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SINDROME DE PRADER-WILLI

A Sindrome de Prader-Willi (SPW) é um complexo
distUrbio genético neurocomportamental resultante de
uma anomalia no cromossomo | 5. Ela ocorre igualmen-
te em homens e mulheres e em todas as etnias. As esti-
mativas de prevaléncia variam de 1:12.000 a |:15.000.

A SPW geralmente causa baixo tdnus muscular, baixa
estatura se o individuo nao for tratado com horménio
do crescimento humano recombinante (rhGH), déficit
cognitivo, desenvolvimento sexual incompleto, proble-
mas de comportamento e uma constante sensagao de
fome que, juntamente com um metabolismo de baixo
gasto caldrico, pode resultar em ingesta alimentar exces-
siva e obesidade com risco de vida.

A SPW é um distdrbio de mdltiplos estagios, com mo-
vimentos fetais reduzidos e baixo peso ao nascimento.
Nos primeiros anos de vida, ha atraso do crescimento/
desenvolvimento, hipotonia e dificuldade de mamar. Os
pré-escolares comecam a ganhar peso, depois vém a
hiperfagia (apetite voraz) e a obesidade se a ingestdo de
calorias nao for controlada. A maioria dos problemas na
SPW ¢ relacionada a obesidade, a hipotonia e a disfun-
cdo do hipotalamo. Outros fatores que podem causar
dificuldades: reacdes adversas a medicamentos, alta tole-
rancia a dor, problemas gastrointestinais e respiratorios,
auséncia de voémitos e temperatura corporal instavel.
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ALERTAS MEDICOS
Consideracdes Importantes para o Tratamento
de Rotina ou de Emergéncia de Pacientes com

a Sindrome de Prader-Willi (SPW)

A obesidade e suas complicacdes sdo as maiores cau-

sas de morbimortalidade na Sindrome de Prader-Willi.
Manter o individuo com um peso saudavel ird minimi-
zar manifestagdes clinicas adversas. Existem problemas
especfificos na SPW que devem ser observados e que

serao discutidos ao longo deste livreto.

Reacoes a Anestesia
Pessoas com SPW podem apresentar reacoes
incomuns a doses padrdo de agentes anestésicos.
Aja com extrema cautela quando der anestesia
(veja a pagina 16).

Reacoes Adversas a Medicamentos
Quem tem SPW pode apresentar reacdes incomuns
a doses padrao de medicamentos. Aja com extrema
cautela ao administrar medicacdes, principalmente as
que possam causar sedacdo; respostas prolongadas e
exageradas foram relatadas.



Intoxicacao por Agua
A intoxicagdo pode ocorrer em decorréncia do uso de
certos medicamentos com efeito antidiurético, assim
como pela ingestao excessiva de liquidos. Medicamen-
tos antidiarreicos podem provocar distensao grave,
necrose e ruptura do cdlon, devendo ser evitados.

Alta Tolerancia a Dor

A auséncia de sinais tipicos de dor € comum e pode
mascarar a presenga de infeccoes ou lesdes. O indi-
viduo com SPW pode ndo reclamar de dor até que a
infeccdo se torne grave, assim como pode ter dificul-
dade de localizar a dor. Relatos de pais e cuidadores
sobre mudancas repentinas no estado geral ou no
comportamento da crianga devem ser investigados.

Qualquer queixa de dor feita por uma pessoa
com SPW deve ser levada a sério.

Insuficiéncia Adrenal Central
Individuos com SPW podem ter Insuficiéncia Adrenal
Central (IAC). A presenca ou ndo de IAC ndo pode
ser determinada SOMENTE pela medi¢do do nivel
de cortisol as 8 horas da manha — o individuo deve
ser testado quando estiver sob estresse (p. ex., com
doencas febris) ou por meio de um teste de estimulo.



Instabilidade na Temperatura Corporal
Hipo- e hipertermia idiopaticas foram relatadas. Pode
ocorrer hipertermia durante doengas de menor gra-
vidade e em procedimentos que exijam anestesia.
Pode ndo existir febre mesmo quando ha infeccao
grave. Todos os individuos com SPW estao sob risco
de sofrer hipotermia leve por conta da alteragdo so-
matossensorial periférica e da temperatura corporal
central, de pouca capacidade de julgamento e de
uma inflexibilidade cognitiva. A hipotermia maligna
€ um problema potencialmente fatal, que ocasional-
mente é visto nos pacientes com SPW.

