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:   برادر ويلى متلازمة
دةPWS ( متلازمة برادر ويلى والمعروفة ب ـ       ى اضطرابات معق  ) ه

.15فى السلوك العصبى ناتجة عن خلل بالـكروموسوم رقم           
ى    دوثه ف بة ح ال نس دة  إحتم اس واح ع الاجن اث ولجمي ذآور والإن  ال

بة15000:1 إلى 12000 :1وتتراوح بين    ا بالنس د , أم ن الموالي   م
 لحالات حديثى الولاده فهى غير معروفة نظراً لعدم تشخيصه فى هذه               

المرحلة .

ى ضعف العضلات وقصر      ؤدى ال ا ت  (متلازمة برادر ويلى    )عادة م
ى   القامة اذا لم تعالج بهرمون النمو     , العجز المعرفى,  ووجود نقص ف
الجوع   ن ب عور المزم لوآيات و الش كلة الس ى و مش و الجنس  النم
 المصحوب بإختلال لعملية التمثيل الغذائى والتى تستهلك عدد اقل من                       
ى     راط ف ى الاف ؤدى ال ا ي بيعى مم ر ط كل غي  السعرات الحراراية بش
اة      دد حي تى ته ة ال منة المفرط ى الس ؤدى ال م ي ن ث ام وم اول الطع  تن

المرضى.

ى ذو          رادر ويل ة ب ل المصاب بمتلازم  عند الولاده عادة ما يكون الطف
ع      لات م عف العض حوبا بض ل مص ترة الحم ة بف ل مقارن  وزن أق
ى  ل ف عف العضلات      (  فش بب ض ك بس اعة وذل ى الرض عوبة ف  ص

تحقيق النمو  ). 
  أما فى المرحلة الثانية فإنه ينمو بشكل جيد جداً وهى فى الفترة مابين           
ى      ادة ف ر زي د تظه اته وق وال حي تى ط نوات ح س س ى خم نتين ال  س
دلات  أخر مع وزن وت ادة ال ى زي يطرة عل عوبة الس ع ص هية م  الش

الحرآة جنباً الى جنب مع مشكلات سلوآية أخرى      . 
ى         العوامل الأخرى التي قد تحدث مع متلازمة برادر ويلى آالسلبية ف
اآل       ع مش ة م ورة ملحوظ م بص ل الأل ة وتحم م للأدوي ل الجس  رد فع
رارة       ة ح تقرار درج دم اس اً ع ؤ وأيض دم التقي ي وع از التنفس  بالجه

الجسم.
 المشاآل الطبية الجسيمة قد تتطور سريعاً فى مرضى متلازمة برادر                            

ويلى .
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 تنبيهات للأطباء المعالجين لمرضى متلازمة برادر ويلى فى حالة الطوارئ                
والحالات الطبية العادية    :
الجين    اء المع ات المتحدة فى        الاتصال  يمكن للأطب اء  المتخصصين بالولاي   بالاطب

ى       د من المعلومات من التخصص        منظمة متلازمة برادرويل  للحصول على المزي
الطبى المطلوب.

الادوية : التخدير و ردود فعل 
ة جرعات  غير عادية ل   مرضى متلازمة برادرويلى قد يحدث لهم ردود فعل          الأدوي

ا     . و ا طبي ق عليه واد المخدرة المتف ذا يجب الم ديد ل اء إعطاء   الحذر الش ل وأثن  قب
عقاقير التخدير لهم  والتى تؤدى الى ردود فعل طويلة المدى ومبالغ فيها               .

يمكن الاستعانة بهذا الموقع       : فى حالة احتياج المريض للتخدير      
http://www.pwsausa.org/research/anesthesia.htm

بعض الأدوية   :ل  ردود الفعل السلبية   
م ردود فعل     متلازمة برادرويلى   مرضى   ة ل   له ر عادي ة    غي اقير الطبي  جرعات العق

ى    ذا يراع ة       . ل بة لبعض الادوي ا بالنس ارف عليه ة المتع تخدامالطبيعي ذر اس  الح
ة          عقاقير التخدير لهم      في إعطاء   الشديد ة طويل ؤدى الى ردود فعل دوائي د ت  لأنها ق

ة             ائى نتيجة لاستخدام بعض الادوي د حدثت حالات تسمم م ا وق الغ فيه  المدى ومب
ة        ذلك نتيج ة للاعصاب آ ة المقوي ول وبعض الأدوي ة المضاده لادرار الب  آالأدوي

لشرب المياه الزائد  .
تسمم المائى يمكن اللجوء لهذا الموقع للمساعدة          الفى حالة  

http://www.pwsausa.org/support/water_intoxication_alert.htm
 :الألم  معدل الاحساس ب    زيادة

د تخفى وجود عدوى                     إختفاء الاعراض المرضية التى تدل على وجود ألم والتى ق
م                 د يكون الال م او عدوى وأيضاً ق ن أن المريض لا يشكو من ال  او إصابة فى حي
ة من       دم الرعاي وين أو مق د شكوة الاب ذا عن م الحقيقى       .  ل بر عن الأل  الظاهرى لايع
د من عدم وجود               ة المريض او سلوآه يجب التأآ ة فى حال رات طفيف  حدوث تغيي

سبب طبى لذلك   .

الجهاز التنفسي : أمراض
ثر عرضه لأصابات              ون اآ ة برادرويلى يكون  الاشخاص الذين يعانون من متلازم

  .خاصاً فى حالات تعرضهم للعدوى     الجهاز التنفسى    
وم هى       و عضلات الصدر  ضعف   اء الن تى    توقف التنفس أثن  ايضا من العوامل ال

ن    انى م إن أي شخص يع ذا ف از التنفسى   , ل ى مضاعفات أمراض الجه ؤثر عل  ت
 يجب ان يجرى له فحوصات تقييم توقف التنفس         ،  بغض النظر عن عمره      الشخير 
.النوم   أثناء

4  www.ipwso.org



  
ى   لللحصول عل م توصيات من أج ة تقيي از التنفسى المرتبط ل الجه الات خل  ح

 يمكن زيارة الموقع الأتى     :ويلي  برادر متلازمة  في  النوم ب 
http://www.pwsausa.org/syndrome/RecEvalSleepApnea.htm

عدم القيء :
ون              د تك   القيء نادرا ما يحدث مع متلازمة برادرويلى وحتى المواد المثيرة للقئ ق

غير فعالة بينما تكرارها قد يسبب التسمم       .  
ر                 ة غي اول الاطعم راط فى الأآل وتن  هذه الخاصية تثير قلقاً خاصة فى ضوء الاف

الناضجة أو الفاسدة أو الغير صحية    .
 وجود القئ ربما يكون مؤشراً على وجود مرض يهدد حياة مرضى المتلازمة                  .

