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普拉德-威利综合征 (PWS) 患者通常表现出乐于合作、聪明、有见识以及可以独立做决定的能力。他们希望能够承担责任并获得尊重。患有 PWS 的成人具备思维能力，通常不希望父母或其他家庭成员陪同他们与医生会面，讨论他们的医疗保健或生活方面的事宜。这可能会给其父母、整个家庭乃至医生造成诸多困扰，还可能会给医生带来误导性的信息，并因此采取错误的治疗方案。 
家庭成员如何避免因歪曲和误解事实导致的困境，并保持 PWS 患者的尊严，不让他们妄自菲薄？ 
我们了解 PWS 患者在听到他们的“不良”病征时，通常表现得多疑谨慎，但是给他们看病的人（无论是讨论健康还是社会方面的问题）都需要知道 PWS 的病征。PWS 患者也有权利获得资深医生提供的医疗保障和来自社会的关爱。由于 PWS 患者占总人口比例非常小，因此擅长治疗 PWS 的资深医生并不多。 
本信息表涵盖了有关 PWS 的重要事项和提示，以加强 PWS 患者与他们即将会面的医生之间的沟通交流。重点说明了了解 PWS 的重要性，以及如果不深入了解会造成的后果。 
PWS 患者的父母和/或护理人“有责任”提供此类信息。之所以如此，是为了实现更好的健康管理，因此，此类信息不得由 PWS 患者提供给医生。
 如果条件允许，可以安排同一位医生进行定期随访，这样，您和您的 PWS 患者便可与医生建立良好的医患关系。了解 PWS 有利于开展良好的沟通 
 PWS 是一种复杂的综合征 
 PWS 会影响身体的多个系统 
 良好的语言能力可能会掩盖患者记忆力受损、逻辑推理薄弱、解决问题的能力受损以及对时间、数字或数量和严重性概念模糊等问题。
 对疼痛的高耐受性和对温度不敏感会让患者意识不到自己受伤了或患有某种疾病。像孩童一样对疼痛的恐惧感或者对已报告的疼痛“感受”的了解可能让他们分不清到底哪种疼痛才是真实存在的。部分 PWS 患者无法准确指出实际疼痛的位置。指向肘部可能只是表示他们的手臂有疼痛感，即从肩膀到手腕的任何地方都有疼痛感。
 PWS 患者具备具体形象思维的能力，但在按顺序处理事情方面却非常欠缺。因此，他们回答问题时，可能会有所延迟，甚至不理解或完全不明白当前的问题。PWS 患者需要花时间来理解一个问题，然后借助有限的认知能力，组织出合适的答案。这一认知组织（执行能力）过程非常缓慢。他们比较擅长应对简单而直接的问题，而不是多步骤问题，或是同时处理多个问题。因此，要避免发表存在歧义或需要具体解释意见。最好是“建议”患者需要做什么，并在可能的情况下提供适当选择，而不是直接要求他们必须做什么。医生有必要详细解释治疗或健康管理细节。PWS 患者通常不能理解“言外之意”。他们通常只听得懂简单的说明或概括内容！例如，PWS 患者 John 在路上跌倒，擦伤了左膝盖。他表示非常痛！用 X 射线检查了他的膝盖，并没有发现骨折现象。然后，在他的伤口上贴了一小块绷带。医生告诉他服用扑热息痛来缓解疼痛。您要问：服用剂量、次数和要服用多长时间应该是多少？医生可能回答：按自己的需要服用，直到疼痛消失。您需要继续问：您能具体说一下每次应该服用多少，每天服用几次吗？还有什么时候应该停止服用？ 
 他们的记忆有时会出错！对于 PWS 患者而言，他们的记忆可能会因为聊天或讲故事而被美化，还可能会因为 PWS 患者的误解而遭到歪曲。缺乏时间观念可能会影响他们报告的病史、病征的持续时间以及耽误重大事件。他们还可能因为害怕“麻烦”而隐瞒信息，并可能错误地暗示其他人，以避免自身责任。 
 PWS 患者的自我定向力会让他们假装疼痛或受伤，从而获得他人关注，甚至是住院治疗，尤其是如果曾经的住院经历让他们获得了更多食物或得到了其他想要（也许不合适）的东西，这种现象就会更为明显。他们可能会因为想要获得药物治疗而向医生报告病征有所加重。因此，在治疗或用药之前，您必须对所有报告的病征进行彻底核实。 
 PWS 患者大多数时间都处于高度焦虑的状态。立即引入全新的或调整治疗策略或措施可能会让他们产生焦虑感，因为 PWS 患者面对变化会产生很大压力。讨论减肥、改变或减少实物摄入量通常会增加焦虑感，因此，最好只在必要的时候才讨论这方面的事宜。如果可能，应该提前告知 PWS 患者他们将要见的人以及会面的具体原因。 
 延迟和改变预约计划将增加 PWS 患者的焦虑和不安。告知您的 PWS 患者，约定的就诊有时会不准时，他们可能只需等待一段时间即可。此外，更重要的是，如果他们就诊迟到，可能会见不到医生，因为医生当天可能有很多其他预约！ 
通常，家庭成员最了解他们的 PWS 患者。如果可能，您的 PWS 患者首次就诊之前，您最好先与相关医生交流一下。利用这一机会告知医生，如果在咨询中讨论到相关敏感信息很可能会对 PWS 患者和整个就诊造成不良影响。建议医生在咨询/会面开始前先询问 PWS 患者，您是否能帮助回答他们不知道或不记得的任何问题或事情。这样一来，PWS 患者便会成为会面的焦点，但是您可以在医生要求的时候发表意见。 
“缓慢柔和”的态度将会为医生和患者营造更良好的治疗体验。为会面留出足够的时间也很有帮助。务必注意您 PWS 患者服用的所有药物和剂量。如果需要开具新药，请向临床医生建议：患者一开始服用的剂量最好少于大多数药物的正常剂量。 
不要忘了随身携带《IPWSO 医疗提示》小册子。尊重 PWS 患者至关重要。看病是针对患者的，他们会希望由自己来回答所有问题。如果可能，询问患者如果他们不知道答案，您是否可以代替回答问题。 
理想情况下，在看病之前您可以与相关医生沟通一下，让医生向患者建议由您来帮助他们回答问题。如果是由医生来建议，会显得“护理人”或家庭成员帮助回答问题非常正常，而并非只针对该 PWS 患者一人。这同时也表现出其他人对 PWS 患者的尊重，有助于与医生建立良好的医患关系。 
所有人的态度需保持一致！PWS 患者就诊的过程中，请记得带上以下物品： 
1) 患者服用的药物和剂量清单 
2) 与您的 PWS 患者会面的其他医生的姓名和联系方式清单 
3) 《IPWSO 医疗提示》小册子副本和 IPWSO 网站地址 
4) 您对 PWS 的了解越多，对您的 PWS 患者、参与治疗的医生和您自己越有利。




主要办公室：c/o B.I.R.D.Europe Foundation Onlus
Via Bartolomeo Bizio, 1 – 36023 Costozza (VI) – Italy – 电话/传真 +39 0444 555557 电子邮件：info.IPWSO@gmail.com 
www.ipwso.org
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