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  ویلي-برادر بمتلازمة المصابین) سنة 18-12( للبالغین الطبیة الرعایة
  للأطباء إرشادات
 تظھر التي والسلوكیة العصبیة المظاھر من بالعدید یتمیز الأعراض، ومتعدد ومعقد نادر وراثي اضطراب ھي) PWS( ویلي برادر متلازمة

 الكروموسوم  على الأب من الموروثة الجینیة المعلومات فقدان نتیجة) PWS( ویلي برادر متلازمة تحدث. والمراھقة الطفولة مرحلتي خلال
 وازدواج  ؛15q11.2-q13 الكروموسوم في الأبوي الحذف( جینیة تغیرات ثلاثة من لواحد نتیجةً  عنھا، التعبیر على القدرة فقدان أو ،15

 في  التشخیص) DNA( النووي الحمض مثیلة تحلیل یؤكد). 15 الكروموسوم على الوراثیة البصمة وعیب الأم؛ من الوالد أحادي 15 الصبغي
 الأنبوبیة  التغذیة إلى والحاجة الولادة، حدیثي عند  العضلات توتر في شدید انخفاض في الرئیسیة الأعراض  تتمثل. الحالات من% 99 من أكثر
) النَّھم( الأكل فرط ذلك في بما ،المھاد تحت منطقة في بخلل مرتبطة وأعراض ،)وإدراكي حركي( النمو في عام وتأخر  أشھر، إلى أسابیع من
 .الحرارة ودرجة للألم طبیعیة غیر واستجابات التناسلیة، الغدد وقصور النمو، ھرمون ونقص مبكرة، سن منذ

 المراھقة  فترة  تعُدّ حیث   )PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین للمراھقین الصحیة الرعایة واحتیاجات الرئیسیة التحدیات الوثیقة ھذه تلخص
 .السلوكیة والمشكلات الأكل فرط نوبات تتفاقم أو فیھا تظھر قد حرجة فترة

 . ضروریًا أخصائیین عدة مع التواصل یكون ما غالبًا. ضروریة الدم وتحالیل السنویة الطبیة الفحوصات.  
 

 :عامة صحیة مشكلات

 الیقظة  مستوى في التغیر  یكون وقد مرضھم، عن بدقة التعبیر من) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابون المراھقون یتمكن لا قد •
 .خفیفًا الألم یكون وقد والقيء، الحمى تظھر لا قد. المؤشرات أفضل السلوك أو

 مع التعامل یمثل قد. الغذاء إلى  الوصول تقیید یتم لم ما السمنة إلى یؤدي وتناولھ، الطعام عن للبحث الدافع وھو ،)النَّھم( الأكل فرط •
 بیئیة  ضوابط وضع الضروري من السمنة، لتجنب. صعبًا تحدیًا الیومیة حیاتھم المراھقون فیھا یعیش التي البیئات جمیع في القیود ھذه

 استیعاب  على) مُتوقع زمني جدول وفق سیقُدّم الطعام  أن  معرفة( الغذائي  الأمن یساعد و. الطعام إلى الوصول على شرافالإ أو/و
 سآكلھ، ما أعرف" مفھوم تحقیق ھو الھدف. الغضب نوبات إلى تؤُدّي قد التي الأمل خیبة من ویقُلّل الطعام، إلى المُنظّم الوصول فكرة

 ." راضٍ  وأنا القیود ھذه أقبل. آخر وقت أي  في الطعام على أحصل لن أنني أعرفو "سآكلھ ومتى وكمیتھ،

 الأیضي بالخلل المرتبط الدھني الكبد مرض الثاني، النوع من السكري  مرض:  بالسمنة المرتبطة الصحیة المخاطر تشمل •
)MAFLD(،نقص الكربون، أكسید ثاني وفرط الأكسجین نقص مع النوم أثناء الانسدادي النفس انقطاع الغذائي، التمثیل ومتلازمة 

فانھ  ذلك  ل . بسیط مجھود بذل عند التنفس  وضیق القلب وقصور الساقین، في الجلد تغیرات یة،اواللمف الوذمة بالسمنة، المرتبط  التھویة
 . قلبي تقییم إجراء إلى المبرر غیر الریاضیة التمارین ممارسة على القدرة ضعف یؤدي أن یجب

