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 .العالم  حول وعائلاتھم) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین لدعم التبرعات  على) IPWSO( ویلي برادر لمتلازمة الدولیة المنظمة تعتمد
 www.ipwso.org/donate على بزیارتنا التفضل  یرُجى والتبرع، عملنا عن المزید لمعرفة

 
 

 ویلي -برادر بمتلازمة المصابون البالغون
 

 عامة نظرة: الطبیة  الرعایة
 التقییم: الطبیة  الرعایة

 
 
 

-برادر لمتلازمة الدولیة للمنظمة والعلمي السریري الاستشاري المجلس قِبل من علیھ الموافقة تمت
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 ویلي-برادر بمتلازمة المصابین للبالغین الطبیة الرعایة
 للأطباء  إرشادات

 والإعاقة  الشھیة، وفرط والسمنة، القامة، قصر منھا أعراض، عدة لھ معقد وراثي اضطراب عن عبارة) PWS( ویلي-برادر متلازمة إن
 الجیني التعبیر غیاب بسبب) PWS( ویلي-برادر متلازمة تحدث. سلوكیة ومشكلات التناسلیة، الغدد  وقصور النمو، ھرمون ونقص الذھنیة،

 أحادي 15 الصبغي وازدواج ؛15q11.2-q13 الكروموسوم في الأبوي الحذف( الثلاثة الجینیة التغیرات أحد نتیجة ،15 الكروموسوم عن
 الفحص  خلال من ویلي-برادر لمتلازمة السریري التشخیص تأكید المھم من). 15 الكروموسوم على الوراثیة البصمة وعیب الأم؛ من الوالد

 أقل  بأسالیب الفحص أجُري  إذا ذلك، ومع. الحالات من% 99 من أكثر في التشخیص) DNA( النووي الحمض مثیلة تحلیل یؤكد. الجیني
 متلازمة  مع سریریًا الأخرى الحالات بعض لتداخل نظرًا ،)DNA( النووي الحمض مثیلة تحلیل مع الجیني الفحص إعادة فینبغي موثوقیة،

 ). PWS( ویلي-برادر
 

 . المساعدة تقدیم) IPWSO( ویلي-برادر لمتلازمة الدولیة للمنظمة یمكن
 

 سن حتى ویعیشون جیدة بصحة  البالغین من العدید یتمتع الماضیة، القلیلة العقود  في) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المعرفة لتحسن نتیجة
 علاجھا أو المصاحبة الأمراض من الوقایة مع الحراریة،  السعرات ومحدود صارم لإشراف خاضعًا غذائیًا نظامًا اتباعھم عند  خاصةً  الشیخوخة،

 . سنویة فحوصات بإجراء وینُصح ضروریة، مالد وتحالیل الدوریة الطبیة الفحوصات تعُد. بفعالیة
 

 اختلافًا یختلف قد والأخصائیین الصحیة الرعایة خدمات إلى الوصول أن) IPWSO( ویلي-برادر لمتلازمة الدولیة المنظمة تدُرك ذلك، مع
 .ویلي برادر بمتلازمة المصابین للبالغین الرئیسیة الصحیة الاحتیاجات الوثیقة ھذه تلُخص. العالم حول كبیرًا

 
 : شیوعًا الأكثر المصاحبة والأمراض الأعراض

 فیھ التحكم أو الطعام تقیید یتم لم إذا  مفرطة سمنة إلى تؤدي الطعام، لتناول علیھا السیطرة یمكن لا قویة رغبة - )النَّھم( الأكل فرط •
 علیھ  الإشراف أو

 احتیاجات انخفاض إلى یؤدي مما البدني النشاط مستوى بانخفاض یقترن ما غالبًا - العضلات كتلة وانخفاض العضلي التوتر نقص •
 حتى الطبیعي، المعدل من أعلى الجسم دھون. والحُداب للجَنَف رئیسي سبب وھو الأیض، عملیة على ھذا یؤثر. الحراریة  السعرات

 )²م/كجم( الطبیعي الجسم كتلة مؤشر مع
 التنفسي الجھاز وقصور الدم، ضغط وارتفاع الثاني، النوع من السكري بداء الإصابة خطر ارتفاع إلى تؤدي - المفرطة السمنة •

