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प्रैडर-विली सिंड्रोम से ग्रस्त किशोर (12-18 वर्ष)

चिकित्सा देखभाल: अवलोकन
चिकित्सा देखभाल: मूल्यांकन



IPWSO के नैदानिक और वैज्ञानिक सलाहकार बोर्ड द्वारा अनुमोदित
सितंबर 2025


किशोर (12-18 वर्ष) में प्रैडर-विली सिंड्रोम के लिए चिकित्सा देखभाल 
चिकित्सकों के लिए मार्गदर्शन 
प्रैडर-विली सिंड्रोम (PWS) एक दुर्लभ, जटिल, बहुलक्षणीय आनुवंशिक विकार है, जिसमें कई न्यूरोडेवलपमेंटल और व्यवहार संबंधी अभिव्यक्तियाँ होती हैं, जो बचपन और किशोरावस्था के दौरान उभरती हैं। PWS गुणसूत्र 15 पर पैतृक रूप से प्राप्त आनुवंशिक जानकारी के नुकसान, या इसे व्यक्त करने की क्षमता न होने के कारण  होता है, जो तीन आनुवंशिक परिवर्तनों में से एक के कारण होता है (गुणसूत्र 15q11.2-q13 पर पैतृक विलोपन; मातृ यूनिपैरेंटल डिसोमी 15; गुणसूत्र 15 पर एक छाप दोष)। DNA मिथाइलेशन विश्लेषण से 99% से अधिक मामलों में निदान की पुष्टि हो जाती है। मुख्य लक्षण हैं नवजात शिशु में गंभीर हाइपोटोनिया और हफ्तों से महीनों तक ट्यूब फीडिंग की आवश्यकता, सामान्य विकासात्मक देरी (मोटर और बौद्धिक) और हाइपोथैलेमिक डिसफंक्शन से संबंधित लक्षण, जिसमें कम उम्र से ही हाइपरफेजिया, वृद्धि हार्मोन की कमी, हाइपोगोनैडिज्म और असामान्य दर्द और तापमान प्रतिक्रियाएं शामिल हैं।
यह दस्तावेज़ PWS से पीड़ित किशोरों के लिए मुख्य चुनौतियों और स्वास्थ्य देखभाल आवश्यकताओं का सारांश प्रस्तुत करता है। वार्षिक चिकित्सा जांच और रक्त परीक्षण आवश्यक हैं। अक्सर कई विशेषज्ञों से संपर्क करना आवश्यक होता है। किशोरावस्था एक महत्वपूर्ण अवधि है जब हाइपरफैगिया और व्यवहार संबंधी समस्याएं उभर सकती हैं या बिगड़ सकती हैं।

सामान्य स्वास्थ्य मुद्दे:
· PWS से ग्रस्त किशोर सही ढंग से यह बताने में सक्षम नहीं हो सकते कि वे बीमार हैं, तथा सतर्कता या व्यवहार के स्तर में परिवर्तन सबसे अच्छा संकेतक हो सकता है। बुखार और उल्टी नहीं हो सकती है, तथा दर्द कम हो सकता है।
· हाइपरफेजिया अर्थात अत्यधिक भूख लगना और भोजन की तीव्र खोज करना है। यदि भोजन की उपलब्धता को नियंत्रित न किया जाए तो मोटापे का कारण बनती है।  किशोरों के दैनिक जीवन के सभी वातावरणों में ऐसे प्रतिबंधों का प्रबंधन करना चुनौतीपूर्ण हो सकता है। मोटापे से बचने के लिए पर्यावरण नियंत्रण और/या पर्यवेक्षित खाद्य पहुंच आवश्यक है। खाद्य सुरक्षा (यह ज्ञान कि भोजन एक पूर्वानुमेय समय पर उपलब्ध कराया जाएगा) नियंत्रित खाद्य पहुंच के मनोवैज्ञानिक आंतरिककरण में मदद करता है और निराशा को कम करता है जो गुस्से का कारण बन सकता है। लक्ष्य यह समझ हासिल करना है कि “मुझे पता है कि मैं क्या खाऊंगा, कितना खाऊंगा और कब खाऊंगा।” मैं जानता हूं कि मुझे किसी और समय भोजन नहीं मिलेगा। मैं इन सीमाओं को स्वीकार करता हूं और संतुष्ट हूं।” 
· मोटापे से जुड़े स्वास्थ्य जोखिमों में टाइप 2 डायबिटिस, मेटाबॉलिक डिसफंक्शन एसोसिएटेड फैटी लिवर डिज़ीज़ (MAFLD), चयापचय सिंड्रोम, हाइपोक्सिमिया और हाइपरकेपनिया के साथ अवरोधक स्लीप एपनिया, मोटापे से संबंधित हाइपोवेंटिलेशन, लिम्फेडेमा, पैरों में त्वचा में परिवर्तन, हृदय की अपर्याप्तता और मामूली परिश्रम पर श्वास कष्ट शामिल हैं। व्यायाम सहनशीलता में अस्पष्टीकृत कमी के लिए हृदय रोग विशेषज्ञ से परामर्श लेना चाहिए। 
· स्वायत्त तंत्रिका तंत्र से संबंधित विकारों में तापमान नियंत्रण में गड़बड़ी, दर्द की अनुभूति में कमी, जठरांत्र संबंधी विकार (जिसमें निगलने में कठिनाई शामिल है), मूत्राशय के खाली होने में समस्या, हृदय गति की परिवर्तनशीलता में कमी तथा व्यायाम के दौरान नाड़ी और रक्तचाप में अपेक्षित वृद्धि न होना शामिल हैं।