 الجھاز  في  خللاً  بالألم، الإحساس انخفاض الحرارة، درجة  اضطراب اللاإرادي العصبي بالجھاز المرتبط الوظیفي الخلل  یشمل •
 أثناء  الدم وضغط النبض ارتفاع وانخفاض القلب، ضربات معدل انخفاض  المثانة، إفراغخلل   البلع، عسر ذلك في بما الھضمي،
 .  الریاضة ممارسة

 

 :الطاقة واحتیاجات الحركیة الوظیفة

 مرحلة  حتى التأخر ھذا یستمر. والطفولة الرضاعة مرحلة  خلال مرة لأول یظھر والخشنة، الدقیقة الحركیة المھارات في تأخر •
 منخفضًا، البدني للنشاط الدافع یكون ما عادةً . فردیة اختلافات مع ولكن والتوازن،  الخشنة الحركیة الوظیفة في وخاصةً  المراھقة،

 .صحیة عادات بناء في یساعد أن یمكن مبكرًا علیھا والحفاظ للنشاط" عائلیة ثقافة"بمفھوم البدء ولكن

 ویؤثر  ،)الھزیلة العضلات كتلة>  الجسم دھون( الطاقة استخدام  انخفاض إلى  العضلات كتلة وانخفاض العضلي  التوتر نقص یؤدي •
 .  الملساء والعضلات القلب وعضلات الھیكلیة العضلات وظائف على سلبًا
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 الحراریة  الاحتیاجات من فقط% 80-60 الطاقة من) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصاب المراھق/الطفل حاجة تبلغ عام، بشكل •
. الحركي  النشاط وقلة الھزیلة  الجسم كتلة صغر بسبب) یوم/طول سم /حراریة سعرات 10-8 حوالي أو ( طول سم  لكل النموذجیة

 .للوجبات ةفردی خطة ووضع ،)یومیًا الأقل على واحدة ساعة( الیومي البدني النشاط وممارسة أسبوعیًا، الوزن بقیاس ینُصح
 

 :الھرمونات وتعویض الھرمونات نقص

 الطفولة منذ علاجھ ویجب ،)PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین الأشخاص لدى جدًا شائعًا) GH( النمو ھرمون نقص یعُتبر •
 المراھقین معظم یتلقى للمنطقة، وفقًا. الحیاة ة  جودو والقوة، الجسم، وتكوین العظمي، الھیكل نمو لتحسین النمو فترة طوال المبكرة

الى تحسن   ویؤدي  عدیدة، لسنوات) GH(النمو ھرمون علاج) PWS( ویلي  برادر بمتلازمة المصابین  الوجھیة التشوھات  ذلك 
 في) GH( النمو ھرمون علاج استمرار ضرورة على متزایدة أدلة  ھناك). PWS( ویلي برادر بمتلازمة المرتبطة الشائعة والجسمیة

 في. النھائي الطول إلى الوصول عند  البالغین مستویات إلى للوصول) GH( النمو ھرمون جرعة تقلیل یجب ولكن البلوغ، مرحلة
 ھرمون من منخفضة جرعة تناول بمواصلة الدول بعض تسمح ذلك، ومع. النمو ھرمون نقص اختبار إعادة یلزم الدول، من العدید
 ).PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین البالغین لدى) GH( النمو

 الذین القلائل للمراھقین بالنسبة. نادر فھو الكظریة الغدة قصور أما.الحالات من% 15 حوالي لدى الدرقیة الغدة قصور یشُخَّص •
 .المرض أثناء الكورتیزون جرعة زیادة المھم من الكظریة، الغدة لقصور بالكورتیزون یعُالَجون

 البلوغ  یشمل. البلوغ ظھور یتأخر عندما المبكرة المراھقة مرحلة في یظھر ما وغالبًا للغایة، شائعًا أمرًا التناسلیة الغدد قصور یعُد •
 الكظریة الغدة تضخم یبدأ). Gonadarch( التناسلیة الغدد وتضخم) Adrenarch( الكظریة الغدة تضخم: بیولوجیین عنصرین

 أندروستیرون  إیبي  دیھیدرو مثل( الكظریة الأندروجینات مستویات  تبدأ حیث والتاسعة، السادسة سن بین عادةً 
)dehydroepiandrosterone (الغدد تضخم یبدأ بینما والعانة، الإبط شعر ظھور إلى یؤدي مما بالارتفاع،) وكبریتاتھ 