أمراض المعدة الحاده     : 
ده                انتفاخ البطن أو الألم والقئ قد يكون مؤشرا لوجود إلتهاب أو تأآل بجدار المع
ة       ى مرضى  متلازم ارا ف ثر إنتش راض أآ ذه الاع ض   .  ه اه المري دد حي ا يه  مم
اك        ون هن د يك ة ق دده العادي ن الألام المح دلاً م اس  ,  وب وم الن ن عم ى ع  برادرويل

شعور عام  بعدم الراحه لهؤلاء المرضى        .
ن      راض فم ذه الاع عر به ى ويش ة برادرويل ن متلازم انى م رد يع ان الف   إذا آ
ن    ه م ة لأن ذ عين ارمع اخ عة ومنظ ل اش اج لعم د يحت داً فق ه جي  الضرورى مراقبت

الضرورى تحديد درجة المشكلة ومدى الحاجة لعمل جراحة طارئة            .
 للحصول على تنبيهات بخصوص أمراض المعده لمرضى متلازمة برادرويلى          

يمكن الدخول على هذا الموقع    :
           http://www.pwsausa.org/syndrome/ medical_alert_Stomach.htm

ضعف انقباض المعده    : 
ذا  ا                 ,  وه أخر إفراغه  يجب الاخذ فى الاعتبار حدوث ضعف في المعدة مما يسبب ت
اة الشخص      ى حي ؤثر عل ا ي ى مم رادر ويل ة ب ع متلازم ائع الحدوث م  المرض ش

بشكل واضح   .
  اذا آان الطفل يعانى من متلازمة برادرويلى وتم تشخيص حالته بأنها ضعف فى                   
ام فى                 اول الطع اج إلى دخول المستشفى لأن تن د يحت أنه ق ده ف  انقباض جدار المع
د يكون                 راغ المعدى ق أخر فى الإف  معده منتفخه لوجود ضعف فى الأنقباض مع ت

خطير جداً .  
لمزيد من المعلومات، انتقل إلى     :  

http://www.gicare.com/pated/ecdgs45.htm
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إرتفاع درجة حرارة الجسم الغير طبيعى    :
ة         د يصحاب متلازم بب ق دون اى س م ب رارة الجس ة ح اض درج اع أو انخف  ارتف
اء         يط أو اثن اء مرض بس دث اثن د يح م ق رارة الجس ة ح اع درج ى.  إرتف  برادرويل
 الاجراءات المصاحبة للتخدير   ,  وأحيانأً قد لاترتفع درجة حرارة الجسم بالرغم من          

وجود عدوى خطيرة   .    
ة برادرويلى فهى              أما الاصابات الجلدية والكدمات التي قد تحدث لمرضى متلازم
ن         إن م وقت ف س ال ى نف ه وف ة لقطف د نتيج اهرة بالجل ات ظ بب تقرح ا تس ادة م  ع

يعانون من متلازمة برادرويلى معرضون الى الكدمات بسهولة             .   
ة          ا نتيج ى انه اطئ عل كل خ د تشخص بش دمات ق روح والك ذه الج ل ه ور مث  ظه

لايذاء جسدى .  
المفرطة): شهية  (الالافراط فى الطعام 

اه بشكل                 دد الحي تى ته وزن الى الدرجة ال ادة ال ؤدى إلى زي  عدم الشعور بالشبع ي
د يحدث ذلك حتى لو آان الشخص يسير على نظام غذائى منخفض                 سريع  , وق

 يجب ان  السعرات الحرارية .  لذا فإن الافراد الذين يعانون من متلازمة برادرويلى             
 يكونوا تحت المراقبة المستمرة فى جميع الاماآن المتواجد بها الطعام أو حتى فى                 

الأماآن التى يمكن الوصول إليه      .
 أما الاشخاص أصحاب الوزن الطبيعى فإنهم آذلك نتيجة للمراقبة الخارجية                

الحازمه لنظام التغذية والطعام     .  
القلق من الجراحة وأمراض العظام      :

وء ي ض ن    ف د م دد المتزاي ال الع ع والأطف ة    الرض ن متلازم انون م ذين يع  ال
ع        و م ات النم ائهم هرمون ل اعط وم قب ذين يخضعون لدراسات الن ى وال  برادرويل

وزتين  ،  احتمال الحاجة الى اجراء عملية جراحية         (على سبيل المثال        )استئصال الل
لذا   فى هذه الحالات يجب الاستعانة بالتخدير والأنابيب الخاصة بمجرى التنفسى           .  
اء        دوثها اثن ل ح ق الطبى بالمضاعفات المحتم ى الفري بيه عل  فمن الضرورى التن

د تتضمن     ذه المضاعفات ق وم،    اصابة   التخدير ,  ه واء والبلع ن  أومجرى اله  الرئتي
ل        و  التشريحية  بسبب الفروق   ى مث  الفسيولوجية الخاصة بمرض متلازمة برادرويل

ة مع ضعف العضلات                  ضيق مجرى التنفس وتأخر نمو الحنجرة والقصبة الهوائي
والإرتشاح وآذلك اعوجاج العمود الفقرى           .

ود الفقرى    اعراض الجهاز العضلى الهيكلى       وعيوب نمو الفخد و     آإعوجاج العم
ام                  ,  ومع   آسور العظام وانخفاض نمو وموائمة الأطراف تم وصفها فى آتب العظ
ؤدى               ذلك فإن رعاية وعلاج أصحاب المرض من وجه نظر جراحى العظام قد ي
احبة            رى المص ة الاخ اهر الطبي ة للمظ دة نتيج رى معق اآل اخ دوث مش ى ح  ال

. برادرويلي    لمتلازمة 
جراحى العظام يمكنك الدخول على هذا الموقع    :السريرية ل  للمزيد عن بواعث القلق    

http://www.pwsausa.org/syndrome/Orthopedic.htm
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 لأطفال المصابين بمتلازمة         ل ما بعد الجراحة       مبادئ التوجيهية لرصد       ولل

:برادرويلي يدخل على هذا الموقع      
http://www.pwsausa.org/syndrome/postoperative.htm
بيعى             ر ط س الغي م التنف د تقيي ار عن ى الأعتب ذ ف ب أن تؤخ يات يج اك توص  هن

برادر ويلي: متلازمة  في للنوم  المصاحب 
ة       ( دة الامريكي ات المتح ى بالولاي ة برادرويل ة متلازم اع  منظم س بإجم  المجل

)12/2003 - بيان  الاستشاري
ذين                       ؤثر على الاشخاص ال د ت  مشاآل النوم والتنفس أثنائه والمعروفة منذ زمن بعي

ان      المشاآل  هذه   تشخيص   متلازمة برادرويلى قد تم   لديهم    ثير من الأحي ل في آ   مث
ا مرآزيا من المخ أو      الانسداد أو  (بسبب   اثناء النوم       نقطاع التنفس    إ  وأيضاً  ) آلاهم

. نقص الأآسجين      نقص التهوية مع     
ادة اليقظة       والمتأخر  النوم   (آ الترآيبه الفنيه للنوم       اضطرابات  الأرق المتكرر أو زي

وم    ة الن ان      ) تكون  عند بداي ثير من الأحي  على الرغم من أن    . شائعة الحدوث في آ
د أظهرت أن      الدراسات  ابقة ق د من مرضى     الس انون     العدي ة برادرويلى يع  متلازم

وم    من نقص طفيف في       اء الن واء أثن وقت       ، و اله  آذلك آان من المعروف لبعض ال
راد   أن انون من انسداد      بعض الأف د  يع اد  ق ة     ح واء بدرجة غيرمتوقع  بمجرى اله
دو أن  و تي    يب د من خطر الاصابة     العوامل ال اء    باضطرابات  تزي وم  التنفس اثن  الن

ديد مع ضيق    تشمل صغر السن وضعف العضلات    ة و التنفس  مجرى الش  البدان
تى       المرضية    از التنفسي ال ابقة بالجه اآل الس دخل   إضافة للمش ل  تتطلب ت  فشل  مث

ي و   از التنفس ل الجه ي و   رد فع واء المرض رى اله ة  مج ص التهوي عنق ص م  نق
. الأآسجين 

ود راً لوج ل نظ دد قلي ن  ع ات م ي   الوفي ا ف غ عنه راد المبل ن   الأف انون م ذين يع  ال
إن     و ف ات النم الجون بهرمون ذين يع رة وال ترة الأخي ى الف ى ف رادر ويل ة ب  متلازم

