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1. บทน า และลกัษณะทั่วไปและปัญหาที่พบบ่อยในกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิลี ่
(Characteristics and Common Medical Complications of Prader-Willi Syndrome) 
 
คู่มือเล่มน้ี จดัท าข้ึนเพื่อใหข้อ้มูล เก่ียวกบัภาวะแทรกซอ้นรุนแรงท่ีเกิดข้ึนอยา่งฉบัพลนัและฉุกเฉินในผูป่้วย
โรคพราเดอร์-วลิล่ี ซ่ึงอาจเป็นภาวะท่ีพบไดน้อ้ยในบุคคลทัว่ไป แต่พบไดบ้่อยในโรคพราเดอร์-วลิล่ี ปัญหา
เหล่าน้ีอาจเกิดข้ึนไดใ้นช่วงอายตุ่างๆ และอาจรุนแรงถึงแก่ชีวติไดอ้ยา่งรวดเร็ว เน้ือหาในคู่มือยงัครอบคลุมถึง
ปัญหาท่ีพบบ่อยระหวา่งการนอนรักษาตวัในโรงพยาบาล การประเมินก่อนผา่ตดั การดมยาและการผา่ตดั 
 
หวงัเป็นอยา่งยิง่วา่ขอ้มูลเหล่าน้ี จะช่วยเพิ่มความตระหนกัใหแ้ก่ครอบครัวและผูดู้แล บุคลากรทางการแพทย์
ต่างๆ รวมถึงในห้องฉุกเฉิน ถึงภาวะแทรกซอ้นท่ีฉุกเฉินท่ีอาจเกิดข้ึนกบัผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ี และ
จ าเป็นตอ้งไดรั้บการดูแลท่ีถูกตอ้งอยา่งทนัท่วงที 
 
ลกัษณะทัว่ไปและปัญหาทีพ่บบ่อยในกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิลี ่
กลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี เป็นโรคท่ีมีความซบัซอ้น แสดงอาการทางระบบประสาท พฒันาการและพฤติกรรม 
และความผดิปกติของระบบต่อมไร้ท่อ สาเหตุของโรคเกิดจากความผดิปกติบนโครโมโซม 15 พบไดป้ระมาณ 1 
ใน 10,000 ถึง 1ใน 15,000 ของทารกแรกเกิด 
 
กลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี ส่งผลต่อการท างานของสมองส่วนไฮโปทาลามสัและส่วนอ่ืนๆ โดยมีอาการท่ีพบได้
บ่อย ดงัน้ี 

• กลา้มเน้ือล าตวัและแขนขาอ่อนปวกเปียก (hypotonia) ซ่ึงเป็นตั้งแต่อยูใ่นทอ้ง สังเกตเห็นไดต้ั้งแต่แรก
เกิด อาการตวัอ่อนจะค่อยๆ ดีข้ึนภายใน 6 เดือนแรก แต่ก็ยงัมีร่องรอยตวัอ่อนเล็กนอ้ยไปตลอดชีวิต 

• มีปัญหาในวยัทารกดูดนมนอ้ยและดูดไม่แรง หลบัมาก ท าใหน้ ้าหนกัไม่ข้ึน มีปัญหาการกลืนซ่ึงพบได้
ในทุกช่วงอาย ุ 

• กินมากผดิปกติหรือกินไม่หยุด (hyperphagia) เน่ืองจากมีความผดิปกติท่ีสมองส่วนส่วนไฮโปทาลามสั 
ท าใหไ้ม่รู้จกัอ่ิม เม่ือร่วมกบัระบบเผาผลาญของร่างกายท่ีนอ้ยกวา่ปกติ จึงท าให้น ้าหนกัตวัเพิ่มข้ึนอยา่ง
รวดเร็วและอว้นจนเป็นอนัตราย (morbid obesity) ภาวะกินมากผดิปกติ มกัเร่ิมตั้งแต่อาย ุ2-4 ปี และคง
อยูต่ลอดชีวิต ภาวะอว้นจะท าใหมี้ภาวะแทรกซอ้นอ่ืนๆ ติดตามมา เช่น โรคเบาหวาน ผูป่้วยพราเดอร์-
วลิล่ีท่ีไม่อว้นจะไม่พบภาวะเบาหวาน ซ่ึงการป้องกนัความอว้นท าไดโ้ดยควบคุมการกินอาหารอยา่ง
ใกลชิ้ด 
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• ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีการระบบเผาหลาญอาหารต ่ากวา่ปกติ (low metabolism) รวมกบัการขยบัตวั
เคล่ือนไหวนอ้ย การหลัง่โกรทฮอร์โมนผดิปกติ หรือมีภาวะขาดโกรทฮอร์โมนร่วมดว้ย ดงันั้นพลงังาน
ทีผู้่ป่วยพราเดอร์-วลิลคีวรได้รับ จึงต ่ากว่าปกติ ควรได้ประมาณร้อยละ 60-70 ของเด็กทัว่ไปเท่าน้ัน จึง
จะควบคุมใหน้ ้าหนกัอยูใ่นเกณฑท่ี์เหมาะสมไดแ้ละไม่เกิดภาวะอว้น นอกจากน้ีเม่ือผูป่้วยเร่ิมอว้นแลว้
ใหเ้ร่ิมลดน ้าหนกั (แมเ้ป็นเด็ก) ไม่ควรรอจนถึงระยะอว้นอนัตรายแลว้จึงค่อยลด 

• เต้ีย หากไม่ไดรั้บการรักษาดว้ยฮอร์โมนเพิ่มความสูง (growth hormone) 
• มีปัญหาเก่ียวกบัขอ้สะโพก กระดูกสันหลงัคด กระดูกพรุน 
• เขา้สู่วยัหนุ่มสาว ชา้กวา่คนทัว่ไปและไม่สมบูรณ์ 
• พฒันาการและการเรียนรู้ชา้ และมีความบกพร่องทางเชาวปั์ญญาระดบันอ้ยถึงปานกลาง 
• มีปัญหาทางดา้นพฤติกรรมและอารมณ์ เช่น ย  ้าคิดย  ้าท า ออทิสติก ระเบิดอารมรุ์นแรงควบคุมไม่ไดเ้วลา

ถูกขดัใจ และโรคทางจิตเวชในผูป่้วยบางราย 
 

นอกจากน้ี ยงัอาจพบปัญหาอ่ืนๆ อีก ไดแ้ก่ 
• อาการไม่พึงประสงคจ์ากการใชย้าต่างๆ รวมถึงยาระงบัความรู้สึก 
• ผูป่้วยสามารถทนความเจบ็ปวดไดสู้ง ท าใหว้นิิจฉยัภาวะบางอยา่งไดช้า้กวา่ท่ีควร เช่น กระดูกหกั 
• ปัญหาเก่ียวกบัระบบทางเดินอาหาร เช่น ผูป่้วยมกัจะไม่ค่อยอาเจียน มีทอ้งผกูเร้ือรัง ท าใหเ้กิดภาวะ

กระเพาะอาหารยดืขยาย (กระเพาะคราก) ผนงักระเพาะตายเน่า หรือกระเพาะอาหารทะลุ จากท่ีกินเขา้
ไปมากเกิน 

• ปัญหาทางระบบทางเดินหายใจ เช่น หายใจไม่ลึก ไอไม่แรงพอจึงขบัเสมหะไดไ้ม่ดี ภาวะหยดุหายใจ
ขณะหลบัจากการอุดกั้นของทางเดินหายใจ (obstructive sleep apnea)หรือจากการสั่งการของสมอง
ผดิปกติไป (central apnea) 

• ปัญหาการนอนหลบั เช่น นอนหลบัมากในช่วงเวลากลางวนั  
• ปัญหาในการควบคุมอุณหภูมิของร่างกาย มีอุณหภูมิต ่าหรือสูงผดิปกติโดยไม่มีอาการหรือสาเหตุอ่ืน  
• เน่ืองจากมีความบกพร่องทางสติปัญญา ดงันั้น ในการส่ือสาร อาจเกิดความเขา้ใจผดิ ตีความผดิไดง่้าย 

จึงควรส่ือสารใหช้ดัเจน และเขา้ใจง่าย  เพื่อป้องกนัปัญหาท่ีอาจเกิดข้ึน 
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2. ภาวะฉุกเฉิน และการเจ็บป่วยฉับพลนั 
(Emergency and Acute Medical Issues) 

ภาวะอว้นและภาวะแทรกซอ้นท่ีเก่ียวขอ้ง เป็นสาเหตุของการเจบ็ป่วยและการเสียชีวติในผูป่้วยพรา
เดอร์-วลิล่ี ดงันั้นการควบคุมน ้าหนกัใหเ้หมาะสมจึงมีความส าคญัอยา่งยิง่ เพื่อลดภาวะแทรกซอ้นต่างๆ อยา่งไร
ก็ตามโรคทางกายอ่ืนๆ รวมถึงปัญหาดา้นพฤติกรรมและจิตใจ ก็ยงัเกิดข้ึนไดโ้ดยไม่จ  าเป็นตอ้งมีภาวะอว้นร่วม
ดว้ย  

เน่ืองจากผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีความบกพร่องทางสติปัญญาในระดบัเล็กนอ้ย ดงันั้นในการส่ือสารกบั
ผูป่้วย จึงควรส่ือสารดว้ยขอ้ความท่ีชดัเจนและเขา้ใจง่าย  
 
2.1 ความผดิปกติทีรุ่นแรงของระบบทางเดินอาหาร (Severe Gastrointestinal Concerns)    

การอาเจียน   ดงันั้นหากผูป่้วยมีอาเจียน อาจเป็นสัญญาณบ่งช้ีวา่มีการเจบ็ป่วยท่ีรุนแรง กรณีท่ีผูป่้วยไปกินส่ิงท่ี
ไม่ควรจะกินและแพทยใ์หย้ากระตุน้ช่วยใหอ้าเจียนออกมานั้น ยาอาจใชไ้ม่ไดผ้ล ซ่ึงหากแพทยใ์หกิ้นยาเพิ่มอีก
มากเกินไป ก็อาจเป็นอนัตรายจากภาวะยาเกินขนาดได ้ดงันั้นแนะน าใหส้ายทางรูจมูกเขา้กระเพาะเพื่อลา้งส่ิง
แปลกปลอมออกจะดีกวา่ 