 الجنسیة والھرمونات LH-FSH مستویات تبدأ عندما یبًا،تقر عشرة والحادیة التاسعة سن بین المراھقة، مرحلة بدایة في عادةً  التناسلیة
 الأمر یتطلب. الفتیات لدى الثدي ونمو التناسلیة الأعضاء نمو إلى یؤدي مما بالارتفاع،) والإستروجین التستوستیرون مثل( التناسلیة

 اتفالھرمون. السلوكي والتكیف المزاج مراقبة مع تدریجیًا، الجنسیة الھرمونات تعویض جرعات بمعایرة ویوُصى فردیًا، تقییمًا
 . العظام كثافة فقدان ولإبطاء العامة، والصحة للنمو مھمة الجنسیة

 من غیره أو الطعام مقابل الجنسي الاستغلال بخطر المتعلقة تلك سیما لا بالجنس، المتعلقة القضایا بشأن توجیھات إلى حاجة ھناك •
 12 لدى حمل حالات عن الإبلاغ تم. بالجنس المرتبطة الخصوبة وقضایا جنسیًا، المنقولة للأمراض والتعرض المفضلة، الأشیاء

 إصابة احتمال فإن المحذوف، الجیني النمط تحمل الأم كانت إذا وراثیًا،. العالم حول) PWS( ویلي دربرا بمتلازمة مصابة امرأة
 15 الكروموسوم ستنقل فإنھا ،UPD الجیني النمط تحمل الأم كانت إذا أما%. 50 یكون بھا إصابتھ عدم أو أنجلمان بمتلازمة الطفل

 غیر  طفل إنجاب في) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابة غیر المرأة صةفر نفس  لھا وستكون طبیعي،  بشكل المطبوع  الأمومي
 من الأمھات تتمكن لم ،)PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابات لدى المكتملة الحمل  حالات عن القلیلة التقاریر في. بھا مصاب
 أن  یفُترض. المراھقات للفتیات الحمل منع وسائل باستخدام یوُصى. صحیح بشكل أطفالھن رعایة أو طبیعیة  رضاعة أطفالھن إرضاع
 .لأحدھم إنجاب حالات أي تسُجل ولم العقم، من یعانون) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین الذكور

 متلازمة  مرضى  لدى یحدث قد ولكنھ نادر وھو المبكر، البلوغ وبین بینھ الخلط ینبغي لا ولكن شائع، المبكر الكظریة الغدة تضخم •
 ). PWS( ویلي برادر

 

 :والمثانة الھضمي والجھاز الفم مشاكل

 ویمكن  الأسنان، مینا تآكل إلى المعدة ارتجاع یؤدي أن یمكن. الذاتیة العنایة وضعف اللعاب إفراز قلة بسبب شائعًا الأسنان تسوس یعُد •
 . الأسنان سطح تآكل إلى الأسنان صریر یؤدي أن
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 ارتجاع إلى خطأ یعُزى أن یمكن والذي ،)الرئوي الشفط( الاستنشاق إلى المريء حركة خلل عن  الناتجة البلع مشكلات تؤدي ما غالبًا •
 التغذیة  بروتوكول باتباع یوُصى). PWS( ویلي برادر متلازمة مرضى  لدى أیضًا الحالات ھذه تتكرر حیث والتجشؤ، المريء

 .للمريء الآمن العبور في للمساعدة "والمتابعة التدرج"

 راجع  المعلومات، من لمزید( الھضمي الجھاز أنحاء جمیع في الأمعاء حركة في مشكلات عن الناتج الإمساك من الكثیرون یعاني •
 ). للبراز بریستول مخطط

 أو بالإمساك، أیضًا یرتبط ولكنھ الطعام، تناول في الإفراط حالات في للغایة مُقلقٌ  أمرٌ  وھو المعدة، تمدد إلى المعدة إفراغ تأخر یؤدي •
 تالعلاما  من البطن وانتفاخ السلوك في التغیر ویعُدّ  خادع، بشكلٍ  قلیلةً  الأعراض تكون قد. التخدیر أو العدوى، أو الغذائي، النظام تغییر