 الوریدي،  والتخثر الدم، كولیسترول وارتفاع السمنة، عن الناتج التھویة نقص ومتلازمة النومي، الانسدادي النفس وانقطاع والقلب،
 المفاصل  وتشوھات

 المركزي الدرقیة الغدة وقصور النمو، ھرمون ونقص التناسلیة، الغدد قصور مثل - النخامیة الغدة ھرمونات قصور •
 الجھاز في خلل بسبب) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابین معظم لدى القيء استجابة تقل - الھضمي الجھاز اضطرابات •

 المزمن الإمساك. والاختناق الارتجاع خطر من یزید مما والبلع، المضغ في صعوبات من الكثیرون یعاني كما. اللاإرادي العصبي
 خطیر مرض إلى إشارة القيء یكون قد. الأمعاء عبر الطعام مرور تأخر عن وینتج شائع

 أمراض إلى الجلد خدش یؤدي قد. والندوب بالعدوى الإصابة بخطر ویرتبط العمل، وقلة بالتوتر یرتبط ما غالبًا - الجلد خدش •
 جیدًا  الجراحة بعد ما جروح تحُمَ  لم إذا خطیرة

 ونواسیر، دم، وفقر حاد، ونزیف المستقیم، تقرحات إلى یؤدي قد الشدیدة الحالات وفي بالإمساك، یرتبط ما غالبًا - المستقیم خدش •
 والتھابات 

 دعمًا تتطلب ما وغالبًا حادة، إلى معتدلة  من تتراوح - السلوك واضطرابات التعلمیة/الذھنیة الإعاقات/الشامل النمو تأخر من تاریخ •
 الیومیة الحیاة لإدارة

 فقدان أو السلوك في والمستمرة المفاجئة التغیرات تشیر قد. نفسیًا تقییمًا وتتطلب فجأة تظھر قد - المزاج اضطرابات أو/و الذھان •
 نفسي أو جسدي مرض إلى الشھیة

 الغضب ونوبات الجلد  خدش إلى یؤدي وقد العلاقات على یؤثر - التوتر تحمل عدم •
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 الدمویة  والأوعیة القلب بأمراض لارتباطھ تقییمھ ویجب شائع النومي النفس انقطاع - التنفسي الجھاز مشكلات •
 

 :إضافیة مشكلات

 في حتى الحمویة الاستجابة في ونقصًا الجسم، حرارة درجة في وانخفاضًا ارتفاعًا أحیانًا تسبب - الحرارة درجة تنظیم اضطرابات •
 الشدیدة العدوى حالات

 الأعراض تكن لم لو حتى الأشعة فحوصات إجراء مراعاة یجب. وشدتھا الأعراض إھمال خطر من یزید قد - الألم عتبة ارتفاع •
 حادة  الملحوظة

 المعدة  والتھاب الإمساك مع أو الطعام تناول في الإفراط بعد المعدة في انتفاخ یحدث قد نادرة، حالات في - المعدة ونخر المعدة شلل •
 یستدعي معدي نخر إلى الأمر یتطور قد حیث للحیاة، منقذًا المعدة أنبوب یكون أن یمكن. قيء أو ألم ھناك یكون لا قد. والأمعاء

 حادًا  طبیًا تدخلاً 
 

 : یلي ما على التركیز مع الدقیق، الطبي التاریخ

 طبي تاریخ على الحصول فإن لذا  الصحیة، احتیاجاتھم وصف  في صعوبة) PWS( ویلي برادر بمتلازمة المصابون البالغون یواجھ ما غالبًا
 .ضروري أمر الرعایة مقدمي/الأسرة من دقیق

 
 نقص المثال، سبیل على( للأدویة الجانبیة والآثار الدوائیة، والتفاعلات ضروریة، تعد لم التي الأدویة تقییم - والجرعات الأدویة •

