحة

، انظر متلازمة برادر ویليھذه لیست الخصائص الوحیدة لمتلازمة برادر ویلي. للحصول على نظرة عامة أكثر اكتمالاً على : ملاحظة
 الملحق أ. 

 ما ھي أسباب مشاكل النمو ھذه؟ 
أو الغدد   —لفھم النمو والعلاج بھرمون النمو في متلازمة برادر ویلي، من المفید أن یكون لدیك فھم أساسي لكیفیة عمل نظام الھرمون 

 بشكل طبیعي. یتكون نظام الغدد الصماء من جمیع الغدد التي تنتج وتطلق الھرمونات في مجرى الدم.  —الصماء 

ویلي.  -یشتبھ الباحثون بشدة في أن أحد أعضاء نظام الغدد الصماء، وھو الوطاء، ھو المصدر الرئیسي لاختلافات النمو في متلازمة برادر
الجھاز العصبي  —جزء صغیر من الدماغ المركزي، یربط الوطاء بین نظامین رئیسیین في الجسم للبقاء على قید الحیاة والحفاظ علیھ 

ونظام الغدد الصماء. بالإضافة إلى لعب دور رئیسي في النمو والتطور الجنسي، یساھم الوطاء أیضًا في تنظیم الشھیة والتمثیل الغذائي  
 ویلي. -ودرجة حرارة الجسم والمزاج. ھذه ھي الوظائف التي نعرف أنھا تتأثر بالأشخاص الذین یعانون من متلازمة برادر

دد  أسفل الوطاء مباشرة، وترتبط بھا مباشرة، توجد الغدة النخامیة. تسمى "الغدة الرئیسیة" لأنھا تتلقى رسائل من الوطاء وتنقلھا إلى الغ
والغدد التناسلیة )، GHالصماء الأخرى، كما تصنع الغدة النخامیة وتطلق العدید من الھرمونات. ومن بین ھذه الھرمونات ھرمون النمو (

)LHو  FSH ،و) لتحفیز الغدد التناسلیة (الخصیة والمبیض) لإنتاج الھرمونات الجنسیة للتطور الجنسي والتكاثرTSH   لتحفیز الغدة الدرقیة
 لتحفیز لإنتاج ھرمون الإجھاد، والمعروف باسم الكورتیزول. ACTHو 

 كیفیة عمل ھرمون النمو
عندما یعمل ھرمون النمو بشكل صحیح، تبدأ عملیة ھرمون النمو عندما یرسل الوطاء ناقلاً كیمیائیًا یسمى الھرمون المطلق لھرمون النمو 

)GHRH (إلى الغدة النخامیة. وھذا 
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النمو، وھو ما تفعلھ على دفعات صغیرة على مدار الیوم، ولكن بشكل خاص خلال الساعات الأولى یشیر إلى الغدة النخامیة لإفراز ھرمون 

 من النوم. 
 

و ینتقل ھرمون النمو في جمیع أنحاء مجرى الدم لاستھداف الخلایا بمستقبلات ھرمون النمو المبرمجة للاستجابة. توجد مستقبلات ھرمون النم
في العدید من أعضاء الجسم، ولكن أھمھا الكبد. لا یتسبب ھرمون النمو في معظم النمو في العظام وأنسجة الجسم بشكل مباشر، بل یرسل  

أھمھا بروتین یسمى عامل النمو الشبیھ  ). IGFعوامل النمو الشبیھة بالأنسولین ( -إشارات إلى الكبد لصنع وإطلاق المواد التي تفعل ذلك 
الذي یحفز نمو خلایا جدیدة  IGF-1٪ من النمو وتأثیرات تعزیز الابتنائیة). إنھ  80المسؤول عن حوالي ( IGF-Iواحد)، أو ( Iبالأنسولین 

في الغضروف بالقرب من نھایات العظام الھیكلیة (تسمى المشاش) وفي أنسجة العضلات، وبالتالي فإن ھذا البروتین یستخدم عادة لمراقبة  
 جرعة ھرمون النمو أثناء علاج ھرمون النمو.

 
في   IGF-Iیحتوي نظام نمو الجسم أیضًا على ضوابط وتوازنات. على سبیل المثال، عندما یكون ھناك مستوى عالٍ من ھرمون النمو أو 

و في النظام، یتلقى الوطاء رسالة ثم ینتج ھرمونًا مختلفًا یسمى السوماتوستاتین، والذي یخبر الغدة النخامیة بالتوقف عن إطلاق ھرمون النم
 مجرى الدم. 

 

 
 مشاكل النمو والعلاج 

أو نظام التغذیة الراجعة إلى   ،الكبد الغدة النخامیة، أوأو   ،الوطاءیمكن أن یتأثر النمو سلبًا إذا كانت ھناك مشكلة في أي جزء من النظام: 
ویلي إلى الفشل في توفیر  -الوطاء. من المحتمل أن تؤدي وظیفة واحد أو أكثر من الجینات المفقودة المسؤولة عن التسبب في متلازمة برادر

. إذا لم  التعلیمات الأساسیة إلى الوطاء، وبالتالي یفشل الوطاء في نقل تعلیمات إنتاج الھرمون إلى الغدة النخامیة أو في تلقي رسائل من الكبد
ذا لم تقم تقم الغدة النخامیة بإنتاج أو إفراز ما یكفي من الھرمونات المطلوبة، أو إذا لم تقم الغدة النخامیة بإفراز الھرمونات المطلوبة أو إ

 بإفراز ھرمونات غیر فعالة في الجسم، فإن الغدد والأعضاء الأخرى التي تعتمد علیھا لا تستطیع القیام
 بوظائفھا. 

 
 

: 
 

) للغدة النخامیة. یتم إطلاق ھرمونات الغدة النخامیة في  الداخليھرمونات رئیسیة یتم إنتاجھا وتخزینھا في الفص الأمامي ( ست ھو واحد من ) GHھرمون النمو (
 مجرى الدم وتنتقل إلى أعضائھا المستھدفة، حیث تحفز عملاً إضافیاً أو إطلاق ھرمون.
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)  IGFBPsوالعدید من البروتینات المرتبطة بعامل النمو الدولي (، IGF-1یتكون محور ھرمون النمو/عامل النمو الدولي من ھرمون النمو 

الذي تفرزه الغدة ) GHذات التقارب العالي والمنخفض. یتم تنظیم النظام بأكملھ بإحكام من خلال حلقة تغذیة مرتجعة تتضمن ھرمون النمو (
 في الوطاء. ) GHRHالنخامیة، وإنتاج ھرمون النمو وإفرازه الذي یتحكم فیھ ھرمون إفراز ھرمون النمو (

%) من تأثیراتھ من خلال بروتین  80كما ھو موضح سابقًا، یتم إنتاج ھرمون النمو بواسطة الغدة الرئیسیة (الغدة النخامیة). ویتم معظم (
الذي یتم تصنیعھ بواسطة الكبد. كما قد تحفز عوامل أخرى مثل ھرمون الغریلین من ) IGF-1آخر، وھو عامل النمو الشبیھ بالأنسولین (

المعدة إفراز ھرمون النمو. وكما ترون في الشكل، فإن ھرمون النمو لیس لھ تأثیر محفز للنمو وتأثیر بنائي على العظام والعضلات فحسب، 
 بل یحفز أیضاً تكسیر الدھون. 

 
 

عندما یكون ھناك اضطراب في النظام، قد تبدأ علامات نقص ھرمون النمو في الظھور، بما في ذلك العدید من الخصائص المرتبطة بالنمو 
ویلي مثل معدل النمو البطيء، وقصر القامة، وعدم كفایة نمو العضلات وتطورھا، وزیادة  -الأشخاص المصابین بمتلازمة برادرلدى 

 الدھون في الجسم المركزي، وانخفاض مستوى النشاط.
 

دى  یتأثر النمو أیضًا بأجزاء أخرى من نظام الغدد الصماء، مثل الغدة الدرقیة والھرمونات التناسلیة (وكلاھما غالبًا ما یكون غیر كافٍ ل
ویلي)، وكذلك بالنظام الغذائي للفرد والنوم ومستوى التمرین. لحسن الحظ، تعلم العلماء أنھ من الممكن   -الأفراد المصابین بمتلازمة برادر

 استبدال أو استكمال ھرمون النمو عندما لا ینتج الجسم ما یكفي. 
 

) المؤتلف  البشري  النمو  إضافة ھرمون  ھو  النمو  ھرمون  یجب )  rhGHعلاج  إنتاجھ.  في  النخامیة  الغدة  تفشل  ما  لتعویض  الجسم  إلى 
 إعطاء ھرمون النمو كحقنة لأنھ ھرمون بروتین یمكن تدمیره عن طریق الھضم إذا تم تناولھ في شكل حبوب. 
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إعطاء الأنسولین لشخص مصاب بداء السكري أو ھرمون الغدة الدرقیة لشخص  لا یختلف إعطاء علاج ھرمون النمو لشخص یحتاج إلیھ عن 

 مصاب بنقص الغدة الدرقیة. 

 
 ویلي -الحاجة إلى علاج ھرمونات النمو في متلازمة برادر

ویلي بوضوح أنھ یمكن تصحیح العدید من المشاكل المتعلقة  -تظُھر التجارب السریریة لھرمون النمو لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر
لبالغین  بالنمو الموضحة في بدایة ھذا القسم، جزئیًا على الأقل، إذا بدأ علاج ھرمون النمو في وقت مبكر بما فیھ الكفایة. وقد ثبت أیضًا أن ا

 ویلي، حتى أولئك الذین لم یتلقوا علاج ھرمون النمو مطلقًا كأطفال، یمكنھم الاستفادة من علاج ھرمون النمو. -المصابین بمتلازمة برادر

 
من ھذا المنشور بمزید من التفصیل فوائد ومخاطر استخدام ھرمون النمو، بالإضافة إلى بعض المعلومات الحیویة  5و 4و 3ستناقش الأقسام 

 ویلي. -اللازمة قبل البدء في علاج ھرمون النمو كرضیع أو طفل أو بالغ مصاب بمتلازمة برادر
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 آثار علاج ھرمون النمو لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر ویلي .3

تؤكد التقاریر الواردة من مجموعات البحث في جمیع أنحاء العالم ما كان مشتبھًا بھ في أواخر الثمانینیات: یوفر علاج ھرمون النمو 
)GHT ( العدید من الفوائد للأطفال) والبالغین المصابین بمتلازمة برادر ویليPWS .( تبقى بعض الأسئلة: ما ھو عمر بدء العلاج

؟ ھل ھناك عمر محدد لإیقاف العلاج بھرمون النمو؟ تتناول المعلومات الواردة في ھذا القسم الفوائد والآثار الجانبیة )GHTبھرمون النمو (
 . GHTالمحتملة لـ 

 

 فوائد علاج ھرمون النمو
 التحسینات المقاسة 

تم توثیق التغیرات الجسدیة الإیجابیة التالیة في دراسات بحثیة مختلفة. یجب أن نتذكر أن الدراسات الأولى أجریت على الأطفال الذین  
تتراوح أعمارھم بین أربع إلى ثلاث عشرة سنة. بالنسبة لھؤلاء الأطفال، لوحظ نمو "تدریجي" كبیر، خاصة في السنة الأولى من العلاج 

وخاصة في الیدین والقدمین وملامح الوجھ. یبدأ معظم الأطفال الیوم العلاج كرضع، بحیث تكون التحسینات المدرجة أدناه أكثر دقة 
 وتتطور باستمرار مع مرور الوقت.

العلاج. على سبیل المثال، ینمو طول الأطفال المعالجین بمعدل ضعف أو أكثر من معدل نموھم قبل  — زیادة الطول ومعدل النمو •
أو أكثر خلال السنة الأولى من العلاج، مقارنةً بخمسة سنتیمترات في السنة أو  نما بعض المشاركین في الدراسة اثني عشر سنتیمترًا

أقل قبل العلاج بھرمون النمو. یقیس الطفل الذي عولج بھرمون النمو منحنیات نمو طبیعیة أعلى مما كان علیھ قبل العلاج ویستمر  
في النمو على طول ھذا المنحنى الأعلى طالما استمر العلاج بھرمون النمو. اعتمادًا على عمر بدء العلاج، یمكن أن یكون الطول  

یجب استخدام كل من مخططات النمو والوزن  . PWSالنھائي للطفل أقرب إلى طول الأطفال في عموم السكان الذین لا یعانون من 
 للمقارنة مع عامة السكان أثناء علاج ھرمون النمو. PWSالقیاسیة والمحددة لـ  

یمكن للأطفال المعالجین بالھرمون الأخضر التنفس بشكل أفضل، بسبب عضلات الجھاز   — تحسین وظیفة الجھاز التنفسي •
ھذا واضح بشكل خاص عند الرضع والأطفال  ). CO2التنفسي الأقوى والاستجابة المحسنة لتراكم ثاني أكسید الكربون (

 الصغار. 
ھو  REEبعد عامین من العلاج.  REEتسجل دراسة واحدة على الأقل تحسنًا في  — )REEزیادة في نفقات طاقة الراحة ( •

مستوى السعرات الحراریة التي یحرقھا الجسم أثناء الراحة، وھو معظم استخدام السعرات الحراریة في الیوم، أو معدل الأیض  
 عن طریق إضافة العضلات وزیادة النشاط البدني.   REEالأساسي للفرد. یتم رفع 

یتیح علاج ھرمون النمو لأحجام الید والقدم اللحاق بنمو الطول، غالبًا في عام واحد  — زیادة أحجام الید والقدم إلى النسب الطبیعیة •
ویلي أیدي وأقدام أصغر مما ھو متوقع  -برادرفقط. بدون علاج ھرمون النمو، عادة ما یكون لدى الأفراد الذین یعانون من متلازمة 

 لحجم أجسامھم، مما قد یؤثر على المھارات الحركیة. 
ظھرت تحسینات في الحجم المقاس للعضلات، وفي العضلات كنسبة مئویة من  — زیادة في كمیة العضلات (تسمى الكتلة) والتطور •

وزن الجسم، وفي توتر العضلات. في حین أن كمیة العضلات لا تصل بشكل كامل إلى المستویات الطبیعیة، إلا أنھا تحسنت بشكل  
 كبیر. اكتسب الأطفال الصغار الذین یعانون من نقص الوزن في إحدى الدراسات الوزن بسبب زیادة
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الأیض. في حین أن ھذه التحسینات حاسمة العضلات. تتمثل فوائد زیادة كتلة العضلات وقوتھا في زیادة النشاط وتحسین عملیة 

في أي عمر، عندما یبدأ ھرمون النمو في مرحلة الطفولة، قد یساھم تحسین نمو العضلات في تحقیق المراحل الحركیة المبكرة 
 وقدرة الرضیع النامي على استكشاف عالمھ. 

 قد یساھم ھذا الاستكشاف في تحسین التطور المعرفي والاجتماعي المبكر.
توثق الدراسات التحسینات في الأداء البدني مع علاج ھرمون النمو بسبب زیادة قوة العضلات ووظیفة الجھاز  — تحسین الأداء البدني •

التنفسي. الأطفال قادرون على الركض بشكل أسرع، والقفز لمسافة أبعد، ورفع المزید من الوزن والقیام بتمرینات تمرین الجلوس أكثر 
 من أولئك الذین لم یعالجوا بھرمون النمو.