 
ปัญหารุนแรงเกีย่วกบักระเพาะอาหารและล าไส้   ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีการบีบตวัของกระเพาะอาหารชา้และ
นอ้ยกวา่คนทัว่ไป อาจท าใหเ้กิดภาวะกระเพาะอาหารยดืขยายได ้แสดงอาการทอ้งอืด ปวดทอ้ง อาเจียน และอาจ
ถึงขั้นกระเพาะอาหารยดืขยายตวัคลา้ยลูกโป่งจนเป็นอนัตราย คือ มีการอกัเสบ ขาดเลือดเล้ียงผนงักระเพาะและ
เกิดภาวะเน้ือเยื่อกระเพาะตายเน่าได ้(gastric necrosis) ผูป่้วยจะรู้สึกปวดทัว่ ๆ ในทอ้ง ช้ีจุดปวดเฉพาะเจาะจง
ไม่ได ้นอกจากน้ีกรณีท่ีผูป่้วยไดย้าลดอาการทอ้งเสียอาจท าใหล้ าไส้ใหญ่บีบตวัไดล้ลดลง เกิดภาวะล าไส้ใหญ่
บวมและแตกได ้หากสงสัยภาวะแทรกซอ้นท่ีรุนแรงเหล่าน้ี ควรไดรั้บการดูแลจากแพทยท์นัที ซ่ึงแพทยอ์าจท า
การเอกซเรยช่์องทอ้ง การท าอลัตราซาวน์ หรือเอกซเรยค์อมพิวเตอร์ (CT scan) ของช่องทอ้งต่อไปเพื่อช่วยใน
การวนิิจฉยั 
 
หากสงสัยภาวะเหล่าน้ี แพทยม์กัจะใหง้ดน ้าและอาหาร ใส่สายอาหารทางจมูกลงกระเพาะอาหารเพื่อระบายลม
หรือของเหลวจากกระเพาะอาหาร และพิจารณาผา่ตดัฉุกเฉิน ส่ิงท่ีควรทราบคือผู้ป่วยโรคพราเดอร์-วิลลี่อาจจะ
ไม่แสดงอาการกดเจบ็ท่ีบริเวณหน้าท้อง ซ่ึงต่างจากท่ีตรวจพบในผูป่้วยทัว่ไป  
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อาการท้องผกูและเลือดออกทางทวารหนัก 
จากการศึกษาวจิยัพบวา่ร้อยละ 40 ของผูใ้หญ่พราเดอร์-วลิล่ี มีอาการและอาการแสดงท่ีเขา้ไดก้บัเกณฑว์นิิจฉยั
ทอ้งผกู แต่จากการสอบถามผูป่้วย จะมีเพียงร้อยละ 20 เท่านั้นท่ีบอกวา่ตนเองมีทอ้งผกู ผูป่้วยอาจมีอาการปวด
ทอ้ง ปวดบริเวณรูกน้ มีแผลหรือเลือดออกท่ีรูกน้ ซ่ึงอาจเกิดจากการมีอุจจาระท่ีแหง้แขง็ครูดล าไส้ตรง (rectum) 
และรูกน้หรือเกิดจากการท่ีผูป่้วยเการูกน้หรือแหยน้ิ่วเขา้เกาดา้นในก็เป็นได ้ ส่วนในรายท่ีมีอาการคนักน้ร่วมกบั
อุจจาระปนมูกเลือดและรู้สึกปวดเบ่งอยูต่ลอดเวลา อาจตอ้งสงสัยโรคล าไส้อกัเสบเร้ือรัง (inflammatory bowl 
disease, IBD) ซ่ึงควรส่งปรึกษาผูเ้ช่ียวชาญระบบทางเดินอาหาร 
 
ปัญหาอ่ืนๆ ของระบบทางเดินอาหาร   อาการปวดทอ้งอาจเกิดจากน่ิวในถุงน ้าดีหรือตบัอ่อนอกัเสบ ซ่ึงอาจจะ
ตอ้งตรวจเลือด และเอกซเรยห์รืออลัตราซาวดช่์องทอ้งประกอบเพื่อการวนิิจฉยั 
 
2.2 ปัญหาการกลืน และการส าลกั (Swallowing Dysfunction and Choking) 
ผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ี มีปัญหาการกลืนไดบ้่อยแต่ยากในการวนิิจฉยั เน่ืองจากผูป่้วยมกัไม่สามารถบอกไดแ้น่
ชดัวา่ยงัมีอาหารหรือน ้าคา้งอยูใ่นล าคอหรือไม่หลงัการกลืน ซ่ึงหากมีคา้งอยู ่จะท าใหมี้ความเส่ียงในการส าลกั
เขา้ไปในทางเดินหายใจส่วนตน้บริเวณกล่องเสียงและหลอดลม (choking) ท าใหเ้ส่ียงต่อการอุดกั้นทางเดิน
หายใจและขาดอากาศหายใจได ้และบางรายอาจส าลกัเขา้ปอด (aspiration) ในกรณีท่ีสงสัย แพทยอ์าจตอ้งส่ง
ตรวจเอกซเรยแ์บบพิเศษ ซ่ึงจะใหผู้ป่้วยกลืนอาการและของเหลวชนิดต่างๆ ท่ีมีสารทึบแสงผสมอยู ่และท าการ
เอกซเรยข์ณะกลืน (videofluoroscopic swallowing study) นอกจากน้ี ผูป่้วยอาจส าลกัอาหารระหวา่งการรีบกินรี
บกลืนอยา่งรวดเร็ว ซ่ึงเป็นสาเหตุของการเสียชีวติได ้ 
 
2.3 ปัญหาระบบทางเดินหายใจ (Respiratory Concerns) 
ผูป่้วยมีแนวโนม้ท่ีจะมีปัญหาทางระบบทางเดินหายใจไดม้ากกวา่คนทัว่ไป รวมถึงมีการตอบสนองนอ้ยกวา่ท่ี
ควรในการกระตุน้การหายใจให้เพิ่มข้ึนในยามท่ีร่างกายมีภาวะขาดออกซิเจนหรือมีแก๊สคาร์บอนไดออกไซดค์ัง่ 
และอาจท าใหว้นิิจฉยัไดย้ากวา่มีภาวะหายใจไม่เพียงพอจากความอว้นอนัตรายหรือไม่โดยเฉพาะอยา่งยิง่เม่ือ
ไดรั้บยาท่ีมีฤทธ์ิกดประสาทและระงบัความรู้สึกตวั  ความตวัอ่อนและกลา้มเน้ือหายใจไม่แขง็แรงท าให้หายใจ
ไดไ้ม่ลึกพอและไอไดไ้ม่แรง พบภาวะนอนกรนและภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้นทางเดินหายใจ
และจากความผดิปกติจากสมองไดบ้่อย  หากพบวา่นอนกรนหรือปัญหาการนอนหลบัควรส่งปรึกษาผูเ้ช่ียวชาญ
ดา้นการนอนหลบั ซ่ึงแพทยอ์าจใหต้รวจประเมินการนอน (sleep study หรือ polysomnography) ปัญหาการนอน
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หลบัพบไดใ้นผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีทุกอาย ุและพบไดไ้ม่วา่จะมีภาวะอว้นร่วมดว้ยหรือไม่ แต่พบบ่อยข้ึนในราย
ท่ีอว้น ผูป่้วยโรคพราเดอร์-วิลล่ีมีการเคล่ือนไหวนอ้ยและร่างกายมีการเผาพลาญพลงังานนอ้ยกวา่คนทัว่ไป พบ
มีอาการง่วงนอนมากผิดปกติไดโ้ดยอาจจะมีหรือไม่มีภาวะผล็อยหลบัร่วมดว้ย พบภาวะกรดไหลยอ้นเร้ือรังและ
การส าลกัลงปอดไดบ้่อยในผูป่้วยเด็กซ่ึงอาจตอ้งตรวจเอกซเรยว์ธีิพิเศษเพื่อยนืยนัการวินิจฉยั 
(videofluoroscopy)  ยิง่มีภาวะอว้นหรือมีภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้นก็ยิง่มีโอกาสตรวจพบภาวะ
กรดไหลยอ้นมากข้ึน (ดูหนา้ 26-30 เพิ่มเติมเก่ียวกบัการประเมินการหายใจและการนอนท่ีผดิปกติ) 

 

2.4 การใช้ยา และอาการไม่พึงประสงค์จากการใช้ยา (Medications – Adverse Reactions) 
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีอาจจะแสดงอาการไม่พึงประสงคจ์ากการใชย้าทั้งๆ ท่ีไดย้าถูกตอ้งตามมาตรฐานแลว้ ดงันั้น
จึงควรระมดัระวงัเป็นพิเศษ โดยเฉพาะอยา่งยิง่ในการใชย้าท่ีมีฤทธ์ิกดประสาทและระงบัความรู้สึกตวั โดย
พบวา่อาจมีผลท าใหผู้ป่้วยหลบัหรือไม่รู้สึกตวัยาวนานกวา่คนทัว่ไป เน่ืองจากกระบวนการก าจดัยาออกจาก
ร่างกายมีความบกพร่อง ร่วมกบัภาวะอว้นมีผลต่อกระบวนการก าจดัยาออกจากร่างกายจึงอาจท าใหมี้ระดบัยาใน
เลือดสูงอยูน่านกวา่ท่ีควร ซ่ึงการค านวณขนาดยาในคนอว้นทัว่ไปมกัแนะน าใหค้  านวนยาตามน ้าหนกั แต่มกัไม่
ระบุวา่ใหใ้ชน้ ้าหนกัตวัจริงหรือควรคิดปรับน ้าหนกัอยา่งไร การค านวนขนาดยาท่ีจะใชใ้นผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี
ควรพิจารณาการท างานของตบัและไตรวมถึงคุณสมบติัในการละลายในไขมนัของยาร่วมดว้ย ในการใหย้าจึง
ควรระมดัระวงัเป็นพิเศษโดยเฉพาะอยา่งยิง่ยาท่ีมีดชันีการรักษาแคบ (narrow therapeutic window)  

 

2.5 การทนความเจ็บปวดได้มาก (Pain Tolerance) 
ผูป่้วยทนความเจบ็ปวดไดม้ากกวา่คนทัว่ไป ท าใหว้นิิจฉยัภาวะบางอยา่งไดช้า้กวา่ท่ีควร เช่น การติดเช้ือ 
บาดแผลต่างๆ กระดูกหกั ผูป่้วยอาจไม่บ่นเจบ็เลยจนกระทัง่เป็นรุนแรงมากแลว้ อีกทั้งอาจระบุต าแหน่งท่ี
เจบ็ปวดไดไ้ม่ชดัเจน ดงันั้น ควรใหค้วามสนใจเม่ือผูป่้วยบ่นวา่มีอาการเจบ็ปวดท่ีใดก็ตาม 