Lesoes na Pele e Hematomas
Por causa de um habito comum na Sindrome de
Prader-Willi, feridas abertas causadas por autoesco-
riacdo podem estar aparentes. Pessoas com a SPW
tém tendéncia a apresentar hematomas com mais
facilidade.

O surgimento de tais feridas e hematomas pode er-
roneamente gerar suspeitas de maus-tratos infantis.
Essas lesbes podem acarretar graves infeccbes com
risco de morte. Existem tratamentos possivelmente
efetivos para as escoriagdes a base de medicamentos
e bandagens.



Hiperfagia

Um apetite insacidvel pode provocar ganho de peso
com risco de vida, que pode ocorrer rapidamente

e mesmo durante uma dieta de baixas calorias. In-
dividuos com Sindrome de Prader-Willi devem ser
supervisionados por responsaveis e cuidadores du-
rante todo o tempo em todas as situacdes em que
alimentos estejam acessiveis. Aqueles com peso ideal
conseguiram alcanga-lo por meio do rigoroso con-
trole externo da sua ingestao alimentar.

Auséncia de Vomitos
Pessoas com SPW raramente vomitam. Eméticos
(medicamentos utilizados para induzir o vémito)
podem ser ineficazes e doses repetidas podem levar
a intoxicagdo. Essa caracterfstica é particularmente
preocupante por causa da hiperfagia e da possivel
ingestdo de alimentos crus, estragados ou ndo sauda-
veis. A presenca de vomitos pode indicar uma doen-
ca fatal e requer tratamento de urgéncia.

Degluticao, Engasgo e Sufocamento
Pessoas com SPW muito provavelmente podem ter
um problema de degluticio imperceptivel que as
coloca sob risco de asfixia por engasgamento e re-
quer um tipo de avaliacdo especifica da degluticao. A



avaliagdo clinica ou a beira do leito nao é suficiente
para detectar disfagia nesses pacientes.

Problemas Respiratorios
Individuos com SPW podem apresentar risco ele-
vado de ter problemas respiratérios, principalmente
durante a presenca de outras infeccdes. Hipotonia,
musculos do peito fracos e apneia do sono estao
entre os possiveis complicadores. Se a pessoa ronca,
independentemente da idade, a possibilidade de ha-
ver apneia obstrutiva do sono deve ser investigada.

Outros problemas que podem causar dificuldade
respiratoria em individuos mais novos incluem o
refluxo géstrico crénico e a aspiracdo. Embora a
auséncia de vomitos pareca ser notdria na SPW, o
refluxo também tem sido documentado e deve ser
investigado nas criangas pequenas com problemas
respiratérios crénicos. Do mesmo modo, pessoas
com apneia obstrutiva do sono sdo mais propensas
a ter refluxo.

Informacdes complementares podem ser acessa-
das por meio da leitura do QR code impresso na
terceira capa deste livreto ou em www.spwbrasil.
com.br/downloads.



Recomendacoes para Avaliacao
de Disturbios Respiratorios Associados
ao Sono na SPW
Consenso do Conselho Médico Consultivo da
Associagdo Americana da Sindrome de Prader-Willi
(PWSA/USA) — dezembro de 2003

Ha muito se sabe que distlrbios do sono e da respi-
racdo durante o sono afetam os individuos com SPW.
Os problemas mais frequentemente diagnosticados
incluem apneia do sono (obstrutiva, central, ou mista)
ou hipoventilagdo com hipdxia. Disturbios na arqui-
tetura do sono (atraso do inicio do sono, despertares
frequentes e aumento dos momentos de vigilia apds o
inicio do sono) também sio bastante comuns. Apesar
de estudos anteriores mostrarem que muitos pacientes
com SPW apresentam anomalias relativamente mode-
radas na ventilacdo durante o sono, sabe-se que certos
individuos podem experimentar eventos obstrutivos
graves e imprevisiveis.