وجد الباحثون أن كثافة المعادن في العظام زادت بمعدل أسرع لدى الأطفال الذین عولجوا  — )BMDزیادة كثافة المعادن في العظام (  •
بالھرمون الأخضر لمدة عام واحد مقارنة بأولئك الذین لم یعالجوا. تشیر الزیادات المستمرة بعد عامین من العلاج إلى أن علاج ھرمون 

 ویلي.  -النمو قد یساعد في تجنب ھشاشة العظام (ترقق العظام)، وھو مصدر قلق للبالغین المصابین بمتلازمة برادر
ویلي الذین تلقوا   -أظھرت العدید من الدراسات التي أجریت على الأطفال المصابین بمتلازمة برادر — تحسین محیط الرأس •

 علاجات ھرمون النمو منذ الطفولة لمدة ست سنوات محیط رأس أكثر طبیعیة. قد تكون ھذه النتیجة بمثابة مؤشر لنمو أفضل للدماغ.
تشیر بعض الدراسات إلى أن البدء الفوري في علاج ھرمون النمو في مرحلة الطفولة قد یسھل تطویر الإدراك  — تحسین الإدراك •

المقارنة للأفراد المتضررین الذین عولجوا منذ الطفولة المبكرة في مرحلة  بنفس معدل أقرانھم غیر المتأثرین. ویبدو أن دراسات 
الطفولة المبكرة تظھر درجات أفضل في الاختبارات المعرفیة. تشیر العدید من الدراسات إلى تحسن الانتباه لدى الأطفال الذین عولجوا 

بھرمون النمو، والذي قد یفسر جزئیًا درجات الاختبار المعرفي المحسنة، ومع ذلك فإن الدراسات طویلة الأجل ضروریة لتوثیق أن  
  الإدراك المحسن مستقر ولیس وظیفة من متطلبات الاختبار للأطفال الأصغر سنًا الذین لا یعتمدون كثیرًا على المھارات اللفظیة والتفكیر

 المجرد. 
مؤشر كتلة الجسم، وھو قیاس للسمنة على أساس الوزن والطول، ینخفض مع علاج   — )BMIانخفاض في مؤشر كتلة الجسم ( •

 ھرمون النمو، ویزداد عند توقف العلاج.
تشیر الدراسات إلى أن الكولیسترول الكلي ینخفض لدى الأطفال المعالجین، بینما ترتفع مستویات   — تحسن في مستویات الكولیسترول •

 أو ما یسمى "الكولیسترول الجید").) (HDLالبروتین الدھني عالي الكثافة (
یبدو أن علاج ھرمون  . PWSالأنسجة الدھنیة الزائدة ھي سمة من سمات  — تراكم الدھون في الجسم أكثر نموذجیة أثناء النمو •

النمو، خاصة عندما یبدأ في مرحلة الطفولة، یعدل الكمیة الإجمالیة للأنسجة الدھنیة الزائدة. ومع ذلك، في معظم الأفراد الذین  
 عولجوا، لا تزال كمیة الأنسجة الدھنیة تزداد عند مقارنتھا بالأقران المتطابقین مع العمر الذین لا یعانون من متلازمة برادر ویلي.

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

10 

http://www.pwsausa.org/


E Brandon Blvd #4744، Brandon، FL، 33511  |0400-312 (941) :ھاتف | www.pwsausa.org 

 

 

 
 ملاحظات أولیاء الأمور

النمو قد یجلب عددًا من فوائد الحیاة الواقعیة تشیر تقاریر أولیاء الأمور التي تم جمعھا خلال العدید من الدراسات إلى أن علاج ھرمون 
 للأطفال الذین یعانون من متلازمة باركنسون وأسرھم:

 تحسین مستوى الیقظة والنشاط  •
 یبدو أن الأطفال المعالجین لدیھم المزید من الطاقة والقدرة على التحمل للأنشطة الیومیة.

 تحسن في المھارات الحركیة والریاضیة  •
بدا الآباء أكثر إعجابًا بقوة عضلات أطفالھم وقدراتھم الجدیدة. أفاد البعض أن أطفالھم كانوا قادرین على تجربة ریاضات جدیدة أو 

 وأفاد آخرون عن قوة واستقلالیة أفضل في المھام الیومیة، مثل صعود سلالم الحافلات وحمل البقالة.  أخرى؛أنشطة بدنیة 
 تحسینات سلوكیة خفیة •

یشیر مسح سلوكي یتم إجراؤه بشكل دوري كجزء من دراسة ھرمون النمو في الولایات المتحدة إلى أن علاج ھرمون النمو قد یكون 
 -لھ آثار إیجابیة على الاكتئاب والسلوكیات الوسواسیة القھریة أو المتكررة وانتقاء الجلد لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

 ویلي.
 تحسین الحجم والمظھر  •

في سنھم.  الآخرین  بالأطفال  أكثر شبھاً  یبدون  النمو  بھرمون  الذین عولجوا  الأطفال  أن  المنشور  ھذا  في  الموجودة  الصور  یتضح من 
الرف   القدرة على شراء ملابس من على  فوائد عملیة، مثل  الآباء والأمھات  أفضل، یلاحظ  الذات بشكل  احترام  إلى تعزیز  وبالإضافة 

 لتناسب أطفالھم.
 تحسن العلاقات العائلیة  •

 تفید العدید من العائلات أن علاقات الأشقاء تتحسن عندما لم یعد شقیقھم المصاب "یبدو مختلفًا". 
 التأثیرات المتغیرة على قضایا السلوك ونوبات الغضب  •

ھرمون النمو استبیانًا  ویلي، فقد أجرت دراسة بحثیة أمریكیة مبكرة حول  -نظرًا لأن السلوك یمثل مصدر قلق في متلازمة برادر
محددًا للآباء حول السلوك قبل وطوال فترة علاج ھرمون النمو. لم تجد ھذه الدراسة أو أي دراسة أخرى زیادة في السلوكیات 

الإشكالیة بسبب علاج ھرمون النمو، لكن أحد التقاریر أشار إلى أن السلوك یبدو أنھ یزداد سوءًا عند إیقاف العلاج. قد یكون لدى أسر 
الأطفال العدوانیین جسدیًا سبب للقلق بشأن اكتساب طفلھم الحجم والقوة مع علاج ھرمون النمو. ینُصح ھذه العائلات بطلب المساعدة 

 من أخصائي السلوك، سواء بدأ طفلھم علاج ھرمون النمو أم لا. 
 
 

 مجالات عدم التغییر
 ویلي أي تحسن أو تدھور في أي مما یلي: -الأطفال المصابین بمتلازمة برادرلم توثق أي من الدراسات حول علاج ھرمون النمو لدى 

 
 سلوكیات الشھیة والبحث عن الطعام  •

على الرغم من أن بعض الآباء أفادوا أن شھیة أطفالھم إما زادت أو انخفضت أثناء علاج ھرمون النمو، إلا أن أیًا من الدراسات التي 
في سلوكیات الشھیة والبحث عن الطعام. حتى بالنسبة للأطفال  ویلي لم توثق أي تغییر -أجریت على الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

 الذین یتناولون ھرمون النمو والذین یمكنھم تناول سعرات حراریة إضافیة، ظلت قیود النظام الغذائي ضروریة. 
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 یتوقف الطفل عن النمو)عمر العظام (یستخدم كمؤشر عندما  •

لا یبدو أن علاج ھرمون النمو یسرع من تقدم عمر العظام. (إذا تقدم عمر العظام بسرعة كبیرة، تصبح فترة النمو المحتملة أقصر.) 
ویلي من تأخر عمر العظام، والذي یرتبط بنقص ھرمون النمو. زیادة أرومة   -یعاني العدید من الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

 الأندروجین المحیطي.

 
 ماذا یحدث إذا توقف طفلي عن علاج ھرمون النمو؟ 

  من المحتمل أن یشھد الأشخاص الذین یتوقفون عن تناول ھرمون النمو تباطؤ نموھم، لكنھم سیفقدون تدریجیاً الفوائد الجسدیة الأخرى التي
ینتجھا ھرمون النمو، أي نمو العضلات، وتقلیل الدھون، وزیادة مستوى الطاقة، ومن المرجح أن یكتسبوا الوزن. إذا كان طفلك یستفید من 

ولكنھ یحتاج إلى التوقف بسبب تأثیر جانبي، فقد یكون من الممكن لھ مواصلة العلاج بمستوى جرعة أقل، أو إیقاف  ،النموعلاج ھرمون 
العلاج ثم إعادة تشغیلھ بعد فھم المشكلات ومعالجتھا. حتى جرعة منخفضة یمكن أن تحسن تكوین الجسم. لا توجد مشكلة بشكل عام في  

 العلاج وفوائده مع طبیبك. أخطارإیقاف علاج ھرمون النمو وإعادة تشغیلھ، ولكن یجب مناقشة 
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 الآثار الجانبیة 
النمو آثار جانبیة غیر مرغوب فیھا في بعض الحالات. لذلك، یجب مناقشة مخاطر وفوائد كما ھو الحال مع أي دواء، قد یكون لعلاج ھرمون 

 علاج ھرمون النمو بدقة مع أطباء الفرد قبل بدء العلاج.
 

الآثار الجانبیة الأكثر شیوعًا طفیفة، مثل التغیرات في الجلد في موقع الحقن، على سبیل المثال، كدمات عرضیة، نزیف طفیف، نتوءات 
صغیرة على الجلد، أو فجوة في موقع الحقن (من الإفراط في استخدام ھذا الموقع أو طریقة حقن معینة). یمكن تجنب بعض ھذه التأثیرات أو  

ویلي لا تشیر   -تصحیحھا مع تغییر في إجراءات أو أجھزة الحقن. على الرغم من أن الدراسات الجماعیة للأفراد المصابین بمتلازمة برادر
 إلى أي آثار جانبیة واسعة النطاق لعلاج ھرمون النمو، إلا أن ھناك ردود فعل نادرة تحدث في بعض الأحیان:

 الصداع •
یصاب بعض الأفراد بالصداع أثناء علاج ھرمون النمو، ربما بسبب ضغط السوائل الزائدة في الجسم. یحدث ھذا العرض عادة خلال  

حین أن الصداع یتوقف أحیانًا من تلقاء نفسھ، فقد یكون من الضروري في بعض الحالات خفض الأسابیع الثمانیة الأولى من العلاج. في 
الجرعة وزیادة جرعة ھرمون النمو تدریجیًا. قد یتطور الصداع النادر أو الأكثر تكرارًا أو شدة والذي قد یكون مصحوبًا أیضًا بالقيء 

 واضطرابات الرؤیة بسبب ضغط السوائل في الدماغ. 
 

ھذه الحالة، التي تسمى ارتفاع ضغط الدم داخل الجمجمة أو ورم دماغي كاذب، یشتبھ بھا عادة من قبل الوذمة الحلیمیة (تورم الأقراص  
البصریة في كلتا العینین)، ویتم تشخیصھا من قبل أطباء العیون وكذلك أطباء الغدد الصماء. عند حدوث ذلك، یجب على الشخص 

المصاب الاتصال بطبیبھ على الفور. على الرغم من أن الأعراض خطیرة للغایة، إلا أنھا تختفي عند إیقاف علاج ھرمون النمو. وغالبًا  
ما یكون الفرد قادرًا على استئناف ھرمون النمو بجرعة أقل والعمل تدریجیًا على زیادة الجرعة إلى جرعة أعلى دون تكرار ھذه 

 المشكلة. 
 تورم في القدمین والساقین (وذمة)  •

تم الإبلاغ عن وذمة، بسبب تراكم السوائل، في بضع حالات خلال بدایة العلاج. ھذا أكثر شیوعًا بین السكان البالغین المصابین  
%). قد تختفي ھذه المشكلة من تلقاء نفسھا، أو قد تحتاج إلى تقلیل جرعة ھرمون النمو من  40ویلي (ما یصل إلى   -بمتلازمة برادر

 أجل حلھا. 
 زیادة مستویات الأنسولین  •

ویلي قبل علاج ھرمون النمو، ویمكن  -متلازمة برادرتم العثور على مستویات منخفضة من الأنسولین في الأطفال الذین یعانون من 
 أن ترتفع ھذه المستویات بشكل كبیر أثناء العلاج. الأنسولین ھو ھرمون ینتجھ البنكریاس 

وھو ضروري لاستقلاب الكربوھیدرات والجلوكوز. على الرغم من أن زیادة الأنسولین عادة ما تبقى ضمن المستویات الطبیعیة، فقد  
تم الإبلاغ عن حالات أصبح فیھا الطفل المعالج ببھرمون النمو مقاومًا للأنسولین وأصیب بالسكري من النوع الثاني. في كل حالة، 

حدث ذلك بعد زیادة كبیرة في الوزن (تتداخل السمنة مع مستقبلات الأنسولین في الجسم)، واختفى مرض السكري عندما توقف علاج 
ویلي ونقص ھرمون النمو بعنایة -ھرمون النمو وانخفضت مستویات الأنسولین. یجب مراقبة الأفراد الذین یعانون من متلازمة برادر

بحثاً عن علامات وأعراض عدم تحمل الجلوكوز أثناء علاج ھرمون النمو، خاصةً إذا كانوا یعانون من السمنة المفرطة أو لدیھم  
 تاریخ عائلي للإصابة بداء السكري.

 انخفاض مستویات ھرمون الغدة الدرقیة (الثیروكسین)  •
ویلي بنقص الغدة الدرقیة بعد بدء علاج ھرمون النمو ویحتاجون إلى مراقبة   -یصاب بعض الأفراد الذین یعانون من متلازمة برادر

 الحر قبل التفكیر في استبدال ھرمون الغدة الدرقیة عن طریق الفم.  T4و T4و TSHمستویات ھرمون الغدة الدرقیة بما في ذلك 
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 خلل وظیفي في الجھاز التنفسي  •

الأفراد الذین یعانون من   یجب تقییم التاریخ الدقیق وتقییم تشوھات الجھاز التنفسي قبل وأثناء علاجات ھرمون النمو. یجب تقییم
من قبل أخصائي أمراض الرئة وطب النوم وأخصائي الأنف والأذن والحنجرة وأخصائي أمراض  انقطاع التنفس أثناء النوم 

الجھاز الھضمي قبل بدء علاجات ھرمون النمو وبعد فترة وجیزة من بدء علاجات ھرمون النمو. (یرجى الاطلاع على الملحق  
 ویلي.) -توصیات لتقییم اضطرابات التنفس المرتبطة بالنوم في متلازمة برادر —الأول 

 تطور الجنف ( انحناء العمود الفقري)  •
% بما في ذلك الجنف  70ویلي لخطر الإصابة بانحناءات العمود الفقري بنسبة -بمتلازمة برادریتعرض الأطفال المصابون 

والحداب، ربما بسبب ضعف العضلات والمفاصل المرتخیة. على الرغم من أن النمو السریع یمكن أن یتسبب في تفاقم منحنى  
الجنف، إلا أن الدراسات وجدت عدم وجود فرق كبیر في تقدم المنحنى بین الأفراد المصابین بالجنف الذین عولجوا بھرمون النمو 

ویلي تفوق إلى   -وأولئك الذین لا یتلقون علاج ھرمون النمو. یبدو أن الفوائد الإجمالیة لھرمون النمو للطفل المصاب بمتلازمة برادر
حد كبیر أي تأثیر لھرمون النمو على منحنیات العمود الفقري. بشكل عام، قد تحتاج منحنیات العمود الفقري إلى علاج مثل التقویة أو  

الجراحة. من المعروف أن ھرمون النمو یحسن كثافة المعادن في العظام والتي یمكن أن تكون مھمة جدًا لنجاح العملیة الجراحیة  
للجنف الحاد. یجب اتخاذ قرارات البدء أو الاستمرار في علاج ھرمون النمو لدى شخص یعاني من تشوھات انحناء العمود الفقري 

 بالتشاور مع أخصائي الغدد الصماء وجراح عظام من ذوي الخبرة في متلازمة برادر ویلي. 
 استطالة الجزء السفلي من الوجھ •

ویلي ھذا التغییر الطفیف في نسبة الوجھ   -یوصف أیضًا بأنھ "منتصف وجھ مرتفع"، وقد لاحظ العدید من الباحثین في متلازمة برادر
بعد علاج ھرمون النمو. ویمیل الفك السفلي إلى أن یكون أكثر استجابة لعلاج ھرمون النمو من الفك العلوي، والذي قد یفسر ھذه 
التغییرات في الوجھ. لا یوجد مظھر تشوه من ھذا التغییر في الفك، لكنھ قد یؤثر على محاذاة الأسنان وخطط علاج تقویم الأسنان  

 (الأقواس).
 تضخم الأطراف •

ھذا ھو المصطلح الذي یشیر إلى فرط النمو الشدید في الیدین أو القدمین أو الوجھ الناجم عن الكثیر من ھرمون النمو في الجسم، وھي 
 حالة نادرة تحدث عادة بسبب ورم في الغدة النخامیة. 