اء ض الأطب ببة   بع ل المس دى العوام و آإح ات النم افوا هرمون د أض .ق
م يثبت   احتمال واحد    هناك   ؤدى الى       ) وهو  حتى الأن   (ول د ت ات النمو ق  أن هرمون

و  ادة نم ة  زي جة اللمفاوي ي الأنس الي    ف س وبالت رى التنف اقم مج ة  تف ص التهوي  نق
ه    ومع ذلك، فإنه يجب     . توقف التنفس اثناء النوم          أو الموجود بالفعل      التأآيد على أن

ة      ا أي د حالي ات لا توج ه توضح اسباب حدوث سوء     بيان    أو إختلال التنفس   أو أدل
مع العلاج بهرمونات النمو      .اثناء النوم   
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  من هرمونات النمو العلاجية وعلاقتها بإضرابات          الجديد معالجة هذا القلق      ول
 (الولايات   الاستشاري لمتلازمة برادرويلى           التنفس اثناء النوم فإن المجلس         

:التوصيات التالية   قد اوصى ب   المتحدة الامريكية      )
اس مدى التشبع بالأآسجين      تتضمن  والتى   دراسة النوم  إجراء .1 اني أآسيد    قي  وث

ة    الكربون  م نقص التهوي واء     و   لتقيي وم   ,  وينبغي  انسداد مجرى اله اء الن وي اثن  العل
ة    المرآزي توقف التنفس   انقطاع النفس و     الاعتبار    الأخذ في  راد متلازم ع أف  لجمي

. برادرويلى 
تى       مراحل  تشمل هذه الدراسة      يجب أن    وم وال درج فى الن ا    الت م تقييمه  من قبل  يت

 اخذين فى الاعتبار عمر المريض       .لدراسة    ل الخبرة الكافية   خبراء لديهم  
راء       .2 ى اج راع ف ار للإس ى الاعتب ذها ف ى اخ ؤثرة ينبغ ل أخرى م اك عوام  هن

دراسة النوم وهى آالاتى     :
الي ٪ من وزن الجسم     200أآثر من    وزن ال يكون   مثل ان   السمنة المفرطة    • .المث

ي   از التنفس ات الجه الات التهاب ة •  ح واء  مرضى أو المزمن رى اله ل مج  رد فع
الربو).(

خيرأ وم  و •  الش اء الن س أثن تيقاظ توقف التنف ذلك الاس ن وآ وم المتكررم .الن
ئ            كل س زداد بش ان ي ة اذا آ ار خاص ترات النه ى ف اس ف اس بالنع .•  الاحس

.اللحمية    أو  استئصال اللوزتين       مثل    جراحة  اجراء  •  قبل 
والقيام بعلاج الأسنان    . أ لعمل اجراء معين او اجراء اشعة       التخدير  قبل  •
قبل اخذ هرمون النمو أو أثناء العلاج به         . •

ل      ذه العوام دى ه ديهم إح ان المرضى ل ة خاصة اذا آ ذه الدراس ادة ه ى إع  وينبغ
 الخطرة وخصوصاً عند الزيادة المفاجئة للوزن أو حدوث تغيير فى قدرة التحمل                     .

ة:   ن الضرورى      ملحوظ و فليس م ون النم دأ العلاج بهرم د ب ان المريض ق  إذا آ
بيرة فى                   اك  مشاآل آ  ايقاف العلاج قبل الحصول على دراسة النوم إلا اذا آان هن

عملية التنفس .
ج او                      يجب مناقشة اى شئ غير طبيعى بدراسة النوم مع الطبيب الاخصائى المعال
د من وضع                   وم والتأآ ة علاج اضطرابات الن  طبيب الأمراض الصدرية حول آيفي
ارة طبيب متخصص فى الأمراض           ا يجب استش  خطة تفصيلية لتلقى العلاج آم
ف               ى علاج توق برة ف ون ذو خ ب أن يك ذى يج ار وال ال أو للكب درية للاطف  الص

التنفس اثناء النوم وآذلك فى علاج أمراض الجهاز التنفسى           .
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 و بالإضافة الى اتباع نظام غذائى يقلل من السعرات الحرارية لضمان انقاص               
 الوزن أو المحافظة على الوزن المناسب فإن الخطة العلاجية يجب أن تشمل                      

الأتى  :
•  ألاستعانة بالأآسجين الاضافى      .

.BIPAP أو  CPAP•  الاستمرار الايجابى للضغط الهوائى بإستخدام            
تعينون       د يس راد ق اة ان بعض الاف ع مراع ة م جين بعناي تخدام الأوآس  •  يجب اس
د            بنقص الاآسجين فى الدم آحافز للتنفس         , والعلاج بالاآسجين فى هذه الحالات ق

يؤدى الى سوء التنفس ليلاً عند هؤلاء المرضى        .
تخدام   ل اس لوآى   BIPAPأو     CPAP•  لتقب دريب الس ى الت اً ال اج أحيان د نحت   ق
لهئولاء المرضى    .

تزام بخطة               ة لعلاج السلوك لضمان الال  •  قد يتطلب الأمر أيضاً الحاجة الى ادوي
العلاج.

ال             دى للأطف ة مصحوبة بالسمنة المفرطة ل ر طبيعي وم غي انت دراسات الن    إذا آ
ثر من      وزن اآ إنه يجب معالجة المشكلة    200والكبار  (ال الى    )  ف وزن المث  ٪ من ال

ة          ادة  ممارس ى زي بيه عل ع التن د م ه التحدي ى وج وزن عل ادة ال ى زي ية ف  الرئيس
ة          دخلات الجراحي ن الت ثير م ا أفضل بك ذاء و آلاهم ة الغ د آمي ة وتحدي  الرياض

بجميع أنواعها    .  
دم         تي تق ز ال ادات والمراآ وفرة بالعي ى مت دف فه ذا اله ق ه ائل تحقي ن وس ا ع  أم
ى      ة برادرويل  الرعاية لمرضى متلازمة برادرويلى  بالمنظمة الأم         (منظمة متلازم

-  الولايات المتحدة الأمريكية     ). 
ا             ذائى وممارسة الرياضة ينبغي معالجته لوآية المرتبطة بالنظام الغ اآل الس  المش
اك                ان هن ة برادرويلى واذا آ ل أشخاص ذو خبرة بمتلازم وقت من قب  في نفس ال
دير ان            بيب التخ راح وط بيب الج ى الط س فيجب عل رى التنف مل مج ة تش  جراح
تى قد تحدث                 اآل ال ا والمش دة من نوعه ة الفري ذه الحال ة به  يكونوا على دراية آامل

قبل أو بعد الجراحة للأفراد المتضررين بمتلازمة برادرويلى               
 (انظر  "أخبار طبية  "  المادة المتعلقة 

 "التخدير ومتلازمة برادرويلى      "  الذي آتبه الدآاترة    .  لوآر وروزنفيلد في تجمع      
 أو زيارة الموقع    :  2001، نوفمبر  .-ديسمبر.،  26الرأى ، المجلد .  