मोटर कार्य और ऊर्जा आवश्यकताएँ:
· सूक्ष्म एवं स्थूल मोटर विलम्ब, जो सबसे पहले शैशवावस्था एवं बाल्यावस्था में स्पष्ट होता है। वे किशोरावस्था तक बने रहते हैं, विशेष रूप से सकल मोटर कार्य और संतुलन, लेकिन व्यक्तिगत भिन्नताओं के साथ। शारीरिक गतिविधि के लिए प्रेरणा आमतौर पर कम होती है, लेकिन गतिविधि की "पारिवारिक संस्कृति" को जल्दी शुरू करने और बनाए रखने से स्वस्थ आदतें बनाने में मदद मिल सकती है।
· हाइपोटोनिया और मांसपेशियों के द्रव्यमान में कमी के कारण ऊर्जा उपयोग में कमी (शरीर में वसा>दुबली मांसपेशियों का द्रव्यमान) और कंकाल की मांसपेशियों, हृदय की मांसपेशियों और चिकनी मांसपेशियों के कार्य में कमी आती है।  
· सामान्यतः, PWS से पीड़ित बच्चे/किशोर की ऊर्जा आवश्यकता, सामान्य कैलोरी आवश्यकता/सेंटीमीटर  ऊंचाई का केवल 60-80% (या लगभग 8-10 किलो कैलोरी/सेंटीमीटर/दिन) होती है, क्योंकि शरीर का भार कम होता है और मोटर गतिविधि कम होती है। साप्ताहिक वजन माप, दैनिक शारीरिक गतिविधि (प्रतिदिन कम से कम 1 घंटा) और भोजन के लिए एक व्यक्तिगत योजना का सुझाव दिया जाता है।