تعُد السمات الأكرومغولیة خطرًا على أي شخص یتلقى جرعة عالیة جدًا من ھرمون النمو على مدى فترة من الزمن. من المھم بشكل 
خاص تجنب إعطاء جرعات مخصصة لطفل في طور النمو لمراھق أو بالغ انغلقت صفائح النمو لدیھ. وعادة ما یتم إجراء أشعة سینیة  

 دوریة لعمر العظام للحمایة من ھذا الاحتمال.
 

 التحذیرات القیاسیة 
لي تناقش أدبیات المرضى حول ھرمون النمو العدید من الآثار الجانبیة المحتملة الأخرى للعلاج بھرمون النمو. لم یتم الإبلاغ عن أي مما ی

 ویلي؛ وتعتبر أخطر ھذه الأعراض نادرة للغایة.-في أي من الدراسات البحثیة الخاصة بمتلازمة برادر
 

المفاصل والعضلات عند استخدام ھرمون النمو، تم الإبلاغ عن أنواع مختلفة من آلام  — ألم المفاصل، ألم العضلات، متلازمة النفق الرسغي
ون  وبشكل أكثر شیوعًا عند البالغین الذین یعانون من نقص ھرمون النمو والذین یعانون منھ في بدایة العلاج. عادة، یختفي ھذا الألم في غض

 بضعة أشھر.
 

عندما یتم تحفیز النمو، قد تستجیب أیضًا النموات غیر الطبیعیة والخبیثة. إذا كان الفرد مصابًا بورم أو سرطان   — انتشار الورم/السرطان
 نشط، فلا ینصح بالعلاج بھرمون النمو.
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ولكنھ كان في حالة ھدوء لفترة من الوقت في حالة العلاج. یجب مناقشة المخاطر والفوائد بدقة مع   ،بالسرطانقد یظل الشخص الذي أصیب 

 الأطباء المعنیین. 
 

یصف ھذا المصطلح حالة تشبھ تقریبًا كسرًا في الجزء العلوي من عظم الفخذ. ھناك كسر، أو  — )SCFEانزلاق رأس المشاش الفخذي ( 
النمو (أو الصفیحة المشاشیة) في الجزء العلوي من عظم الفخذ لأسباب غیر مفھومة جیدا ویسبب تشوه الورك.  انزلاق، من خلال صفیحة 

نادرًا ما حدثت ھذه الإصابة مع علاج ھرمون النمو، ویبدو أن السمنة تعرض الفرد لخطر أكبر. تشمل أعراض المشكلة آلام وتیبس الورك  
 وآلام الركبة والعرج. نظرًا لأن ھذه الإصابة تتطلب تصحیحًا جراحیًا، یجب استشارة جراح العظام إذا ظھرت ھذه الشكاوى.
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 ما الذي یتضمنھ علاج ھرمون النمو؟  .4

النمو بدءًا من مرحلة الطفولة. وتتوفر معلومات  یقدم ھذا القسم نظرة على الأسئلة والأجوبة حول بعض الجوانب الرئیسیة لعلاج ھرمون 
 إضافیة عن ھرمون النمو واعتبارات العلاج من عدد من المصادر المدرجة في الملحق ج. 

 
 من الذي یحدد الحاجة إلى علاج ھرمون النمو؟ 

ویلي إلى طبیب رعایة أولیة. إلاّ أنھ طبیب الغدد الصماء مطلوب عند تحدید ما إذا كان یمكن  -یحتاج جمیع الأفراد المصابین بمتلازمة برادر
 علاج الطفل أو البالغ بھرمون النمو. أطباء الغدد الصماء للأطفال 

والبالغین ھم أطباء متخصصون في ھرمونات الجسم، بما في ذلك ھرمون النمو والھرمونات الجنسیة والأنسولین والغدة الدرقیة. نظرًا 
لوجود عدد من المشكلات الطبیة في متلازمة برادر ویلي التي تنطوي على النظام الھرموني، فإن أخصائي الغدد الصماء الذي یكون 
على درایة بمتلازمة برادر ویلي والذي یمكنھ العمل مع الطفل أو البالغ في كل ھذه المشكلات سیكون الخیار الأفضل. عادةً ما تكون 

 ھناك حاجة إلى إحالة من طبیب الأطفال أو الطبیب العادي عادةً من أجل زیارة طبیب الغدد الصماء.
 

 كیف یتم تقییم الحاجة إلى ھرمون النمو؟ 
أخذ  سیراجع اختصاصي الغدد الصماء على الأرجح التاریخ الطبي للطفل ونموه (غالبًا قبل سن الثانیة)، وسیسأل عن النظام الغذائي للطفل، وسی

الطفل   لطول  دقیقة  قیاسات  بأخذ  الصماء  الغدد  أخصائیو  یقوم  الطفل.  نموھم، وسیفحص  وأنماط  الآخرین  الأسرة  أفراد  أطوال  معلومات عن 
ن باستخدام مسطرة مثبتة على الحائط للأطفال الأكبر سنًا أو سیستخدمون لوحة قیاس خاصة لقیاس الطول للأطفال الذین تقل أعمارھم عن سنتی

سیة إلى ثلاث سنوات. عادةً ما یتم قیاس الأفراد عدة مرات في نفس الزیارة لضمان الدقة. یتم تسجیل النتائج على كل من مخططات النمو القیا
ویلي لتحدید كیفیة مقارنة طول الطفل مع الآخرین من نفس العمر ومع سرعة الطول المتوقعة بناءً  -ومخططات النمو الخاصة بمتلازمة برادر

ویلي في النمو على طول المنحنى الطبیعي، ولكن بعد ذلك، في حوالي    -على أطوال والدیھم. یبدأ العدید من الأطفال المصابین بمتلازمة برادر
لنمو سن الثانیة، یبدأون في النمو ببطء أكبر وینخفضون إلى أسفل وأدنى في مخططات النمو القیاسیة. عادةً ما یكون الأطفال المصابون بفشل ا

 ویلي أقصر بكثیر من أقرانھم أو أقصر مما ھو متوقع لأسرھم.  -المرتبط بمتلازمة برادر
 

تشمل الاختبارات الأخرى التي یمكن إجراؤھا كجزء من تقییم علاج ما قبل ھرمون النمو اختبارات الدم للتحقق من مستوى ھرمونات الغدة 
ي الدرقیة (یمكن أن یؤثر انخفاض مستویات الغدة الدرقیة على النمو وعلاج ھرمون النمو)، وأشعة سینیة للید لتحدید عمر العظام، وفحص بدن

وضحالة   للجنف (انحناء العمود الفقري)، ودراسة النوم للتحقق من انقطاع التنفس الانسدادي أثناء النوم، وانقطاع التنفس المركزي أثناء النوم،
التنفس (نقص التھویة) وثاني أكسید الكربون و/أو الأكسجین. في حین أن الخط الأول من علاج انقطاع النفس الانسدادي أثناء النوم عند  

در ویلي  الأطفال غالباً ما یكون استئصال اللوزتین الكبیرتین واللحمیة (استئصال اللوزتین الغدیة)، فإن الأفراد الذین یعانون من متلازمة برا
د معرضون لخطر متزاید لانقطاع النفس المتبقي بعد الجراحة، وبالتالي یجب أن یخضعوا لدراسة نوم متكررة. تتم مقارنة الأشعة السینیة للی

ون لدى  لعمر العظام مع مجموعة من الأشعة السینیة القیاسیة لمختلف الأعمار ویمكن أن تخبر الطبیب عن المدة المتبقیة لنمو الطفل. عادة ما یك
الأطفال الذین یعانون من نقص ھرمون النمو عمر عظمي أصغر من عمرھم الفعلي. في حالة الاشتباه في الجنف، یجب إجراء أشعة سینیة 

 للظھر وفحصھا من قبل أخصائي جراحة العظام لتحدید درجة الانحناء الدقیقة والحاجة إلى المراقبة أو العلاج. 
 

ویلي یعاني من فشل في النمو، ولا توجد ظروف من شأنھا أن تخلق مخاطر خطیرة (مثل   -إذا تبین أن الطفل المصاب بمتلازمة برادر
ویلي بحاجة إلى إجراء  -فسیكون مؤھلاً للعلاج بھرمون النمو دون مزید من الاختبارات.  لم یعد الأطفال المصابون بمتلازمة برادرالسرطان)، 

 اختبارات الدم لإثبات إصابتھم 
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 بنقص ھرمون النمو قبل أن یمكن علاجھم بھرمون النمو.

 
الغذاء والدواء على استخدام العلاج ببدائل ھرمون النمو لدى البالغین، ولكن على عكس ترخیص إدارة الغذاء  ، وافقت إدارة  1996في عام  

ویلي توثیق نقص ھرمون النمو  -ویلي، یطُلب من البالغین المصابین بمتلازمة برادر -للأطفال المصابین بمتلازمة برادر 2000والدواء لعام 
)GHD (.عن طریق اختبار تحفیز ھرمون النمو قبل التفكیر في العلاج 

 
 في أي عمر یتم تقییم الأطفال لعلاج ھرمون النمو؟ 

ویلي لعلاج ھرمون النمو في أي عمر. تشیر التجربة السریریة إلى أن علاج ھرمون النمو یمكن  -یمكن تقییم الطفل المصاب بمتلازمة برادر
 ویل في عمر شھرین إلى ثلاثة أشھر. -برادرأن یكون مفیدًا للفرد المصاب بمتلازمة 

فرصة  یجب أن یبدأ العلاج الذي یھدف إلى زیادة الطول قبل سن البلوغ الطبیعي، ویبدو أن العلاج المبكر (غالبًا قبل سن الثانیة) یوفر أفضل 
 لتحسین تكوین الجسم واكتساب المعالم الحركیة. 

 
ویلي غالبًا ما یولدون بطول طبیعي.   -قد لا یكون قصر القامة واضحًا في السنوات الأولى من الحیاة لأن الرضع المصابین بمتلازمة برادر

 إلاّ أنھ قد تكون ھناك علامات أخرى على فشل النمو أو نقص ھرمون النمو تتطلب علاجًا مبكرًا جدًا مثل تباطؤ معدل النمو. 
 

نظرًا لأن العلاج بھرمون النمو یحفز النمو في جمیع  ھل ھناك أي أطفال لا ینبغي علاجھم بالھرمون الأخضر لأسباب طبیة؟
أنحاء الجسم، فإن الأطفال الذین تم تشخیص إصابتھم بسرطان نشط أو أورام یمكن أن تتفاقم حالتھم لیسوا مرشحین جیدین للعلاج بھرمون 

 النمو.
 

یجب مراقبة الأطفال المصابین بداء السكري أو عدم تحمل الجلوكوز عن كثب إذا تم علاجھم بھرمون النمو، حیث من المعروف أن علاج  
 ھرمون النمو یزید من مقاومة الأنسولین. 

 
ثیر من العلاج ببدائل ھرمون النمو لیس بدیلاً عن الاحتیاجات الغذائیة المطلوبة والتحكم في الوزن للأفراد المصابین. وبالتالي، بالنسبة للك

 العلاج بھرمون النمو وھم أطفال صغار، قد یحتاجون إلى معالجة السمنة قبل بدء العلاج بھرمون النمو. یبدؤون الأطفال الذین 
 

ویلي یعانون من "زیادة انتشار خلل وظیفي في الجھاز التنفسي"، فقد یوصى بإجراء  -نظرًا لأن الأطفال الذین یعانون من متلازمة برادر
جودًا دراسة للنوم قبل البدء في علاج ھرمون النمو مع متابعة دراسة النوم بعد ستة إلى ثمانیة أسابیع. إذا كان توقف التنفس أثناء النوم مو

وتفاقم بعد بدء علاج ھرمون النمو، فیجب إدارتھ بشكل مناسب وسریع، بما في ذلك زیارة طبیب الأذن/الأنف/الحلق (أخصائي الأنف والأذن  
والحنجرة) لتقییم مجرى الھواء وبذل الجھود لفقدان الوزن إذا كان الطفل یعاني من السمنة المفرطة. الأمر متروك لتقدیر أخصائي الغدد  

 الصماء المعالج لتحدید ما إذا كان ینبغي إیقاف علاج ھرمون النمو مؤقتاً حتى یتم علاج انقطاع التنفس أثناء النوم بشكل كافٍ.
 

 إعطاء ھرمون النمو؟  كیف یتم 
ھرمون النمو عن طریق الحقن على غرار حقن الأنسولین لمرض السكري. حیث یتم إعطاء حقن  في الوقت الحالي، یجب إعطاء علاج 

ي  ھرمون النمو تحت الجلد مباشرة (تحت الجلد ولیس في العضلات). تعُطى الحقن بإبرة رفیعة للغایة وعادةً لا تكون مؤلمة. یمكن إعطاؤھا ف
البطن وأعلى الفخذ وجانبیھ والأرداف وفي الأطفال الأكبر حجمًا في الجزء الخلفي من أعلى الذراع.   -عدد من المناطق المختلفة من الجسم 

 یجب إعطاء الحقن في مكان مختلف كل لیلة لمنع حدوث مشاكل جلدیة. 
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السبب في تدویر مواقع الحقن ھو أن الحقن المتكرر في نفس الموقع قد یسبب ضمورًا (فقدان الدھون/العضلات). یمكن أن یؤدي الضمور إلى  

، مما قد یعیق امتصاص الدواء وتراجع الاستجابة العلاجیة. من المناسب التناوب ذھاباً وإیاباً بین  وندباتانخفاضات في الجلد (مشكلة تجمیلیة) 
سنتیمترات، یمكن للمرء أن یصنع   5سنتیمترات في  5والأیسر. حتى داخل موقع واحد طولھ  ،والبطن الأیمن  ،والأرداف  ،الفخذینموقعین، مثل 

 شبكة تخیلیة من مربعات ربع بوصة للتنقل عبرھا. 
 

عادة ما یتم إعطاء جرعات ھرمون النمو یومیًا من قبل الوالدین أو مقدمي الرعایة أو الفرد نفسھ. یوصى بإعطائھا لیلاً لأن أكبر طفرة 
الساعات القلیلة الأولى من النوم، لذا فھي الأقرب إلى الدورة الطبیعیة للجسم. تجد العائلات عمومًا أنھ طبیعیة لإفراز ھرمون النمو تحدث في 

من السھل جعل الحقن جزءًا من روتین وقت النوم المعتاد. تمت الموافقة مؤخراً على حقن ھرمون النمو طویل المفعول، مرة واحدة في  
  الأسبوع من قبل إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة، ولكن ھناك حاجة إلى إجراء تجارب سریریة قبل استخدامھ في حالة اضطراب طیف الموالید

 المبكر.
 

 الحقن؟كیف تتعلم العائلات كیفیة إعطاء 
یجب تدریب أفراد الأسرة ومقدمي الرعایة الذین سیعطون حقن ھرمون النمو على كیفیة خلط الدواء (إذا لزم الأمر)، وكیفیة تحضیر الحقن  
وإعطائھ، وكیفیة التعامل مع منتج ھرمون النمو ومعدات الحقن وتخزینھا بشكل صحیح. یتوفر عدد من المحاقن المختلفة من نوع القلم التي  

 تجعل الحقن أسھل على الوالدین أو مقدمي الرعایة وأقل إثارة للقلق بالنسبة للطفل الذي لا یحب الإبر.
 