 

2.6 การแกะผวิหนังและฟกช ้าง่าย (Skin Picking and Bruises) 
ผูป่้วยอาจมีอาการชอบเกาแกะผวิหนงัอยา่งแรงจนเป็นแผลลึกได ้และบางคร้ังเกาท่ีรูกน้จนเป็นแผล ซ่ึงแผลอาจ
ติดเช้ือลุกลามจนมีการอกัเสบรุนแรงของผวิหนงั ติดเช้ือในกระแสเลือดได ้ พบผวิหนงัเป็นรอยฟกช ้าไดง่้าย 
ขณะเดียวกนัก็ตอ้งระมดัระวงัดว้ยเป็นรอยช ้าท่ีเกิดจากอุบติัเหตุหรือเกิดจากการถูกกระท า 
 

2.7. การพลดัตกหกล้มและกระดูกหัก (Falls and Fractures) 
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อาจพบอาการกระดูกหกัไดง่้ายแมเ้กิดจากการหกลม้ท่ีไม่รุนแรง ดงันั้นหากพบอาการบวม กดเจบ็ เดินกะเผลก 

หรือเคล่ือนไหวขอ้ผดิปกติไป จึงควรเอกซเรยแ์มผู้ป่้วยจะไม่บ่นเจบ็ก็ตาม   

 

2.8 ภาวะพษิจากน า้เกนิ (Water Intoxication)   
อาจเกิดข้ึนไดจ้ากกินน ้ามากเกินไป หรือเป็นเป็นผลขา้งเคียงจากยาบางชนิดท่ีมีฤทธ์ิตา้นการขบัปัสสาวะ ทั้งน้ีจะ
ตรวจพบระดบัโซเดียมต ่าในเลือด  
 
2.9 ความผดิปกติของการควบคุมอุณหภูมิร่างกาย (Temperature Abnormalities) 
ปัญหาในการควบคุมอุณหภูมิของร่างกาย (Temperature Abnormalities) 
อาจพบมีอุณหภูมิต ่าหรือสูงผิดปกติโดยไม่มีอาการหรือสาเหตุอ่ืน ซ่ึงอาจเกิดข้ึนเม่ือไหร่ก็ได ้และอาจเกิด
ในช่วงท่ีมีการเจบ็ป่วยเล็กนอ้ยหรือรุนแรง หรือเกิดหลงัการผา่ตดัท่ีมีการดมยาสลบ และพบอุณหภูมิต ่า 
(hypothermia) ไดบ้่อยในทารกพราเดอร์-วลิล่ี นอกจากน้ีผูป่้วยบางรายอาจไม่มีอาการไขท้ั้งๆ ท่ีติดเช้ือรุนแรง 
(ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี ไม่มีความเส่ียงเพิ่มข้ึนท่ีจะเกิดภาวะไขสู้งอยา่งรุนแรง หรือ Malignant hyperthermia แต่
อยา่งใด) 
 

2.10 ภาวะพร่องฮอร์โมนต่อมหมวกไต Central Adrenal Insufficiency 
ภาวะน้ีพบไม่บ่อยในผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ี แต่ถา้สงสัยวา่อาจจะมีภาวะน้ีเกิดข้ึนหลงัการผา่ตดัหรือเกิดขณะ
เจบ็ป่วยรุนแรงแพทยอ์าจพิจารณาใหย้าสเตียรอยดข์นาดสูงเพื่อการรักษา  
 
2.11 มีพฤติกรรมค้นหาอาหาร และมีความอยากอาหารและกนิมากกว่าปกติ (Hyperphagia/Food Seeking) 
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีมีความอยากอาหารมากกวา่ปกติ เน่ืองจากมีความผดิปกติท่ีสมองส่วนไฮโปทาลามสัท าให้
ไม่รู้จกัอ่ิม โดยจะไม่สามารถควบคุมความอยากกินอาหารได ้จึงควรเฝ้าระวงัไม่ใหผู้ป่้วยเขา้ถึงอาหารปริมาณ
มากเกินไป ผูป่้วยอาจขโมยอาหาร หรือรีบกินอยา่งรวดเร็วจนท าใหส้ าลกัและเสียชีวติได ้และมีความพยายาม
เสาะหาอาหารมากิน แมอ้าหารท่ีบูดเสียหรืออาหารท่ีถูกทิ้งแลว้ก็อาจพบผูป่้วยบางรายไปน ามากิน ภาวะกินไม่รู้
อ่ิมอาจน าไปสู่ภาวะอว้นท่ีเป็นอนัตรายต่อชีวิตได ้(morbid obesity) ปัจจุบนัยงัไม่มีวธีิรักษาอาการอยากอาหาร
มากผดิปกติ  
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3. ปัญหาก่อนและหลังผ่าตัด และปัญหาขณะนอนรักษาตัวในโรงพยาบาล 
(Peri-Operative and In-Patient Issues) 

3.1 การเตรียมตัวก่อนการผ่าตัดและการดมยาสลบ (Hospital Experience and Pre-Anesthesia) 

ค าแนะน าทัว่ไป Pre-Operative Preparation 
หากเป็นไปได ้ควรเตรียมการก่อนการผา่ตดัเพื่อใหผู้ป่้วยมีภาวะโภชนาการท่ีเหมาะสม ควบคุมเบาหวานใหดี้ 
ไม่ใหท้อ้งผกู  
 
ภาวะแทรกซ้อนจากความอ้วน Obesity Complications 
อาจพบภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้น ภาวะความดนัหลอดเลือดปอดสูง เบาหวาน หวัใจดา้นขวา
ลม้เหลว ซ่ึงส่ิงเหล่าน้ีอาจส่งผลกระทบต่อการผา่ตดัและการดูแลหลงัผา่ตดั ผูป่้วยจึงควรไดรั้บการประเมินให้
รอบดา้นก่อนผา่ตดัและวางแผนการดูแลรักษาท่ีเหมาะสม 
 
ปัญหาในการเปิดเส้นเลือดเพ่ือให้สารน า้และยา (Venous Access Difficulties)  
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีมกัจะมีปัญหาการเปิดเส้นเลือดเพื่อใหส้ารน ้าและยา เน่ืองจากอว้นและเส้นเลือดมกัมีขนาด
เล็กกวา่ปกติ อาจจ าเป็นตอ้งใชอ้ลัตราซาวดช่์วยในการหาต าแหน่งเส้นเลือด และเส้นเลือดอาจแตกง่าย หาก
จ าเป็นตอ้งใหน้ ้าเกลือนานเกินกวา่ 2-3 วนั แนะน าใหใ้ชเ้ส้นเลือดด าใหญ่ (central venous catheter) หรือใช ้
PICC line (peripherally inserted centralแ catheter)  
 
มีพฤติกรรมค้นหาอาหาร และมีความอยากอาหารและกนิมากกว่าปกติ (Hyperphagia/Food Seeking) 
ควรตอ้งเก็บอาหารในโรงพยาบาลใหมิ้ดชิด ไม่อนุญาตให้ผูป่้วยเขา้ถึงตูเ้ก็บอาหารและตูเ้ยน็ หากไดกิ้นเพียงพอ
และครบตามม้ือแลว้ยงับ่นหิวก็ไม่ควรใหข้นมหรืออาหารเพิ่มเติม ควรปรึกษานกัโภชนาการเพื่อวางแผน
ล่วงหนา้เร่ืองอาหารส าหรับระยะก่อนและหลงัผา่ตดั เพื่อใหไ้ดอ้าหารครบส่วนทั้งพลงังาน โปรตีน และวติามิน
ใหเ้พียงพอต่อการพกัฟ้ืนของร่างกาย  
 
การทนต่อความเจ็บปวดได้มาก (Pain Tolerance) 
ผูป่้วยทนความเจบ็ปวดไดม้ากกวา่คนทัว่ไป ท าใหว้นิิจฉยัภาวะบางอยา่งไดช้า้กวา่ท่ีควร เช่น การติดเช้ือ เจบ็
แผล ผูป่้วยอาจไม่บ่นเจบ็เลย แต่อาจมีอาการหายใจเร็วหรือหวัใจเตน้เร็วมากกวา่ปกติเม่ือเทียบกบัก่อนผา่ตดั อีก
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ทั้งอาจระบุต าแหน่งท่ีเจบ็ปวดไดไ้ม่ชดัเจน แพทยแ์ละผูดู้แลจึงจ าเป็นตอ้งสังเกตอาการและตรวจร่างกายให้
ละเอียดเพื่อช่วยในการวนิิจฉยั 
 

ปัญหาทางด้านอารมณ์ Behavior Problems 
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีแนวโนม้ท่ีจะระเบิดอารมณ์โกรธอยา่งรุนแรง หงุดหงิด ย  ้าคิดย  ้าท า พูดซ ้ าๆ หรืออาจมี
อาการทางจิตเวชฉบัพลนัได ้โดยเฉพาะอยา่งยิง่เม่ืออยูใ่นภาวะเครียดจากการผา่ตดัหรือนอนโรงพยาบาล จึงควร
ประเมินก่อนผา่ตดั และพิจารณาใหมี้ผูดู้แลในโรงพยาบาลอยา่งใกลชิ้ด (1 ต่อ 1) รวมถึงดูแลป้องกนัการกิน
อาหารมากเกินไป 
 
ปัญหาทางจิตประสาท (Psychosis) 
ผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีมีความเส่ียงสูงท่ีจะมีอาการทางจิต  เช่น เห็นภาพหลอน หูแวว่ หรือมีพฤติกรรมท่ี
เปล่ียนไป โดยถูกกระตุน้จากการเจบ็ป่วยท่ีรุนแรง หรือความไม่พอใจท่ีถูกบงัคบัใหป้รับเปล่ียนกิจวตัร
ประจ าวนัของตนจากการท่ีตอ้งนอนโรงพยาบาล   
 
การแกะเกาแผล (Skin Picking) 
ผูป่้วยอาจแกะเกาบริเวณท่ีเจ็บ หรือรอยเยบ็แผล ซ่ึงอาจจะท าใหแ้ผลผา่ตดัเกิดรอยแยก แผลหายชา้ หรือเกิดแผล
บริเวณท่ีแทงน ้าเกลือ หากจ าเป็นอาจจะพิจารณาผกูมือ หรือใหใ้ส่ถุงมือไวเ้พื่อป้องกนัการแกะเกาแผล   
 