 دقیقًا  طبیًا تاریخًا الطبي التقییم یشمل أن یجب. حرجة حالات إلى یشُیر  وقد المعدة، شلل على متأخرة علامةً  القيء یعُد كما. المبكرة
 المحوسب  المقطعي والتصویر السینیة، بالأشعة البطن تصویر في قدمًا للمضي الاستعداد من الأدنى الحد مراعاة مع بدنیًا وفحصًا

)CT(، یؤدي  قد  المعدة تمدد فرط لأن للحیاة، مُنقذًا معدي أنفي أنبوب باستخدام المعدة ضغط تخفیف یكون أن یمُكن. الفوري تدخل وال 
 .كارثي معدي تمزق یلیھ معدي، نخر إلى

 . تمامًا المثانة إفراغ على القدرة وعدم بالامتلاء، الشعور على القدرة وعدم المثانة، توتر لانخفاض نتیجةً  البول سلس یحدث أن یمكن •
 :العظام صحة

% 70-60 إلى وتزداد الرابعة، سن في% 25 تقارب بنسبة شائعة الحدابي، والجَنَف والحُداب، الجَنَف، مثل الفقري، العمود تشوھات •
 تلیھا الرابعة، سن حتى للظھر شعاعیة وصور الفقري للعمود سنویة سریریة فحوصات إجراء یجب لذلك فانھ.المراھقة فترة بنھایة

 .  الفقري العمود في ملحوظ تناسق عدم حالة  لأية أشع  صور على الحصول مع سنویة، سریریة فحوصات

 وتتفاقم ،)المعیاریة القیمة( للعمر بالنسبة(BMD)ظام  عال كثافة بانخفاض) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابون الأشخاص یتمیز •
 تحدید على القدرة وانخفاض لألمباالإحساس  انخفاض  ) PWS( ویلي برادر متلازمة سمات  ومن. المراھقة فترة خلال الحالة ھذه

 شكاوى  أو الأطراف، وتورم  العرج، نتائج تقییم یجب و . منھم إدراك بدون الإصابة لخطر  یعرضھم مما للإزعاج، التشریحي المصدر
 . إجھاد أو صدمة عن ناتجة كسور وجود من للتحقق الأشعة باستخدام الغامضة الألم

 

 : النوم مشكلات

 یكشف  قد. شائعة) النھار أثناء  المفرط والنعاس  لیلاً،  نائمًا البقاء صعوبة( الیقظة/النوم باضطرابات المصحوبة النوم مشكلات  تعُد •
 ضغط  استخدام  یلزم  قد). المركزي أو/و الانسدادي( النومي النفس انقطاع عن النوم ودراسات بالنبض الأكسجین تشبّع قیاس قیاس

. السمنة/الوزن زیادة بسبب  یتفاقم الذي النومي الانسدادي النفس انقطاع حالات في خاصةً  ،)CPAP( المستمر الإیجابي الھواء مجرى
. التھویة ونقص  المركزي  النومي النفس انقطاع  حالات في) BiPAP( المستوى ثنائي  الإیجابي الھواء مجرى ضغط استخدام یلزم قد

 أثناء  العضلات لقوة مفاجئ فقدان( النوم شلل أیضًا یحدث وقد الخدار؛ لتشخیص ضروریًا) MSLT( المتعدد النوم زمن اختبار  یعُد
 ).  الیقظة

 

 :السلوكیة والتحدیات العقلیة الصحة

 المرضیة، والمواظبة المعرفي، والتصلب المتكررة،/المفرطة والسلوكیات التخریبي، السلوك الشائعة الظاھریة السلوكیات تشمل •
 مھارات الرعایة  ومقدمي المراھقین تعلیم یمكن. التوتر مع السلوكیات ھذه  تزداد. الاجتماعیة المھارات ومشكلات الانتقال، وصعوبة

 .الحاجة عند لتطبیقھا معًا ممارستھا ویجب قلم،التأ استراتیجیات تعزیز

 یمكن . عادة أیضًا  یكون قد ولكنھ بالتوتر، مرتبطًا یكون وقد ،)PWS( ویلي برادر متلازمة مرضى لدى شائعة سمة الجلد  خدش یعُدّ  •
 الإمساك بسبب المستقیم خدش یحدث أن یمكن. الخصوص وجھ على الجراحیة  الندوب حمایة ویجب خطیرة، التھابات إلى یؤدي أن
 إلى  القولون تنظیر یؤدي وقد زمن؛الم الدم فقر یسبب مما المستقیم، قرحة حتى أو المستقیم نزیف إلى یؤدي مما بسببھ یتفاقم أو