ال بھا عندما تبدأ العائلات أطفالھا في العلاج بھرمون النمو، یتم تزویدھم عادة بالتدریب الشخصي والمعلومات المطبوعة وأرقام الھواتف للاتص
ل  في حال كانت لدیھم أسئلة أو یحتاجون إلى مساعدة. وعادة ما تتاح لھم فرصة التدرب على استخدام المحقنة أو قلم الحقن وإعطاء طفلھم أو

حقن ھرمون النمو تحت إشراف ممرضة. قد یوفر مورد ھرمون النمو أیضًا مقطع فیدیو تعلیمي لمراجعتھ في المنزل. من المھم اتباع توجیھات  
 الشركة المصنعة لأن كل نوع من طرق الحقن یتطلب إجراءات مختلفة إلى حد ما. 

 
  على الرغم من أن فكرة إعطاء الطفل حقنة قد تبدو مخیفة، إلا أن الأطفال وأولیاء أمورھم عادة ما یتعلمون ویتكیفون مع الروتین بسرعة.

غالبًا ما یكون الحصول على الحقنة الأولى في المنزل ھو الجزء الأصعب. من المفید أن نتذكر أن معظم جرعات ھرمون النمو غیر مؤلمة 
ویلي یعانون من ارتفاع تحمل الألم، فإنھم أقل عرضة من غیرھم   -تقریبًا. أیضًا، نظرًا لأن العدید من الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

للشعور بالحقن. یمكن للمعلومات الواردة من مؤسسة النمو البشري ومؤسسة ماجیك أن تساعد العائلات على فھم علاج ھرمون النمو بشكل  
لذین  أفضل وإعداد أنفسھم وأطفالھم للبدء بشكل إیجابي. لدى كل من ھاتین المنظمتین قوائم مناقشة عبر البرید الإلكتروني للآباء والأمھات ا

 یرغبون في طرح الأسئلة أو مشاركة المعلومات والدعم فیما یتعلق بعلاج ھرمون النمو. 
 

 ھل ھناك أنواع مختلفة من ھرمون النمو؟ 
على الرغم من أن أدویة ھرمون النمو تباع من قبل عدد من الشركات في الولایات المتحدة تحت أسماء منتجات مختلفة، إلا أن مكون 

مو البروتین الأساسي ھو نفسھ في جمیع منتجات ھرمون النمو التي یتم حقنھا.  ولأنھ یستند إلى الجین البشري لھرمون النمو، فإن ھرمون الن
دم  المصنع مطابق في التركیب والكیمیاء لھرمون النمو الذي یتم إنتاجھ في الجسم. الاسم العام لمنتج ھرمون النمو الصناعي الرئیسي المستخ

الحمض النووي " (rDNAالآن ھو سوماتروبین، والذي لا ینبغي الخلط بینھ وبین الاسم الطبي لھرمون النمو الطبیعي. لسوماتروبین ھو "
 من مصادر مختلفة من خلال الھندسة الوراثیة.) DNAالمؤتلف)، مما یعني أنھ یتم إنتاجھ عن طریق الجمع بین مادة الحمض النووي (
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على الرغم من أن جزيء بروتین ھرمون النمو نفسھ ھو نفسھ من منتج لآخر، إلا أن ھناك مجموعة متزایدة من أشكال الأدویة وأجھزة الحقن  

الشركات المتاحة. في شكلھ الأساسي المصنع، ھرمون النمو ھو مسحوق أبیض مجفف بالتجمید یجب خلطھ بسائل یسمى المخفف. بعض 
المصنعة لدیھا الآن أشكال ممزوجة مسبقًا من ھرمون النمو و/أو أقلام تبسط عملیة الخلط. وكما ھو الحال مع أنواع الأدویة الأخرى، قد  

تحتوي منتجات ھرمون النمو على مكونات غیر نشطة مثل المواد الحافظة. تختلف ھذه الإضافات بین المنتجات المختلفة، وقد یسبب بعضھا  
ردود فعل طفیفة لدى بعض الأشخاص. تتطلب معظم منتجات ھرمون النمو التبرید قبل الخلط والاستخدام، ولكن یمكن ترك عدد قلیل منھا في 

 درجة حرارة الغرفة حتى یتم إعادة تكوین المسحوق (یخلط مع المادة المخففة).
 

®  Genotropinویلي (-منتجات لھرمونات النمو لمتلازمة برادر ثلاثلقد فتحت موافقة إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة على 
 الباب أمام الأطباء لوصف المنتجات الثلاثة كمنتجات متكافئة.®) Norditropinو® Omnitropeو

أو أنظمة توصیل مختلفة، أو   ،النموقد یوصي الأطباء بدواء معین بناءً على أي مما یلي: إلمام الطبیب أو خبرتھ بمنتجات ھرمون 
متطلبات أو تفضیلات شركة التأمین أو مؤسسة الرعایة المدارة الخاصة بالمریض، أو فروق التكلفة، أو قدرة الأسرة على تعلم  

واستخدام طریقة خلط وحقن دواء معین، أو تاریخ الطفل أو حساسیاتھ. یجب على العائلات مناقشة مخاوفھم واحتیاجاتھم مع الطبیب 
 لضمان اختیار العلاج الأفضل لحالة طفلھم. 

 
 كیف یتم تحدید جرعة الطفل من ھرمون النمو؟ 
أیام في الأسبوع.   7ملغم/كغم من وزن الجسم المثالي مقسمة  0.24إلى   0.18الجرعة القیاسیة الموصى بھا من ھرمون النمو ھي من 

 الأولى من العمر. یجب أن یبدأ الرضع بأقل جرعة من ھرمون النمو، ویفضل أن یكون ذلك خلال الأشھر الستة 
 

ھذا ھو  . IGFBP3%) والمرتبط ب 3الحر (حتى  IGF-1المكتشفة في الدم من قبل المختبرات التجاریة ھي مزیج من  IGF-1إن كمیة 
 اختبار الدم الأكثر استخدامًا لمراقبة جرعات ھرمون النمو.

 
في الوقت الحاضر، یجب تأكید نقص ھرمون النمو عن طریق اختبار تحفیز ھرمون النمو لدى البالغین الذین یحتاجون إلى ھرمون النمو في  

 بشكل أقل في مراقبة جرعات ھرمون النمو.) BMDوكثافة المعادن في العظام ( IGF-1-الغالب للتأثیر الابتنائي. یمكن أن یساعد
 

 ماذا عن المتابعة بعد بدء العلاج؟ 
بمجرد بدء العلاج بھرمون النمو، یجب جدولة فحوصات المتابعة المنتظمة لتقییم النتائج والتحقق من الآثار الجانبیة وتعدیل 

 جرعة الطفل عند الحاجة. 
یفحص أطباء الغدد الصماء عادةً المرضى كل أربعة إلى ستة أشھر على الأقل عندما یتلقون علاج ھرمون النمو. في كل فحص، سیتم قیاس 

 نمو الطفل بعنایة وإجراء فحص بدني عام.  قد تتضمن زیارات المتابعة الدوریة أیضًا إجراء اختبارات لـ: 
 

 مستویات ھرمون الغدة الدرقیة (فحص الدم)؛  •
 مستویات الأنسولین أو الجلوكوز (فحص الدم)؛ •
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 فحص الدم)؛ ( IGFBP-3و  IGF-1مستویات  •
 عمر العظام (الأشعة السینیة)؛ •
 الأشعة السینیة)؛الجنف (الفحص البدني أو  •
 و  العانة؛الخصائص الجنسیة الثانویة (الفحص البدني)، مثل شعر  •
 توقف التنفس أثناء النوم (دراسة النوم). •

 
  من المھم للعائلات متابعة زیارات المتابعة المجدولة ھذه والاتصال بالطبیب بین الزیارات إذا كانت ھناك أي مشاكل في العلاج. إن علاج

النمو ومتابعتھ ھو جھد جماعي، وعائلة الطفل أو البالغ جزء أساسي من الفریق. فالأسرة ھي التي یجب أن تقوم بالعلاج الیومي وأن ھرمون 
 تكون متیقظة لأي تغیرات تطرأ على الطفل قد تحتاج إلى عنایة طبیة.

 
  الإضافة إلى الأسرة وأخصائي الغدد الصماء، قد یحتاج المھنیون الآخرون إلى المشاركة مع استجابة الفرد لعلاج ھرمون النمو. نظرًا لأن
احتیاجات السعرات الحراریة قد تتغیر مع زیادة النمو أو تحسن كتلة العضلات، یجب النظر في استشارة اختصاصي تغذیة لضمان التغذیة  

یب  المتوازنة المناسبة بما في ذلك مكملات الفیتامینات إذا لزم الأمر لتعزیز النمو. أي أخصائیین تتم زیارتھم عادةً بشكل منتظم (مثل طب
من العیون وطبیب الأسنان وطبیب العظام والمعالج الطبیعي وغیرھم) بأن الفرد سیبدأ العلاج بھرمون النمو. إن معرفة أنھ ستكون ھناك فترة 

 النمو السریع قد تؤثر على عدد المرات التي سیحتاج فیھا ھؤلاء المتخصصون إلى مراقبة أو علاج الفرد في مجال تخصصھم. 
 

 النمو؟ متى ینتھي علاج ھرمون 
متى تتوقف عن علاج ھرمون النمو؟ متى یجب إیقاف علاج ھرمون النمو؟ یجب التوقف عن علاج ھرمون النمو للنمو الخطي عند 

 الوصول إلى الطول القریب من سن البلوغ أو النضج الكامل للھیكل العظمي، وعادةً ما یكون ذلك في سن 
سنة لدى الفتیات والفتیان على التوالي. یمكن أن یؤدي استمرار علاج ھرمون النمو الذي یھدف إلى زیادة النمو في   16.5سنة و 14.5

الطول بعد توقف العظام عن النمو إلى فرط نمو بعض أجزاء الجسم، بما في ذلك القدمین والیدین والفك السفلي وحواف الحاجبین، وھي حالة  
 -یمكن أن یسبب مشاكل تتجاوز سنوات النمو ) GHDتسمى ضخامة الأطراف. ومع ذلك، فقد أظھرت الأبحاث أن نقص ھرمون النمو (

 ضعف تكوین الجسم وانخفاض الطاقة والأداء البدني وھشاشة العظام (ترقق العظام) واضطرابات في النوم والمزاج. 
 

موافقة إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة على استخدام ھرمون النمو في الأفراد المصابین بمتلازمة كما تمت الإشارة إلیھ سابقًا، نظرًا لأن 
ویلي إلى أن یكون لدیھم نقص ھرمون النمو الموثق من  -"الأطفال"، فقد یحتاج البالغون المصابون بمتلازمة برادر ویلي تقتصر على-برادر

أجل العلاج أو مواصلة العلاج بھرمون النمو. وعادةً ما یتوقف الأطفال الذین خضعوا للعلاج بھرمون النمو خلال سنوات نموھم الأخیرة 
 عن حقن ھرمون النمو لفترة تتراوح بین ثلاثة إلى ستة أشھر، ثم یخضعون لاختبار تحفیز ھرمون النمو لتحدید ما إذا كانوا یعانون من نقص
ھرمون النمو، كما ھو محدد للبالغین. تتحقق اختبارات تحفیز ھرمون النمو من مستوى ھرمون النمو في الدم قبل وبعد إعطاء الشخص مادة 

ن  معروفة بتسببھا في إفراز ھرمون النمو (مثل الأنسولین أو الأرجینین أو الكلونیدین أو الجلوكاجون). ویظل ھذا مجالاً مثیرًا للجدل لأ
معظم اختبارات تحفیز ھرمون النمو تحفز الغدة النخامیة لإفراز ھرمون النمو بدلاً من محاولة تحفیز الوطاء لإفراز الھرمون المطلق 

لھرمون النمو. وبما أن الوطاء ھو عادةً الجزء الذي لا یعمل بشكل صحیح، فإن ھذا غالباً ما یعطي صورة إیجابیة خاطئة عن إنتاج ھرمون 
 النمو لدى الأفراد المصابین. 
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یتم توفیر علاج ھرمون النمو لدى البالغین بجرعة أقل بكثیر من الأطفال. كما ھو الحال مع الأطفال، یجب أن تكون جرعات ھرمون النمو 

 للبالغین فردیة مع المراقبة الدقیقة من قبل المتخصصین للآثار الجانبیة غیر المرغوب فیھا.
 

 ما ھي مشاكل التكلفة والتأمین؟ 
دولار سنویًا بأعلى مستویات الجرعة. معظم العائلات لا یمكنھا    60000إلى  50000دواء مكلف للغایة، وغالبًا ما یكلف ھرمون النمو ھو 

حتى التفكیر في علاج ھرمون النمو دون تغطیة تأمینیة ممتازة أو تمویل خارجي آخر. إذا كانت بولیصة تأمین الأسرة لدیھا حد أقصى سنوي 
فرد  أو مدى الحیاة على المزایا، فإن تكلفة علاج ھرمون النمو لطفل واحد على مدى فترة طویلة من الزمن قد لا تترك مزایا كافیة في الخطة ل

 آخر من أفراد الأسرة قد یحتاج إلى رعایة باھظة الثمن. 
 

وفة طبیاً من المھم جدًا أن تقرأ العائلات بعنایة سیاسات التأمین الخاصة بھا وأي "ملحقین" یقومون بتعدیل الوثائق لتحدید مزایا الأدویة الموص
) إجمالي  2) مزایا الأدویة الموصوفة طبیاً أو 1وما ھو مطلوب منھم للحصول على علاج ھرمون النمو وما ھي الحدود التي تم وضعھا على  

من  المزایا المستحقة الدفع. نظرًا لارتفاع تكالیف الأدویة الموصوفة طبیًا، غالبًا ما تحاول شركات التأمین وخطط الرعایة المدارة الحد 
تغطیتھا بعدة طرق. على سبیل المثال، قد تستبعد الخطة على وجھ التحدید أو تطلب تصاریح خاصة للأدویة باھظة الثمن مثل ھرمون النمو. 
وبعضھا یوفر تغطیة للأدویة "القابلة للحقن" تحت قسم مختلف من الخطة یتطلب دفعاً مشتركاً أعلى من قبل الأسرة. وقد تضع خطط أخرى  

 حدوداً سنویة على المبلغ الذي ستدفعھ مقابل الأدویة، أو قد تتطلب من الأسرة دفع مبلغ أعلى للمشاركة في الدفع بعد الوصول إلى مستوى
 معین. 

 
.  إذا بدا أن خطة الأسرة تغطي علاج ھرمون النمو، ولكن تم رفض مطالبة التأمین الأولیة، فیمكن تقدیم استئناف لإعادة النظر في المطالبة
لدى كل خطة صحیة عملیة لتقدیم الطعون والتظلمات، ولدى كل شركة ھرمون نمو برنامج لمساعدة مرضاھا في الحصول على تغطیة  

 . من المھم الاحتفاظ بملاحظات مفصلة للمكالمات الھاتفیة ونسخ من أي مستندات تتعلق بالطعن أو الشكوىتأمینیة، إذا لزم الأمر. 
 

إذا كانت الخطة الحالیة للأسرة لا توفر مزایا كافیة لتغطیة علاج ھرمون النمو، فقد تحتاج إلى استكشاف خیارات تأمین أخرى. قد یكون 
العثور على بولیصة تأمین تغطي علاج ھرمون النمو أمرًا صعبًا وقد یؤثر على خیارات توظیف الوالدین، حیث یتم توفیر معظم خطط 
التأمین من خلال أصحاب العمل. (تتوفر معلومات عن برنامج میدیكید وبرامج التأمین الصحي للأطفال في الولایات، التي توفر التأمین 

الصحي للأسر ذات الدخل المنخفض، على موقع مراكز الرعایة الطبیة والخدمات الطبیة التابعة لوزارة الصحة والخدمات الإنسانیة 
 ). www.cms.govالأمریكیة على الإنترنت: 

 
ون إدراكًا بأن تغطیة التأمین الصحي ھي مشكلة كبیرة قد تمنع الطفل من الحصول على العلاج اللازم، غالبًا ما توفر الشركات المصنعة لھرم
النمو الدواء بدون تكلفة أو بتكلفة مخفضة لفترة محدودة من الوقت للمرضى المؤھلین الذین یعملون للحصول على تغطیة تأمینیة أو تمویل  

 آخر. 
 

