Maria Luiza Guedes de Mesquita
Maria Cristina Triguero Veloz Teixeira

Sindrome de Prader-Willi:
guia pratico para pais,
cuidadores e professores

DISTURBIOS DO DESENVOLVIMENTO




Sindrome de Prader-Willi:
gula pratico para pais,
cuidadores e professores



Colecdo Saberes em Tese, 6

UNIVERSIDADE PRESBITERIANA MACKENZIE
Reitor: Benedito Guimardes Aguiar Neto
Vice-reitor: Marcel Mendes

EDITORA DA UNIVERSIDADE PRESBITERIANA MACKENZIE
Conselbho Editorial

Helena Bonito Pereira (Presidente)

José Francisco Siqueira Neto

Leila Figueiredo de Miranda

Luciano Silva

Maria Cristina Triguero Veloz Teixeira

Maria Lucia Marcondes Carvalho Vasconcelos

Moises Ari Zilber

Valter Luis Caldana Jtnior

Wilson do Amaral Filho

COLECAO SABERES EM TESE
Diretor: Benedito Guimaraes Aguiar Neto



Maria Luiza Guedes de Mesquita
Maria Cristina Triguero Veloz Teixeira

Sindrome de Prader-Willi:
gula pratico para pais,
cuidadores e professores




© 2014 Maria Luiza Guedes de Mesquita e Maria Cristina Triguero Veloz Teixeira
Todos os direitos reservados a Universidade Presbiteriana Mackenzie.

Nenhuma parte desta publicagio podera ser reproduzida por qualquer meio ou forma
sem a prévia autorizacio da Universidade Presbiteriana Mackenzie.

Coordenadora de producio editorial: Joana Figueiredo
Produtora editorial: Jéssica Dametta

Capa e projeto grafico: Alberto Mateus
Producio editorial: Crayon Editorial

Dados Internacionais de Cataloga¢ao na Publicac¢ao (CIP)
(Camara Brasileira do Livro, SP, Brasil)

Mesquita, Maria Luiza Guedes de

Sindrome de Prader-Willi : guia pratico para pais, cuida-
dores e professores / Maria Luiza Guedes de Mesquita, Maria
Cristina Triguero Veloz Teixeira. -- 1. ed. -- Sdo Paulo : Editora
Mackenzie, 2014. -- (Saberes em tese ; v. 6)

1. Comportamento 2. Criancas e adolescentes 3. Educado-
res 4. Obesidade 5. Pais 6. Sindrome de Prader-Willi . Teixei-
ra, Maria Cristina Triguero Veloz. II. Titulo. III. Série.

CDD-618.920043
14-09020 NLM-WS 100

Indice para catélogo sistematico:
1. Sindrome de Prader-Willi em criancas e adolescentes :
Pediatria : Medicina 618.920043

EDITORA MACKENZIE
Rua da Consolagio, 930
Edificio Jodo Calvino, 7¢ andar
Sio Paulo — SP — CEP 01302-907
Tel.: (5511) 2114-8774 (editorial)
Tel.: (5511) 2766-7108 (comercial)
editora@mackenzie.br
www.mackenzie.br/editora.html

Como adquirir o livro:
Livraria Mackenzie
Tel.: (5511) 2766-7027
livraria@mackenzie.br

Livraria virtual
www.livraria.mackenzie.br



AGRADECIMENTOS

Nossos agradecimentos as criancas e aos adolescentes com
Sindrome de Prader-Willi, suas maes e demais familiares, sem os
quais este estudo nio teria sido possivel. A equipe do Setor de
Genética do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
de Ribeirao Preto da Universidade de Sio Paulo (FMRP-USP),
representada pelo Prof. Dr. Jodo Monteiro de Pina Neto.
Agradecemos aos professores e alunos do Programa de Pos-
-Graduagao em Disttirbios do Desenvolvimento da Universidade
Presbiteriana Mackenzie (UPM) e a Coordenacdo de Aperfeicoa-
mento de Pessoal de Nivel Superior (Capes/Prosup).
Agradecemos a Editora Mackenzie e a UPM pela iniciativa
na divulgagao de teses de doutorado em formato de livros. Trata-
-se de uma iniciativa que contribui expressivamente para a visibi-
lidade de conhecimentos baseados em evidéncias cientificas e com
importante impacto social em diferentes areas do conhecimento.