)www.pwsausa.org.(
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ة          ى متلازم ا لمرض ن نوعه دة م كلة فري ل مش رى تمث ق الحنج ة الش  عملي
ديدة         الات الش ى الح ا إلا ف ام به ب القي ى تجن إنه ينبغ ا ف ى وعموم  برادرويل

القصوى.
ا                 الشق الحنجرى غير مبرر فى حالات السمنة المفرطة لأن السبب الرئيسى دائم

يكون نقص التهوية وليس إنسداد مجرى التنفس                 .
ن  ثير م ى آ  تعرض التنفس للخطر والإصابة بموضع الشق الحنجرى يحدث ف

الأحيان مع مرضى متلازمه برادرويلى والذين أجريت لهم هذه العملية             .
و            ون النم ن هرم لة بي ود ص رعلى وج ل مباش اك دلي س هن وقت لي ذا ال تى ه  ح
و      ومشاآل الجهاز التنفسي فى متلازمة برادرويلى          . ومن الواضح أن هرمون النم
ا فى ذلك تحسن                    رادر ويلى بم ة ب راد متلازم دة في معظم أف ة عدي ار ايجابي ه اث  ل
تى       الات ال و للح ون النم رارالعلاج بهرم اذ ق د اتخ ذا عن از التنفسي .  ل اءه الجه  آف
اطر       ال المخ ة احتم إنه يجب مقارن بيعيه ف ر ط انت غي وم وآ ات الن  أجرت دراس

بالنسبة لإحتمالات الاستفادة من العلاج بهرمون النمو         .  
ل                   وم قب  ولكن من المهم ان يقوم افراد الاسرة والطبيب المعالج باجراء دراسة الن

د        اد الدراسة بع و وتع دء فى العلاج بهرمون النم ه   8-6الب ابيع من العلاج ب   اس
د مرور سنة أخرى من            ليتم تقييم تأثير العلاج به         ثم تعاد الدراسة مرة أخرى بع

العلاج به  .
للحصول على معلومات عن العلاج بهرمون النمو فى متلازمة برادر ويلى                    :

  يمكن الدخول  6/2009(الولايات المتحدة  )  بإجماع المجلس الاستشاري بيان        -  
على هذا الموقع  :

http://www.pwsausa.org/GH/index.htm
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ة              و لمتلازم ون النم اء العلاج بهرم ل واثن ا قب ب مراعاته تى يج ات ال  الاحتياط

2/11برادرويلى   -  تحديث فى  - 
ال          ى الرضع والأطف و ف ون النم دء العلاج بهرم ل ب وم قب ة الن راء دراس  يجب اج

ا                 ادة اجرائه د والبالغين الذين يعانون من متلازمة برادر ويلى ، وايضاً إع  8-6 بع
أسابيع من بدأ العلاج     . 

افه                       اذا آان توقف التنفس اثناء النوم يزداد سوءاً مع العلاج بهرمون النمو يجب إيق
ان يكون العلاج لضيق التنفس           مؤقتاً حتى يتم معرفة السبب        , وفى آثير من الاحي
 اثناء النوم عن طريق ازالة  اللحمية أو اللوزتين أو تخفيض جرعة هرمون النمو                  

- 1(في مواجهة ارتفاع غير عادي في عامل نمو الانسولين رقم               IGF نوصي  .( 
أيضا بإتخاذ  الاحتياطات أثناء أمراض التهابات الجهاز التنفسي العلوي المعديه                .

ة               دة الكظري راد   هناك تقارير ومناقشات طبية آثيرة حول نقص وظائف الغ دى اف  ل
ر              متلازمة براردر ويلى        . قياس مستوى الكورتيزول بالدم مره واحده قد يكون غي

. اختبارالتحدى للغدة الكظرية غير مبرر         مفيد آما أن    
.علاج بهرمون النمو    القبل بدأ     للمشورة  طبيب الغدد الصماء      استشارة يرجى 

ريئي   قد يحدث لهم  متلازمة برادرويلى    الاطفال الذين يعانون من      إرتجاع معدي م
)GERD(   إنه   والذي قد يسبب ذا ف  إذا آان  ضعف او توقف التنفس الانسدادى    .  ل

ة         التقييم الطبى للإ     اً يجب إعطاء المريض الأدوي ريئى إيجابي  لإرتجاع المعدى الم
المضادة للإرتجاع قبل البدأ بإستخدام هرمون النمو       .

وم   المصابين بمشاآل في التنفس        الأفراد   أن معظم  وقد أظهرت الدراسات    اء الن   أثن
بب ى    بس ة برادرويل دى       متلازم اع المع ذ علاج الإرتج د أخ ل بع نون بالفع يتحس

ر 2004هاك وآخرون عام    ( يساعد على عدم تفاقم المشاآل    )  (أو على الأقل       وميل
. )2006 وفستن وآخرون       2006وآخرون  

تويات                       الامتناع أوالتوقف عن تناول هرمون النمو قد يكون له اثار ضارة على مس
د من عدم وجود أى                   اءه للتأآ  عدة  , لذلك يجب مراقبة الطفل عند بدء العلاج أو أثن

اضرار ووآذلك للتأآد من أن العلاج يسير على النحو المطلوب              .
 زيادة  أنه قد تكون هناك    حذرت فيه  بأمريكا قد أعلنت بيان       ادارة الاغذية والعقاقير     

اطر  ى مخ ن   ف ة ع اة الناجم تخدام  الوف و   اس ون النم ة ل هرم ت نتيج ة أجري  دراس
ا مؤخرا ب  تى أشارت   فرنس لى  وال اك     إ د يكون هن ه ق الات      أن ة في إحتم ادة طفيف  زي

راد       الجون بهرمون النمو      حدوث الوفاه لبعض الأف ذين يع ان     ال م يشمل البي   ولكن ل
ة برادرويلى     ذآورة    متلازم ا   آأحدى الأمراض الم د من      على أنه  في خطر متزاي
 هرمون ، ونقص    فقط تم ذآر قصر القامة مجهول السبب        – العلاج بهرمون النمو      

المعزول   . النمو 
جينيفر ميلر، دآتوراه في الطب    

 اخصائية الغدد الصماء    – بمنظمة متلازمة برادرويلى        (الولايات المتحدة    
الأمريكية )  المجلس الاستشاري       
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ميرلين بتلر، دآتوراه في الطب     
 منظمة متلازمة برادرويلى     (الولايات المتحدة الأمريكية        )  رئيس المجلس    

الاستشاري العلمى 
دانيال ج . دريسكول، دآتوراه في الطب       

 منظمة متلازمة برادرويلى     (الولايات المتحدة الأمريكية        )  رئيس المجلس    
الإستشارى الاآلينيكى    
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:قد تكون مهدده للحياه  نوبات الجهاز الهضمى الحاده      

 (الولايات    منظمة متلازمة برادرويلى        ل- المدير التنفيذي    هاينمان   جنالى من  
المتحدة الأمريكية   )

ذي     اتصالا من   مؤخرا  تلقيت  اء ال ه          احد الاطب د جلبت ل اد ان إحدى الامهات ق  أف
ل       ى قب ة برادرويل ة لمتلازم ات الطبي ة التنبيه ا مقال ع طفلته ل م ةالتعام  بغرف

.الطوارئ 
ه    " اد الطبيب أن ولا وأف ر واصرت          ل ذا التقري ا ه د احضرت لن ة ق ده الطفل  أن وال

 على دخولى الى موقعكم الإلكترونى للتأآد من هذا الامر ربما لتوفيت طفلتها                    "هذه 
  عام وآانت نحيفه   ,  ولكن15هذه المريضه آان عمرها    . االمعلومات حفظت حياته     

انى من       ا تع ام        , وجاءت للمستشفى لانه اول الطع ديها شراهة لتن د ذلك اصبح ل  بع
ون     الات يك ذه الح ى ه ادة ف بيب أن العلاج ع ئ   ,  وأضاف الط ى البطن وق  الام ف
تى                ة ال ات الطبي ام ولكن نتيجة للتنبيه دة اي برد لع ة علاج اعراض ال  باعطاء أدوي
انى من               ا تع فنا انه ل هذه الحالات واآتش ا بعمل  اللازم فى مث ا قمن  احضرتها معه
ى القفص الصدرى    , انوا ف ر آ ى عش دة والاثن ال والمع ق مضاعف وأن الطح  فت

وهى الان تتعافى بعد العملية الجراحية التى اجريت لها               .
 ولسوء الحظ، ليس آل الآباء والأمهات يحملون هذه التقارير معهم وليس جميع                      

الأطباء يلتفتوا الى تحذيراتنا      .
ام وذهب              اول الطع  في حالة أخرى آان هناك شاب نحيف وآان لديه شراهة فى تن
ى افيه    , عل ة آ ذه الاعراض بجدي ذوا ه م يأخ م ل فى ولكنه م الطوارئ بالمستش  لقس
راء         ى ضرورة اج دد عل ارى وش ع الاستش م م د تكل ا ق د اطبائن ن ان أح م م  الرغ

أخير حوالى        اك ت ان هن ة       , ولكن آ افية للحال   ساعة إلى أن   16-14جراحة استكش
أدرك الطبيب المختص فى المستشفى أن هناك خطراً على حياة المريض                   .