ปัญหาในการควบคุมอุณหภูมิของร่างกาย (Temperature Instability) 
มีอุณหภูมิต ่าหรือสูงผดิปกติโดยไม่มีอาการหรือสาเหตุอ่ืน ซ่ึงอาจเกิดไดบ้่อยข้ึนในช่วงท่ีมีการเจบ็ป่วยเล็กนอ้ย
หรือรุนแรง หรือเกิดหลงัการผา่ตดัท่ีมีการดมยาสลบ บางรายอาจไม่มีอาการไขท้ั้งๆ ท่ีติดเช้ือรุนแรง  
 

ปัญหาทางระบบทางเดินหายใจ  (Respiratory Issues) 

พบภาวะนอนกรนและภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้นทางเดินหายใจและจากความผดิปกติจากสมอง

ไดบ้่อย  ผูป่้วยจึงควรไดรั้บการตรวจประเมินปัญหาการนอนหลบัเพื่อวางแผนการรักษา รวมถึงการปรับระดบั 

CPAP (ซีแพบ) หรือ BiPAP (ไบแพบ) หลงัการผา่ตดัใหเ้หมาะสม ภาวะตวัอ่อนและกลา้มเน้ือหายใจไม่แขง็แรง

ท าใหห้ายใจไดไ้ม่ลึกพอ และไอขบัเสมหะออกเองไดไ้ม่แรงพอ จึงตอ้งระวงัภาวะเสมหะคัง่คา้งในปอดปละ

ทางเดินหายใจ 
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ปัญหาเกีย่วกบัระบบหัวใจและหลอดเลือด (Cardiac Problems) 
ปัญหาเก่ียวกบัการท างานของหวัใจในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มกัเกิดจากหวัใจห้องขวาท างานลม้เหลว ซ่ึงเป็นผล
จากปัญหาการหายใจแบบเร้ือรังและอว้นมาเป็นเวลานาน อาจพบแขนขาบวมแบบกดไม่บุ๋ม (non-pitting 
edema)โดยไม่ใช่อาการของหวัใจลม้เหลว แต่เป็นจากการเคล่ือนไหวนอ้ยและภาวะอว้น ซ่ึงจะช่วยไดโ้ดยใหล้ด
ล ้าหนกัและใหเ้ดินหรือเคล่ือนไหวบ่อยๆ การใหย้าขบัปัสสาวะไม่เกิดประโยชน์ในกรณีน้ี  อน่ึง อุบติัการณ์การ
เกิดหลอดเลือดเล้ียงหวัใจตีบตนั (coronary disease) พบไดน้อ้ยในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีท่ีอว้นเม่ือเทียบกบัคน
ทัว่ไปท่ีอว้นพอๆ กนั   

 

 

3.2 การดมยาสลบและการผ่าตัด (Anesthesia and Surgical Procedures) 
 
ค าแนะน าทัว่ไป (General Recommendations) 

ควรจดัตารางการผา่ตดัใหเ้ป็นรายๆ แรกของวนั เพื่อลดช่วงเวลาท่ีใหง้ดน ้างดอาหาร และยงัช่วยป้องกนัไม่ให้

ผูป่้วยเครียด หรือาจเกิดพฤติกรรมโวยวายและเสาะหาอาหารได ้ 
 

ยาระงับความรู้สึกตัว และยาทีม่ีฤทธ์ิกดระบบประสาท (Anesthesia and Narcotic Sensitivity)  
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีอาจจะแสดงอาการไม่พึงประสงคจ์ากการใชย้าทั้งๆ ท่ีไดย้าถูกตอ้งตามมาตรฐานแลว้ ดงันั้น
จึงควรระมดัระวงัเป็นพิเศษ โดยเฉพาะอยา่งยิง่ในการใชย้าท่ีมีฤทธ์ิกดประสาทและระงบัความรู้สึกตวั รวมถึงยา
ดมสลบ ซ่ึงอาจท าใหผู้ป่้วยหลบันานมากกวา่คนทัว่ไป จึงควรหลีกเล่ียงการใชย้าเหล่าน้ีในกรณีเป็นผูป่้วยนอก 
(รวมถึงการใหย้านอนหลบัเพื่อท าฟัน) แนะน าใหน้อนโรงพยาบาลและใชย้าดมสลบและดูแลทางเดินหายใจ
อยา่งใกลชิ้ดแบบผูป่้วยในจะปลอดภยักวา่ กรณีหากผูป่้วยใชย้าทางจิตเวชร่วมดว้ยตอ้งระวงัปฏิกิริยาระหวา่งกนั
ของยา ซ่ึงส่งผลใหย้าออกฤทธ์ิสั้นลงหรือยาวนานข้ึนได ้เน่ืองจากยาท่ีกดระบบประสาทมกัเป็นยากลุ่มมอร์ฟีน 
(narcotics) ซ่ึงมีผลขา้งเคียงคือท าใหก้ระเพาะอาหารและล าไส้บีบตวัชา้ลงในขณะท่ีผูป่้วยพราเดอร์-วลิลี มกัมีก
การบีบตวัของทางเดินอาหารนอ้ยกวา่ปกติอยูแ่ลว้ อาจท าใหห้อ้งอืดอยูน่านกวา่ปกติ จึงควรใชย้าในขนาดท่ีต ่า
ท่ีสุดเท่าท่ีจะเป็นไปได ้เพื่อใหไ้ดผ้ลตามท่ีตอ้งการแต่มีผลขา้งเคียงนอ้ยท่ีสุด  

 

การช่วยหายใจและการใส่ท่อช่วยหายใจ (Airway Access) 
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ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีมกัมีทางเดินหายใจแคบ เพดานปากสูง และอว้น อาจท าใหก้ารใส่ท่อช่วยหายใจเป็นไปได้

ยากข้ึน นอกจากน้ีการช่วยหายใจดว้ยการบีบออกซิเจนผา่นหนา้กาก (bag-mask ventilation) ก็ท  าไดย้ากเพราะ

ผูป่้วยอว้นจึงมกัมีแรงตา้นทางทางเดินหายใจมากกวา่ปกติ รวมถึงความยดืหยุน่ของปอดและทางเดินหายใจต ่า

กวา่ปกติ ดงันั้นไม่ควรใหย้าระงบัความรู้สึกตวัแบบผูป่้วยนอกซ่ึงมีความเส่ียงต่อการตอ้งช่วยหายใจ แต่แนะน า

ใหน้อนโรงพยาบาลและวางแผนการใหย้าระงบัความรู้สึกแบบผูป่้วยในจะปลอดภยักวา่  

 
ความผดิปกติของน า้ลาย (Saliva Abnormalities) 
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีมกัมีน ้าลายนอ้ยและเหนียวขน้ ท าใหก้ารดูแลทางเดินหายใจ การดูดเสมหะ การใส่ท่อช่วย
หายใจ ท าไดใ้จยากกวา่ทัว่ไป น ้าลายนอ้ยและเหนียวยงัท าใหฟั้นผงุ่ายอีกดว้ย ทั้งน้ีน ้าลายท่ีเหนียวขน้ไม่ใช่
สัญญาณของอาการขาดน ้าในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี  

 

ข้อควรระวงัในการท าหัตถการในช่องปากและคอ (Oro-Pharyngeal Surgical Concerns) 
ปัจจุบนัมีผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีจ  านวนมากข้ึนท่ีตอ้งไดรั้บการตรวจการนอนหลบั หรือผา่ตดัต่อมทอนซิล การใส่
ท่อช่วยหายใจและวางยาสลบ แพทยท่ี์ดูแลจึงควรระมดัระวงัภาวะแทรกซอ้นท่ีสามารถเกิดข้ึนได ้เช่น การ
บาดเจบ็ของช่องปากและคอหอย หรือปอด เน่ืองจากผูป่้วยมกัมีทางเดินหายใจแคบกวา่ทัว่ไป หรืออาจมีความ
ผดิปกติของกล่องเสียง หลอดลม และภาวะตวัอ่อน บวม และกระดูกสันหลงัคด เป็นตน้ 

 

3.3 การดูแลผู้ป่วยหลงัการผ่าตัด (Post-Operative Period) 
 
ค าแนะน าทัว่ไป (General Recommendations) 
ผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีท่ีไดรั้บยาระงบัความรู้สึกหรือการดมยาสลบควรไดรั้บการพกัฟ้ืนในโรงพยาบาล เพื่อ
เฝ้าดูอาการ ติดตามชีพจรและออกซิเจนในเลือดเป็นเวลาอยา่งนอ้ย 24 ชัว่โมง  หลีกเล่ียงการใชย้าแกป้วดกลุ่มท่ี
มีฤทธ์ิกดระบบประสาทหรือใชใ้หน้อ้ยท่ีสุดเท่าท่ีเป็นไปได ้จดัคนเฝ้า 1 ต่อ 1 และระวงัไม่ใหผู้ป่้วยแอบกิน
อาหารมากผิดปกติ พึงระวงัวา่ผูป่้วยอาจการควบคุมอุณหภูมิร่างกายผดิปกติได ้จึงอาจจะไม่มีไขแ้มว้า่จะมีการ
ติดเช้ือก็ตาม ผูป่้วยมีความเส่ียงต่อการเกิดล่ิมเลือดท่ีหลอดเลือดด าใหญ่ (deep vein thrombosis) และล่ิมเลือดอุด
ตนัในปอด ซ่ึงส่วนหน่ึงสืบเน่ืองจากผูป่้วยมีการเคล่ือนไหวนอ้ยและภาวะอว้น จึงควรเฝ้าระวงัภาวะแทรกซอ้น
น้ีในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีท่ีอว้นทุกราย และอยา่จ ากดัการเคล่ือนไหวหรือปล่อยใหผู้ป่้วยตอ้งนอนพกับนเตียงอยู่
นานวนัเกินไป  
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ข้อควรพจิารณาเกี่ยวกบัระบบทางเดินหายใจ (Respiratory Considerations) 
ควรใชผ้ลการประเมินการท าหนา้ท่ีของปอดและทางเดินหายใจช่วงก่อนการผา่ตดั เป็นแนวทางในการปรับ 
CPAP หรือ BIPAP ท ากายภาพบ าบดัทรวงอกเพื่อป้องกนัภาวะปอดแฟบและการติดเช้ือท่ีปอดหลงัการผา่ตดั 

 