 قبل أن یغطي علاج ھرمون النمو؟ ) GHDھل یمكن لشركة التأمین أن تطلب اختبار طفلي لنقص ھرمون النمو (
لا ). FDAالأمریكیة (یسُمح لخطط التأمین الصحي بتحدید متطلباتھا الخاصة للتغطیة، ولكنھا عادةً ما تتبع موافقات إدارة الغذاء والدواء 

 ینبغي أن یكون من الضروري 
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-ویلي لاختبار نقص ھرمون النمو منذ قرار إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة بشأن متلازمة برادر-أن یخضع الطفل المصاب بمتلازمة برادر

ویلي، أقرت  -المحددة للأطفال المصابین بمتلازمة برادر " المؤشرات" . عند إنشاء ھذه 2000یونیو  20ویلي الذي دخل حیز التنفیذ في 
ویلي یحتاج -إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة بأن اختبار نقص ھرمون النمو لیس محددًا موثوقًا لما إذا كان الطفل المصاب بمتلازمة برادر

ویلي فقط إلى إظھار علامات فشل النمو ولدیھم تشخیص وراثي لمتلازمة  -إلى علاج ھرمون النمو یحتاج المصابون بمتلازمة برادر
ویلي للتأھل لعلاج ھرمون النمو بموجب ھذه الموافقات الخاصة لقانون الأدویة الیتیمة. قد تساعدك رسالة من طبیبك إلى شركة  -برادر

اعتھ التأمین. للمزید من المعلومات، انظر إعلان إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة عن قرار إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة، الذي أعیدت طب
 في الملحق د. 
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 الأسئلة والحكمة وبیانات الاستطلاع من عائلاتنا .5

 كیف یمكنني العثور على أخصائي الغدد الصماء لتقییم طفلي؟ 
الأولیة الخاص بك تقدیم اقتراحات. إذا كان لدیك فصل من جمعیة متلازمة برادر ویلي في ولایتك أو منطقتك، فاطلب اطلب من مقدم الرعایة 

ویلي لعلاج ھرمون  -من أعضاء تلك المجموعة تقدیم اقتراحات. اتصل بالعدید من الأطباء واسأل عن تقییم طفلك المصاب بمتلازمة برادر
ویلي. إذا لم تتمكن من العثور على طبیب  -النمو. اسأل أیضًا عن مقدار الخبرة التي اكتسبوھا في العمل مع الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

) للحصول على معلومات لمشاركتھا مع 941( 0400-312على الرقم   PWSA | USAفاتصل بـ ، PWSیتمتع بخبرة كبیرة في 
 أخصائي الغدد الصماء الخاص بك.

 
 ھرمون النمو تؤلمھ. ماذا یمكنني أن أفعل؟ یقول طفلي أن حقن 

على الرغم من أن معظم الأطفال اعتادوا على الحقن، إلا أن بعض الأطفال أكثر حساسیة أو یجدون أن بعض الحقن تؤلمھم. اعمل مع مكتب 
  أخصائي الغدد الصماء لتحلیل سبب المشكلة. ھناك العدید من الأشیاء التي یمكن أن تسبب عدم الراحة، بما في ذلك حجم الإبرة، ونوع جھاز

نة الحقن المستخدم، والمواد الحافظة في الدواء، ودرجة حرارة الدواء، ومنطقة الجسم المستخدمة للحقنة، والإجراء المستخدم في إعطاء الحق
لعقة  وإزالة الإبرة. إذا لم تتمكن من العثور على طریقة لتقلیل الانزعاج عن طریق تغییر واحد أو أكثر من ھذه الأشیاء، یمكنك محاولة فرك م
مجمدة على موقع الحقن قبل إعطاء الجرعة. سیوفر ھذا تأثیرًا سریعًا للتخدیر. یمكنك أیضًا التحدث إلى طبیبك حول تجربة كریم لتخدیر 

 الجلد قبل إعطاء الحقنة. 
 

وتین یفسر العدید من الأطفال الخوف على أنھ ألم. یمكن أن تساعد المكافأة الصغیرة جداً التي تعطى بعد كل حقنة، مثل الملصقات، في جعل الر
لة كلھا أكثر إیجابیة. یمكن أن یؤدي الترقب الزائد أو العشوائیة في الروتین إلى زیادة القلق بشأن الحقنة. إن المقاومة أو البكاء أو المماط

یقلل  سلوكیات طبیعیة للتأقلم ویمكن أن تصبح جزءًا من "الروتین" بالنسبة لبعض الأطفال. تجد بعض العائلات أن إعطاء الحقنة بعد نوم الطفل 
ا،  من التوتر لدى الجمیع. ھذا خیار صعب، وقد ترغبین في التحدث مع مقدم الرعایة الصحیة الخاص بكِ إذا كان ھذا الخیار ھو الأفضل. أخیرً 

 ي للطفل.إذا كان الوقت بعد الحقن یبدو طبیعیًا، فلا تقلق كثیرًا إذا كان الطفل لا یحب تلقي الحقن. فقد لا یكون ھذا أكثر من مجرد سلوك طبیع
 

 ھل ھناك مكملات ھرمون النمو الطبیعیة التي یمكن أن یأخذھا طفلي بدلاً من الحصول على الحقن؟ 
ھا لا توجد أشكال فمویة لھرمون النمو، وعلى الرغم من أن العدید من المكملات الغذائیة والحبوب التي لا تستلزم وصفة طبیة یتم الترویج ل

ویلي. علاوة  -الیوم كمعززات للنمو أو مطلقات ھرمون النمو، إلا أن معظمھا لم یتم اختبار فعالیتھا لدى الأفراد المصابین بمتلازمة برادر
 على ذلك، نظرًا لأن إدارة الغذاء والدواء لا تنظم ھذه المكملات، فلا توجد طریقة لمعرفة محتواھا الفعلي أو آثارھا أو سلامتھا.

 
یحاول بعض مصنعي ھرمون النمو تطویر طرق بدیلة لتوصیل ھرمون النمو إلى الجسم، وقد نرى في النھایة أشكالاً من ھرمون النمو 

الاصطناعي یمكن تناولھا عن طریق الفم أو من خلال فتحات الأنف. إذا ظھرت ھذه المنتجات في السوق، فستكون أدویة موصوفة تنظمھا 
 إدارة الغذاء والدواء. 
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 حكمة الوالدین 

 الشروع في البدء 
وغالبًا ما یكون الآباء والأمھات أفضل مصادر للحلول والإجابات عن الأسئلة الصغیرة التي تظھر عند بدء علاج ھرمون النمو. على سبیل 

 المناقشة عبر البرید الإلكتروني النصائح التالیة: المثال، قدم الآباء في العدید من قوائم 
 

"في البدایة، قمت أنا وزوجتي بالجرعات معًا. بھذه الطریقة تأكدنا من أننا نفعل كل شيء بشكل صحیح. في المرات القلیلة الأولى   •
علیك قراءة التعلیمات وإعادة قراءتھا للتأكد من أنك تفعل كل شيء بشكل صحیح. توقع أن تكون متوترًا في المرات القلیلة الأولى. 

 أعدك، یصبح الأمر أسھل." 
"ضع الطفل على الأرض، ولیس على السریر. السریر ناعم للغایة ومن السھل جدًا علیھ التحرك. اطلب من أحد الوالدین أن یمسك  •

 ذراعیھ وساقیھ لمنعھ من الحركة. لا یبدو أن اللقطة تزعجھ، لكن الأطفال نشطون!"
شھرًا فقط عندما بدأ في تناول ھرمون النمو. أخبرناه أنھ سیحصل على حقنة كل لیلة. یحمل زوجي میكي   21میكي یبلغ من العمر "كان  •

ا  بینما أعطي الحقنة. لدینا قلم الحاقن مع غطاء الإبرة، لذلك أنا لا أرى في الواقع الإبرة تدخل. وھذا یساعدني كثیراً! میكي معتاد جد
 على اللقطة الآن. بعد أن ننتھي من العد ونخرج الإبرة، یقول: "انتھینا!"

 
 نصائح السفر 

نظرًا لأنھ یجب تبرید معظم منتجات ھرمون النمو، فإن السفر مع طفل یخضع لعلاج ھرمون النمو یمكن أن یطرح بعض المشكلات المثیرة  
للاھتمام. عادة ما تأتي حقیبة السفر مع أول وصفة طبیة من المورّد. یمكن أن یحمل كیس ثلج صغیر، وأدویة ھرمون النمو، وبعض لوازم  

اسأل  الحقن. ومع ذلك، بعد فترة زمنیة معینة، یحتاج الدواء إلى التبرید أو عبوة ثلج جدیدة، لذا فإن التخطیط للمستقبل أمر بالغ الأھمیة. 
 مورد ھرمون النمو عن متطلبات درجة الحرارة المحددة لمنتجك. فیما یلي بعض النصائح للوالدین للسفر مع إمدادات ھرمون النمو:

"یمكن لمعظم الفنادق أن توفر لك ثلاجة لغرفتك. ھذا مفید بشكل خاص للإقامات الفندقیة الطویلة. وإلا استخدم أربعة أكیاس بسحاب،  •
وضع القلم في صندوق ثلج أو دلو الثلج. لا تعتمد على كیس واحد مغلق بسحّاب للحفاظ على القلم جافاً في صندوق الثلج. فھي  

 تتسرب."
"تحتوي معظم الأماكن على ثلاجة في مكان ما. احمل بعض أكیاس الثلج الإضافیة القابلة لإعادة الاستخدام واطلب من مكتب الفندق  •

أو المطعم تجمیدھا لك. ضعھا في كیس مُلصق علیھا. عندما تحتاج حقیبة السفر الخاصة بھرمون النمو إلى كیس ثلج جدید، توقف 
 عند المكتب أو المطعم واطلب منھم تبدیل العبوات لك. عندما یعلمون أن الأمر یتعلق بأدویة الأطفال فإنھم عادةً ما یتجاوبون معك."

 "احتفظ بزجاجة ماء أو صودا فارغة مع غطاء لولبي لتخزین الإبر أو المحاقن المستخدمة حتى تتمكن من التخلص منھا بأمان." •
 تستخدم أبدًا فحص الأمتعة بحثاً عن الأدویة عند السفر بالطائرة!" "لا  •
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 الملحق أ 
 نظرة عامة على متلازمة برادر ویلي

شخص. إنھا حالة   15000إلى  12000ھي اضطراب وراثي معقد وغیر شائع یؤثر على واحد من كل  ) PWSمتلازمة برادر ویلي (
 الحیاة ویمكن أن تكون مھددة للحیاة. تستمر مدى 

 
 علم الوراثة 

، والتي تؤدي جمیعھا إلى فقدان جینات معینة یتم التعبیر عنھا 15ویلي عن عدة أخطاء جینیة مختلفة على الكروموسوم -تنجم متلازمة برادر
 شیوعًا ھي:الذي تم الحصول علیھ من الأب فقط. الأشكال الأكثر  15عادةً من الكروموسوم 

 بالمائة من الحالات) 70الموروث من الأب (حوالي  15بعض الجینات مفقودة من الكروموسوم  —الحذف  •
من   15من الأم ویفقد الكروموسوم  15یتلقى الطفل كروموسومین  —) UPDانفصام الصبغي أحادي الوالدین من الأم ( •

 في المئة من الحالات)  25الأب (حوالي 
في المائة المتبقیة أخطاء نادرة یمكن أن تكون وراثیة وھي السبب في الحالات النادرة للغایة التي یكون فیھا  5إلى  3تتضمن نسبة 

ویلي من الوالدین إلى الطفل، ولا توجد -ویلي. عادةً لا تنتقل متلازمة برادر-أكثر من طفل واحد في العائلة مصابًا بمتلازمة برادر
طریقة معروفة للوقایة منھا. تتوافر الآن الاختبارات الجینیة، بما في ذلك اختبارات ما قبل الولادة، لتأكید جمیع حالات متلازمة  

 ویلي وتحدید السبب الوراثي المحدد وخطر إنجاب طفل مصاب آخر. -برادر
 

 الخصائص الجسدیة
 على الرغم من عدم وجودھا في كل شخص مصاب بالمتلازمة، إلا أن ما یلي شائع: 

 قصر القامة •
 صغر الیدین والقدمین  •
 نقص التوتر العضلي (انخفاض التوتر العضلي في عضلات الراحة) وضعف نمو العضلات •
 الدھون الزائدة، خاصة في الجزء الأوسط من الجسم  •
 الجبھة الضیقة، والعینان اللوزیتان، والشفتان الرفیعتان المقلوبتان إلى الأسفل  •
 )15العائلة الآخرین (خاصةً لدى المصابین بحذف الكروموسوم بشرة وشعر فاتحان، مقارنةً بأفراد  •
 عدم اكتمال النمو الجنسي في مرحلة المراھقة (مثل صغر الأعضاء التناسلیة وتأخر الحیض) •

 
 ویلي -التحدیات الرئیسیة لمتلازمة برادر

ویلي یتمتعون بالعدید من الصفات الرائعة، إلا أنھم وعائلاتھم یواجھون -على الرغم من أن الأطفال والبالغین المصابین بمتلازمة برادر
 تحدیات كبیرة طوال الحیاة:

غالبًا ما یحتاج الأطفال الرضع إلى جھود تغذیة مساعدة، بما في ذلك التغذیة الأنبوبیة، لتجنب الفشل  — النمو والتطور المبكر •
في النمو. عادةً ما تتأخر المعالم الحركیة الرئیسیة (الجلوس والمشي وتكوین الجمل وما إلى ذلك)، وغالباً ما تكون ھناك حاجة 

 إلى علاجات التدخل المبكر للمساعدة في تطویر المھارات الحركیة والكلامیة ومھارات التعلم.
من صعوبات في التعلم والانتباه، مما یتطلب دعمًا  ویلي-بمتلازمة برادرعادةً ما یعاني الطفل المصاب  — التعلّم •

 تعلیمیًا خاصًا طوال سنوات الدراسة. 
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تضعف في توتر العضلات والقوة ومھارات التخطیط الحركي یجعل من الصعب اكتساب التناسق والسرعة في  — القدرة البدنیة •

أنشطة الطفولة العادیة والریاضات التنافسیة. وبما أن ممارسة التمارین الریاضیة بانتظام أمر ضروري للتحكم في الوزن، یجب  
 إیجاد تعدیلات ریاضیة وأنشطة بدیلة وتشجیعھا. 

منذ الطفولة المبكرة، یحتاج الأشخاص المصابون بمتلازمة المتلازمة إلى سعرات حراریة أقل من المتوسط  — التحكم في الوزن •
ویلي تؤثر على -للحفاظ على وزن معقول، لكنھم عادةً ما تتطور لدیھم شھیة أكبر من المتوسط. ویشتبھ العلماء في أن متلازمة برادر

ویلي من الشعور بالشبع بعد تناول الطعام. وإلى أن  -مركز التحكم في الشھیة في الدماغ، مما یمنع الشخص المصاب بمتلازمة برادر
یتم التوصل إلى أدویة أكثر فعالیة لتقلیل الشھیة، یحتاج المصابون بالمتلازمة إلى أشخاص آخرین لتقیید وصولھم إلى الطعام حتى لا 

یفرطوا في تناول الطعام. وھذا یتطلب التخطیط الدقیق للوجبات والیقظة في المنزل والرعایة النھاریة والمدرسة والعمل والترفیھ  
 وجمیع البیئات الیومیة الأخرى.