اول                 ة من تن د ساعات قليل ذا الحادث وبع ل ه داً قب دة ج ة جي ذا الشاب بحال ان ه  آ
ئ                  الطعام بشراهة  ,  أصيب بأعراض آانت فى البداية عباره عن ألآم فى المعدة وق

د طبعت وتجمعت فى عام          ون وق ة د     / روب وارت اه مقال   )1998فقط  ( انظر ادن
د          تى ق بب ال ه الس ر معروف دة الغي ى المع ادة ف ون  الالام الح د وصف د/ وارت  وق
تى تموت                ة وال ة القلبي ا يشبه النوب دة يموت بم ا أن جزء من نسيج المع  يحدث فيه
دخل          ب الت ذا يج بير ل كل آ اة بش دد الحي ذا يه ب    ,  وه جة القل ن أنس زء م ا ج  فيه

الجراحى بشكل عاجل     .
دينا د               / اّن از الهضمى ل م متخصص الجه ا فيه اس بم د من الن  لقد تحدثت مع العدي
وفى  ذى ت ون (ال ع د         /  وارت ر م ذا التقري ذى أعد ه يكمان  واخصائى الانسجة ال  س

ى     ة برادرويل ا أن مرضى متلازم ان تخمينن ية  , وآ ذه القض ول ه ذينالان)  ح  ال
ثر عرضة       م اآ امهم ه ة أجس ن نحاف الرغم م ام ب ن الطع ثير م ونهم بك  يملئون بط
اقم    د يتف الأمتلاء          ,  ولكن ق م أو الشعور ب  للخطر  , وليس من الضرورى حدوث أل
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ا             الى تسبب تأآله ده وبالت دم للمع دفق ال ى انقطاع ت ؤدى إل امتلاء البطن لدرجة ت
(بمعنى أن تتفحم المعدة وتموت      ). 

 هناك خطر أخر عند تناول الطعام بشراهة يمكن ان يؤدى الى عواقب طبية                
 خطيرة فى الحالات الطارئة وهو حدوث ثقب فى الجهاز الهضمى                 ,  بالإضافة
 إلى ألم شديد بالمعدة   ,  آما أن الطبيب يجب ان يقوم بعمل أشعة بالموجات فوق              

الصوتية لإمكانية وجود حصى بالمرارة والبنكرياس          .
 إلتهاب البنكرياس يتم تشخيصه عن طريق تحليل آيميائى للدم وبالاشعة المقطعية                      

على البطن .
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تنبيهات طبية  :

ي          ابقا ف رت س ر نش رض خطي ود م ى وج دل عل د ي دة ق اآل بالمع ود مش  وج
1998"معرض التجمع "، مارس، أبريل      

تى        رادر ويلى وال ة ب ة عن مرض متلازم ارير       * هام ؤخراً فى تق ا م  أدرآنا وافادن
ة           راد المتلازم ة لأف الرغم يجب على أسر ومقدمى الرعاي ا     , وب د عنه ة المزي   معرف

ى            ه برادرويل ع مرضى متلازم ائعه الحدوث م ر ش ون غي د تك  من أن الحالات ق
م          ن المه ذا فم م ل ن غيره ثر م ون اآ ؤلاء المرضى يك دوثها له ال ح ن إحتم  ولك
أخر                د الت رة عن ه من الممكن ان تسبب مشاآل صحية خطي داً لان اله جي  معرفه الح
د تشخيصها       ة بنجاح عن ة علاج الحال الرغم من إمكاني ا     ,  ب  فى تشخيصها وعلاجه

وإعطائها العلاج فى الوقت المناسب        .
اً    ذا الامر غالب  لقد اطلقنا عليها تسمية    "  التوسع المعدى الحاد المجهول السبب       ",  ه

ة من         ترة العمري   سنة ولا يوجد له سبب معروف        30 إلى  20ما يأتى فجأة فى الف
 وتكون الاعراض الاولى للمرض غامضة مثل ألم فى وسط البطن مع قئ وانتفاخ                       
دأ درجة الحرارة فى      وقت            ,  وتب  ناتج عن تورم أو انتفاخ المعدة آما يبدو فى ذلك ال

الارتفاع بالإضافة الى ظهور علامات التعب والإرهاق على المريض          .
  يجب الاهتمام الطبى فوراً للأفراد الذين يظهر عليهم هذه الاعراض              :ملحوظة:

مثل آلم فى البطن أو الانتفاخ أو القئ          .
ة                    عند حدوث ألم وانتفاخ فى البطن مع قئ يجب عمل اشعة بسيطة أو أشعة مقطعي
إن                 على البطن لتأآيد الانتفاخ          , وعند تأآيد حدوثه ولكن حالة المريض تبدو جيده ف
اك           ان هن ا اذا آ ة م دة ومعرف ة المع ى بطان ار عل ل منظ و عم الى ه ار الت  الاختب

علامات عن وجود التهاب بالمعدة أم لا       .
ه               دوا علي ام للمريض يب ان المظهر الع اخ وآ  ولكن اذا أظهرت الاشعة وجود انتف
اً عن علامات                ده بحث  الاعتلال الشديد فإنه يجب عمل جراحة طارئة وفحص المع
اخ وتأآل                 د وجود انتف دة وعن ة لجدار المع  وجود التهاب أو تأآل الانسجة المبطن

فإن العلاج يكون باستئصال جزء آبير من المعدة           

 ) انتفاخ وتأآل المعدة بدون سبب لأفراد         1997* وارتون رهـ  وآخرون    .  (
 ،31، ديسمبر    المجلة الامريكية فى علوم الوراثة الطبية                متلازمة برادرويلى       . 