Os fatores que parecem aumentar o risco de dis-
tlrbios respiratorios do sono incluem pouca idade,
hipotonia grave, vias respiratérias estreitas, obesidade
morbida e problemas respiratérios anteriores que exi-
giram intervencdo, tais como insuficiéncia respiratéria,
doenca reativa das vias aéreas e hipoventilacdo com
10



hipdxia. Por causa de mortes relatadas de individuos
com SPW que faziam uso da terapia com o hormonio
do crescimento humano recombinante (rhGH), alguns
médicos passaram a considerar essa terapia como um
risco adicional. Uma possibilidade (que ainda ndo esta
comprovada) é que o rhGH pode estimular o cresci-
mento do tecido linfoide nas vias respiratdrias, agravan-
do a hipoventilacdo ou a apneia obstrutiva preexisten-
tes. Ainda assim, deve-se enfatizar que ndo ha dados
definitivos que demonstrem que o rhGH provoque ou
piore os distirbios respiratdrios durante o sono. No
entanto, o Conselho Médico Consultivo da Associacao
Americana da Sindrome de Prader-Willi (PWSA/USA)
decidiu fazer as seguintes recomendacdes com relacdo
a essa nova preocupacio, bem como por causa do
maior risco, historicamente bem documentado, de pro-
blemas respiratérios relacionados ao sono na SPW:

|. Estudo do sono, ou polissonografia, que inclui
a afericdo da saturagdo de oxigénio e de didxido de
carbono para avaliacao de hipoventilacdo, obstrucao
das vias aéreas superiores, apneia obstrutiva do sono e
apneia central, deve ser solicitado para todos os indivi-
duos com SPW. Este exame deve incluir os estagios do
sono e ser avaliado por especialistas com experiéncia
na faixa etaria do paciente.



2. Os fatores de risco que devem ser considera-
dos para priorizar a realizacdo de um estudo do sono
incluem:

* Obesidade grave — peso acima de 200% do peso

ideal corpdreo.

* Histérico de infeccdes respiratdrias cronicas ou de

doenca reativa das vias aéreas (asma).

* Histdrico de ronco, apneia do sono ou desperta-

res frequentes durante o sono.

* Histérico de sonoléncia excessiva durante o dia,

principalmente se estiver piorando.

* Antes de uma cirurgia, incluindo amigdalectomia e

adenoidectomia.

* Antes de sedacdo para realizacido de exames de

imagem e procedimentos odontoldgicos.

* Antes de iniciar a terapia com o hormonio do cres-

cimento ou enquanto faz terapia com o rhGH.

Deve-se considerar a realizacao de estudos do sono
adicionais se surgirem um desses fatores de risco des-
critos acima, em especial aumento sibito de peso ou
alteracao da tolerancia ao exercicio fisico.

Se o paciente estiver sendo tratado com rhGH,
nao sera necessario interromper a terapia antes de
se fazer polissonografia, a menos que novos proble-
mas respiratérios tenham surgido.
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Qualquer anormalidade em um estudo do sono
deve ser discutida com o médico que o solicitou e
com um pneumologista ou otorrinolaringologista com
experiéncia no tratamento de distlrbios do sono, a
fim de garantir a realizacdo de um plano detalhado de
tratamento e de cuidados. O encaminhamento a um
pneumologista com experiéncia em apneia do sono é
indicado para garantir os cuidados respiratdrios.

Além de uma dieta de restricao calérica para garan
tir a perda de peso ou a manutencao de um peso
adequado, o plano de tratamento do paciente com
SPW pode incluir:

* Oxigénio suplementar.

* Pressdo Positiva Continua nas Vias Aéreas (CPAP)
ou BiPAR

* O oxigénio deve ser usado com cautela, pois
alguns individuos podem ter hipoxemia como seu
Unico impulso ventilatério, e a oxigenoterapia, na
verdade, pode piorar a respiracao durante a noite.

* Treinamento do comportamento as vezes é neces-
sario para ganhar aceitacdo do CPAP ou BiPAP

* Medicamentos para tratar o comportamento po-
dem ser prescritos a fim de garantir a adesdo do
paciente ao plano de tratamento.



Se o resultado da polissonografia for anormal
na crianca ou no adulto com obesidade morbida, a
obesidade precisa ser objeto de uma intervencéo in-
tensiva: mais especificamente, por meio do aumento
de exercicios fisicos e da restricdo alimentar. Ambos
sdo, de longe, preferfveis as intervencdes cirlirgicas de
qualquer espécie. Problemas comportamentais que
interfiram com a dieta e com a realizacdo dos exerci-
cios podem precisar ser tratados simultaneamente por
especialistas na SPW.

Se alguma cirurgia relacionada as vias respiratérias for
considerada, o cirurgido e o anestesista devem estar
bem informados sobre os problemas Unicos no pré- e
no pos-operatoérios apresentados pelos individuos com
a Sindrome de Prader-Willi.