हार्मोन की कमी और हार्मोन प्रतिस्थापन:
· PWS से पीड़ित व्यक्तियों में वृद्धि हार्मोन (GH) की कमी लगभग सर्वव्यापी है और कंकाल वृद्धि, शरीर संरचना, शक्ति और जीवन की गुणवत्ता में सुधार के लिए विकासात्मक अवधि के दौरान बचपन से इसका उपचार किया जाना चाहिए। क्षेत्रीय आधार पर, PWS से पीड़ित अधिकांश किशोर कई वर्षों से GH प्राप्त कर रहे होंगे और उन्होंने PWS से जुड़े विशिष्ट चेहरे और शरीर के विकृति के सामान्यीकरण का अनुभव किया होगा। इस बात के प्रमाण बढ़ रहे हैं कि वयस्क अवस्था में भी GH उपचार जारी रहना चाहिए, लेकिन अंतिम ऊंचाई पर पहुंचने पर वयस्क स्तर तक पहुंचने के लिए GH खुराक को कम कर देना चाहिए। कई देशों में वृद्धि हार्मोन की कमी के लिए पुनः परीक्षण की आवश्यकता होती है। हालाँकि, कुछ देश PWS से पीड़ित वयस्कों में कम खुराक वाली GH की अनुमति देते हैं।
· लगभग 15% लोगों में हाइपोथायरायडिज्म का निदान किया जाता है। अधिवृक्क अपर्याप्तता दुर्लभ है। अधिवृक्क अपर्याप्तता के लिए कॉर्टिसोन से उपचारित कुछ किशोरों के लिए, बीमारी के दौरान कॉर्टिसोन का डोज़ बढ़ाना महत्वपूर्ण है।
· अल्पजननग्रंथिता (हाइपोगोनैडिज्म) बहुत आम है और प्रायः किशोरावस्था के आरंभ में स्पष्ट होती है, जब यौवन की शुरुआत में देरी होती है। यौवन में दो जैविक घटक शामिल होते हैं, एड्रेनार्क, और गोनाडार्क। एड्रेनार्चे, जो आमतौर पर 6 से 9 वर्ष की आयु के बीच शुरू होता है, जिसके दौरान एड्रेनल एण्ड्रोजन (जैसे, डिहाइड्रोएपिएन्ड्रोस्टेरोन और इसका सल्फेट) का स्तर बढ़ने लगता है, जिसके परिणामस्वरूप बगल और जघन बाल आते हैं, जबकि गोनाडार्क आमतौर पर किशोरावस्था के आरंभ में, लगभग 9 से 11 वर्ष की आयु में शुरू होता है, जब  LH-FSH और गोनाडल सेक्स हार्मोन (जैसे, टेस्टोस्टेरोन और एस्ट्रोजेन) का स्तर बढ़ने लगता है, जिसके परिणामस्वरूप जननांग विकास और लड़कियों में स्तन विकास होता है। व्यक्तिगत मूल्यांकन की आवश्यकता है, तथा सेक्स हार्मोन प्रतिस्थापन की धीमी क्रमिक अनुमापन, मनोदशा और व्यवहार समायोजन की निगरानी की सिफारिश की जाती है। सेक्स हार्मोन विकास, सामान्य स्वास्थ्य और हड्डियों के घनत्व में कमी को धीमा करने के लिए महत्वपूर्ण हैं। 
· कामुकता से जुड़े मुद्दों के लिए मार्गदर्शन की आवश्यकता है, विशेष रूप से जहां वे भोजन या अन्य पसंदीदा वस्तुओं के बदले में यौन शोषण के जोखिम, यौन संचारित रोगों के जोखिम और प्रजनन क्षमता के लिंग-विशिष्ट मुद्दों से संबंधित हों। विश्व भर में PWS से पीड़ित 12 महिलाओं में गर्भावस्था की सूचना मिली है। आनुवंशिक रूप से, यदि मां में विलोपन जीनोटाइप है, तो बच्चे में एंजेलमैन सिंड्रोम होने या इससे अप्रभावित रहने की 50% संभावना होती है। यदि मां में UPD जीनोटाइप है, तो वह सामान्य रूप से अंकित मातृ गुणसूत्र 15 को आगे बढ़ाएगी और उसके गैर-PWS महिला के समान ही गैर-PWS. शिशु को जन्म देने की संभावना होगी। PWS में पूर्ण गर्भधारण की कुछ रिपोर्टों में, माताएं स्तनपान कराने या अपने शिशुओं की उचित देखभाल करने में असमर्थ थीं। किशोरियों में गर्भनिरोधक के उपयोग का सुझाव दिया जाता है। PWS से पीड़ित पुरुषों को बांझ माना जाता है, तथा उनमें से किसी के भी बच्चे का पिता बनने की कोई रिपोर्ट नहीं है।
· समय से पहले एड्रेनार्की होना आम बात है, लेकिन इसे समय से पहले यौवन के साथ भ्रमित नहीं किया जाना चाहिए, जो दुर्लभ है, लेकिन PWS में हो सकता है। 

मौखिक, जठरांत्र और मूत्राशय संबंधी समस्याएं:
· लार का कम स्राव और स्वयं की देखभाल न करने के कारण दंत का क्षय होना आम बात है। गैस्ट्रिक रिफ्लक्स से दांतों का इनेमल नष्ट हो सकता है, तथा ब्रुक्सिज्म से दांतों की सतह घिस सकती है। 
· ग्रासनली की गतिशीलता में गड़बड़ी के कारण निगलने में समस्या होने से अक्सर आकांक्षा उत्पन्न होती है, जिसे भाटा और चिंतन के कारण समझा जा सकता है, क्योंकि ये स्थितियां भी PWS में अक्सर होती हैं। सुरक्षित ग्रासनली पारगमन में सहायता के लिए “पेस एंड चेज़” फीडिंग प्रोटोकॉल की सिफारिश की जाती है।
· कई लोग कब्ज से पीड़ित हैं, जिसका कारण जठरांत्र प्रणाली में गतिशीलता की समस्या है (अधिक जानकारी के लिए ब्रिस्टल स्टूल चार्ट देखें)। 
· विलंबित गैस्ट्रिक खाली होने से गैस्ट्रिक फैलाव की संभावना बढ़ जाती है, जो अधिक खाने के मामलों में सबसे अधिक खतरनाक रूप से होता है, लेकिन यह कब्ज, आहार परिवर्तन, संक्रमण या एनेस्थीसिया से भी होता है। लक्षण भ्रामक रूप से कम हो सकते हैं, व्यवहार में परिवर्तन और पेट में सूजन प्रारंभिक संकेत हैं। उल्टी गैस्ट्रोपेरेसिस का देर से होने वाला लक्षण है और यह गंभीर परिस्थितियों का संकेत हो सकता है। चिकित्सा मूल्यांकन में सावधानीपूर्वक इतिहास और शारीरिक परीक्षण शामिल होना चाहिए, ताकि पेट का रेडियोग्राफ, कम्प्यूटरीकृत टोमोग्राफी (CT स्कैन) और शीघ्र हस्तक्षेप की आवश्यकता हो। नासोगैस्ट्रिक ट्यूब के साथ पेट को खोलना जीवनरक्षक हो सकता है, क्योंकि गैस्ट्रिक अतिवृद्धि से गैस्ट्रिक नेक्रोसिस हो सकता है, जिसके बाद विनाशकारी गैस्ट्रिक रेप्चर हो सकता है।
· मूत्राशय की कम टोन, परिपूर्णता महसूस करने में असमर्थता, तथा मूत्राशय को पूरी तरह से खाली करने में असमर्थता के कारण एन्यूरिसिस हो सकता है। 