441-437):  صفحة   4 (73المجلد.  
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التخدير و متلازمة برادرويلى    :
ؤثر على            لوآر د/جيمس    تي ت وراه في الطب القضايا ال  ، د / لورنس روزنفيلد، دآت

متلازمة برادرويلى اثناء التخدير       
قد تؤثر حالتهم الصحية على تغيير مسار التخدير        .مرضى  متلازمة برادر ويلى        

منة•  ة          الس ثر عرض ون أآ زائد يكون وزن ال ن ال انون م ذين يع خاص ال  : الاش
ذا يجب ان   ل ه ذلك مرض السكر    ,  آ رئة وآ اءة ال اع التنفس  وضعف آف  لإنقط
ر مستويات الاآسجين                د تتغي د تحضير المريض للتخدير فق ار عن  يؤخذ فى الاعتب
ة                الى سيؤثر ذلك على مدى الاستجابة للأدوي دم وبالت ون فى ال  وثانى اآسيد الكرب
اح           بما فى ذلك الاآسجين      .  إرتفاع ضغط الدم الرئوى وفشل القلب الأيمن والإرتش
ل        ل طبيب القلب أو طبيب الامراض الصدرية قب م من قب  يتطلب ضرورة التقيي
ن              ى للقلب لتشخيص تضخم البطي ط آهرب ا يجب عمل تخطي  إجراء الجراحة آم

الأيمن لأنه سيكون مفيداً لمعرفة اسباب إرتفاع ضغط الدم الرئوى                   .
رادر ويلى                ة ب دناء فى متلازم ورم  فى آثير من الأحيان فإن الاشخاص الب ديهم ت  ل

ن        تى لايمك زائدة وال وائل ال كلة الس بب مش اح بس ة للإرتش م نتيج ى الجس ديد ف  ش
تخدم       ن اس ر يمك زم الأم ة وإذا ل ه بعناي ذا يجب تقييم منة  ,  وه بب الس ديرها بس  تق
ع    ل م ى التعام كلة ف اك مش ون هن د يك اً ق دير   .  أيض د التخ ل وبع ول قب درات الب  م

مجرى التنفس  عند استخدام التخدير الوعيى         .
م              ارتفاع درجة الشعور بالألم      •   : أفراد متلازمة برادرويلى ليس لديهم رد فعل للاّل

ه                 آباقى الاشخاص    , فى حين أن الشعور بالألم يكون مفيداً بعد إجراء الجراحة لأن
ود                 ى وج ادة إل ا ع الألم فى الجسم  ينبهن ا أن الشعور ب د يخفى ورائه مشكلة آم  ق
ر        يئا غي اك ش ج أن هن بيب المعال ه الط ة ينب ل جراح د آ عوربالألم بع كلة. الش  مش

طبيعى.
 لذا فإن أعراض وعلامات المشاآل الاساسية يجب مراقبتها جيداً لمرضى            

المتلازمة حتى لو لم يشعر المريض بالألم          .
 ينظم الهايبوثلاموس درجة حرارة الجسم                .عدم استقرار درجة حرارة الجسم       :    • 

ذا               ايبوثلاموس ل انون من وجود إعتلال فى اله رادر ويلى يع ة ب  ومرضى متلازم
تكون درجة حرارة الجسم إما مرتفعة أو منخفضة         .

إبلاغه عن                  ة مساعدة طبيب التخدير ب دم الرعاي  ومن ثم ينبغى على الوالدين أو مق
ادة    . ض المعت رارة المري ة ح ى        درج دل عل رات ت د مؤش ن أن لا توج الرغم م   ب

إنه      ى ، ف رادر ويل ة ب بيث  بمتلازم رارة الخ ة الح اع درج دوث إرتف تعداد لح  الاس
م يكن     ولين   )  ما ل ار سكسنيل آ اقير إرخاء العضلات         (آعق  يجب تجنب إعطاء عق

اعطاؤها ضروريا .
دو           السميك  اللعاب   •  ة برادرويلى حيث يب  : هى مشكلة شائعة الحدوث في متلازم

س            رى التنف ع مج ل م ى التعام ؤثر عل ذا ي ادى وه ر ع كل غي ميكا بش اب س  اللع
د ميك ق اب الس ا أن اللع ة التنفس     .  آم زع أنبوب د ن ديرأو عن اء التخ اً أثن  وخصوص
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بق   م مس اك تقيي ون هن ى ان يك ذلك ينبغ اقطها    ,  ل نان وتس ى تسوس الأس ؤدى ال  ي

لصحة الفم والأسنان لدى طبيب التخدير    .  
ام        سلوك البحث عن الطعام      •   : من الضرورى لأى شخص سيخضع الى تخدير ع

دة                    ات المع  او وعيى ان تكون المعدة  خاوية لأن ذلك يقلل من خطر خروج محتوي
إن             رادر ويلى ف ة ب ديهم شهية مفرطة   إلى الرئتين ولكن بالنسبة لمرضى متلازم  ل

راء            ل اج ام قب اولوا طع م يتن انوا ل ا إذا آ ألناهم عم ة اذا س ون الحقيق د لا يقول  وق
الجراحة.

ن             ى  م ة برادرويل ن متلازم انى م رد يع ار أن أى ف ى الاعتب ذ ف ب الأخ ذا يج  ل
ر                 ة على غي دم الرعاي م التحقق من مق الم يت دته م ام فى مع ديه طع ه ل ترض ان  المف
ل وضع                      ا قب ام به  ذلك.  آما يتعين وضع انبوبة فى المعدة للتأآد من عدم وجود طع
ذا يعرضه الى              ام وه  انبوبة التنفس    .  بعض افراد متلازمة برادرويلى قد يتقئ الطع

خطر آبير اذا وصل الطعام للرئتين         .
متلازمة برادرويلى        ضعف العضلات   •  ة الرضع المصابين بـ انون من   :  غالبي   يع

د سن      ن بع ن ضعف العضلات يتحس وظ ولك كل ملح  4-2ضعف العضلات بش
ة  لات مقارن عف بالعض ن ض انى م ل تع ة تظ إن الغالبي ك ف ع ذل نوات ,  وم  س
درة        كلة عدم الق د يصاحبه مش ذا الضعف بالعضلات ق بيعيين وه  بالاشخاص الط

.على السعال الشديد لتطهير الشعب الهوائية بعد استخدام التنفس بالأنبوبة                 
د •  ف الجل بيرة           قط كلة آ بب مش ة تس ة اعتيادي ى حرآ د ه ف الجل ة قط  :  عملي

 من الممكن أن يؤخر ذلك عملية التئام الجروح الناتجه عن              لمتلازمة برادر ويلى و     
ل نسبة حدوث ذلك           اً فتق ا إذا ترآت الجروح مغطاه تمام دى    ,  أم ن الوري  أثر الحق
اج                 اً  يحت ا وأحيان رد بوجوده ة الف د حدوث ذلك أيضاً على درجة معرف ا يعتم  آم

الأمر الى قفازات سميكة أو قيود لحماية الجروح اثناء العلاج           .
ة   دة الدرقي راز الغ ص إف احبها    •  نق ى يص ة برادرويل طراب: لأن متلازم  اض

ون    وثلامس تك ائف اخرى للهيب اك وظ إن هن وثلامس  , ف ة الهيب  وقصورفى وظيف
دة           راز الغ ى اف دوث نقص ف ال ح دلات إحتم ن أن مع الرغم م أثر وب  عرضه للت
ة                  دة الدرقي  الدرقية فى متلازمة برادر ويلى غير معروفة لكن إنخفاض هرمون الغ
رز               ة أو الهرمون المف دة الدرقي ز للغ  يمكن أن يحدث نتيجة لنقص الهرمون المحف

للغدة الدرقية .  و ليس بالضرورى أن تكون المشكلة فى الغدة الدرقية نفسها           .  
 التأآد من نسبة هرمونات الغدة الدرقية بالدم يكون مفيداً فى التقييم قبل اجراء                 

الجراحة.
ن     : ى الأورده للحق ول عل عوبة الحص منه    •  ص دة آالس اآل عدي ود مش را لوج   نظ

د         إنه توج ى ف ة برادرويل راد متلازم لات لأف ة العض ص آتل ى ونق عوبة ف  ص
ة يجب ان يكون          ديهم       ,  واى شخص من المتلازم دى ل  الحصول على الخط الوري

الخط الوريدى موجود لديه قبل إعطاء التخدير         .
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لوآيات  :•  اآل الس ون  مش ى يكون ة برادرويل راد متلازم ى   اف ة ال ثر عرض  اآ
ادة تحت      ون ع إنهم يكون ذا ف ة والوسواس القهرى والهوس ل ارات العاطفي  الانفج
ذا        دير ل ع التخ ة م ذه الادوي ل ه ة النفسية  ,  ومن الممكن ان تتفاعل مث أثير الأدوي  ت