 )الدم صودیوم
 الحدیثة التغیرات وخاصةً  الأسبوعیة، القیاسات تغیرات - الوزن •
 الغذائیة والتدخلات الإشراف، ومدى بینھما، وما العمل، وفي المنزل، في الطعام على الحصول إمكانیة - الطعام بیئة •
 أسبوعیًا العمل وساعات الروتین، - التمارین/البدني النشاط •
  جدیدة أعراض ظھور حال في وخاصةً  النشاط، مع التنفس ضیق - التنفس •
 النھار  أثناء والنعاس والأرق، النفس، انقطاع وعلامات الشخیر، - النوم اضطرابات •
 المستقیم وخدش وعلاجھ، والإمساك والارتجاع، البلع، عسر - الھضمي الجھاز مشكلات •
 جدیدة  أعراض ظھور حال في وخاصةً  البولیة، المسالك التھاب استبعاد - اللاإرادي التبول •
 الجنسي  للتحرش التعرض احتمالیة الحمل، منع وسائل الجنسي، النشاط الشھریة، الدورة - والتعلیم والعلاقات الجنس •
 بعنف والشفاه الأظافر قضم ویشمل التھابات،  یسُبب قد - الجلد خدش •
  السن دواعم التھاب الأسنان، صریر المريء، ارتجاع عن  ناتج تلف - الأسنان مشكلات •
 إجراء المشي نمط في الجدیدة التغییرات تتطلب حیث ،)DEXA( العظام في المعادن كثافة تقییم بإجراء ینُصح - طفیفة كسور تاریخ •

  كسر وجود لاستبعاد شعاعیة صور
 النفسیة/العاطفیة/العقلیة الحالات •

o أخرى مواقف في أو الخطط، تغییر أو یومي، ھیكل وجود عدم عند النطاق واسعة السلوكیة المشكلات تكون أن یمكن 
 یومي وجدول الدعم وجود إلى حاجة ھناك. الأمن انعدام على تنطوي

o التوحد سمات المتكرر، السلوك المثابرة،: مثل - اعتیادیة غیر عادات 
o جرعات تكون ما عادةً . أدویة ووصف نفسي تقییم إجراء یلزم قد. المزاج اضطرابات الاكتئاب، الذھان، - نفسیة أعراض 

 الجانبیة  الآثار تخفیف في وتساعد كافیة، الذھان مضادات من منخفضة
 ویلي برادر بمتلازمة متخصصة أو مختلطة رعایة دور في أو العائلة، مع منزل في العیش المثال، سبیل على - المعیشي الوضع •

)PWS(ویلي برادر بمتلازمة الرعایة مقدمي معرفة ومدى للمریض، والاقتصادي الاجتماعي الوضع قیّم ؟ )PWS( 
 مُرضٍ؟  ونشاط تعلیمیة مساھمة - الیومي البرنامج/الوظیفي الوضع •

  
 ): سنویاً( البدني الفحص
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 ) ²م/كجم الجسم، كتلة مؤشر( الجسم كتلة ومؤشر الوزن، الطول، •
  القلب؟ نظم اضطراب القلب؟ قصور الدم؟ ضغط ارتفاع - والرئة القلب وفحص والنبض الدم ضغط •
 والجوارب البول بمدرات) التابعة  الوذمة( السوائل تراكم یعُالج للسمنة؟ ثانویة نتیجة أم اللمف، أم السوائل تراكم - الساق وذمة •

 بقیاس مُدرّب وظیفي علاج أخصائي یقوم أن ویفُضّل اللمفیة، الوذمة علاج في الفعّالة ھي فقط الضاغطة الجوارب. الضاغطة
 الساق وذمة تقلیل على بالسمنة المصابین لدى الوزن فقدان یسُاعد. الجوارب مقاس

 شدید  بطني انتفاخ وجود عند للبطن الشعاعي والتصویر المستقیم بفحص ینُصح صفراویة؟ حصوات  إمساك؟ - البطن فحص •
 المفاصل؟  في تشوھات أو حُداب أو جَنَف - والمفاصل الظھر فحص •
 التھابات؟  قرح؟ - الجلد فحص •
 خاصة؟  نعال/أحذیة إلى تحتاج ھل القدم؟ في حاد تسطح من تعاني ھل - وموضعھما القدمان •
 نتیجة والفخذیة الإربیة المنطقة في فطریة عدوى. بولیة مسالك طبیب بمراجعة ینُصح معلقة؟ خصیة - الذكریة التناسلیة الأعضاء •