हड्डियों का स्वास्थ्य:
· स्कोलियोसिस, काइफोसिस और काइफोस्कोलियोसिस की रीढ़ संबंधी विकृतियां 4 वर्ष की आयु तक लगभग 25% तक हो जाती हैं, जो किशोरावस्था के अंत तक बढ़कर 60-70% हो जाती हैं। 4 वर्ष की आयु तक वार्षिक नैदानिक ​​रीढ़ की हड्डी की जांच और पीठ के रेडियोग्राफ करवाए जाने चाहिए, इसके बाद वार्षिक नैदानिक ​​जांच करवाई जानी चाहिए, तथा रीढ़ की हड्डी में किसी भी प्रकार की विषमता के लिए रेडियोग्राफ प्राप्त किए जाने चाहिए।  
· PWS से पीड़ित लोगों में उम्र के हिसाब से अस्थि खनिज घनत्व कम होता है (Z-स्कोर), जो किशोरावस्था के दौरान और भी खराब हो जाता है। दर्द की उच्च सीमा और असुविधा के शारीरिक स्रोत को पहचानने की कम क्षमता, PWS की विशेषताएं हैं, जो उन्हें अनावश्यक चोट के जोखिम में डालती हैं। लंगड़ाने, हाथ-पैरों में सूजन या दर्द की अस्पष्ट शिकायतों के निष्कर्षों का मूल्यांकन रेडियोग्राफ द्वारा किया जाना चाहिए, ताकि आघातजन्य या तनाव फ्रैक्चर की जांच की जा सके। 

नींद संबंधी समस्याएं: 
· नींद/जागने में गड़बड़ी (रात में सोते रहने में कठिनाई, दिन में अत्यधिक नींद आना) के साथ नींद संबंधी समस्याएं अक्सर होती हैं। पल्स ऑक्सीमेट्री और नींद के अध्ययन से स्लीप एपनिया (अवरोधक और/या केंद्रीय) का पता चल सकता है। निरंतर सकारात्मक वायुमार्ग दबाव (CPAP) की आवश्यकता हो सकती है, विशेष रूप से अवरोधक स्लीप एपनिया के लिए जो अधिक वजन/मोटापे के कारण बढ़ जाती है। केंद्रीय स्लीप एपनिया और हाइपोवेंटिलेशन के लिए द्वि-स्तरीय सकारात्मक वायुमार्ग दबाव (BiPAP) की आवश्यकता हो सकती है। नार्कोलेप्सी के निदान के लिए मल्टीपल स्लीप लेटेंसी टेस्ट (MSLT) की आवश्यकता होती है; कैटाप्लेक्सी (जागते समय मांसपेशियों की टोन में अचानक कमी) भी हो सकती है।  