ความไวต่อความรู้สึกเจ็บปวดและยาทีม่ีฤทธ์ิเสพติด (Pain Insensitivity and Narcotics) 
ผูป่้วยทนความเจบ็ปวดไดม้ากกวา่คนทัว่ไป ท าใหว้นิิจฉยัภาวะบางอยา่งไดช้า้กวา่ท่ีควร เช่น การติดเช้ือ เจบ็
แผล ผูป่้วยอาจไม่บ่นเจบ็เลย แต่อาจมีอาการหายใจเร็วหรือหวัใจเตน้เร็วมากกวา่ปกติเม่ือเทียบกบัก่อนผา่ตดั อีก
ทั้งอาจระบุต าแหน่งท่ีเจบ็ปวดไดไ้ม่ชดัเจน แพทยแ์ละผูดู้แลจึงจ าเป็นตอ้งสังเกตอาการและตรวจร่างกายให้
ละเอียดเพื่อช่วยในการวนิิจฉยั หากจ าเป็นตอ้งใหย้าแกป้วดก็สามารถใชย้าขนาดต ่าได ้ส าหรับรายท่ีตอ้งใชย้าแก้
ปวดกลุ่มโอพิออยด ์(Opioid) อาจพิจารณาใชย้า Methylnaltrexone ซ่ึงจะมีผลขา้งเคียงต่อการบีบตวัของล าไส้
หรือหอ้งอืดนอ้ยกวา่ยาตวัอ่ืน  

 

ปัญหาระบบทางเดินอาหาร (Gastrointestinal Issues) 
ภาวะล าไส้บีบตวันอ้ยและทอ้งอืดพบไดบ้่อยและมกัจะเป็นอยูน่านในผูป่้วยพราเดอร์-วิลล่ีหลงัการผา่ตดั หาก
แพทยเ์ห็นวา่ให้เร่ิมกินทางปากได ้อาจใหจิ้บน ้าหรืออาหารเหลวใส (clear liquid) หลงัการผา่ตดั แต่ควรชลอการ
ใหกิ้นอาหารหยาบออกไปจนกวา่จะมีสัญญาณการฟ้ืนตวัของระบบทางเดินอาหาร เช่น มีผายลมหรืออุจจาระ
แลว้ อยา่เพิ่งใหกิ้นเพียงเพราะผูป่้วยบอกวา่หิวแลว้หรือพร้อมจะกินไดแ้ลว้ อีกวธีิหน่ึงท่ีอาจทดลองใชไ้ด ้คือ ใน
เด็กโตหรือผูใ้หญ่อาจใหกิ้นน ้าหรืออาหารเหลวใสปริมาณ 2 ออนซ์ทุก 4 ชัว่โมง หากผูป่้วยสามารถรับประทาน
ได ้อาจเพิ่มปริมาณเป็น 4 ออนซ์ทุก 4 ชัว่โมง การถ่ายภาพรังสีช่องทอ้งวนัละคร้ังอาจช่วยใหเ้ห็นลกัษณะของ
แกสในทางเดินอาหารวา่กลบัมาปกติหรือดีพอท่ีจะใหเ้ร่ิมอาหารอ่อน (soft diet) หรือไม่ หากยงัพบล าไส้บีบตวั
ยงัไม่ดีพอก็ควรงดการใหกิ้นอาหาร  
 

การแกะเกาแผล (Skin Picking) 
ผูป่้วยอาจแกะเกาบริเวณท่ีเจ็บ หรือรอยเยบ็แผล ซ่ึงอาจจะท าใหแ้ผลผา่ตดัเกิดรอยแยก แผลหายชา้ หรือเกิดแผล
บริเวณท่ีแทงน ้าเกลือ หากจ าเป็นอาจจะพิจารณาผกูมือ หรือใหใ้ส่ถุงมือไวเ้พื่อป้องกนัการแกะเกาแผล ผูป่้วยบาง
รายไม่เคยมีการหยกิแกะผวิหนงัมาก่อน แต่มาเร่ิมเป็นคร้ังแรกหลงัผา่ตดัก็อาจเป็นไดเ้น่ืองจากมีภาวะเครียด 
 
ภาวะทีม่ีกล้ามเน้ือแขนขาอ่อนแรง (Hypotonia Consequences) 
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ภาวะตวัอ่อนและกลา้มเน้ือหายใจไม่แขง็แรงท าใหห้ายใจไดไ้ม่ลึกพอ และไอขบัเสมหะออกเองไดไ้ม่แรงพอ จึง
ตอ้งระวงัภาวะเสมหะคัง่คา้งในปอดปละทางเดินหายใจ และการฟ้ืนตวัทัว่ไปอาจชา้กวา่คนปกติ  
 
ภาวะลิม่เลือดอุดตันในปอด (Pulmonary Embolism)  
ผูป่้วยมีความเส่ียงต่อการเกิดล่ิมเลือดท่ีหลอดเลือดด าใหญ่ (deep vein thrombosis) และล่ิมเลือดอุดตนัในปอด 
ซ่ึงส่วนหน่ึงสืบเน่ืองจากผูป่้วยมีการเคล่ือนไหวนอ้ยและภาวะอว้น จึงควรเฝ้าระวงัภาวะแทรกซอ้นน้ีในผูป่้วยพ
ราเดอร์-วลิล่ีท่ีอว้นทุกราย และอยา่จ ากดัการเคล่ือนไหวหรือปล่อยใหผู้ป่้วยตอ้งนอนพกับนเตียงอยูน่านวนั
เกินไป 

 

ปัญหาทางระบบกระดูกและข้อ (Orthopedic Concerns) 
ปัญหาเก่ียวกบัสะโพกเคล่ือน กระดูกสันหลงัคด กระดูกพรุน กระดูกหกั เป็นภาวะท่ีพบไดบ้่อยในผูป่้วยพรา
เดอร์-วลิล่ี และบ่อยคร้ังอาจถูกละเลยและไมไ่ดรั้บการวนิิจฉยัมาก่อน ผูดู้แลอาจสังเกตเห็นขาผิดรูปหรือความ
ยาวขาไม่เท่ากนั การกรักษาภาวะเหล่าน้ีอาจซบัซอ้นและยากกวา่ผูป่้วยทัว่ไป จึงควรอยูใ่นความดูแลของแพทย์
เฉพาะทาง 
 

ปัญหาพฤติกรรมและทางจิตเวช (Behavioral Disorder and Psychosis) 
ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีความเส่ียงสูงท่ีจะมีอาการทางจิต อาจระเบิดอารมณ์โกรธอยา่งรุนแรง หงุดหงิด ย  ้าคิดย  ้า
ท า พูดซ ้ าๆ หรืออาจมีอาการทางจิตเวชฉบัพลนัได ้โดยเฉพาะอยา่งยิง่เม่ืออยูใ่นภาวะเครียดจากการผา่ตดัหรือ
นอนโรงพยาบาล หากพบวา่ผูป่้วยเห็นภาพหลอน หูแวว่ กระวนกระวาย สับสน หรือมีพฤติกรรมท่ีเปล่ียนไป
จากเดิม ควรรีบปรึกษาจิตแพทย ์  

 

ข้อสรุปเกี่ยวกบัการดูแลผู้ป่วยหลงัผ่าตัด (Summary of Post-Operative Management) 
 

ผู้ป่วยโรคพราเดอร์-วิลลี่อาจจะมีอาการทีแ่ย่ลงหลังจากการผ่าตัด เน่ืองจากปัจจัยต่อไปน้ี 

• มีการตอบสนองไม่ปกติต่อภาวะการขาดออกซิเจน และภาวะท่ีมีก๊าซคาร์บอนไดออกไซดค์ัง่ 
• ภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้นทางเดินหายใจ และ/หรือจากความผดิปกติจากสมอง ท่ีไม่ได้

รับการรักษา 
• กลา้มเน้ืออ่อนแรง  
• ช่องคอหอยแคบ 
• สารคดัหลัง่เหนียวขน้ 
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• ภาวะอว้น 
• กระดูกสันหลงัคดท่ีท าใหส้มรรถภาพการท างานของปอดลดลง  
• การตอบสนองมากผดิปกติต่อยาระงบัความรู้สึก ซ่ึงอาจท าใหห้ลบัยาวนานกวา่ปกติ 
• เกิดการส าลกัไดง่้าย 
• ทนความเจบ็ปวดไดม้ากกวา่คนทัว่ไป ท าใหว้นิิจฉยัภาวะบางอยา่งไดช้า้กวา่ท่ีควร เช่น การติดเช้ือ แผล

มีปัญหา  
• ปัญหาอ่ืนๆท่ีอาจเกิดจากการดูแลก่อนและหลงัการผา่ตดั เช่น แอบกินอาหารมากกวา่ปกติ กระเพราะ

อาหารและล าไส้บีบตวัชา้กวา่ปกติ ท าใหท้อ้งอืด การแกะเกาแผลซ่ึงท าใหเ้ส่ียงต่อการติดเช้ือและแผล
หายชา้ ความผดิปกติในการควบคุมอุณหภูมิของร่างกาย และอาจจะไม่มีไขถึ้งแมมี้การติดเช้ือเกิดข้ึน 
ภาวะพร่องฮอร์โมนต่อมหมวกไต เป็นตน้ 
 

ดังน้ันจึงแนะน าให้ดูแลผู้ป่วย ดังน้ี 

• ผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีท่ีจะไดรั้บยาระงบัความรู้สึกลึกและการดมยาสลบควรรับไวเ้ป็นผูป่้วยนอน
โรงพยาบาลแบบ ขา้มคืน เพื่อสังเกตภาวะแทรกซอ้นอยา่งใกลชิ้ด โดยเฉพาะอยา่งยิง่ทารกและเด็กเล็ก 

• เฝ้าระวงัดา้นการหายใจ ตรวจวดัระดบัออกซิเจนอยา่งต่อเน่ืองในช่วง 24 ชัว่โมง หลงัผา่ตดั  
• ใชย้าแกป้วดและยาท่ีมีฤทธ์ิกดระบบจิตประสาทอยา่งระมดัระวงั 
• ประเมินการบีบตวัของกระเพาะอาหารและล าไส้ใหดีพอก่อนจะเร่ิมใหกิ้นอาหารทางปากไดห้ลงัผา่ตดั 

โดยอาจเอกซเรยช่์องทอ้งร่วมดว้ยตามความเหมาะสม 
• ควรจดัตารางการผา่ตดัใหเ้ป็นช่วงเชา้ของวนั เพื่อลดเวลางดน ้าและอาหารของผูป่้วย และเพื่อป้องกนั

ไม่ใหผู้ป่้วยเครียดและเสาะหาอาหาร 
• จดัพยาบาลหรือผูช่้วยดูแลผูป่้วยแบบตวัต่อตวั เพื่อป้องกนักินอาหารมากเกินไป และการสั่งอาหารท่ีไม่

