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小胖威力症的护理
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一．小胖威利综合征，医学名为普拉德-威利综合征，是由于第

15号染色体部分片段缺失而导致的先天性罕见病，可以做甲

基化PCR或MLPA检测。引起身体食欲、发育、代谢、认知和

行为等方面的复杂表现。可发生在任何家庭，无法预防，发

病率约为1/15000。

二．主要临床表现为无法控制食欲、体重快速增加、身材矮小、

抠抓皮肤、性发育不全，并伴随认知障碍、易暴怒等症状。

新生儿及婴儿期肌张力低下、喂养困难，生长缓慢，临床极

易误诊为脑瘫、重症肌无力、发育迟缓等疾病，从而错过最

佳的治疗时机，会引发很多并发症，患者一辈子需在监管下

生活，目前没有根治性治疗方法，但早期干预加上注射生长

激素会好很多。

三．目前，国内小胖威利患者不能被社会广泛理解和接纳，在治

疗、就业、安养方面都面临着诸多问题。而患者的背后，还

有一群持续消耗精力和财力，背负着巨大压力和艰辛的家长

们。

Prader-Willi  syndrome
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 患儿体重较胖，对易受压部位，采用软垫

加以保护，给予患儿棉质宽松睡衣。如患

儿出汗较多，及时更换衣物，保持皮肤清

洁和干燥。对颈下、腋窝、腹股沟处皮肤

做好消毒保护，避免造成皮肤损害

一   皮肤护理



 患者可因过度摄食而引发极度肥胖相关的营养问题，包括 DM、血脂异常、梗

阻性呼吸困难等，这将成为影响预后的重要因素。因此，营养治疗对 患者病

程进展及改善预后至关重要，脂肪、糖类的供能比例不宜过高，制订营养处方、

施行营养干预时，确定和控制饮食总热量是关键，目的是能有效控制患者体重

快速增长，改善血脂和血糖异常。患者热量摄入低于同年龄、同身高者，执行

较低能量摄入标准，推荐额外补充铁、钙和维生素。

二  合理饮食



二 合理养 结合患者身高、体 重、BMI、血压、活动量、饮食习惯，参照2010年2型

糖尿病和肥胖控制标准热量要求，即83.68～104.6kJ／ kg为其制订饮食

处方，根据患者对低热量耐受情况随时调整，使其循序渐进适应新的饮食

模式。由营养师安排食谱，饮食送至患者床头，护士监督其进食情况。食

物中蛋白质、脂肪和碳水化合物分配合理。 指导多摄入肉、蛋、奶、鱼等

优质蛋白，其氨基酸模式与人体蛋白质氨基酸模式接近，所含氨基酸在体

内利用率高，同时补充适量豆腐、豆浆等植物性蛋白；脂肪25.6～32.0g，

脂肪占热量比例<25％，来自肉类、全脂奶制品的饱和脂肪少于总脂肪1/3。 

用橄榄油、山茶油来平衡单不饱和脂肪摄入比例，提供海产品，使其获得

足够多不饱和脂肪。确定每日3餐摄入量比例为1/5、2/5、2/5。通过发放

食物血糖生成指数表和热量交换表进行宣教，帮助患者掌握主食选择技巧，

控制糖类种类和摄入量。

具体方法



 在限制饮食同时，督促患者 增 加 活 动 量，以 达 到 减 重 的目的。

帮助患者制订了切实可行的运动处方。 指导患者处理运动与饮食的关

系，督促其晚餐后1h快步走20～30min，每 周 至 少5次，日常指导

患者增加步行、爬楼梯等活动，指导其 记录运动日记，包括运动类型、

持续时间、运动后反应等。 护士严格按照评估、计划、实施、评价4

个步骤，嘱其坚持，但要量力而行，循序渐进，持之以恒。

三   运动干预



 指导家属帮助患者养成良好进食习惯， 坚持饮食控制，适度运动，持

续智能训练，要求家属共同参与，记录饮食、运动日记，确保患者在

家庭中获得较为全面的照顾。告知家属要对患者病情恢复较慢有一定

的心理准备， 遵 循 示 范→等 待→鼓励→等待→示范的原则。

四   出院指导



 我们主动与其沟通，关心生活，取得信任与依赖。 及时讲解疾病知识，

使其了解经过适当治疗，病情可得到控制和改善，使患者从心理上接

受饮食、运动治疗，提高依从性。鼓励患者多接触亲友，感受外界关

心和支持，减少负性心理。 家属情绪对患者心理有着重要影响。

五   心理护理
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