मानसिक स्वास्थ्य और व्यवहार संबंधी चुनौतियाँ:
· सामान्य फेनोटाइपिक व्यवहार हैं विघटनकारी व्यवहार, अत्यधिक/दोहरावदार व्यवहार, संज्ञानात्मक कठोरता, दृढ़ता, परिवर्तन में कठिनाई, सामाजिक कौशल समस्याएं। तनाव के साथ ये व्यवहार बढ़ जाते हैं। किशोरों और उनके देखभाल करने वालों को परिस्थितियों से निपटने की रणनीतियां विकसित करने के कौशल सिखाए जा सकते हैं और उनका अभ्यास एक साथ किया जाना चाहिए, ताकि उन्हें संकेत मिलने पर क्रियान्वित किया जा सके।
· त्वचा को नोचना PWS का एक सामान्य लक्षण है, जो तनाव से संबंधित हो सकता है, लेकिन यह आदत भी हो सकती है। इससे गंभीर संक्रमण हो सकता है, विशेष रूप से शल्य चिकित्सा के निशानों की सुरक्षा अत्यंत महत्वपूर्ण है। मलाशय में उंगली डालकर छेड़छाड़ करने की आदत  (रेक्टल पिकिंग) कब्ज के कारण उत्पन्न हो सकती है या उससे और अधिक बढ़ सकती है। इसके परिणामस्वरूप मलाशय से रक्तस्राव या मलाशय का अल्सर हो सकता है, जिससे दीर्घकालिक एनीमिया हो सकता है। कोलोनोस्कोपी में इसे अन्य आंत्र रोगों, जैसे अल्सरेटिव कोलाइटिस, के रूप में गलत निदान किया जा सकता है।” योनि में खुजली के कारण होने वाले रक्तस्राव को मासिक धर्म समझ लिया जा सकता है। प्रबंधन कठिन है लेकिन इसमें व्यवहारगत परिवर्तन शामिल हो सकता है। कुछ के लिए N-एसिटाइल सिस्टीन का प्रभाव हो सकता है।  
· संज्ञान और सीखने में बहुत अधिक भिन्नता के साथ देरी होती है। अल्पकालिक स्मृति आमतौर पर दीर्घकालिक स्मृति की तुलना में अधिक प्रभावित होती है। कई लोगों की दृश्य स्मृति, सुनी हुई बातों की स्मृति से कहीं बेहतर होती है। प्रसंस्करण गति में देरी हो सकती है और इसे विरोधी व्यवहार के रूप में गलत समझा जा सकता है। सामाजिक संचार और हाव-भाव तथा चेहरे के भावों के अशाब्दिक संचार को समझने की क्षमता क्षीण हो सकती है तथा साथियों के साथ सामाजिक संपर्क में बाधा उत्पन्न हो सकती है। कार्यकारी कार्य बाधित होता है और शायद ही कभी बौद्धिक क्षमता के बराबर होता है। भावनात्मक विकास बहुत अपरिपक्व होता है और यह व्यवहार संबंधी समस्याओं का कारण बन सकता है। 
· स्वायत्त तंत्रिका तंत्र से संबंधित शिथिलता में तापमान का अनियमित होना, दर्द की अनुभूति में कमी, जठरांत्र संबंधी शिथिलता, हृदय गति में परिवर्तनशीलता में कमी तथा व्यायाम के दौरान नाड़ी और रक्तचाप में कमी शामिल है।  
· मनोविकृति और/या द्विध्रुवी विकार तनाव के कारण अप्रत्याशित रूप से या धीरे-धीरे उत्पन्न हो सकते हैं। इसके लक्षणों में मूड में बदलाव, मांसपेशियों में कठोरता या मोम जैसा लचीलापन, मतिभ्रम, भ्रम या उलझन, खाने या सोने में असमर्थता, तथा सौंदर्य या कपड़े पहनने की गतिविधियों को करने की क्षमता का नुकसान शामिल हो सकता है। शीघ्र चिकित्सा एवं मनोवैज्ञानिक मूल्यांकन आवश्यक है। व्यवहार में अचानक परिवर्तन भ्रामक रूप से शारीरिक बीमारी के कारण भी हो सकता है, जिसमें नैदानिक ​​लक्षणों का अभाव होता है, तथा इसे बाहर करने से पहले गहन मूल्यांकन की आवश्यकता होती है। 

अतिरिक्त समस्याएं:
· हाइपोथैलेमिक शिथिलता के कारण PWS से पीड़ित लोगों में केंद्रीय तापमान विनियमन दोषपूर्ण हो सकता है, जिसके परिणामस्वरूप या तो हाइपरथर्मिया (अज्ञात कारण का बुखार) हो सकता है, या ज्वर प्रतिक्रिया की कमी हो सकती है या गंभीर संक्रमण के बावजूद हाइपोथर्मिया हो सकता है। शरीर के तापमान के लिए परिधीय संवेदकों की कमी के कारण, वे बहुत गर्म या ठंडे पानी से नहा सकते हैं या शॉवर ले सकते हैं या ठंड के मौसम में बहुत कम कपड़े पहन सकते हैं और गर्मी के मौसम में बहुत अधिक कपड़े पहन सकते हैं। परिवर्तन के प्रति व्यवहारिक कठोरता, कपड़ों के मौसमी समायोजन को बाधित करती है।
· PWS से पीड़ित कई किशोरों में रोमांटिक संबंधों की इच्छा होती है, लेकिन इससे संबंधित पारस्परिक संघर्ष उनके लिए बहुत तनावपूर्ण हो सकता है। ऐसे अधिकांश रिश्ते जन्मपूर्व होते हैं, जिनमें चुंबन, हाथ पकड़ना, तथा “प्रेमी” या “प्रेमिका” के रूप में भूमिका की पहचान शामिल होती है। PWS से पीड़ित पुरुष और महिला दोनों ने विवाह की कल्पनाएं व्यक्त की हैं तथा बच्चा पैदा करने की इच्छा व्यक्त की है। निराशा को कम करने और भावनाओं को नियंत्रित करने के लिए एक रणनीति प्रतिस्थापन है, जैसे गुड़ियों के साथ खेलना, जानवरों के साथ काम करना, और अपने परिवार के बच्चों के साथ समय बिताना। कुछ किशोर किसी प्रेम पात्र (वास्तविक या काल्पनिक) पर आसक्त हो जाते हैं, जो उनके स्नेह का प्रतिदान नहीं करता। भावनात्मक उथल-पुथल के लिए मनोवैज्ञानिक या मनोरोग मूल्यांकन और उपचार की आवश्यकता हो सकती है। चूंकि किशोरों को समुदाय और इंटरनेट के संपर्क में आने से अधिक स्वतंत्रता मिलती है, इसलिए इससे कठिन इच्छाएं और व्यवहार उत्पन्न हो सकते हैं, जिसके लिए अधिक ध्यान और समर्थन की आवश्यकता होती है। 