ویلي إلى جانب الرغبة في الإفراط في تناول الطعام. وقد  -ھناك صعوبات سلوكیة شائعة لدى المصابین بمتلازمة برادر —السلوك  •
تشمل ھذه التصرفات الوسواس القھري والحالات المزاجیة المتغیرة والنعاس وقلة النشاط ومقاومة التغییر ونوبات الغضب وقطف 
الجلد. ویتطلب التعامل مع ھذه السلوكیات استراتیجیات ودعم متناسق وأحیاناً أدویة. وعلى الرغم من ھذه المشاكل المحتملة، فإن  

 ویلي یكونون لطفاء ومحبین في معظم الأوقات.-الأطفال والبالغین الذین یعانون من متلازمة برادر
 

 المخاوف الطبیة الرئیسیة 
 ویلي والتي قد تتطلب علاجًا طبیًا ما یلي: -تشمل الحالات المرضیة الشائعة في متلازمة برادر

 ذلك مرض السكري من النوع الثاني؛ السمنة والمشاكل الناتجة عنھا، بما في  •
 ضعف الجھاز التنفسي، الذي یثیر القلق بشكل خاص لدى الرضع والمصابین بالسمنة؛ •
 انقطاع النفس أثناء النوم (فترات عدم التنفس أثناء النوم)؛  •
 ھشاشة العظام (ترقق العظام) لدى الأطفال والبالغین، مما یؤدي إلى حدوث كسور؛ •
 الجنف والحداب (انحناءات غیر طبیعیة في العمود الفقري)؛ و  •
 الحَوَل (حَوَل العین). •

 
ویلي، بما في ذلك تحسینات في الطول وتكوین الجسم  -یوفر العلاج بھرمون النمو عددًا من الفوائد الصحیة للأفراد المصابین بمتلازمة برادر

 والتنفس ومستوى النشاط البدني وكثافة العظام.
 

 تحذیرات إضافیة 
عند متابعة الحالة الصحیة، یجب أن تكون العائلات ومقدمو الرعایة على درایة بھذه الخصائص الشائعة لدى الأشخاص المصابین بمتلازمة 

 ویلي:-برادر
 انخفاض الحساسیة للألم؛  •
 عدم استقرار درجة الحرارة؛ •
 ھشاشة العظام المحتملة وانخفاض حساسیة الألم، مما یؤدي إلى كسور غیر مشخصة؛  •
 غیاب رد فعل القيء الطبیعي؛ و •
 الحساسیة للجرعات الطبیعیة لبعض الأدویة.  •

 
 ویلي، انظر مصادر المعلومات في الملحق ب.-لمزید من المعلومات عن متلازمة برادر
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 الملحق ب 
 مصادر المعلومات حول متلازمة برادر ویلي 

 
 جمعیة متلازمة برادر ویلي | الولایات المتحدة الأمریكیة 

، وھي توحد الأفراد والآباء والأمھات  1975في عام ) PWSA | USAویلي | الولایات المتحدة الأمریكیة (-تأسست جمعیة متلازمة برادر
ویلي بالولایات المتحدة الأمریكیة  -ویلي. تعمل جمعیة متلازمة برادر-والمھنیین وغیرھم لتحسین نوعیة حیاة المصابین بمتلازمة برادر

)PWSA | USA (والتعلیم والمناصرة والدعم. ھدفنا ھو  ،والأبحاثویلي من خلال تبادل الخبرات -على تمكین مجتمع متلازمة برادر
 ویلي وعائلاتھم في كل خطوة من رحلتھم. -مساعدة الأفراد الذین یعانون من متلازمة برادر

 
 الولایات المتحدة الأمریكیة |   PWSAالاتصال بـ 

1032 E Brandon Blvd #4744 ، 
 33511براندون، فلوریدا،  

 )941( 0400-312ھاتف: 
  info@pwsausa.orgالبرید الإلكتروني: 
 www.pwsausa.orgالموقع الإلكتروني: 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

على كمیة كبیرة من المعلومات حول قضایا مثل الطب وعلم الوراثة والدعم المدرسي والبحوث ودعم   PWSA | USAیحتوي موقع 
ویلي، بالإضافة إلى روابط لمصادر أخرى  -الأزمات والمبادئ التوجیھیة العامة للرعایة الصحیة للأفراد الذین یعانون من متلازمة برادر

 للمعلومات والدعم. 
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 الملحق ج 
 مسرد المصطلحات 

 المستخدمة في ھذا المنشور وفي ملخصات البحوث السریریة.فیما یلي تعریفات لبعض المصطلحات 
BIA )(تحلیل المعاوقة الكھربائیة الحیویة 

تحلیل المعاوقة الكھربیة الحیویة؛ استخدام شحنة كھربائیة لقیاس 
الدھون في الجسم (الأنسجة الدھنیة تقاوم الكھرباء)؛ یعتبر أقل دقة  

 DEXAمن فحص 
 

 ترَْكیبُ الجِسْم 
 والعظام وغیرھا. ،والعضلات ،الدھوننسب وزن الجسم المكونة من 

 
 العمُُرُ العظَْمِيّ 

مرحلة نمو العظام، یتم تقییمھا من خلال مقارنة أشعة سینیة للید  
بسلسلة من الأشعة السینیة المرجعیة لأعمار زمنیة محددة؛ 

 العظميتسُتخدم لتحدید إمكانیة نمو الھیكل 
 

 ) BMDكثافة المعادن في العظام (
 سُمك وقوة بنیة العظام الداخلیة 

 
 مؤشر كتلة الجسم

مؤشر كتلة الجسم، وھي معادلة تسُتخدم لتحدید السمنة؛ تحُسب بقسمة 
 وزن الشخص (بالكیلوغرام) على مربع طولھ (بالمتر) 

 
 )CAT scanالتصویر المقطعي المحوري المحوسب (

التصویر المقطعي المحوري المحوسب، والمعروف الآن باسم 
التصویر المقطعي المحوسب أو التصویر المقطعي المحوسب؛ وھو 

نوع من الأشعة السینیة التي تصور مقاطع عرضیة من الجسم لقیاس 
 الكتل وتكوین الجسم

 
 سنتیمتر (سم)

  2.54بوصة =  1بوصة ( 0.39وحدة متریة للقیاس الخطي تساوي 
 سم)

 
 المجموعة الضابطة

المشاركون في الدراسة الذین لا یتلقون أي علاج؛ وتستخدم لمقارنة 
 النتائج مع المجموعة المعالجة 

 
 ) CT scanالتصویر المقطعي المحوسب ( 

التصویر المقطعي المحوسب، وھو نوع من الأشعة السینیة التي 
تصور مقاطع عرضیة من الجسم لقیاس الكتل وتكوین الجسم؛ ویشار 

 إلیھ أیضاً باسم الفحص بالأشعة المقطعیة 

 DEXAفحص 
قیاس الامتصاص بالأشعة السینیة ثنائي الطاقة، وھو أشعة سینیة 

 منخفضة المستوى تسُتخدم لقیاس تكوین الجسم وكثافة العظام 
 

 الغدد الصماء 
یشیر إلى نظام الھرمونات في الجسم والغدد التي تنتجھا وتطلقھا في  

 مجرى الدم 
 

 أخصائي الغدد الصماء 
 طبیب متخصص في اضطرابات جھاز الغدد الصماء

 
 كتلة خالیة من الدھون

 الجزء غیر الدھني من الجسم، بما في ذلك العضلات والعظام والماء
 

 )GHھرُْمونُ النمُُو (
ھرمون النمو، وھو ھرمون بروتیني یتم تصنیعھ وتخزینھ في الغدة 

)، GHRHالنخامیة وإفرازه في مجرى الدم استجابة لھرمون النمو (
 ویسمى أیضًا السوماتوتروبین 

 
 ) GHDنقص ھرمون النمو (

 نقص ھرمون النمو، نقص ھرمون النمو الكافي في الجسم 
 

 ) GHRHالھرمون المُفرز لھرمون النمو (
الھرمون المُفرز لھرمون النمو، وھو الھرمون الذي یرسلھ الوطاء 

 إلى الغدة النخامیة، مما یدفعھا إلى إفراز ھرمون النمو
 

 اختبار تحفیز ھرمون النمو 
قیاس ھرمون النمو في مجرى الدم بعد إعطاء مادة أو أكثر من  

 المواد المعروفة بتحفیز إفراز ھرمون النمو؛ ویسمى أیضًا
 اختبار ھرمون النمو المؤید
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 سرعة الطول

 معدل نمو الطول، ویقاس عادة بالسنتیمتر في السنة 
 

 ) HGHھرمون النمو البشري (
ھرمون النمو البشري الذي یتم إنتاجھ في الغدة النخامیة، كما ھو 

 مختلف عن الشكل الاصطناعي 
 

 الوطاء 
الجزء من الدماغ الذي یربط بین الجھاز العصبي وجھاز الغدد  

الوطاء بالغدة النخامیة ویعطیھا الأوامر لصنع الصماء؛ ویرتبط 
 ھرمون النمو وإفرازه

 
 )IGF-1( 1-عامل النمو الشبیھ بالأنسولین
، وھو ھرمون بروتیني یفرزه الكبد 1-عامل النمو الشبیھ بالأنسولین

 1-استجابة لھرمون النمو؛ ویسبب عامل النمو الشبیھ بالأنسولین
-IGFالعظمي والعضلات مباشرة؛ ویسمى النمو في خلایا الھیكل 

 C-أیضاً السوماتومیتومیدین 1
 

 IGFBP-3بروتین 
في جمیع  IGF-1؛ المادة التي تحمل IGF-3البروتین الرابط 

 أنحاء الجسم لتعزیز النمو
 

 ) IUوحدة دولیة (
الوحدة الدولیة؛ وھي وحدة قیاس وزن  ) MU(تكُتب أیضًا باسم 

 وحدات دولیة)  3ملغم =  1مللیغرام (  0.33تساوي 
 

 كیلوغرام (كلغ) 
  0.45رطل =  1رطل (  2.2وحدة متریة لقیاس الوزن تساوي 

 كجم)
 

 النمو الطولي
 النمو في الطول 

 
 الكبد 

العضو الرئیسي المستھدف الرئیسي لھرمون النمو؛ واستجابةً 
  IGF-Iلھرمون النمو في مجرى الدم، یفرز الكبد عامل النمو 

 نمو العظام والعضلاتویطلقھ لتعزیز 
 

 متر (م)
 100بوصة أو  39.37وحدة قیاس متریة للقیاس الخطي تساوي 

 سنتیمتر 
 

 )M 2متر مربع (
 متر مربع؛ وھو حساب لمساحة سطح الجسم 

بناءً على وزن الشخص وطولھ؛ یسُتخدم أحیانًا لحساب جرعة  
ھرمون النمو، خاصةً عندما یكون الوزن مرتفعًا بالنسبة لطول 

 الشخص 
 

 الانمیة 
وتسمى أیضاً صفیحة النمو، وھي طبقة من الغضاریف بالقرب  
من نھایات العظام حیث یحدث نمو خلایا جدیدة عند الأطفال، 

مما یؤدي إلى نمو العظام في الطول. عندما تنغلق الصفیحة  
الغضروفیة یكون الغضروف كلھ قد تصلب وتحول إلى عظم ولا  

 یمكن تحقیق المزید من النمو.

 الغدة النخامیة
التي تصنع ھرمون النمو وتطلقھ في الجسم  الصماء الرئیسیةالغدة 

 بالإضافة إلى عدد من الھرمونات المختلفة التي تحفز
 الغدد الصماء الأخرى؛ ترتبط الغدة النخامیة بالوطاء وتتحكم فیھا 

 
 اختبار وظائف الرئة

 الرئتین.اختبار غیر جراحي یظُھر مدى كفاءة عمل 
 

 )RGHھرمون النمو المؤتلف (
ھرمون تخلیقي حیوي مطابق لھرمون النمو البشري، ولكن یتم 

 تصنیعھ في المختبر
 

 )REEإنفاق الطاقة أثناء الراحة (
معدل الأیض (استخدام السعرات الحراریة) أثناء الراحة للحفاظ على استمرار  

والحفاظ على الدفء، ویعرف أیضًا باسم  وظائف الجسم الحیویة، مثل التنفس 
 ). BMLمعدل الأیض القاعدي (

 
 ) SDالانحراف المعیاري (

الانحراف المعیاري؛ وحدة قیاس لوصف مدى انخفاض رقم معین  
 SD 2) أو ارتفاعھ عن (+) المتوسط لمجموعة معینة؛ -عن (

 ھو الفرق بین المئوي الخمسیني والثالث على مخطط النمو
 

 سُمك طیات الجلد 
الفرجار   تسمى  أداة  باستخدام  الجسم،  لدھون  فیزیائي  قیاس 

 لتحدید سُمك اللحم (الجلد) في مناطق محددة من الجسم 
 

 سوماتروبین (أصل الحمض النووي الریبي) 
الاسم الطبي لمنتجات ھرمون النمو الاصطناعي المطابق في تركیبھ 

 الجزیئي لھرمون النمو البشري
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 الملحق د 
الولایات المتحدة الأمریكیة عن موافقة إدارة الغذاء والدواء  |   PWSAمن  2000إعلان تاریخي في یونیو 

 الأمریكیة على جینوتروبین® 
 2000حزیران/یونیو 

 الولایات المتحدة الأمریكیة،|   PWSAعزیزي عضو  
 

لسنوات. والآن، ) PWSویلي (-جمیعًا، لم تتم الموافقة على أي دواء معتمد خصیصًا للأفراد الذین یعانون من متلازمة برادركما نعلم 
 أخیرًا، ھناك بعض الأخبار الجیدة. یسرنا أن نخبركم أن 

ویلي ھي "مؤشر" (حالة مؤھلة) للعلاج باستخدام جینوتروبین -قد قررت للتو أن متلازمة برادر) FDAإدارة الغذاء والدواء الأمریكیة ( 
)GenotropinTM) ( السوماتروبینrDNA  للحقن)، وھو شكل من أشكال ھرمون النمو الذي تصنعھ شركة فارماسیا. بعد أن تمت الموافقة

علیھ سابقًا لعلاج "نقص ھرمون النمو" لدى الأطفال والبالغین، أصبح جینوتروبین الآن العلاج الوحید المعتمد خصیصًا "لفشل النمو لدى  
 ویلي."-الأطفال المصابین بمتلازمة برادر

 
ھذا لا یعني أن ھناك مشكلة إذا كان طفلك یتناول نوعًا آخر من ھرمون النمو. بشكل عام، تمت الموافقة على العلاج بھرمون النمو لبعض 

ویلي. صدرت موافقة إدارة الغذاء والدواء -ولكن الآن، تمت الموافقة على جینوتروبین على وجھ التحدید لعلاج متلازمة برادر -الوقت 
ویلي بموجب قانون الأدویة الیتیمة (لا یعُطى ھذا التصنیف إلا للعلاجات التي یقل عدد  -الأمریكیة على جینوتروبین لعلاج متلازمة برادر

 مریض.  200,000المرضى المحتملین فیھا عن 
وتمنح حالة الدواء الیتیم شركة فارماسیا الحق الحصري في تسویق الدواء لھذا الغرض لمدة سبع سنوات قادمة). من المفترض أن تسھل 

رض موافقة إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة على ھذا الدواء على العائلات تقدیم التماس إلى شركات التأمین للحصول على التغطیة ومن المفت
أیضًا، بموجب قرار إدارة الغذاء والدواء، لن تكون ھناك حاجة بعد الآن لإجراء اختبار نقص . Medicaidأن تساعد في تغطیة برنامج 

 ھرمون النمو للأطفال المصابین باضطراب متلازمة فرط الحركة ونقص النمو الذین یتم النظر في علاجھم بھرمون النمو.
 

صابین  تكشف نتائج الدراسات المقدمة إلى إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة أن العلاج بھرمون النمو یحسن النمو وتكوین الجسم لدى الأطفال الم
ویلي، بما في ذلك تحفیز نمو الھیكل العظمي وتقلیل كمیة الدھون في الجسم وزیادة كتلة الجسم النحیل (العضلات). نظرًا -بمتلازمة برادر

ویلي، نعتقد أن زیادة توافر ھرمون النمو سیكون مفیدًا للعدید من أفراد  -للمشكلات العدیدة التي تواجھھا العائلات المصابة بمتلازمة برادر
یجب  مجتمعنا من خلال المساعدة في الحد من بعض المشاكل الطبیة الرئیسیة الملازمة لھذه المتلازمة في كثیر من الأحیان. یرُجى ملاحظة أنھ 
-ادرعلیك استشارة طبیبك فیما إذا كان العلاج بھرمون النمو مناسبًا لحالتك الخاصة، حیث إنھ قد لا یكون مفیدًا لكل طفل مصاب بمتلازمة بر

 ویلي.
 