A cirurgia de traqueostomia apresenta problemas
exclusivos para pessoas com a Sindrome de Prader-
-Willi e deve ser evitada a todo custo, a nao ser nos
casos mais extremos. A traqueostomia tipicamente ndo
¢ indicada no individuo comprometido, com obesidade
morbida, porque o problema fundamental € quase
sempre hipoventilacdo, e ndo obstrucdo. Autolesdes e
autoescoriagdes no local da traqueostomia sao praticas
comuns em individuos com SPW.



Até agora, ndo ha evidéncia direta de uma relacdo
causal entre o horménio do crescimento e os pro-
blemas respiratérios vistos na SPW. O horménio do
crescimento tem mostrado muitos efeitos benéficos na
maioria dos individuos com SPW, incluindo melhora no
sistema respiratério. Na ocorréncia de estudos anor-
mais do sono, a decisao sobre manter ou iniciar a tera-
pia com o hormdnio do crescimento deve incluir uma
relacdo risco/beneficio. Pode ser tranquilizador para a
familia e para o médico realizar uma polissonografia an-
tes do inicio da terapia com o rhGH e uma depois de 6
a 8 semanas de tratamento, para avaliar a diferenca que
a terapia pode fazer. Uma polissonografia apds um ano
de tratamento com rhGH também pode ser indicada.

Terapia com o Hormoénio do Crescimento

(rhGH) na Sindrome de Prader-Willi
A SPW ndo tem cura, mas existem tratamentos efica-
zes, como a terapia com o hormdnio do crescimen-
to. Ha um Consenso internacional sobre o uso do
rhGH que pode ser acessado na integra por meio da
leitura do QR code impresso na terceira capa deste
livreto. As decisdes sobre o tratamento, no entanto,
devem ser feitas por um endocrinologista pediatrico
com experiéncia na SPW.



Consideracées Importantes sobre
Pacientes Internados

Anestesia na Sindrome de Prader-Willi
Existen muitas questes de salde que podem al-
terar o curso de uma anestesia nos individuos com
Sindrome de Prader-Willi. A maioria dos problemas
ndo advém da anestesia geral, mas da sedagdo cons-
ciente se ela ndo for bem monitorada.

Obesidade
Deve-se considerar a presenca de apneia obstrutiva,
hipertensdo pulmonar, diabetes e insuficiéncia cardfa-
ca direita.

Narcoticos
Individuos com SPW podem ter uma resposta exa-
gerada a narcdticos, devendo-se usar a menor dose
possivel de medicamento dessa classe para atingir o
estado de anestesia desejado.

Embolia Pulmonar
Pessoas com SPW estdo sob risco de embolia pul-
monar. Profilaxia da Trombose Venosa Profunda
(TVP) deve ser considerada em todos os pacientes
obesos.
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Alto Limiar de Dor
Taquipneia ou taquicardia sem explicagdo podem ser
simplesmente indicadores de dor.

Individuos com SPW podem nao responder a dor da
mesma maneira que as pessoas em geral. Isso pode
ser Util durante o pds-operatério, por exemplo; po-
rém, pode mascarar problemas subjacentes. A dor

¢ aforma de o corpo nos alertar de que ha um pro-
blema. Apds uma cirurgia, uma dor desproporcional
ao procedimento pode ser um alerta de que algo
estd errado. Como a dor pode ndo estar presente,
outros possiveis sinais de problemas subjacentes de-
vem ser monitorados.

Instabilidade na Temperatura Corporal
Pode levar a hipo- ou hipertermia. N&o existe co-
nhecimento de predisposicao de individuos com a
Sindrome de Prader-Willi a hipertermia maligna, no
entanto, devem ser evitados relaxantes musculares
despolarizantes.

Saliva Espessa
Pode complicar o manejo das vias respiratérias, prin-
cipalmente durante a sedacdo consciente, e aumen-
tar a predisposicao a caries.



Comportamento Hiperfagico
Parta do pressuposto de que o individuo comeu
algo, a ndo ser que o cuidador confirme que ndo.

Hipotonia
Pode complicar a capacidade de tossir e limpar
efetivamente as vias respiratorias.

Autoescoriacao da Pele (Skin Picking)
Pode comprometer a cicatrizagao de locais onde ti-
ver havido a administracdo de medicamentos intrave-
nosos e de feridas decorrentes de incisao. Conten-
cao de movimentos ou luvas podem ser necessarias
a fim de proteger as feridas durante a cicatrizagdo.