PWS से पीड़ित किसी नए किशोर रोगी का मूल्यांकन करने के लिए व्यापक चिकित्सा इतिहास और पूर्ण शारीरिक परीक्षण की आवश्यकता होती है, जिसमें निम्नलिखित पर जोर दिया जाता है:
· सुनिश्चित करें कि PWS के निदान की पुष्टि चिकित्सा आनुवंशिकी विद् द्वारा अनुशंसित उचित आनुवंशिक परीक्षण द्वारा की गई है। यदि ऐसा नहीं है, तो पुष्टिकरण परीक्षण और पुनरावृत्ति जोखिम के बारे में बाद में पारिवारिक आनुवंशिक परामर्श के लिए एक चिकित्सा आनुवंशिकीविद् के पास रेफर करना उचित है।
· ऊंचाई और वजन प्राप्त करें, और बॉडी मास इंडेक्स (BMI, किग्रा/मी2) की गणना करें और लिंग और जातीय BMI चार्ट का उपयोग करके ट्रैक करें। सभी मापों को वृद्धि हार्मोन के साथ या उसके बिना किशोरों के लिए उपयुक्त वृद्धि वक्र पर अंकित किया जाना चाहिए। 
· मानक महत्वपूर्ण संकेत प्राप्त करें: रक्तचाप और हृदय गति, और हृदय, फेफड़े और पेट की सावधानीपूर्वक नैदानिक ​​जांच करें।
· पारस्परिक संपर्क की गुणवत्ता का निरीक्षण करें, जैसे सतर्कता, आंखों से संपर्क बनाए रखने की क्षमता, तथा तालमेल स्थापित करने की क्षमता।
· वक्तृता की गुणवत्ता, जैसे कि अतिनासिका और उच्चारण, तथा संचार क्षमता और बोधगम्यता की गुणवत्ता, इच्छाओं और आवश्यकताओं को व्यक्त करने की क्षमता को सुनें।
· ब्रुक्सिज्म और क्षय के संकेतों के लिए दांतों का निरीक्षण करें; इनेमल का क्षरण गैस्ट्रिक रिफ्लक्स की समस्या का संकेत हो सकता है। 
· खड़े होने पर पीठ की जांच करें कि कहीं उसमें काइफोसिस तो नहीं है, तथा आगे झुकने पर पीठ की जांच करें कि कहीं कोई असममिति तो नहीं है जो स्कोलियोसिस का संकेत हो सकती है।
· रोगी की चाल की तरलता और उसके पेस प्लेनस की गंभीरता का आकलन करने के लिए उसे नंगे पैर चलते हुए देखें। गंभीर पेस प्लेनस कुशल चलने में बाधा डालता है और इसमें सुधारात्मक ऑर्थोटिक्स की आवश्यकता हो सकती है। 
· निचला छोर 
· गतिशीलता संबंधी समस्याओं के लिए संयुक्त गति की सीमा का आकलन करें 
· पैर में सूजन के लक्षणों की जांच करें, गड्ढे होना हृदय विफलता का संकेत हो सकता है, गड्ढे न होना लिम्फेडेमा का संकेत हो सकता है। त्वचा को खरोंचने या संक्रमण से अल्सर विकसित हो सकता है
· अध्यावरण - त्वचा, अंतःस्रावी सिलवटों, पेरिअनल क्षेत्रों में निशान, सक्रिय खरोंच, खुले घाव, अल्सर, संक्रमण, एकेंथोसिस निग्रिकन्स की जांच करें।
· जननांग - यौवन की स्थिति का आकलन; टैनर स्टेजिंग (शायद ही कभी चरण III से आगे बढ़ता है)
· मलाशय - दरारें, मलाशय से रक्तस्राव, मलाशय में खरोंच के साक्ष्य के लिए निरीक्षण करें। 