 خدش  عن الناتج النزیف تفسیر یسُاء أن یمكن. التقرحي القولون التھاب مثل آخر معوي مرض أنھ على المرض لھذا خاطئ تشخیص

http://www.ipwso.org/
https://www.pwsausa.org/wp-content/uploads/2021/01/Swallowing-Problems-in-PWS.pdf
https://www.england.nhs.uk/wp-content/uploads/2023/07/Bristol-stool-chart-for-carer-web-version.pdf
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 N-acetyl لمركب یكون قد . سلوكیًا تعدیلاً  یشمل قد ولكنھ صعبًا، الحالة  مع التعامل یعُدّ . شھریة دورة أنھ على المھبلي الجلد 
cysteine )البعض لدى تأثیر) سیستین أسیتیل-ن  . 

 الكثیرون  یتمتع. المدى طویلة الذاكرة من ضعفًا أكثر المدى قصیرة الذاكرة تكون ما عادةً . متفاوتة بدرجات والتعلم الإدراك یتأخر •
 یتأثر  قد. معارض سلوك أنھا على تفسیرھا  ویسُاء المعالجة سرعة تتأخر  أن یمكن. فقط یسُمع ما ذاكرة من بكثیر أفضل بصریة بذاكرة •
. الأقران مع الاجتماعي التفاعل على یؤثر مما الوجھ، وتعابیر الإیماءات خلال  من اللفظي غیر التواصل وفھم اعيالاجتم التواصل •
 لمشكلات سببًا یكون وقد  للغایة، ناضج  غیر العاطفي النمو یكون قد . الفكریة القدرة تضاھي ما ونادرًا التنفیذیة، الوظیفة تضعف •
 واضطراب  الألم، إدراك وانخفاض الحرارة، درجة اضطراب اللاإرادي العصبي بالجھاز المرتبط  الوظیفي الخلل یشمل. سلوكیة •

 .  الریاضة ممارسة أثناء الدم وضغط النبض ارتفاع وانخفاض القلب، ضربات معدل وانخفاض الھضمي، الجھاز

 المزاج، في تغیرًا الممیزة العلامات تشمل قد. التوتر مع تدریجي أو مفاجئ بشكل القطب ثنائي الاضطراب  أو/و الذھان ینشأ قد •
 القیام على القدرة وفقدان النوم، أو الطعام تناول على القدرة وعدم ارتباكًا،  أو وأوھامًا وھلوسات، شمعیة، مرونة أو عضلیًا وتصلبًا
 مرض  عن أیضًا ناتجًا السلوك في المفاجئ التغییر یكون قد. فوري ونفسي طبي تقییم إجراء یلزم. الملابس ارتداء أو التزیین بأنشطة
 . الاستبعاد قبل شاملاً  تقییمًا ویتطلب سریریة، أعراض وجود عدم مع جسدي،

 

 :إضافیة مشكلات

  منطقة  في مشكلة بسبب) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین لدى المركزیة الحرارة درجة تنظیم في خلل ھناك یكون قد •
 حرارة  انخفاض حتى أو الحمویة، الاستجابة  في نقص أو ،)السبب مجھولة حمى( الحرارة ارتفاع إلى إما یؤدي مما ،س)ثولامو الھایبو(

 جدًا، بارد أو ساخن بماء یستحمون قد الجسم، حرارة لدرجة الطرفیة المستشعرات ضعف وبسبب. حادة بالتھابات الإصابة رغم الجسم
 التكیف یعُیق للتغییر السلوكي التصلب أن كما. الدافئ الطقس في جدًا ثقیلة وملابس البارد قسالط في جدًا خفیفة ملابس یرتدون قد أو

 .الملابس مع الموسمي

 المصاحب  الشخصي الصراع أن إلا عاطفیة، علاقات إقامة في) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین المراھقین من العدید یرغب •
". حبیبة" أو " حبیب"كـ الأدوار وتحدید الأیدي، ومسك والتقبیل، المداعبة، العلاقات ھذه  معظم تشمل. لھم بالنسبة للغایة مرھقًا  یكون قد