الولایات المتحدة الأمریكیة) كتیبًا جدیدًا للآباء وأولیاء الأمور، مصممًا لمساعدتك على اتخاذ قرارات  ( PWSAبحلول نھایة العام، ستنشر 
في ھذه الأثناء، یمكنك  .  The Gathered Viewمستنیرة بشأن علاج ھرمون النمو. وعندما تكون متاحة، سنبلغك من خلال نشرتنا الإخباریة، 

إذا كنت ترغب في الحصول على مزید من  . www.pwsausa.orgالرجوع إلى بیان الإجماع المرفق وتسجیل الدخول إلى موقعنا على 
ویلي، فلا تتردد في زیارة موقع جینوتروبین على الإنترنت  -المعلومات على وجھ التحدید حول جینوتروبین أو استخدامھ في متلازمة برادر

)www.genotropin.com (  1280-645-800-1أو الاتصال على . 
 

إنھا حقبة جدیدة لمتلازمة برادر ویلي مع العدید من الأشیاء المشجعة في الأفق! نحن نرفق المزید من المعلومات "المتطورة" عن العلاج 
 خیارات العلاج الجدیدة. بھرمونات النمو وسنبذل كل ما في وسعنا لإطلاعك على جمیع 

 
 مع خالص الاحترام والتقدیر، 

 MSWجانالي ھاینمان، 
 الولایات المتحدة الأمریكیة |  PWSAالمدیر التنفیذي السابق، 
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، وافقت إدارة الغذاء والدواء على علاج ثانٍ لھرمون النمو خصیصًا للأطفال الذین یعانون من فشل  2010ملاحظة المحرر: في أبریل 

. Sandoz، Incالتي تصنعھا شركة ®، omnitropeالنمو بسبب متلازمة برادر ویلي. تتضمن ھذه الموافقة الأخیرة على المنتج 
 انظر الملحق ج للحصول على معلومات إضافیة عن المنتج.
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 الملحق ه. 
برادر ویلي:   النمو ومتلازمة  السریري في  |    PWSAعلاج ھرمون  المجلس الاستشاري  بیان إجماع 

 2009الولایات المتحدة الأمریكیة، یونیو 

، تمت دراسة الاستخدام العلاجي لھذا الدواء في مجموعة 1985في عام ) GHمنذ الإصدار التجاري لھرمون النمو البشري المؤتلف (
مة متنوعة من الحالات الطبیة والمتلازمات الوراثیة. استنادًا إلى المعرفة الطبیة الحالیة، قام المجلس الاستشاري السریري لجمعیة متلاز

ویلي | الولایات المتحدة الأمریكیة بصیاغة واعتماد بیان السیاسة ھذا لتوجیھ مقدمي الرعایة الصحیة في استخدام علاج ھرمون النمو -برادر
  PWSAفي المائة من الأفراد في قاعدة بیانات  60في الوقت الحالي، یتلقى ). PWSویلي (-البشري لدى الأفراد المصابین بمتلازمة برادر

 | الولایات المتحدة الأمریكیةالعلاج بھرمون النمو. 

 
 ویلي إلى الفئات التالیة: -یمكن تقسیم الاعتبارات الحالیة المتعلقة باستخدام علاج ھرمون النمو في متلازمة برادر

 ویلي لتحسین تشوھات تكوین الجسم وتحسین النمو الخطي-علاج ھرمون النمو للرضع/الأطفال الذین یعانون من متلازمة برادر .1
 ویلي لتحسین تشوھات تكوین الجسم وتحسین كثافة المعادن في العظام -علاج ھرمون النمو للبالغین المصابین بمتلازمة برادر .2

 
وأن العلاج بھرمون   ویلي-بمتلازمة برادرتشیر العدید من الدراسات إلى أن نقص ھرمون النمو یحدث بشكل متكرر لدى الأطفال المصابین 

النمو فعال في تحسین نمو ھؤلاء الأطفال وتكوین أجسامھم. لا ینبغي أن یكون ھرمون النمو بدیلاً عن المدخول الغذائي المناسب والنشاط 
 البدني.

 
ویلي من قبل إدارة الغذاء والدواء الأمریكیة. من المعترف بھ جیدًا -تمت الموافقة على علاج ھرمون النمو للأفراد المصابین بمتلازمة برادر

 ویلي وأن الاختبار الاستفزازي لنقص ھرمون النمو غیر موصى بھ للأطفال المصابین-أن نقص ھرمون النمو ھو جزء من متلازمة برادر
) لا 3) بروتوكولات الاختبار المختلفة تعطي نتائج متباینة على نطاق واسع؛  2) یمكن أن تتأثر النتائج بالسمنة؛  1ویلي لأن:  -برادربمتلازمة  

 ) لا یوجد بروتوكول اختبار مثالي.4یزال الحد التشخیصي لنتائج ھرمون النمو الطبیعي/غیر الطبیعي استجابة للاختبار محل نقاش؛ 

 
 ویلي -علاج ھرمون النمو للرضع والأطفال المصابین بمتلازمة برادر

ویلي، بما في ذلك، على سبیل المثال لا -وثقت العدید من الدراسات فوائد العلاج بھرمون النمو لدى الأفراد المصابین بمتلازمة برادر
الحصر، تحسینات في كتلة الجسم النحیل، وانخفاض الدھون في الجسم، وزیادة كثافة المعادن في العظام، وتطبیع طول البالغین. علاوة على  

ویلي یحسن من القوة وخفة الحركة والنمو الحركي. -ذلك، فقد ثبت أن علاج ھرمون النمو لدى الرضع والأطفال المصابین بمتلازمة برادر
ة وقد ثبت أیضًا أن العلاج بھرمون النمو یؤثر بشكل إیجابي على توازن النیتروجین ویزید من إنفاق الطاقة لدى الأفراد المصابین بمتلازم

ویلي. فضلاً عن ذلك، قد یساعد علاج ھرمون النمو في الحفاظ على كتلة الجسم النحیل أثناء تقیید السعرات الحراریة. ھناك أدلة على  -برادر
 أن بدء العلاج بھرمون النمو قبل عمر السنتین مفید بسبب الآثار الإیجابیة لھذا العلاج على النمو العقلي والحركي.
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یجب مناقشة مخاطر وفوائد علاج ھرمون النمو بدقة مع والدي الطفل أو الأوصیاء علیھ قبل اتخاذ قرار العلاج. في الوقت نفسھ، یجب  

تناول الغذاء المناسب وممارسة التأكید على أن علاج ھرمون النمو ھو أداة علاجیة واحدة فقط لطفلھم ویجب استخدامھ جنبًا إلى جنب مع 
 النشاط البدني. لا ینبغي اعتبار علاج ھرمون النمو بدیلاً عن النظام الغذائي وممارسة الریاضة. یجب أن یبدأ العلاج باستخدام إرشادات

ملغم/كغم/الأسبوع) التي تعُطى كحقن یومیة تحت الجلد مع مراقبة دقیقة للحالة السریریة على فترات   0.3  - 0.18الجرعة القیاسیة (
من  منتظمة. یشمل العلاج القیاسي لھرمون النمو بدء الجرعة وتعدیلھا بناءً على الوزن. ومع ذلك، ھناك بعض الأدلة على أن الكتلة الخالیة 

مفیدة في تحدید تعدیلات  IGF-1الدھون ھي مؤشر أفضل لمتطلبات ھرمون النمو، وبالتالي، فإن مراقبة النمو السریري ومستویات 
 الجرعة. 

ویلي على أساس فردي بدلاً من -یوصي المجلس الاستشاري السریري بتعدیل جرعة ھرمون النمو لدى الأطفال المصابین بمتلازمة برادر
معاییر محددة. یجب أن تشمل المراقبة السریریة الحالة التغذویة، وقیاسات الطول والوزن ومحیط الرأس؛ وحساب سرعة النمو؛ وعمر 

والجلوكوز والأنسولین وھرمون الغدة الدرقیة، بالإضافة إلى ضمان التغذیة    IGF-1العظام؛ والفحص البدني؛ وقیاس مستویات عامل النمو 
 الكافیة للنمو وتطور الدماغ. إذا كان ذلك ممكناً، فإن تقییم تكوین الجسم مفید أیضاً. 

ویلي بتشوھات انحناء العمود الفقري، بما في ذلك الجنف والحداب. بشكل عام، قد  -یزداد خطر إصابة الأطفال المصابین بمتلازمة برادر
تظھر ھذه النتائج لأول مرة أو تتطور بسرعة أكبر خلال فترات النمو السریع. لا یوجد دلیل على أن ھرمون النمو نفسھ یسبب ھذه 

ویلي، سواء كانوا یعالجون بھرمون النمو أم لا، لفحص دقیق للظھر سنویًا  -التشوھات. یجب أن یخضع الأطفال المصابون بمتلازمة برادر
على الأقل. یجب اتخاذ قرار بدء أو مواصلة علاج ھرمون النمو لدى الطفل المصاب بتشوھات انحناء العمود الفقري بالتشاور مع أخصائي  

 ویلي، وبعد مناقشة كاملة مع والدي الطفل أو الأوصیاء علیھ. -الغدد الصماء وجراح عظام من ذوي الخبرة في متلازمة برادر

ویلي معرضون للإصابة بالسمنة والمضاعفات المرتبطة بھا، بما في ذلك عدم تحمل الجلوكوز وداء  -الأطفال المصابون بمتلازمة برادر
ویلي  -السكري من النوع الثاني. قد یحفز ھرمون النمو عدم الحساسیة للأنسولین. لذلك، یجب مراقبة الأطفال الذین یعانون من متلازمة برادر

ونقص ھرمون النمو بعنایة بحثاً عن علامات وأعراض عدم تحمل الجلوكوز أثناء علاج ھرمون النمو، خاصةً إذا كانوا یعانون من السمنة  
% من وزن الجسم المثالي) أو لدیھم تاریخ عائلي للإصابة بداء السكري. قد تشمل اختبارات 200المفرطة (على سبیل المثال، أكثر من 

في حالة حدوث داء السكري نتیجة العلاج . HbA1cالفحص الكیمیائي الحیوي الروتیني جلوكوز الدم الصائم أو مقیاس الغلوكوز في البول أو 
  بھرمون النمو، یجب إیقاف العلاج بھرمون النمو. في حالة إعادة بدء العلاج، یجب تقلیل جرعة ھرمون النمو بشكل كبیر. إذا حدث عدم تحمل

 الغلوكوز مع العلاج بھرمون النمو، فیمكن علاجھ عادةً باستخدام عامل نقص سكر الدم عن طریق الفم، مثل المیتفورمین.

ویلي من زیادة انتشار الخلل الوظیفي في الجھاز التنفسي، والذي قد یكون مرتبطًا بالسمنة أو -یعاني الأطفال الذین یعانون من متلازمة برادر
نقص التوتر العضلي أو تشوھات محرك التنفس المركزي. یجب تقییم التاریخ المرضي الدقیق وتقییم اضطرابات الجھاز التنفسي بعنایة قبل 

نمو، من وأثناء العلاج بھرمون النمو. یجب تقییم الأفراد الذین یعانون من انقطاع التنفس أثناء النوم، سواء قبل أو بعد بدء العلاج بھرمون ال
 قبل أخصائي أمراض الرئة وأخصائي الأنف والأذن والحنجرة وأخصائي أمراض الجھاز الھضمي لتحدید ما إذا كان: 

 انقطاع النفس خفیف أو مركزي في الأصل (في ھذه الحالة لا یمُنع استخدام ھرمون النمو). .1
 ذا كان انقطاع النفس شدیدًا ومصدره انسداد التنفس، فیجب معالجة ھذا الأمر قبل البدء في تناول ھرمون النمو. .2
ھناك حالات مرضیة مربكة موجودة مسبقًا، مثل السمنة المفرطة أو عدوى الجھاز التنفسي العلوي أو تضخم الغدد/اللوزتین أو   .3

الارتجاع المعدي المریئي الذي قد یؤدي إلى تفاقم اضطراب التنفس أثناء النوم. بالإضافة إلى ذلك، توصي بعض المجموعات 
بإجراء تخطیط النوم اللیلي (دراسة النوم) للأفراد المصابین باضطراب النمو في الجھاز التنفسي الحركي قبل بدء علاج ھرمون  

أسبوعًا من بدء علاج ھرمون النمو وإذا كان ھناك أي تفاقم في الأعراض السریریة أثناء العلاج بھرمون  12-6النمو وبعد حوالي 
 النمو.
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 ویلي -ھرمون النمو للأشخاص الذین حققوا الطول النھائي والبالغین المصابین بمتلازمة برادرعلاج 

ویلي یستفیدون أیضًا من العلاج ببدائل ھرمون النمو، مع تحسن في  -تشیر الدراسات الحدیثة إلى أن البالغین الذین یعانون من متلازمة برادر
  0.2ملغم/یومیًا وتزید بمقدار  0.2تكوین الجسم وكثافة المعادن في العظام والقدرة على ممارسة الریاضة. تبدأ الجرعات العلاجیة عادةً عند 

ضمن المعدل الطبیعي للعمر والجنس. لم یتم توثیق انتشار  IGF-1ملغم حسب الضرورة للحفاظ على مستویات  0.2ملغم بزیادات قدرھا 
ویلي بشكل جید، ولكن المشاكل المحیطة بالاختبار الاستفزازي لنقص ھرمون -نقص ھرمون النمو لدى البالغین المصابین بمتلازمة برادر

تطلب النمو ھي نفسھا الموصوفة أعلاه للأطفال. إلا أنھ في الوقت الحالي في الولایات المتحدة لا تزال شركات التأمین في الولایات المتحدة 
 ویلي.-توثیق نقص ھرمون النمو عن طریق الاختبار الاستفزازي لدى البالغین المصابین بمتلازمة برادر
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 الملحق ز: 
 لتقییم توصیات  

 اضطرابات التنفس المرتبطة بالنوم في متلازمة برادر ویلي

PWSA  | 2003بیان إجماع المجلس الاستشاري السریري للولایات المتحدة الأمریكیة في دیسمبر 
 

وقد تم ). PWSمن المعروف منذ فترة طویلة أن مشاكل النوم واضطراب التنفس تؤثر على الأفراد المصابین بمتلازمة برادر ویلي (
أو المركزي أو المختلط) أو ] OSAتشخیص ھذه المشاكل في كثیر من الأحیان على أنھا انقطاع النفس أثناء النوم (انقطاع النفس الانسدادي [ 

قاظ نقص التھویة مع نقص الأكسجین. وكثیراً ما تكون الاضطرابات في بنیة النوم (تأخر بدایة النوم، والاستیقاظ المتكرر وزیادة وقت الاستی
  بعد بدایة النوم) شائعة أیضاً. على الرغم من أن الدراسات السابقة أظھرت أن العدید من مرضى انقطاع النفس الانسدادي النومي یعاني من
قد   اضطرابات خفیفة نسبیاً في التھویة أثناء النوم، إلا أنھ من المعروف منذ بعض الوقت أن بعض الأفراد قد یعانون من أحداث انسداد شدیدة

 لا یمكن التنبؤ بھا. 