रक्त परीक्षण (वार्षिक):
· हीमोग्लोबिन, हेमेटोक्रिट, श्वेत रक्त कोशिका और प्लेटलेट गिनती, सोडियम, पोटेशियम, BUN, क्रिएटिनिन, यकृत कार्य, 25-हाइड्रोक्सीविटामिन D, कैल्शियम, ग्लाइकोसिलेटेड हीमोग्लोबिन (हीमोग्लोबिन A1C), उपवास रक्त ग्लूकोज और रक्त लिपिड का माप। इंसुलिन प्रतिरोध का पता लगाने के लिए मौखिक ग्लूकोज सहिष्णुता परीक्षण (OGTT) अधिक संवेदनशील है। इंसुलिन के माप पर विचार किया जा सकता है। 
· हाइपोनेट्रेमिया अत्यधिक तरल पदार्थ के सेवन या अनुचित एंटी-डाययूरेटिक हार्मोन स्राव (SIADH) के सिंड्रोम का संकेत हो सकता है, जो कि मनोदैहिक दवाओं और/या मनोदशा को स्थिर करने वाली एंटीकॉन्वल्सेन्ट्स का एक मान्यता प्राप्त दुष्प्रभाव है। इसके लक्षण हल्के मतली और सिरदर्द से लेकर गंभीर मामलों में भ्रम, दौरे और कोमा में भी जा सकते हैं। 
· थायरॉइड स्टिमुलेटिंग हार्मोन (TSH), फ्री थायरॉक्सिन (FT4)   
· वृद्धि हार्मोन से उपचारित लोगों के लिए इंसुलिन जैसा वृद्धि कारक (IGF-1), डोज़ और अनुपालन की पुष्टि। 
· पुरुष - सीरम टेस्टोस्टेरोन, ल्यूटिनाइजिंग हार्मोन (LH), फॉलिक्युलर स्टिम्युलेटिंग हार्मोन (FSH)। मूल्यांकन आमतौर पर 8 से 13 वर्ष की आयु के बीच शुरू किया जाता है।
· महिलाएं - सीरम एस्ट्राडियोल, ल्यूटिनाइजिंग हार्मोन (LH), फॉलिक्युलर स्टिम्युलेटिंग हार्मोन (FSH)। मूल्यांकन आमतौर पर 9 से 13 वर्ष की आयु के बीच शुरू किया जाता है। 
· जिन पुरुषों और महिलाओं को सेक्स हार्मोन प्रतिस्थापन नहीं मिलता है, उनमें सीरम इन्हिबिन B का स्तर प्रजनन क्षमता के साथ सकारात्मक रूप से सहसम्बन्धित होता है, विशेष रूप से उच्च स्तर (>20 ng/L) वाली महिलाओं में। महिलाओं में उच्च FSH स्तर के साथ कम इन्हिबिन B स्तर, डिम्बग्रंथि कार्य में कमी का संकेत देते हैं। 

अनुशंसित नैदानिक निदान परीक्षण
· प्रारंभिक मूल्यांकन में स्कोलियोसिस/किफोसिस के लिए पीठ का रेडियोग्राफ (एक्स-रे), खड़े या बैठे हुए, अग्र-पश्च तथा पार्श्व दोनों ओर; प्रतिवर्ष जब तक रोगी कंकाल परिपक्वता तक नहीं पहुंच जाता, बंद एपिफेसिस के अनुसार तथा जब भी रीढ़ की हड्डी में विषमता के नैदानिक लक्षण दिखाई दें। कंकाल परिपक्वता के बाद, वयस्क होने पर हर 1-4 साल में रेडियोग्राफ लिया जाता है, यदि स्कोलियोसिस वक्र 35 डिग्री से अधिक है। यदि वयस्कता में वक्र 50° से अधिक बढ़ता हुआ पाया जाता है, तो रोगी को परामर्श के लिए किसी आर्थोपेडिक सर्जन के पास भेजा जाना चाहिए। रेडियोलॉजिस्ट से पेट में मल की मात्रा के बारे में टिप्पणी करने के लिए कहें।
· अस्थि आयु (बाएं हाथ के रेडियोग्राफ द्वारा निर्धारित) की तुलना कालानुक्रमिक आयु से की जाती है, ताकि यह पता लगाया जा सके कि कंकाल कितनी तेजी से बढ़ रहा है, आमतौर पर वृद्धि हार्मोन उपचार के साथ तब तक किया जाता है जब तक कि वयस्क ऊंचाई प्राप्त नहीं हो जाती (अस्थि आयु 16-16.5 वर्ष या प्रति वर्ष 2 सेमी से कम वृद्धि)।
· कंकाल परिपक्वता के बाद दोहरी ऊर्जा एक्स-रे अवशोषणमापी (DEXA), फिर हर 4-5 साल में यदि अस्थि घनत्व औसत के 2 SD के भीतर हो। 
· शरीर की संरचना का आकलन करने के लिए हर साल बायो-इम्पीडेंस।
· पॉलीसोम्नोग्राफी, विशेष रूप से हाल ही में वजन बढ़ने के साथ, स्लीप एपनिया और मोटापा-हाइपोवेंटिलेशन सिंड्रोम की संभावना को दूर करने के लिए; नार्कोलेप्सी की संभावना को दूर करने के लिए दिन में अत्यधिक नींद आने के लिए मल्टीपल स्लीप लेटेंसी टेस्ट (MSLT); या निरंतर सकारात्मक वायुमार्ग दबाव (CPAP) या द्वि-स्तरीय सकारात्मक वायुमार्ग दबाव (BiPAP) पर सेटिंग्स के समायोजन के लिए नींद की दवा द्वारा पुनर्मूल्यांकन।