يجب أخذ هذا الامر فى الحسبان      .
  جميع من يعانون من متلازمة برادرويلى ينبغي اعتبارهم                      نقص هرمون النمو    : •

.هرمون النمو     مصابين بنقص  
اقير      ة والعق ؤخراً أن ت   ادارة الاغذي رت م د أق ة ق خيص الأمريكي ة  ش  متلازم

ى و          برادرويل ون النم ببات العلاج بهرم دى مس بر إح و    . يعت ون النم ص هرم  نق
را      وتر       فى   لايبدو انه يحدث تغي ج عن الت ورتيزون النات راز الك شير ومع ذلك    , اف  ت

ة   ال ى متلازم ة بمرض دة الكظري ى الغ زى ف ور مرآ ود قص اريرالى وج  تق
د   ى ق اء    برادرويل ورتيزون اثن ون الك ن هرم ة م ر آافي ة غي اج آمي ى انت ؤدى ال  ت

أوقات التوتر لذا ينبغى التقييم من قبل الطبيب المعالج            .
ج عن                 الافاقة بعد التخدير :   النعاس بعد التخدير ربما يكون راجع الى النعاس النات

إنه يجب      ة ف ذه الحال ى ه ة ف راءات المتبع ا للاج زى   , ووفق س المرآ ف التنف  توق
 مراقبة هذه الحالة طوال الليل وآما ذآر أنفاً فإن غالبية المشاآل هى بسبب السمنة                  
راض    لات والام عف العض ن ض زى      , ولك دادى والمرآ س الإنس اع التنف  وانقط

المزمنة تؤثرأيضاً بشكل آبير على الجهاز التنفسى أثناء التخدير                  .
 مرضى متلازمة برادرويلى لديهم بعض المشاآل الصحية التى قد تؤثر                   ملخص:

أتى بسبب مضاعفات    ذه المضاعفات لا ت ن ه ى م ة العظم دير والغالبي اء التخ  اثن
ة           أتى من سوء رعاي ن ت د ولك ا بشكل جي ن مراقبته تى من الممك ام ال دير الع  التخ
ذ        المريض لأخ ة ب ى دراي ون عل ى الطبيب ان يك ة التخدير  .  فقط يجب عل  ومراقب

القرارات الطبية الصحيحة  .
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المشاآل التنفسية مع متلازمة برادرويلى       :

، استشارى امراض القلب للأطفال      لوآرجيمس  
س  و المجل ة )  عض دة الأمريكي ات المتح ى   (الولاي ة برادرويل ة متلازم  منظم

الاستشاري
ة برادرويلى              راد متلازم ؤخراً تظهر أن أف الات نشرت م اك عدة مق  معرضين هن

از التنفسى وعلى وجه الخصوص مشاآل نقص               للخطر لوجود مشاآل فى الجه
التهوية و توقف التنفس المرآزى وانسداد الجهاز التنفسى               .

وم                    , وهذا  اء الن  نقص التهوية المرآزى هو نقص معدل التنفس أو عمقه لاسيما اثن
بير               ار وإذا آان هذا النقص آ وم بالنه اء الن  عادة ما يسبب مشاآل آبيرة خاصة أثن
ة    ن متلازم انون م ذين يع راد ال رئوى   .  الاف دم ال اع ضغط ال ى ارتف ؤدى ال د ي  فق
ع         ة العضلات م وة وآتل بب ضعف ق ذلك بس ه ل ثر عرض وا اآ ى يكون  برادرويل
 السمنة المفرطة ومن الممكن ايضاً أن يكون بسبب المعاناه من ضعف الاعصاب                     
دى        س ل دل التنف ق ومع اً ضعف عم ات أيض رت الدراس ا أظه س آم ة للتنف  الدافع

مرضى متلازمة برادرويلى   .
د                      انقطاع التنفس المرآزى يعنى التوقف التام لعملية التنفس اثناء النوم وهناك العدي
واد             ى الم ة ال راد المتلازم ض اف تجابة بع ى إس ر ف رت تغي ات اظه ن الدراس  م
اً دراسة آل        ادة التنفس بشكل طبيعى         ,  ويجرى حالي أنها زي تى من ش ة ال  الكيميائي
ة   ا أن الاهمي س         .آم ة التنف ى عملي ارك ف ذى يش خ ال زء الم م وج تقبلات الجس  مس

الإآلينيكية  لتوقف التنفس المرآزى لاتزال قيد الدراسة              .

 ومن المعروف جيدا أن حدوث توقف التنفس أثناء النوم يحدث في متلازمة برادر                       
ة ل متلازم ات أخرى مصحوبة بضعف العضلات       (مث ذلك في متلازم ي وآ  ويل

٪ من الأطفال الأصحاء      . 2داون)  آما تحدث ايضا في      
وم ولكن بسبب انسداد                 اء الن ج عن ذلك التوقف أن الشخص يحاول التنفس اثن  ينت

مجرى الهواء لا يدخل الهواء الى الرئتين        .  
ة               رات الهوائي ى المم ف إل داد الأن ن انس ان م ي أي مك داد ف دوث الانس ن ح  يمك
ع الصوت مع          ون تنفسهم مرتف ا يك ادة م الرئتين  .  هؤلاء الأشخاص ع  الصغيرة ب
 شخير مصحوباً بفترات من الهدوء لعدم وجود حرآة للهواء                 . عدم معالجة انسداد  

عملية التنفس يكون له مضاعفات خطيرة قد تؤدى الى الوفاه              .
 مشاآل اخرى يمكن ان تتسبب فى صعوبة التنفس بالصغر ومن الممكن ان              هناك  

ل الارتجاع المعدى او دخول الأآل بمجرى التنفس           ,  والارتجاع  ة مث  تكون مزمن
ى          ارزاً ف ون ب ذا يك القئ وه عور ب ود ش دم وج ن ع م م ى الرغ دوثه عل ن ح  يمك

ذا      رادر ويلى ل ة ب ذين          متلازم د من عدم وجود إرتجاع فى الصغار ال  ينبغى التأآ
ن         انون م ذين يع راد ال ث أن الاف ى حي از التنفس ة بالجه اآل مزمن ن مش انون م  يع

انسداد التنفس معرضون بشكل آبير الى الارتجاع          .
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 وضعت الأآاديمية الأميرآية لطب الأطفال في الآونة الأخيرة المبادئ التوجيهية                     
لتشخيص وعلاج توقف التنفس اثناء النوم      .  

ن            انون م ذين يع ال ال ع الأطف م فحص جمي ترح أن يت ة تق ادئ التوجيهي ذه المب  ه
الشخير أو غيره من الأدلة التى تدل على وجود انسداد فى مجرى الهواء               .  

ذلك فى                   قد يرغب الطبيب في إجراء دراسة النوم إذا آان هناك افراط فى النوم وآ
حالة السمنة الملحوظة قبل اجراء الجراحة      .  

ب،                 ة التنفس ومعدل ضربات القل تى تشمل طريق م وال وم له  ويتم إجراء دراسة الن
ومستويات الأوآسجين وحرآة الهواء         .