เหมาะสมในโรงพยาบาล 
• เฝ้าระวงัการแกะเกาแผลผา่ตดั ท าความสะอาดแผลบ่อยข้ึนตามความจ าเป็น ปิดแผลใหมิ้ดชิดเพื่อ

ป้องกนัแกะเกาแผลง่าย อาจมีคนเฝ้าตลอดเวลาเพื่อป้องกนัการแกะแผล และเฝ้าระวงัการติดเช้ือท่ีแผล
อยา่งใกลชิ้ด 

• ควรดูดเสมหะเพื่อป้องกนัภาวะปอดแฟบและการติดเช้ือท่ีปอดหลงัการผา่ตดั 
• พิจารณาการป้องกนัภาวะแทรกซอ้นล่ิมเลือดอุดตนัในหลอดเลือดด าใหญ่และเส้นเลือดท่ีไปปอด 

เน่ืองจากผูป่้วยมีภาวะตวัอ่อนและอว้นซ่ึงเพิ่มความเส่ียงในการเกิดภาวะแทรกซอ้นดงักล่าว   
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4. การประเมินและการรักษาประเด็นพเิศษที่พบในผู้ป่วยโรคพราเดอร์-วิลลี่ 
 (Evaluation and Treatment of Special Issues) 

 
4.1 ภาวะผนังกระเพาะอาหารตายเน่าและแตก (Risk of Stomach Necrosis and Rupture) 
ซ่ึงเป็นเหตุใหเ้สียชีวติจากการเสียเลือดและจากการติดเช้ือในกระแสเลือดได ้ 
อาการแสดงของภาวะผนังกระเพาะอาหารตายเน่าและแตก 

• อาเจียนมากผิดปกติ อาจจะมีอาการเบ่ืออาหาร หรือซึมลงร่วมดว้ย 
• ปวดทอ้งมากผดิปกติ แต่อาจระบุต าแหน่งไม่ไดช้ดัเจน  
• ตรวจร่างกายทางหนา้ทอ้ง อาจไม่พบลกัษณะท่ีบ่งช้ีเยือ่บุช่องทอ้งอกัเสบ (peritoneal signs)  
• มีอาการทอ้งอืด มีลมเพิ่มผิดปกติในกระเพาะอาหาร หรือกระเพาะขยายตวัมากผดิปกติ  
• อาจจะมีหรือไม่มีไข ้
• อาจจะตรวจพบเลือดในอุจจาระ 

 
ประวตัิทีอ่าจท าให้สงสัยภาวะผนังกระเพาะอาหารตายเน่าและแตก 

• ประวติัการกินไม่หยดุและกินมากเป็นพิเศษในรอบสัปดาห์ท่ีผา่นมาก ซ่ึงมกัเกิดข้ึนในช่วงวนัหยดุยาว
หรือวนัหยดุเทศกาล หรือเป็นช่วงท่ีการก ากบัดูแลปริมาณอาหารท่ีกินหละหลวมไป ภาวะน้ีพบไดใ้น
ผูป่้วยไม่วา่จะอว้นหรือผอม  

• เคยมีประวติัทอ้งอืดบ่อย  
• มีประวติัน ้าหนกัลดลงอยา่งรวดเร็วในรายท่ีอว้นมาก่อน ซ่ึงอาจท าใหผ้นงักระเพาะอาหารบางลง 

 
4.2 ท้องผูก 
จากการศึกษาวจิยัพบวา่ร้อยละ 40 ของผูใ้หญ่พราเดอร์-วลิล่ี มีอาการและอาการแสดงท่ีเขา้ไดก้บัเกณฑว์นิิจฉยั
ทอ้งผกู แต่จากการสอบถามผูป่้วย จะมีเพียงร้อยละ 20 เท่านั้นท่ีบอกวา่ตนเองมีทอ้งผกู การรรักษาภาวะทอ้งผกู
แบบผูป่้วยทัว่ไปอาจไม่ไดผ้ลในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีเน่ืองจากผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีมกัจะกินน ้านอ้ย  เคล่ือนไหว
นอ้ย และส าไส้บีบตวัชา้กวา่ปกติ การใหกิ้นน ้าปริมาณมากทางปากก็อาจท าใหเ้กิดปัญหาตามมาไดเ้ช่นกนั เช่น 
ผนงัล าไส้ใหญ่ เน่าทะลุ ควรส่งเอกซเรยช่์องทอ้งประกอบการวางแผนและติดตามการรักษา และตรวจกน้หรือ
สวนอุจจาระร่วมดว้ย  
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ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ีท่ีมีอาการทอ้งผกูและไดรั้บยากินระบายล าไส้ประเภทท่ีมีส่วนผสมของโพลีเอทธิ
ลีนไกลคอล (polyethylene glycol) ควรไดรั้บการดูแลอยา่งใกลชิ้ดวา่มีอาการทอ้งอืดหรือไม่ ควรหลีกเล่ียงการ
ใชย้าระบายท่ีมีรสชาติหวาน เช่น แลคทูโลส หรือการเตรียมมะขามแขกรสช็อกโกแลต (senna) กรณีใหก้าร
รักษาทอ้งผกูดว้ยวธีิมาตรฐานแลว้ยงัไม่ตอบสนอง หรือมีอาการปวดทอ้ง หรือทอ้งอืดมากข้ึนอีก ควรส่งปรึกษา
ผูเ้ช่ียวชาญทางระบบเดินอาหารและศลัยกรรมฉุกเฉิน  

 
4.3 ความผดิปกติของการหายใจทีเ่กีย่วข้องกบัการนอนหลบั (Breathing Abnormalities Associated with 
Sleep) 
ปัญหาเก่ียวกบัการนอนหลบัและการหายใจผดิปกติ เป็นปัญหาท่ีพบไดบ้่อยในผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ี โดยจะ
พบภาวะหยดุหายใจขณะหลบัจากการอุดกั้นทางเดินหายใจ และ/หรือจากความผิดปกติจากสมอง ภาวะนอน
หลบัยาก ต่ืนกลางคืนบ่อยและต่ืนนานกวา่จะหลบัต่อได ้ซ่ึงปัญหาการนอนเหล่าน้ีอาจจะถูกมองขา้ม เน่ืองจาก
อาการแสดงไม่เด่นชดั ต่างจาก การนอนกรนท่ีถูกสังเกตุเห็นไดง่้ายกวา่ 

ปัจจยัท่ีเพิ่มความเส่ียงของปัญหาการหายใจ ไดแ้ก่ อายนุอ้ย ตวัอ่อนมาก ทางเดินหายใจแคบ เคยมี
ประวติัปัญหาทางระบบทางเดินหายใจท่ีรุนแรงมาก่อน เช่น ภาวะการหายใจลม้เหลว หายใจไม่เพียงพอร่วมกบั
ขาดออกซิเจน หอบ เป็นตน้  

เน่ืองจากมีรายงานการเสียชีวติในผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีท่ีก าลงัรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมน (GH) ซ่ึง
สันนิษฐานวา่โกรทฮอร์โมนอาจท าใหเ้น้ือเยือ่น ้าเหลืองตามทางเดินหายใจส่วนบนเพิ่มจ านวนข้ึน ซ่ึงอาจท าให้
ภาวะอุดกั้นทางเดินหายใจส่วนบนรุนแรงมากข้ึน อยา่งไรก็ตามขณะน้ียงัไม่มีหลกัฐานท่ีชดัเจนวา่โกรท
ฮอร์โมนเป็นสาเหตุจริง  แต่เพื่อเป็นการระมดัระวงัไวก่้อน คณะผูเ้ช่ียวชาญพราเดอร์-วลิล่ี สหรัฐอเมริกา จึง
ก าหนดค าแนะน าให้ผู้ป่วยตรวจการนอนหลบั ดังนี้ 

1. ผู้ป่วยพราเดอร์-วลิลี่ทุกราย ควรไดต้รวจการนอนหลบัหรือโพลิโซมโนแกรมอยา่งละเอียด ซ่ึงรวมถึง
การวดัความอ่ิมตวัของออกซิเจนและคาร์บอนไดออกไซดใ์นเลือด  

2. ปัจจัยเส่ียง ท่ีควรนดัตรวจการนอนหลบัหรือโพลิโซมโนแกรมใหเ้ร็วข้ึน  ไดแ้ก่  
• โรคอว้นขั้นรุนแรง – น ้าหนกัเกิน 200% ของน ้าหนกัตวัท่ีควรจะเป็น  
• มีประวติัอาการทางเดินหายใจเร้ือรัง หรือมีโรคหอบ 
• มีประวติันอนกรน หยดุหายใจขณะหลบั หรือต่ืนนอนบ่อย 
• มีประวติัง่วงนอนในตอนกลางวนัมากกวา่คนทัว่ไป หรืออาการน้ีเป็นมากข้ึนกวา่เดิม 
• ก่อนการผา่ตดัใหญ่ รวมถึงก่อนการตดัต่อมทอนซิลและต่อมอะดีนอยด์ 
• ก่อนท าหตัถการ การท ารังสีวินิจฉยัต่างๆ และท าฟัน 
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• ก่อนเร่ิมการรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมน หรือก าลงัไดรั้บโกรทฮอร์โมนอยูแ่ต่ไม่เคยตรวจการนอน
หลบัมาก่อน ทั้งน้ีไม่จ  าเป็นตอ้งหยดุโกรทฮอร์โมนก่อนตรวจการนอนหลบั 
 

ทั้งน้ี หากผลตรวจการนอนหลบัพบความผดิปกติ ผูป่้วยควรไดรั้บการดูแลรักษาอยา่งต่อเน่ืองกบั
ผูเ้ช่ียวชาญดา้นเวชศาสตร์การนอนหลบั 

 
นอกเหนือจากการกนิอาหารทีจ่ ากดัแคลอรี เพ่ือควบคุมน ้าหนักให้อยู่ในเกณฑ์ที่เหมาะสมแล้ว ยงัมีค าแนะน า
เกีย่วกบัการดูแลด้านอ่ืนๆ ได้แก่ 

• การใชอุ้ปกรณ์แรงดนับวกช่วยการหายใจ เช่น ซีแพบ (CPAP) หรือ ไปแพบ (BiPAP) 
• ใหอ้อกซิเจนตามความจ าเป็นอยา่งระมดัระวงั เน่ืองจากผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีบางรายอาจมีภาวะขาด

ออกซิเจนอยูเ่ล็กนอ้ยซ่ึงเป็นตวัช่วยกระตุน้การหายใจ หากใหอ้อกซิเจนมากเกินไปอาจจะท าใหไ้ม่มี
ภาวะขาดออกซิเจน และขาดการกระตุน้การหายใจ ซ่ึงจะเป็นอนัตรายอยา่งยิง่ในช่วงหลบัตอนกลางคืน. 