अनुशंसित नैदानिक ​​संचार और/या परामर्श
· द्विवार्षिक दृष्टि मूल्यांकन; संदिग्ध अपवर्तक त्रुटि के लिए नेत्र विज्ञान के लिए रेफरल।
· श्रवण मूल्यांकन, यदि पहले नहीं किया गया हो।
· सेक्स हार्मोन थेरेपी पर चर्चा करने के लिए एक एंडोक्राइनोलॉजिस्ट द्वारा मूल्यांकन। 
· लड़कियों के लिए स्त्री रोग संबंधी देखभाल की आवश्यकता, सेक्स के संबंध में पारिवारिक मूल्य, गर्भावस्था का जोखिम और यौन संचारित रोगों (STD) पर चर्चा करें। 
· प्रत्येक 4-6 माह में माता-पिता/देखभालकर्ताओं सहित आहार विशेषज्ञ (या समकक्ष) के साथ परामर्श, पोषण और वजन प्रबंधन के लिए PWS आवश्यकताओं के ज्ञान को सुनिश्चित करना।
· जोड़ों, मांसपेशियों का फिजियोथेरेपी मूल्यांकन और मोटर गतिविधियों के लिए सिफारिशें और ऊर्जा व्यय के लिए उपयुक्त व्यायाम।
· विकासात्मक रूप से उपयुक्त संवेदी मोटर उत्तेजना (संवेदी आहार) के लिए व्यावसायिक चिकित्सा परामर्श।
· पाठ्यक्रम, व्यावसायिक प्रोग्रामिंग और भविष्य में सहायक रोजगार के संबंध में स्कूल प्लेसमेंट की उपयुक्तता पर विचार करें।
· व्यवहार या मनोदशा संबंधी समस्याओं के मूल्यांकन और उपचार के लिए मनोविज्ञान या मनोचिकित्सा के पास रेफरल पर विचार करें।

भविष्य की योजना:
भावनात्मक और सामाजिक रूप से, किशोरावस्था एक कठिन समय हो सकता है, स्कूल की समाप्ति की प्रत्याशा के साथ ।. काम और जीवन के भविष्य की सावधानीपूर्वक योजना बनानी होगी। हाइपरफैगिया और व्यवहार संबंधी समस्याएं उम्र के साथ कम नहीं होती हैं, और व्यक्तिगत सहायता की हमेशा आवश्यकता होगी। 
· जब बच्चा कानूनी रूप से परिभाषित वयस्कता की आयु तक पहुंच जाता है तो कानूनी संरक्षकता स्थापित करने की आवश्यकता पर चर्चा करें।
· माता-पिता के साथ भविष्य के आवासीय देखभाल विकल्पों पर चर्चा करें।
· सरकारी वित्तपोषण और सब्सिडी प्राप्त करने के लिए भविष्य की वित्तीय स्थिति और प्रशासनिक मार्गदर्शन पर चर्चा करें।

दवा:
· PWS से पीड़ित किशोरों को विभिन्न प्रकार की मनोविकृतिजनक दवाएं और बिना डॉक्टरी पर्चे के मिलने वाली पूरक दवाएं दी जा सकती हैं। उनमें दवाओं के प्रति संवेदनशीलता बढ़ सकती है; इसलिए, कम प्रारंभिक खुराक का सुझाव दिया जाता है, विशेष रूप से एंटीहिस्टामाइन और साइकोट्रॉपिक दवाओं के लिए।
अधिक जानकारी अंतर्राष्ट्रीय प्रैडर-विली सिंड्रोम संगठन (IPWSO) की वेबसाइट पर मिल सकती है, जिसमें 100 से अधिक देशों में परिवार सहायता संगठनों के बारे में जानकारी शामिल है: http://www.ipwso.org

गंभीर स्थितियों में सलाह: स्वास्थ्य पेशेवरों और परिवारों के लिए: https://ipwso.org/information-for-medical-professionals/important-medical-facts/

इंटरनेट पर PWS के बारे में विस्तृत जानकारी का स्रोत GeneReviews है: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1330/
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हमारे काम के बारे में अधिक जानने और दान करने के लिए कृपया हमें इस पते पर संपर्क करें: www.ipwso.org/donate
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