 من . طفل إنجاب  في ورغبتھم الزواج تخیلات عن) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین والإناث الذكور من كل أعرب وقد
 وقضاء  الحیوانات، مع والعمل بالدمى، اللعب مثل الاستبدال، ھي المشاعر وتوجیھ الأمل خیبة تخفیف على تساعد التي الاستراتیجیات

 ھذا  یتطلب قد. عاطفتھم یبادلھم لا ) متخیل أو حقیقي( عزیز بشخص ووسینمھ المراھقین بعض یصبح. العائلة أطفال مع الوقت
 انفتاحھم مع أكبر بحریة یتمتعون المراھقین ولأن. نفسي طبیب أو النفس علم أخصائي بمعرفة وعلاجًا تقییمًا العاطفي الاضطراب

 . والدعم الاھتمام من مزیدال تتطلب صعبة وسلوكیات رغبات ظھور إلى ذلك یؤدي فقد والإنترنت، المجتمع على

 

 :یلي ما على  التركیز مع كاملاً، بدنیًا وفحصًا شاملاً  طبیًا تاریخًا) PWS( ویلي برادر بمتلازمة مصاب جدید مراھق مریض تقییم یتطلب

. الطبیة الوراثة علم أخصائي لتوصیات وفقًا المناسبة الجینیة الاختبارات خلال من) PWS( ویلي برادر متلازمة تشخیص تأكید من التأكد •
 عائلیة وراثیة واستشارات تأكیدیة اختبارات لإجراء الطبیة الوراثة علم أخصائي  إلى المریض إحالة المناسب فمن كذلك، الأمر یكن لم إذا

 .المرض تكرار خطر حول لاحقة

 حسب ) BMI( الجسم كتلة مؤشر مخطط باستخدام وتتبعھ) ²م/كجم الجسم، كتلة مؤشر( الجسم كتلة مؤشر وحساب والوزن، الطول معرفة •
 . دونھ من أو النمو ھرمون مع للمراھقین، المناسبة النمو منحنیات على القیاسات جمیع  رسم یجب. والعرق الجنس

 .والبطن والرئتین للقلب دقیق سریري فحص وإجراء القلب، ضربات ومعدل الدم ضغط: القیاسیة الحیویة العلامات على الحصول •

 .ودیة علاقة بناء على والقدرة علیھ، والحفاظ البصري التواصل على والقدرة الیقظة، مثل الأشخاص، بین التفاعل جودة مراقبة •

 الرغبات عن التعبیر على  والقدرة ووضوحھا، التواصل  على القدرة وجودة الكلمات، ونطق التنفسّ فرط مثل الكلام، جودة إلى الاستماع •
 .والاحتیاجات

http://www.ipwso.org/
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 . المريء ارتجاع في مشكلات إلى المینا تآكل یشیر فقد والتسوس؛ الأسنان صریر علامات عن بحثاً الأسنان فحص •

 .الجَنَف إلى یشیر قد تناسق عدم أي عن بحثاً للأمام الانحناء وعند الحُداب، عن بحثاً الوقوف أثناء الظھر فحص •

 بكفاءة  المشي مسطحة بقدم الشدیدة الإصابة تعُیق . مسطحة بقدم  إصابتھ وشدة مشیتھ سلاسة لتقییم القدمین حافي یمشي  وھو  المریض مراقبة •
 . التصحیحي العظام تقویم تتطلب وقد

  السفلي الطرف •
o الحركة في مشكلات عن بحثاً المفصل حركة مدى تقییم  
o القرح  تتطور قد. اللمفیة الوذمة إلى الانحناء  عدم یشُیر  وقد القلب، قصور إلى الانحناء یشُیر  فقد الساق، وذمة علامات افحص 

 العدوى أو الجلد لخدش نتیجةً 
 المفتوحة، والجروح النشط، والخدش الندوب،  عن بحثاً الشرج حول والمناطق  الثنیات،  بین والطیات الجلد، فحص - الجلدي الغلاف •

 .الأسود الشواك وداء والالتھابات، والقرح،

 )الثالثة المرحلة یتجاوز ما نادرًا) (تانر( Tanner تصنیف البلوغ؛ حالة تقییم - التناسلیة الأعضاء •