• บางคร้ังจ าเป็นตอ้งมีการบ าบดัเพื่อปรับเปล่ียนพฤติกรรมเพื่อให้สามารถใช ้CPAP หรือ BiPAP ได ้
• ในบางรายท่ีมีปัญหาพฤติกรรม อาจตอ้งใชย้าควบคุมพฤติกรรมเพื่อให้ผูป่้วยใหค้วามร่วมมือในการ

รักษา  
• กรณีพบผลตรวจการนอนหลบัผดิปกติในผูป่้วยท่ีอว้นระดบัรุนแรง (มากกวา่ 200% ของน ้าหนกัท่ีควร 

จะเป็น) ส่ิงท่ีท าเป็นอนัดบัแรก คือ การลดน ้าหนกั ควบคุมอาหาร และเพิ่มการออกก าลงักาย (ไม่แนะน าการ
ผา่ตดักระเพาะอาหารเป็นทางเลือกแรก) 

• หากจะมีนดัผา่ตดั ควรแจง้ใหศ้ลัยแพทยแ์ละวสิัญญีแพทย ์(แพทยด์มยา) ทราบเก่ียวกบัขอ้ควรระวงัเป็น 
พิเศษในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี  

• ควรหลีกเล่ียงการผา่ตดัเจาะคอใส่ท่อทางเดินหายใจท่ีหลอดลม (Tracheostomy) ในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี 
เน่ืองจากปัญหาการหายใจของผูป่้วยเหล่าน้ีมกัเป็นจากแรงหายใจนอ้ยและหายใจเขา้ไดไ้ม่ลึกพอ 
(hypoventilation) ไม่ไดเ้ป็นจากท่อหลอดลมตีบแคบ นอกจากน้ีผูป่้วยอาจจะแกะเกาแผลหรือดึงบริเวณ
แผลผา่ตดัและท่อทางเดินหายใจ ซ่ึงอาจท าใหเ้กิดอนัตรายรุนแรงได ้ 

• แนะน าตรวจการนอนหลบัก่อนเร่ิมการรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมน หลงัไดรั้บโกรทฮอร์โมน 6-8 สัปดาห์
และต่ออีกทุกปี เพื่อประเมินการเปล่ียนแปลง 

4.4 ความผดิปกติของระบบต่อมไร้ท่อ 

ความผดิปกติของสมองส่วนไฮโปทาลามสั ส่งผลใหเ้กิดความผดิปกติของฮอร์โมนหลายประการ ดงัน้ี 
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• ภาวะพร่องไทรอยด์ฮอร์โมน พบภาวะขาดฮอร์โมนกระตุน้ต่อมไทรอยด ์((TSH, thyroid stimulating 
hormone deficiency) ไดบ้่อยถึงร้อยละ 20-30 ของผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี ซ่ึงอาจไม่เคยถูกวนิิจฉยัมาก่อนการผา่ตดั 
อยา่งไรก็ตามไม่ควรใหย้าฮอร์โมนไทรอยด ์(Levothyroxine) จนกวา่จะไดต้รวจยนืยนัวา่มีภาวะพร่องไทรอยด์
ฮอร์โมนจริง ทั้งน้ีตรวจเลือดจะพบระดบัฮอร์โมน TSH, T4 และ FT4 ต ่าในกรณีปัญหาท่ีไฮโปทาลามสั (central 
hypothyroidism) ในขณะท่ีจะพบ TSH สูงในกรณี ปัญหาท่ีต่อมไทรอยด ์(primary hypothyroidism) ผูป่้วยควร
ไดรั้บการตรวจหนา้ท่ีของฮอร์โมนไทยรอยดค์รบทั้งสามชนิดตอนเม่ือแรกเกิด หรืออยา่งชา้ภายในอาย ุ3 เดือน
แรก จากนั้นตรวจซ ้ าอีกปีละคร้ังเป็นอยา่งนอ้ย   

• ภาวะขาดโกรทฮอร์โมน โดยผูป่้วยโรคพราเดอร์-วลิล่ีมกัจะมีภาวะขาดโกรทฮอร์โมน ปัจจุบนัจึงแนะน า 
ใหรั้กษาตั้งแต่อายนุอ้ยตั้งแต่อายหุน่ึงเดือนข้ึนไป เพื่อช่วยเพิ่มมวลกลา้มเน้ือและการเจริญเติบโต ขนาดยาท่ี
แนะน าคือ 0.18-0.24 มก./กก. ของน า้หนักตัวทีค่วรจะเป็นและฉีดทุกวนั โดยแนะน าใชข้นาดต ่าสุดในเด็กทารก
ช่วงขวบปีแรก และควรเลือกโกรทฮอร์โมนท่ีปราศจากเบนซิลแอลกอฮอล ์เช่น Genotropin Miniquick เป็น
ตวัเลือกแรกในทากรช่วงอายุ 6 เดือนแรก  ระหวา่งการักษาดว้ยโกรทฮอร์โมนควรตรวจติดตามอายกุระดูก 
ระดบัการเจริญเติบโต ระดบัพลาสมา IGF-1 และ IGFBP3 ระดบัน ้าตาลในเลือด และฮีโมโกลบินเอวนัซี 
(HbA1C) อินซูลิน และการท างานของต่อมไทรอยดเ์ป็นระยะๆ  

• โดยทัว่ไปแลว้ การรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมนถือวา่มีความปลอดภยัสูงในเด็กและวยัรุ่น อยา่งไรก็ตาม  
อาจพบภาวะแทรกซอ้นความดนัในกะโหลกศีรษะสูงไดใ้นผูป่้วยบางราย ซ่ึงถา้จะเกิดข้ึนมกัพบเกิดข้ึนในช่วง 3-
12 สัปดาห์แรกหลงัจากเร่ิมการรักษา ทั้งน้ี อาการแสดงไดแ้ก่ ปวดศีรษะ จอประสาทตาบวม (papilledema) ร่วม
ดว้ย ซ่ึงหากพบภาวะแทรกซอ้นน้ี สามารถแกไ้ขไดโ้ดยการหยดุโกรทฮอร์โมนชัว่คราวจนอาการดีข้ึนหรือหลบั
เป็นปกติแลว้ จึงเร่ิมการรักษาใหม่ได ้โดยแนะน าเร่ิมตน้ดว้ยยาขนาดต ่า แลว้เพิ่มขนาดข้ึนทีละเล็กนอ้ย แนะน า
ตรวจการนอนหลบัก่อนเร่ิมการรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมน หลงัไดรั้บโกรทฮอร์โมน 6-8 สัปดาห์และต่ออีกทุกปี 
เพื่อประเมินการเปล่ียนแปลง อน่ึง ภาวะหลงัคด (scoliosis) ไม่เป็นขอ้หา้มใชโ้กรทฮอร์โมน 

• แมว้า่โดยทัว่ไปแลว้ จะยติุการรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมนเม่ือกระดดูกเติบโตเตม็ท่ีแลว้ คืออายุประมาณ  
14.5 ปี ในเด็กหญิง และ 16.5 ปี ในเด็กชาย  แต่ผูเ้ช่ียวชาญส่วนใหญ่ความมีความเห็นวา่โกรทฮอร์โมนยงัมี
ประโยชน์ตลอดชีวิตต่อผูป่้วยผูใ้หญ่ แต่ควรมีการทดสอบการกระตุน้โกรทฮอร์โมนก่อนใหย้าต่อเน่ืองในวยั
ผูใ้หญ่ หากพบภาวะขาดโกรทฮอร์โมนจึงพิจารณาใหก้ารรักษา โดยใชย้าขนาดนอ้ยกวา่ในเด็ก คือ 0.2 ถึง 1.2 
มก. ต่อวนั เท่าน้ัน ทั้งนีผ้ลข้างเคียงทีพ่บบบ่อยคืออาการบวมน ้าท่ีขา ซ่ึงแนะน าใหป้รับลดขนาดยาลง อาการ
บวมก็มกัจะหายไปได ้หลงัเร่ิมรักษาดว้ยโกรทฮอร์โมนในผูใ้หญ่ ควรตรวจความหนาแน่นของกระดูก (bone 
mineral density) ระดบัพลาสมา IGF-1 และ IGFBP3 ระดบัน ้าตาลในเลือด และฮีโมโกลบินเอวนัซี (HbA1C) 
อินซูลิน และการท างานของต่อมไทรอยดเ์ป็นระยะๆ  
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• ภาวะฮอร์โมนเพศต ่า พบไดใ้นผูป่้วยทั้งเพศชายและเพศหญิง โดยส่วนใหญ่เกิดจากมีความผดิปกติ 
ของไฮโปทาลามสัท าใหมี้การผลิตฮอร์โมน LH / FSH ต ่ากวา่ปกติต ่า ซ่ึงฮอร์โมนดงักล่าวมีหนา้ท่ีกระตุน้การ
ท างานของต่อมเพศ (รังไข่ และอณัฑะ) แต่อาจจพบผูป่้วยบางรายเกิดจากความผิดปติของต่อมเพศเอง  

• ภาวะอณัฑะไม่ลงถุงอณัฑะ (cryptorchidism) พบในผูป่้วยเพศชายแทบทุกรายและตรวจพบไดต้งัแต่ 
แรกเกิด แนะน าให้รักษาดว้ยการใหฮ้อร์โมนเฮชซีจี (human chorionic gonadotropin, hCG)  ซ่ึงพบวา่ไดผ้ลใน
ประมาณร้อยละ 24 ของผูป่้วย  หากไม่ไดผ้ลจึงค่อยรักษาดว้ยการผา่ตดัดึงอณัฑะลงมาในถุง การรักษาดว้ย
ฮอร์โมนเฮชซีจีแต่เน่ิน ๆ อาจใหผ้ลลพัธ์ท่ีดีกวา่การรักษาชา้ คือ ถุงอณัฑะเจริญไดดี้กวา่ ความยาวของอวยัวะ
เพศดีกวา่ และแรงตึงตวักลา้มเน้ือดีกวา่ ซ่ึงแรงตึงตวักลา้มเน้ือท่ีดีข้ึนอาจช่วยใหผู้ป่้วยดูนมไดเ้องดีพอและลด
โอกาสท่ีตอ้งไปผา่ตดัใส่สายใหอ้าหารทางกระเพาะ อีกทั้งยงัช่วยท าใหก้ารผา่ตดัขลิบหนงัหุม้ปลายอวยัวะเพศ 
(circumcision) และการผา่ตดัผา่ตดัดึงอณัฑะลงมาในถุงท าไดง่้ายข้ึน 