Sumario

SOBRE AS AUTORAS . . . . . . . . . o v v v v v v v o 9
APRESENTACAO . . . . v v v i e i i e e e e 1
CAPI{TULO 1

O que é a Sindrome de Prader-Williz. . . . ... ... ... 13
CAP{TULO 2

Caracteristicas clinicas. . . . . . .. ... ... ... ... 17
CAPI{TULO 3

Fenotipo cognitivo e comportamental . . . . . . . .. ... 19
CAPITULO 4

Modelos de interven¢ao com uso de farmacos,

controle nutricional e treinamento fisico . . . ... ... ... 27
CAPi{TULO 5

Recomendagoes a pais e educadores . . . . . .. ... ... 33
CAPITULO 6

Orientagodes para o controle da hiperfagia e das

dificuldades comportamentais . . . . . . . ... ... ... a4
CAP(TULO 7

Servicos de Genética Médicano Brasil . . . . . . .. .. .. 81
CONSIDERACOES FINAIS . . . . . . . . o v v v v 87
REFERENCIAS . . . . . . .. .. i i 91

INDICE . . . . . o e e e s e e e e s e 103



Sobre as autoras

Maria Luiza Guedes de Mesquita

Formada em Psicologia pela Universidade Presbiteriana Macken-
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Po6s-Graduacao em Disttirbios do Desenvolvimento da UPM e
especialista em Psicologia Comportamental e Andlise Aplicada
do Comportamento, atuando na area de identificagio e manejo
de problemas comportamentais no desenvolvimento tipico e ati-
pico. E bolsista de Produtividade em Pesquisa do Conselho Na-
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Apresentacao

Sindrome de Prader-Willi: guia prdtico para pais, cuidadores e
professores € fruto da tese de doutorado intitulada “Desenvolvi-
mento, implementag¢do e avaliacio de um programa de treina-
mento parental para manejo de comportamentos de criangas e
adolescentes com Sindrome de Prader-Willi”. O livro assenta-se
em uma das trés linhas de pesquisa do Programa de Pos-
-Graduag¢ido em Disttirbios do Desenvolvimento da Universidade
Presbiteriana Mackenzie (UPM) chamada “Estudos tedricos e
praticos sobre o sujeito com disturbios do desenvolvimento e/ou
deficiéncia: implicac¢des individuais e sociais”, cujo um dos alvos
de pesquisa é doengas raras, como a Sindrome de Williams, a
Sindrome de Cri du Chat e a Sindrome de Prader-Willi, entre ou-
tros transtornos do neurodesenvolvimento associados a deficién-
cias intelectuais. Os capitulos deste livro apresentam diferentes
dados sobre praticas baseadas em evidéncias direcionadas ao ma-
nejo comportamental de criancas e adolescentes com sindrome de
Prader-Willi (SPW).

Em 2006, sob a orientagao da Prof*. Dr®. Maria Cristina Tri-
guero Veloz Teixeira, iniciaram-se no Programa de P6s-Graduagio
em Distirbios do Desenvolvimento da UPM os estudos sobre o
fenétipo comportamental e cognitivo de pessoas com Sindrome de
Prader-Willi. A dissertagdo de Mesquita (2007) foi o primeiro tra-
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balho brasileiro publicado sobre o assunto e a primeira etapa de
trabalho com a sindrome, que, na época, ainda se focava na avalia-
¢ao. Posteriormente, outros estudos continuaram a ser desenvolvi-
dos, voltados a diferentes formas de intervengdo com foco nos as-
pectos comportamentais, nutricionais e no desempenho fisico.
Citam-se a dissertacao de Lima (2011), sob a orientagao da Prof®.
Dr®. Maria Cristina Triguero Veloz Teixeira, e a dissertacdo de
Amaro (2013), direcionada a avaliagio e a intervengao fisica, sob
orienta¢ao do Prof. Dr. Luiz Renato Rodrigues Carreiro.

Os capitulos abordardo os seguintes topicos: a caracteriza-
¢do clinica da sindrome; a caracterizagao do fendtipo comporta-
mental e cognitivo e a peculiaridade da hiperfagia e da obesidade;
os principais modelos de intervengdes medicamentosas, nutricio-
nais e fisicas; a importancia da familia e da equipe educacional
no processo de intervencdo e acompanhamento de pessoas com
SPW; e um conjunto de orientagdes de praticas, baseadas em evi-
déncias, para o controle da hiperfagia e 0 manejo comportamen-
tal de criancas e adolescentes com Sindrome de Prader-Willi.
Deve ser destacado que o livro é fruto de uma parceria entre o
Programa de P6s-Graduacdo em Distirbios do Desenvolvimento
da UPM e o Servi¢o de Genética do Hospital das Clinicas da Fa-
culdade de Medicina de Ribeirdo Preto da USP, que também de-

senvolve diferentes estudos focados na sindrome.



SINDROME DE PRADER-WILLI: GUIA PRATICO PARA
PAIS, CUIDADORES E PROFESSORES aborda aspectos
gerais de caracterizacao clinica da Sindrome de Prader-
-Willi (SPW) e seus fen6tipos comportamental e cog-
nitivo, com énfase em sintomas cardinais da doenca,
como a hiperfagia e as alteracdes de comportamento.
Sao apresentados diversos dados sobre praticas direcio-
nadas ao manejo de dificuldades emocionais e compor-
tamentais observadas no desenvolvimento infantil.

A obra é destinada a pais e profissionais que se de-
dicam ao cuidado de criangas e adolescentes com a sin-
drome e oferece um conjunto de orientacoes de praticas
para estimulacao de repertérios comportamentais ade-
quados, de autorregulacao, de controle ambiental da
hiperfagia, assim como de estratégias educativas paren-
tais para o manejo de problemas de comportamento de
criancas e adolescentes coma SPW.
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