 . المستقیم خدش  على دلیل أي أو المستقیم، نزیف  الشقوق، فحص - المستقیم •
 

 ):سنویًا( الدم اختبارات

 والكریاتینین،  الدم، ویوریا والبوتاسیوم، الصودیوم، الدمویة، والصفائح البیضاء الدم خلایا وعدد والھیماتوكریت، الھیموجلوبین، قیاس •
. الدم  ودھون الصائم، الدم وسكر ،)A1C الھیموجلوبین( السكري والھیموجلوبین والكالسیوم، د، فیتامین ھیدروكسي-25و الكبد، ووظائف

 . الاعتبار في الأنسولین قیاس أخذ یمكن. الأنسولین مقاومة عن للكشف دقة أكثر) OGTT( الفموي الجلوكوز تحمل اختبار یعُد

 وھو ،)SIADH( الكافي غیر البول لإدرار مضاد ھرمون إفراز متلازمة أو السوائل تناول في الإفراط إلى الدم صودیوم نقص یشیر قد •
 وارتباك،  وصداع، خفیف غثیان بین الأعراض تتراوح. للمزاج المُثبّتة الاختلاج مضادات أو/و النفسیة للأدویة المعروفة الجانبیة الآثار أحد

 . الشدیدة الحالات في وغیبوبة ونوبات،

 )  FT4( الحر الثیروكسین ھرمون ،)TSH( الدرقیة الغدة تحفیز ھرمون •

 . بالجرعة والالتزام الجرعة تأكید مع النمو، بھرمون العلاج یتلقون لمن) IGF-1( بالأنسولین الشبیھ النمو عامل •

 13و 8 سن بین عادةً  التقییمات تبدأ). FSH( الجریبات تحفیز ھرمون ،)LH( اللوتین ھرمون المصل، في التستوستیرون ھرمون: الذكور •
 .عامًا

 13و 9 سن بین عادةً  التقییمات تبدأ). FSH( الجریبات تحفیز ھرمون ،)LH( اللوتین ھرمون المصل، في الإسترادیول ھرمون: الإناث •
 . عامًا

 المصل  في) Inhibin B( ب إنھیبین مستوى یرتبط  الجنسیة، للھرمونات بدیل علاج أي یتلقون لا الذین والإناث الذكور من كل لدى •
 الإنھیبین  ھرمون مستویات انخفاض یشیر). لتر/نانوجرام 20(> الأعلى المستوى ذوات النساء لدى وخاصةً  بالخصوبة، إیجابیًا ارتباطًا

 . المبیض وظیفة ضعف إلى النساء، لدى FSH ھرمون مستویات ارتفاع مع  بالتزامن ،)Inhibin B( ب
 

 بھا  المُوصى السریریة التشخیصیة الاختبارات
 التقییم  عند الحُداب/الجَنَف عن للكشف وجانبیًا،  وخلفیًا أمامیًا الجلوس، أو الوقوف وضع في) سینیة أشعة( السینیة بالأشعة الظھر تصویر •

 لعدم  سریریة علامات وجود وعند المغلقة، الغضاریف لحالة وفقًا وذلك الھیكلي، النضج مرحلة إلى المریض یصل حتى سنویًا  الأولي؛
 الجَنَف  انحناء تجاوز إذا البلوغ، مرحلة في سنوات 4-1 كل بالأشعة التصویر یجُرى العظمي، الھیكل نضج بعد. الفقري عمودال تناسق

http://www.ipwso.org/
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 الأشعة أخصائي من اطلب. لاستشارتھ عظام جراح إلى المریض إحالة فیجب البلوغ، مرحلة في درجة 50 الانحناء تجاوز إذا. درجة 35
 .البطن في البراز كمیة على التعلیق

 ذلك  یجُرى  ما وعادةً  العظمي، الھیكل نمو سرعة لتحدید الزمني بالعمر) الیسرى للید شعاعي بتصویر یحُدد  الذي( العظام  عمر یقُارن •
 ).سنویًا سم 2 من أقل نمو أو سنة 16.5-16 العظام عمر( البالغین طول یقارب ما إلى طولھ یصل حتى النمو ھرمون علاج مع بالتزامن