 
تشمل العوامل التي یبدو أنھا تزید من خطر الإصابة باضطراب التنفس أثناء النوم صغر السن ونقص التوتر الشدید وضیق مجرى الھواء 
والسمنة المفرطة ومشاكل الجھاز التنفسي السابقة التي تتطلب التدخل مثل فشل الجھاز التنفسي ومرض مجرى الھواء التفاعلي ونقص  

ویلي  -التھویة مع نقص الأكسجین. نظراً لحالات الوفاة القلیلة التي تم الإبلاغ عنھا مؤخراً لدى الأفراد الذین یعانون من متلازمة برادر
 أضاف بعض الأطباء ھذا أیضاً كعامل خطر إضافي.) GHوالذین كانوا یتلقون علاجاً بھرمون النمو (

ص أحد الاحتمالات (غیر المثبتة حالیاً) ھو أن ھرمون النمو یمكن أن یزید من نمو الأنسجة اللمفاویة في مجرى الھواء، وبالتالي تفاقم نق
ن ھرمون  التھویة الموجود بالفعل أو انقطاع النفس الانسدادي النومي. ولكن، لا بد من التأكید على أنھ لا توجد حالیاً أي بیانات قاطعة تثبت أ

رابات النمو یسبب أو یزید من تفاقم اضطراب التنفس أثناء النوم. إلا أنھ ولمعالجة ھذا القلق الجدید، بالإضافة إلى زیادة خطر الإصابة باضط
الولایات المتحدة |   PWSAویلي، یقدم المجلس الاستشاري السریري لـ  -التنفس المرتبطة بالنوم والموثقة تاریخیاً في متلازمة برادر

 الأمریكیة التوصیات التالیة: 

 
الذي یتضمن قیاس تشبع الأكسجین وثاني أكسید الكربون لتقییم نقص  دراسة النوم أو مخطط النوم المتعددإجراء  ینبغي التفكیر في .1

التھویة وانسداد مجرى الھواء العلوي وانقطاع النفس الانسدادي أثناء النوم وانقطاع النفس المركزي لجمیع الأفراد المصابین بمتلازمة 
ویلي. وینبغي أن تشمل ھذه الدراسات مراحل النوم وأن یتم تقییمھا من قبل خبراء لدیھم الخبرة الكافیة لعمر المریض الذي تتم -برادر

 دراستھ. 
 یجب أن تتضمن عوامل الخطر التي یجب أخذھا في الاعتبار لتسریع جدولة دراسة النوم ما یلي: .2
 ). IBWبالمائة من وزن الجسم المثالي ( 200الوزن الذي یزید عن  —السمنة المفرطة  •
 تاریخ من التھابات الجھاز التنفسي المزمنة أو مرض مجرى الھواء التفاعلي (الربو). •
 تاریخ من الشخیر أو انقطاع النفس أثناء النوم أو الاستیقاظ المتكرر من النوم.  •
 تاریخ من النعاس المفرط أثناء النھار، خاصة إذا كان ھذا یزداد سوءًا. •
 قبل الجراحة الكبرى، بما في ذلك استئصال اللوزتین واستئصال الغدانیات. •
 قبل التخدیر للإجراءات، التصویر بالأشعة وفحوصات الأسنان. •
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 قبل بدء ھرمون النمو أو إذا كان یتلقى حالیًا العلاج بھرمون النمو. •

وینبغي النظر في إجراء دراسات نوم إضافیة إذا كان المریض یعاني من ظھور أحد عوامل الخطر ھذه، خاصةً الزیادة المفاجئة في الوزن  
إذا كان المریض یعالج بھرمون النمو، فلیس من الضروري إیقاف ھرمون النمو قبل إجراء أو التغیر في تحمل التمارین الریاضیة. 

 دراسة النوم ما لم یكن ھناك ظھور جدید لمشاكل تنفسیة كبیرة. 

 
یجب مناقشة أي اضطرابات في دراسات النوم مع الطبیب الذي طلب إجراء دراسة النوم ومع أخصائي رئوي على درایة بعلاج اضطرابات 

النوم لضمان وضع خطة مفصلة للعلاج والإدارة. یتم التشجیع بشدة على الإحالة إلى أخصائي أمراض الرئة للأطفال أو البالغین من ذوي  
 الخبرة في علاج انقطاع النفس النومي لإدارة الرعایة التنفسیة.

 
بالإضافة إلى اتباع نظام غذائي مقید السعرات الحراریة لضمان فقدان الوزن أو الحفاظ على وزن مناسب، قد تتضمن خطة الإدارة طرقًا  

 مثل:
 الأكسجین التكمیلي  •
 BiPAPأو ) CPAPضغط مجرى الھواء الإیجابي المستمر (  •
یجب استخدام الأكسجین بحذر، حیث قد یعاني بعض الأفراد من نقص الأكسجة في الدم لأن دافعھم التنفسي الوحید والعلاج  •

 بالأكسجین قد یؤدي في الواقع إلى تفاقم تنفسھم في اللیل. 
 . BiPAPأو   CPAPھناك حاجة في بعض الأحیان إلى التدریب السلوكي للحصول على قبول  •
 قد تكون ھناك حاجة إلى أدویة لعلاج السلوك لضمان الالتزام بخطة العلاج.  •
 خطة تدریبیة. •

 
%) یجب معالجة 200إذا كانت دراسات النوم غیر طبیعیة لدى الأطفال أو البالغین الذین یعانون من السمنة المفرطة (وزن الجسم الزائد عن 

وتحدیداً زیادة التمارین الریاضیة وتقیید النظام الغذائي. وكلاھما أفضل بكثیر من التدخلات الجراحیة   -المشكلة الأساسیة للوزن بتدخل مكثف 
ویلي ومن المنظمة   -بجمیع أنواعھا. تتوفر تقنیات لتحقیق ذلك من العیادات والمراكز التي تقدم الرعایة للأفراد المصابین بمتلازمة برادر

الولایات المتحدة الأمریكیة). قد تحتاج المشاكل السلوكیة التي تتداخل مع النظام الغذائي وممارسة الریاضة  |  PWSAالوطنیة لدعم الوالدین (
 ویلي.-إلى معالجتھا في وقت واحد من قبل الأشخاص الذین یعانون من متلازمة برادر

إذا تم التفكیر في إجراء جراحة متعلقة بالمجرى الھوائي، یجب أن یكون الجراح المعالج وطبیب التخدیر على درایة بالمشاكل الفریدة من  
زیارة (للاطلاع على أحدث التوصیات یرجى  ویلي-نوعھا قبل وبعد الجراحة التي توجد لدى الأفراد المصابین بمتلازمة برادر

www.pwsausa.org.( تمثل جراحة فغر القصبة الھوائیة وإدارتھا مشاكل فریدة من نوعھا للأشخاص المصابین بمتلازمة برادر-
عادةً لا یكون ھناك ما یبرر إجراء فغر القصبة الھوائیة في الأفراد    ویلي ویجب تجنبھا في جمیع الحالات ما عدا الحالات القصوى. 

 المصابین بالسمنة المفرطة لأن العیب الأساسي ھو دائمًا نقص التھویة ولیس الانسداد. یعد تعریض النفس
 للخطر وإصابة الموقع أمرًا شائعاً لدى الأفراد الذین یعانون من مرض متلازمة الأمعاء الدقیقة الذین یتم وضع القصبة الھوائیة لھم.

 
-في الوقت الحالي، لا یوجد دلیل مباشر على وجود علاقة سببیة بین ھرمون النمو ومشاكل الجھاز التنفسي التي تظھر في متلازمة برادر

 ویلي. وقد ثبت أن ھرمون النمو لھ العدید من الآثار المفیدة
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ویلي، بما في ذلك التحسن في الجھاز التنفسي. یجب أن تتضمن القرارات في إدارة دراسات -لدى معظم الأفراد المصابین بمتلازمة برادر

قد یكون من المطمئن للعائلة والطبیب المعالج الحصول على دراسة النوم قبل  النوم غیر الطبیعیة نسبة مخاطر/فوائد العلاج بھرمون النمو. 
قد یشُار أیضًا إلى إجراء دراسة   . أسابیع من العلاج لتقییم الفرق الذي قد یحدثھ العلاج بھرمون النمو 8-6بدء العلاج بھرمون النمو وبعد 

 متابعة بعد عام واحد من العلاج بھرمون النمو. 
 

 
| الولایات المتحدة الأمریكیة  ویلي-متلازمة برادرجمعیة 
1032 E Brandon Blvd #4744 ، 

 33511براندون، فلوریدا،  
 )941( 0400-312ھاتف: 

الموقع  info@pwsausa.orgالبرید الإلكتروني: 
 www.pwsausa.orgالإلكتروني: 
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 الملحق ح.  
 المراحل الرئیسیة 

 
 لأول مرة في مقال نشره الأطباء السویسریون برادر وویلي ولابھارت ) PWS(تم وصف متلازمةبرادر ویلي  1956

 تم عزل ھرمون النمو البشري لأول مرة من قبل العلماء 
 

 تم إعطاء أول حقن لھرمون النمو للإنسان، باستخدام ھرمون النمو المستخرج من الغدة النخامیة لجثة (شخص 1958
 متوفى)   

 
 التركیب الكیمیائي لھرمون النمو البشريتم اكتشاف  1972

 
 تم إیقاف استخدام ھرمون النمو البشري من الجثث بعد إصابة العدید من المرضى بمرض دماغي ممیت (مرض  1985

 من المستخلص الملوث)  CJD كروتزفیلد جاكوب أو  
 تمت الموافقة على أول ھرمون نمو اصطناعي (مصنّع) من قبل

 لعلاج الأطفال الذین یعانون من نقص ھرمون النمو) FDAإدارة الغذاء والدواء الأمریكیة ( 
 

 ویلي في مجلة طبیة -تم نشر المقال الأول حول تأثیر علاج ھرمون النمو في متلازمة برادر 1987

 
 مؤتمر الولایات |  PWSAفي  ویلي  -متلازمة برادرتم تقدیم العرض التقدیمي الرئیسي الأول حول علاج ھرمون النمو في  1992

 المتحدة الأمریكیة  
 

 وافقت ادارة الاغذیة والعقاقیر على ھرمون النمو لعلاج البالغین الذین یعانون من نقص ھرمون النمو  1996
 

 ویلي (في أوروبا) -دراسات علمیة خاضعة للرقابة حول علاج ھرمون النمو في متلازمة برادرتم نشر نتائج أول  1997
 

 ویلي -متلازمة برادرتم نشر نتائج أول دراسة تسیطر علیھا الولایات المتحدة لعلاج ھرمون النمو في  1999
 

 متلازمةخصیصًا للأطفال الذین یعانون من فشل في النمو بسبب ھرمون النمو وافقت إدارة الغذاء والدواء على أول علاج  2000
 )Genotropin®/Pfizerویلي ( -برادر  
 

 متلازمةوافقت إدارة الغذاء والدواء على علاج ثانٍ لھرمون النمو خصیصًا للأطفال الذین یعانون من فشل في النمو بسبب  2010
 ) Omnitrope®/Sandozویلي ( -برادر  
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 الملحق ط. 
 PWSوزن الرضع الذین یعانون من    الرسوم البیانیة 

 بالوزن الطبیعي للعمر  مقارنة 
 

 
 

خطوط متصلة) والنسبة  (  PWS(السفلي) المصابین ب المنحنیات المعیاریة لوزن الرضع الذكور (العلوي) والإناث 
 المئویة المعیاریة الخمسینیة (خط متقطع). 

 
وآخرون، مستنسخة بإذن من  ، Merlin G. Butler"معاییر نمو الرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي"، بقلم 

Pediatrics  .حقوق الطبع  695-687، الصفحات 2011، مایو 127(مجلة الأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال)، المجلد ،
 . AAPمن قبل  2011والنشر 
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 PWSإناث 

 PWSذكور 

 
   PWSطول الرضع الذین یعانون من 

 مقارنة بالطول الطبیعي للعمر 

 
 
 

خطوط  (  PWSالمنحنیات المعیاریة لطول الأطفال الرضع الذكور (العلوي) والإناث (السفلي) المصابین ب 
 متصلة) والنسبة المئویة المعیاریة الخمسینیة (خط متقطع). 

 
وآخرون، مستنسخة بإذن من  ، Merlin G. Butler"معاییر نمو الرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي"، بقلم 

Pediatrics  .حقوق الطبع  695-687، الصفحات 2011، مایو 127(مجلة الأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال)، المجلد ،
 . AAPمن قبل  2011والنشر 
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 PWSإناث 

 PWSذكور 

 

   PWSمحیط الرأس للرضع الذین یعانون من 
 مقارنة مع محیط الرأس الطبیعي للعمر 

 

 
خطوط متصلة) والنسبة المئویة  ( PWSالمنحنیات المعیاریة لمحیط الرأس للرضع الذكور (العلوي) والإناث (السفلي) المصابین ب 

 المعیاریة الخمسینیة (خط متقطع). 
 

وآخرون، مستنسخة بإذن من  ، Merlin G. Butler"معاییر نمو الرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي"، بقلم 
Pediatrics  .حقوق الطبع  695-687، الصفحات 2011، مایو 127(مجلة الأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال)، المجلد ،

 . AAPمن قبل  2011والنشر 
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 PWSإناث 

 PWSذكور 

 

  PWSمؤشر كتلة الجسم للرضع الذین یعانون من 
 مقارنة بمؤشر كتلة الجسم الطبیعي للعمر

 

 
خطوط  (   PWSمنحنیات موحدة لمؤشر كتلة الجسم المعیاري للذكور (العلوي) والإناث (السفلي) المصابین ب 

 متقطع). متصلة) والنسبة المئویة المعیاریة الخمسینیة (خط 
 

وآخرون، مستنسخة بإذن من  ، Merlin G. Butler"معاییر نمو الرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي"، بقلم 
Pediatrics  .حقوق الطبع  695-687، الصفحات 2011، مایو 127(مجلة الأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال)، المجلد ،

 . AAPمن قبل  2011والنشر 
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 PWSإناث 

 PWSذكور 

 

  PWSوزن/طول الرضع الذین یعانون من 
 مقارنة بالوزن/الطول الطبیعي للعمر 

 

 
خطوط متصلة) والنسبة المئویة  (  PWSالمنحنیات المعیاریة للوزن/الطول للذكور (العلوي) والإناث (السفلي) المصابین ب 

 المعیاریة الخمسینیة (خط متقطع). 
 

 وآخرون، مستنسخة بإذن من، Merlin G. Butler"معاییر نمو الرضع المصابین بمتلازمة برادر ویلي"، بقلم 
Pediatrics  .حقوق الطبع  695-687، الصفحات 2011، مایو 127(مجلة الأكادیمیة الأمریكیة لطب الأطفال)، المجلد ،

 . AAPمن قبل  2011والنشر 
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 PWSإناث 

 PWSذكور 

 

  PWSأطوال الأفراد المصابین ب 
 مقارنة بالأطوال الطبیعیة بالنسبة للعمر 

 

 
 

ویلي من الذكور والإناث (الخط المتصل) والأفراد العادیین -المنحنیات المعیاریة لطول القامة لدى مرضى متلازمة برادر
-853، ص.  88طب الأطفال، المجلد. مستنسخة بإذن من ) F.J. Meaneyو  M.G. Butler(الخط المتقطع). (

 1991، حقوق الطبع والنشر 860
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 مخطط نمو صبي مصاب بمتلازمة برادر ویلي 
 سنوات  10بدأ علاج ھرمون النمو في سن 

 

 (بإذن من الدكتور آرون كاریل، جامعة ویسكونسن مادیسون) 
 

سنوات.   10الصبي في مختلف الأعمار، قبل وبعد بدء ھرمون النمو في سن  ملاحظة: تظھر النقاط طول (طول) ووزن 
تمثل المناطق المظللة نطاقات الطول والوزن للأطفال الطبیعیین الأصحاء. تمثل الخطوط الموجودة على كل منحنى نمو 

 . 95و  90و  75(خط عریض) و 50و  25و 10و 5النسب المئویة ال 
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 الولایات المتحدة الأمریكیة بامتنانھا|  PWSAتتقدم جمعیة 
 على إتاحة طباعة ھذا الكتاب بفضل منحة سخیة من: 

 
 

 

Eastside High School 
300 Brushy Creek Road 

Taylors، South Carolina 29687  
(حملة جمع التبرعات لأسبوع الروح برعایة  

 الطلاب) 

RGK Foundation 1301 
West 25th Street   

Suite 300 
Austin, Texas 78705-4236   

 
 
 
 

 نعمل معاً لتغییر حیاة الناس! 
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