• ภาวะขนบริเวณหัวหน่าวและ/หรือรักแร้ก่อนวยั คือ ก่อนอาย ุ8 ปีในเด็กผูห้ญิง และ9 ปีในเด็กผูช้าย มกั 
เป็นผลมาจากภาวะต่อมหมวกไตท างานก่อนวยัอนัควร(premature adrenarche) คือ ซ่ึงไม่เป็นอนัตราย  แตกต่าง
จากภาวะเป็นหนุ่มเป็นสาวก่อนวยัท่ีจะพบขนาดอณัฑะท่ีใหญ่ข้ึน (4 มล. ข้ึนไป) ในเด็กผูช้าย หรือเตา้นมโตใน
เด็กผูห้ญิง ซ่ึงภาวะเป็นหนุ่มเป็นสาวก่อนวยัควรตอ้งไดรั้บการปรึกษาแพทยต่์อมไร้ท่อและรักษาตามความ
เหมาะสมต่อไป 

• การให้ฮอร์โมนเพศ การตั้งครรภ์ และการคุมก าเนิด 
ปัจจุบนัยงัไม่มีขอ้สรุปจากกลุ่มผูเ้ช่ียวชาญเก่ียวกบัวธีิการรักษาท่ีเหมาะสมท่ีสุดในการใหฮ้อร์โมนเพศ

ในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี แต่พบวา่ผูเ้ช่ียวชาญส่วนใหญ่มกัเร่ิมใหก้ารรักษาในเด็กผูช้าย เม่ืออาย ุ14 ปี ข้ึนไป โดย
ใหฮ้อร์โมนเทสโทสเตอโรน ขนาด 25-50 มก. ฉีดเขา้กลา้มเน้ือทุก 28 วนั และพิจารณาปรับขนาดตามการ
เปล่ียนแปลงของผูป่้วยแต่ละรายตามความเหมาะสม นอกจากน้ียงัมีการักษาดว้ยการให้ฮอร์โมนเทสโทสเตอ
โรนในรูปแบบอ่ืนๆ เช่น แบบแผน่แปะผวิหนงั แบบเจล หรือแบบฉีดเขา้ในชั้นใตผ้ิวหนงัสัปดาห์ละคร้ัง ทั้งน้ี
ควรเฝ้าติดตามผลขา้งเคียงของการรักษาดว้ยฮอร์โมนเทสโทสเตอโรน ท่ีส าคญัไดแ้ก่ พฤติกรรมกา้วร้าว รุนแรง 
และหงุดหงิดง่าย  

ภาะวะไม่มีประจ าเดือน ประจ าเดือนมาล่าชา้กวา่วยั หรือประจ าเดือนมานาน ๆ คร้ัง หรือมาปริมาณนอ้ย 
(Oligomenorrhea or amenorrhea) เป็นภาวะท่ีมกัพบในผูป่้วยพราเดอร์-วลิลีเพศหญิง โดยทัว่ไปแนะน าใหเ้ร่ิม
การรักษาเม่ืออายปุระมาณ 12-13 ปี ดว้ยการให้ฮอรร์โมนเอสโตรเจนขนาดต ่าก่อนแลว้ค่อย ๆ เพิ่มขนาดข้ึนทีละ
นอ้ย และเม่ือเร่ิมมีรอบเดือนแลว้จึงอาจใหย้าเมด็คุมก าเนิดร่วมดว้ย  

ผูป่้วยทั้งเพศหญิงและเพศชาย หากไดรั้บการรักษาดว้ยฮอร์โมนเพศแลว้ ควรตรวจระดบัฮอร์โมน LH, 
FSH และฮอร์โมนเพศ (เทสโทสเตอโรนหรือเอสโตรเจน) เพื่อติดตามการรักษาเป็นระยะ ๆ 
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แมว้า่ผูป่้วยพราเดอร์-วลิลีจะมีบุตรยากเน่ืองจากต่อมเพศท างานนอ้ยกวา่ปกติ แต่มีรายงานผูป่้วยพรา
เดอร์-วลิลีเพศหญิงตั้งครรภ ์6 ราย ดงันั้น จึงควรใหค้  าแนะน าแก่ผูป่้วยและครอบครัว รวมถึงการคุมก าเนิดร่วม
ดว้ย  
 
ภาวะพร่องฮอร์โมนต่อมหมวกไต 
ภาวะพร่องฮอร์โมนต่อมหมวกไต พบไดน้อ้ยมากในผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี คือพบในร้อยละ 0-14.3 ของผูป่้วย แต่
หากผูป่้วยมีภาวะแทรกซอ้นน้ีจริงก็อาจเป็นสาหตุของการเสียชีวติอยา่งฉบัพลนัไดห้ากไม่ไดรั้บการรักษา
ทนัท่วงที ดงันั้น จึงแนะน าใหต้รวจระดบัคอติซอลพื้นฐานในตอนเชา้ (8 ถึง 10 น.) หากพบวา่ต ่า ควรไดรั้บการ
ตรวจซ ้ าและตรวจเลือดเพิ่มเติมเพื่อยนืยนัการวนิิจฉยัต่อไป ทั้งน้ีใหพ้ิจารณาอาการแสดงของผูป่้วยประกอบดว้ย  
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5. ลักษณะพนัธุกรรมของกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิลี่ 
(Genetic Basis of PWS) 

 
กลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี มีสาเหตุจากความผิดปกติทางพนัธุกรรม ซ่ึงส่วนใหญ่เป็นแบบท่ีเกิดข้ึนใหม่

โดยบิดามารดาไม่ไดมี้ความผดิปกติของสารพนัธุกรรมแต่อยา่งใด โดยทัว่ไปแลว้คนเรามีสารพนัธุกรรมหรือ
โครโมโซมจ านวน 2 ชุด โดยชุดหน่ึงไดรั้บผา่นเซลลสื์บพนัธ์ุหรืออสุจิของบิดา และอีกชุดหน่ึงไดรั้บผา่นเซลล์
สืบพนัธ์ุหรือเซลลไ์ข่ของมารดา และการแสดงออกหรือการท างานของยนีนั้นจ าเป็นตอ้งมาจากทั้งฝ่ายบิดาและ
มารดา แต่ส าหรับโครโมโซม 15 มีความแตกต่างจากทัว่ไปคือ ช้ินส่วนบนแขนขา้งยาวของโครโมโซม 15 
ต าแหน่ง 15q11.2-q13 จะมีบางกลุ่มยนีแสดงออกต่อเม่ือเป็นยนีบนโครโมโซมท่ีมาจากฝ่ายบิดาเท่านั้น และมี
บางกลุ่มยนีท่ีแสดงออกต่อเม่ือเป็นยนีบนโครโมโซมท่ีมาจากฝ่ายมารดาเท่านั้น กระบวนท่ียนีแสดองออกโดย
ข้ึนกบัวา่ไดรั้บมาจากฝ่ายพอ่หรือแม่น้ี เรียกวา่จีโนมิกส์อิมพรินติง (genomic imprinting)  

ทั้งน้ี พบวา่ประมาณ 2 ใน 3 ของผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี มีการขาดหายของสารพนัธุกรรมส่วน 15q11.2-
q13 [นโครโมโซม 15 แท่งท่ีไดรั้บมาจากบิดา โดยท่ีโครโมโซมในตวับิดาไม่มีความผิดปกติ แต่การขาดหายน้ี
เกิดข้ึนจากความผิดพลาดในระหวา่งท่ีอณัฑะมีการสร้างเซลลสื์บพนัธ์ุหรืออสุจิบางตวัเท่านั้น และเป็นส่ิงท่ีไม่
สามารถคาดการณ์ไดล่้วงหนา้ ซ่ึงหากอสุจิท่ีมีโครโมโซม 15 ผดิปกติน้ีเขา้ผสมกบัเซลลไ์ข่ของมารดาก็จะ
พฒันาเป็นทารกท่ีมีกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี 

อีกประมาณ 1 ใน 3 ของผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี ไม่พบการขาดหายของช้ินส่วนบนโครโมโซม 15 แต่
พบวา่โครโมโซม 15 ทั้งสอง แท่งไดรั้บมาจากฝ่ายมารดา (maternal uniparental disomy หรือ matUPD) ซ่ึง
เท่ากบัไม่มีการแสดงออกของกลุ่มยนีท่ีควรมีจากฝ่ายบิดา ทารกจึงมีกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี 

นอกจากน้ียงัพบไดเ้ป็นคร้ังคราว แต่พบไดน้อ้ยมาก คือ ผูป่้วยพราเดอร์-วลิล่ี ท่ีไม่มีการขาดหายของ
ช้ินส่วนใด และโครโมโซม 15 ไดม้าจากบิดามารดาฝ่ายละ 1 ชุด ทวา่มีความผดิปกติของยนีอิมพรินติง 
(imprinting gene) ซ่ึงจะไม่กล่าวรายละเอียเดเพิ่มเติมในท่ีน้ี 

แมว้า่จะมีกลไกทางพนัธุกรรมหลายแบบท่ีเป็นสาเหตุของกลุ่มอาการพราเดอร์-วลิล่ี แต่อาการแสดง
โดยรวม ๆ แลว้ เหมือนกนั ส่ิงท่ีอาจจะมีความต่างกนั คือ อตัราความเส่ียงในการมีลูกท่ีมีกลุ่มอาการพราเดอร์-
วลิล่ี อีก โดยกลุ่มท่ีเกิดจากการขาดหายของช้ินส่วน 15q11.2 และกลุ่มท่ีเกิดจากการมีโครโมโซมทั้งสองแท่งมา
จากแม่นั้น จะพบโอกาสเกิดซ ้ านอ้ยมาก คือไม่เกินร้อยละ 1 แต่กลุ่มท่ีเกิดจากสาเหตุความผดิปกติของยนีอิมพ
รินติงอาจพบการเกิดซ ้ าไดม้ากกวา่ ซ่ึงจะไม่กล่าวรายละเอียเดเพิ่มเติมในท่ีน้ี แต่สามารถอ่านเพิ่มเติมไดจ้าก
แหล่งอ่ืน (https://ncbi.nlm.nih.gov/books/ NBK1330/ หรือ Gene Reviews) 
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