 كانت  إذا  سنوات 5-4 كل  ثم العظمي، الھیكل نضج بعد) DEXA( العظام  ةكثافقیاس    -الطاقة ثنائیة السینیة الأشعة امتصاص قیاس یجُرى •
 . المتوسط من معیاریین انحرافین ضمن العظام كثافة

 .الجسم تكوین لتقییم سنویًا الحیویة المقاومة فحص •

 المتعدد النوم زمن اختبار الحدیثة؛ الوزن زیادة مع خاصةً  والسمنة، التھویة نقص ومتلازمة النومي  النفس انقطاع لاستبعاد النوم تخطیط  •
)MSLT (الھواء مجرى ضغط إعدادات لضبط النوم أدویة باستخدام التقییم إعادة أو الخدار؛ لاستبعاد النھار أثناء المفرط النعاس لاستبعاد 

 ).BiPAP( المستوى ثنائي الإیجابي الھواء مجرى ضغط أو) CPAP( المستمر الإیجابي
 

 بھا  المُوصى الاستشارات أو/و السریریة الاستشارات

 .انكساري خطأ وجود في للاشتباه العیون طبیب إلى الإحالة سنویًا؛ مرتین الرؤیة تقییم •

 .قبل من  إجراؤه یتم لم إن السمع، تقییم •

 . الجنسیة بالھرمونات العلاج لمناقشة صماء غدد طبیب قبِل من تقییم •

 ). STD( جنسیًا المنقولة والأمراض الحمل، وخطر بالجنس، المتعلقة العائلیة  والقیم للفتیات، النساء أمراض رعایة إلى الحاجة مناقشة •

 ویلي  برادر  متلازمة احتیاجات معرفة من  للتأكد أشھر،  6-4 كل) یعادلھ من أو ( تغذیة أخصائي مع الرعایة مقدمي/الوالدین تشمل استشارة •
)PWS (الوزن وإدارة للتغذیة. 

 .الطاقة لحرق المناسبة والتمارین الحركیة للأنشطة توصیات وتقدیم والعضلات، للمفاصل الطبیعي العلاج تقییم •

 ).حسي غذائي نظام( الطفل لنمو المناسب الحركي الحسي للتحفیز المھني العلاج استشارة •

 .المستقبل في الداعمة والوظائف المھنیة، والبرامج الدراسي، المنھج حیث من المدرسة ملاءمة مراعاة •

 .المزاج أو السلوك مشاكل وعلاج لتقییم النفسي الطب أو النفس علم أخصائي إلى الطفل إحالة في النظر •
 

 :للمستقبل التخطیط

. بعنایة والمعیشة العمل لمستقبل التخطیط یجب. الدراسة انتھاء توقع مع والاجتماعیة، العاطفیة الناحیة من صعبة فترة المراھقة فترة تكون قد
 . دائمة بصورة مطلوبًا أمرًا الشخصي الدعم وسیظل السن، في التقدم مع السلوك ومشاكل) النھم( الأكل فرط یخف لا

 .القانوني الرشد سن الطفل بلوغ بمجرد القانونیة الوصایة إرساء ضرورة مناقشة •

 .الوالدین مع المستقبلیة السكنیة الرعایة خیارات مناقشة •

 .الحكومیة والإعانات التمویل على للحصول اللازمة الإداریة والتوجیھات المستقبلي المالي الوضع مناقشة •
 

 :الأدویة
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 دون  المتاحة الغذائیة والمكملات النفسیة الأدویة من متنوعة مجموعة) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابون المراھقون یتلقى قد •
 والأدویة الھیستامین مضادات خاصةً  منخفضة، ابتدائیة بجرعة ینُصح لذلك، الأدویة؛ تجاه متزایدة حساسیة من یعانون قد. طبیة وصفة
 .النفسیة

 عن معلومات یتضمن الذي الإلكتروني،) IPWSO( ویلي برادر لمتلازمة الدولیة المنظمة موقع زیارة یرُجى المعلومات، من للمزید
 http://www.ipwso.org: دولة 100 من أكثر في الأسرة دعم منظمات
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 الموقع في GeneReviews في الإنترنت  على) PWS( ویلي برادر متلازمة حول التفصیلیة للمعلومات مصدر على العثور یمكنك
 / https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1330: الإلكتروني
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