م لوضع                  د من التقيي  إذا آان الاختبار إيجابي لدراسة النوم قد يحتاج الأمر إلى مزي
مل      ترح يش ذي أق و ال ى النح ي عل وحاً    ,  والعلاج الأساس ثر وض كل اآ  العلاج بش

ة    تخدام طريق ة أو اس وزتين و    /  أو اللحمي ال الل رى CPAPاستئص غط مج   (ض
اظ على مجرى            ا ليلا للحف دي المصاب قناع ابي المستمر   )  حيث يرت واء الايج  اله

الهواء مفتوحا   .
س            ى نف دث ف زى يح س المرآ اع التنف داد وإنقط إن انس ان ف ن الاحي ثير م ى آ  ف
ذين      ى ال ة برادرويل ى مرضى متلازم ا ف ال غالب و الح ذا ه ا ه  المريض ,  وربم

مشاآل بالجهاز التنفسى       .يعانون من   
الانسداد وانقطاع التنفس المرآزى يمكن تقييمة عن طريق دراسة النوم            .

 للتلخيص فإن أفراد متلازمة برادرويلى معرضون لمشاآل خطيرة بالجهاز              
التنفسى ومعظمهم عادة يعانون من انقطاع التنفس             . 

اى طفل لديه اعراض انقطاع التنفس يجب عمل دراسة النوم له                .  
توقف التنفس المرآزى فى ملزومة برادرويلى قيد الدراسة           .  

شكرخاص لمن ساهموا في هذه المادة وهم       :
  (الولايات متلازمة برادرويلى   •  دان.  دريسكول، دآتوراه في الطب منظمة           

المتحدة الأمريكية   )  عضو المجلس الاستشاري       
 (الولايات المتحدة    متلازمة برادرويلى     •  ميرلين.  بتلر، دآتوراه في الطب، منظمة           

الأمريكية )  وعضو المجلس الاستشاري    
 (الولايات متلازمة برادرويلى     •  ديفيد م .  أغاروال دآتوراه فى الطب ، منظمة        

المتحدة الأمريكية   )  عضو اللجنة الإستشارية للبحوث     .
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القلق الأآلينيكى لجراح العظام فى متلازمة برادرويلى             :

ارتن ان .J م ام . هيرم انت   قسم جراحة العظ توفر، مستشفى س ال آريس  ، للأطف
 الولايات المتحدة    19134 فيلادلفيا، بنسلفانيا     ،   الشارع الامامى      @ إيري  شارع  

8782-427) 215(.الفاآس ؛  )215(3422-427 الهاتف :. الأمريكية
م        وم رق ى الكروموس ل ف بب خل ى تحدث بس رادر ويل ة ب ى15متلازم ؤدى ال   وت

ى    راط ف لية والاف دد التناس ى الغ م بضعف العضلات وقصور ف  اضطرابات تتس
ود الفقرى               ا تقوس العم ا فيه ل بالهيكل العظمى المفصلى بم ة وخل  الأآل مع البدان

وتسطح عظمة الفخذ وإنخفاض محاذاة الأرجل        .
اً               ذا المريض وفق ة ه إن رعاي  وصفت هذه الاعراض فى آتب العظام ومع ذلك ف
دة نظراً                ة برادرويلى من وجه نظر جراحى العظام تكون معق  لأعراض متلازم
ا هو مشارله فى             الألم آم ة الاحساس ب  لضعف العظام والاضطرابات النفسية وقل

متلازمة برادرويلى ولكن لم تتم مناقشتها فى مقالات العظام                  .
ة     8المؤلف يقدم استعراضاً لخبرة       ة    31 سنوات فى رعاي انى من متلازم ة تع   حال

ؤثر على التعامل             تى ت ة ال  برادرويلى لتسليط الضوء على آل المخاوف الأآلينيكي
مع مشاآل العظام لديهم     .

رادر          31: تم دراسة     الأساليب  ة ب انون من متلازم أنهم يع م تشخيصهم ب   مريض ت
ويلى وتم فحص واستعراض آافة السجلات الطبية السابقة لديهم               .

 ايضا تم دراسة العوامل الديموغرافية للمرضى والاختبارات الجينيه والتشخيص                  
 العظمى والعضلى والامراض النفسيه وتسجيل السلوآيات ودراسة الاشعات التى              

اجريت لهم بشكل روتينى اثناء الرعاية الأآلينيكية             .

ديهم هو            9 اثنان وعشرون رجلا و      :النتائج  ار ل ما 22 نساء آان متوسط الاعم   عا
م            39-8(من    ل فى الكروموسوم رق ده  15 سنه)، تمت دراستهم ووجد  خل م تأآي   ت
ي   ى     18ف وداً ف ان موج رى آ ود الفق وس العم ا.  تق ن    24 مريض ض م  31 مري

ي      عة ف ده بالأش م تأآي ا، وت ن  14مريض ا  (24 م انوا   45 مريض ام آ كل ع  ٪ بش
دئى آان      اء المب العمود الفقرى      )  متوسط الانحن م   31يعانون من التقوس ب   درجة  ت

رات  واظهرت الاشعة                   استعداتهم  فى ثلاث حالات و إثنان خضعوا الى دمج الفق
رات               ادة تحدب الفق ة وزي رات الفتقي امى للفق اء الام  ايضاً وجود تضاءل فى الانحن

 مريض  ,  وهذا آان غير معروفاً من قبل      .16الصدرية العنقية فى   
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دد       ( تى آشفت على وجود عيوب      16تم اجراء الاشعة على الفخذ لع  )  مريض وال
ة  ة الفخد               .  أربع رأس عظم ل ب م تشخيص تحل م يت  فى تكوين العظام بإثنان منهم  ول

وع     دديه  6 آسر و   (58عشر مريضا اصيبوا بمجم  ) مرضى اصيبوا بكسور تع
ن   والى م ى       (7-2(ح ام ف ة العظ دى آثاف اس م م قي ر)  وت ض (14 آس  )8) مري

ام و         ( ى العظ ديهم ضعف ف ان ل ى آ رين 4مرض تة وعش ام  ,  س ة بالعظ  ) هشاش
 مريضا آانو يعانون من الأمراض النفسية بما فى ذلك اضطرابات السيطرة على                

الات  ( ل فى تحدى الاعتراض      (6) اضطرابات عضوية للشخصية    (7الانفع ) خل
 )والوسواس القهري  2) اضطراب الاآتئاب    (4) اضطرابات الاآتئاب الجزئى       (5
)2 .(

لوآي النفسى          ,  ( ويه الس  ) مرضى خضعوا الى  6تعرض تسعة مرضى الى التش
اب ديدة           (الته اعفات ش ة تعرضت  لمض ا حال ام منه ى العظ ة ف ات جراحي  عملي

بالعمود الفقرى  ).  أما علاج الكسور فكان مرتبطاً بمضاعفات طفيفة متكرره           .
لوآيات        الات والتحدى والس ام وعدم السيطرة على الانفع  المناقشة   : ضعف العظ

ه     ونقص الاحساس بالألم هى جوانب من متلازمة برادرويلى            التى تعقد جميع اوج
العظام الغير جراحية والجراحية فى هؤلاء المرضى            .

ال     ة الاطف د معالج ذر عن ة وبح ط بعناي ب ان يخط ج يج ام المعال راح العظ  ج
والبالغيين الذين يعانون من متلازمة برادر ويلى         .

اخذت من :
ي ؤتمر العلم ة ) (الم دة الامريكي ات المتح ة   (الولاي ىمنظم ة برادرويل  متلازم

فلوريدا )- اورلاندو  2003

22  www.ipwso.org



  

م     أي شخص مهتم بالتبرغ بأنسجة المخ للأبحاث               أوالرجاء اتصل بعضو جمعيتك
دا  خ هولن ك الم د،  بن م الأعصاب معه  ،Meibergdreef 47، 1105 BA،  عل

،5665499-20-31+ الهاتف ، هولندا؛    أمستردام 
secretariaatnhb@nin.knaw.nl, www.brainbank.nl
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