 النظافة  قلة
 
 

 ):سنویًا( الدم فحوصات

  الدم خلایا وعدد الھیموجلوبین •
 الكبد  إنزیمات كریاتینین، ،)+K( بوتاسیوم ،)+Na( صودیوم •
  الصیام أثناء الدم دھون •
 الصیام  أثناء الدم وسكر A1c ھیموجلوبین •
  الكالسیوم ،)ھیدروكسیل-25( د فیتامین •
 ) الحر T4و الحر T3و TSH( الدرقیة الغدة وظائف فحص •
 )  الرجال لدى الصیام أثناء والتستوستیرون النساء لدى والإستروجین FSHو LH( الجنسیة الھرمونات مستوى تحلیل •
• IGF-1 :بالعلاج والالتزام الجرعة  من التأكد مع النمو، بھرمون العلاج یتلقون لمن  

 
 :أخرى توصیات

 سنوات  ثلاث إلى سنتین كل - العیون بطب المتعلق الفحص •
 الحاجة  عند أكثر أو سنویًا مرتین - وصحتھا بالأسنان المتعلق الفحص •
 عامًا  50 عن أعمارھم تزید ومن النطق في صعوبات من یعانون لمن - السمع تقییم •
 تجارب أو أفكار أي عن بحثاً الحالة تقییم یجب السلوك، أو النفسیة الحالة في ومستمر مفاجئ تغیر حدوث حال في - النفسیة الحالة •

 نفسي  مرض بدایة إلى تشُیر طبیعیة غیر نفسیة
 السمنة من یعانون لمن خاصةً  سنوات، ثلاث إلى سنتین كل - القلب صدى تخطیط •
  للأمراض الوطنیة الفحص برامج في المشاركة •

 
 :یلي بما أمكن، إن أیضًا، ینُصح

 بھرمون بالعلاج ینُصح. السكري بمرض الإصابة وخطر الھایبوثالاموس  /النخامیة الغدة وظائف لتقییم - الصماء الغدد أخصائي •
 موانع وجود عدم حال في الجنسیة والھرمونات النمو

 الأسرة وأفراد للوالدین الوراثیة الاستشارة وتقدیم الجینیة الفحوصات لتأكید - الوراثة طب أخصائي •
 )PWS( ویلي برادر متلازمة متطلبات معرفة لضمان - )یعادلھ ما أو( تغذیة أخصائي •
 الوذمة  علاج في مساعد وكعلاج الحركیة، للأنشطة توصیات وتقدیم والعضلات المفاصل لتقییم - الطبیعي العلاج •
• DEXA )الجسم وتركیب العظام في المعادن كثافة لتقییم -) م ) كثافة العظاقیاس 
 الجسم تركیب لقیاس - الحیویة الكھربائیة الممانعة •
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 إمساك عن أیضًا یكشف قد. الحالة تطور لمراقبة الحُداب، أو/و الجَنَف من یعانون لمن - الوقوف أثناء الفقري العمود تصویر •
 .  شدید

 النھار  أثناء نعاس وجود عند أو النومي النفس بانقطاع الاشتباه  حال في - النوم دراسات •
 المفرط الشخیر حال في - )ENT( وحنجرة وأذن أنف أخصائي •
 البلع عسر بشأن كبیر قلق وجود حال في وإدارتھا البلع وظیفة لتقییم - النطق أمراض أخصائي •

 
 منظمات  عن معلومات یتضمن والذي الإلكتروني،) IPWSO( ویلي برادر لمتلازمة الدولیة المنظمة موقع زیارة یرُجى المعلومات، من للمزید

  http://www.ipwso.org: دولة 100 من أكثر في الأسرة دعم
 

medical-for-https://ipwso.org/information-: والأسر الصحیة الرعایة في للمتخصصین: الحادة الحالات في نصائح
facts-medical-professionals/important/  

 
 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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