Dificuldade de Acesso Intravenoso
A obesidade e o baixo tonus muscular podem dificul-
tar a obtencdo de acesso intravenoso. A obesidade
também pode comprometer a entubacio.

Problemas de Comportamento
Individuos com SPW sao mais propensos a explo-
sdes emocionais, comportamentos obsessivo-com-
pulsivos e psicose. Medicacio psicotrdpica pode
afetar a anestesia.



Hipotireoidismo
O risco de hipotireoidismo é de 20-30% e deve ser
investigado antes da cirurgia.

Eficiéncia do Hormonio do Crescimento
A terapia com o rhGH comprovadamente beneficia
os individuos com SPW de diversas maneiras, mes-
mo que nem todos apresentem deficiéncia de hor-
monio do crescimento.

Insuficiéncia Adrenal Central (IAC)
Varios estudos tém mostrado Insuficiéncia Adrenal
Central em individuos com SPW. A dose de estresse
de cortisol pode ser indicada, a menos que os niveis
de cortisol no estresse tenham sido testados.

Procedimentos ambulatoriais e sedacao geral podem
ser especialmente problematicos. Em procedimentos
realizados fora do ambiente hospitalar, ¢ fundamental
que o equipamento proprio para ressuscitacio esteja
disponivel para utilizagdo imediata, e deve-se discutir
a possibilidade de realizar tais procedimentos no cen-
tro cirdrgico.

Procedimentos nos quais sedacao leve seja utilizada
exigem observagdo durante a noite.



Precaucoées Cirurgicas e Ortopédicas
Em vista do crescente nimero de lactentes e crian-
cas com a Sindrome de Prader-Willi que se subme-
tem a estudos do sono antes de iniciar a terapia com
0 hormdnio do crescimento e do potencial aumento
de procedimentos cirdrgicos (p. ex.: amigdalectomia)
que exigem entubacdo e anestesia, € importante
alertar a equipe médica a respeito de possiveis com-
plicagdes. Essas complicagdes podem incluir trauma
das vias respiratérias, da orofaringe, ou dos pulmdes
por causa de possiveis diferencas anatdmicas e fisio-
|6gicas vistas na SPW, tais como vias respiratdrias es-
treitas, subdesenvolvimento da laringe e da traqueia,
hipotonia, edema e escoliose.

Manifestacoes musculoesqueléticas, incluindo esco-
liose, displasia do quadril, fratura de ossos e anorma-
lidades no alinhamento dos membros inferiores, sao
descritas na literatura ortopédica. No entanto, o cui-
dado com esse grupo de pacientes a partir da pers-
pectiva do cirurgiao ortopédico pode ser complicado
por conta de outras manifestacdes clinicas da SPW.

Informacdes complementares podem ser acessadas
por meio da leitura do QR code na terceira capa
deste livreto.
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Monitoramento Pds-operatorio de
Pacientes com SPW
Sabe-se que a morbidade em pacientes com SPW é
maior depois de uma cirurgia, como consequéncia de:

* Resposta fisioldgica anormal a hipercapnia e
hipdxia

* Hipotonia

* Espago orofaringeo estreito

* Incidéncia elevada de apneias central, obstrutiva e
mista

* Secrecdes espessas

* Obesidade

* Maior incidéncia de escoliose com funcao pulmo-
nar diminuida

* Resposta prolongada e exagerada a sedativos

* Aumento do risco de aspiracao

* Sensacdo de dor diminuida

Possiveis desafios com a adesdo aos procedimentos
terapéuticos no pré- e pds-operatdrios por causa de:
v/ Comportamento radical de busca por comida e
hiperfagia por conta da disfungao hipotalamica.
v Alta incidéncia de gastroparesia e motilidade lenta
do trato intestinal.
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v/ Autoescoriacdo extrema da pele (skin picking) que
pode interferir na cicatrizacao de feridas.

v Regulacdo da temperatura alterada — pode ndo
ocorrer febre na presenca de infeccdo. Nao pare-
ce haver maior incidéncia de hipertermia maligna.

v Possivel insuficiéncia adrenal central.

RECOMENDACOES:

¢ Pacientes com SPW que se submetem a sedacdo
profunda e anestesia geral devem se recuperar
durante a noite em uma unidade monitorada.

* Lactentes e criangas podem precisar de monitora-
mento em UTI.

* Monitoramento continuo da oximetria de pulso
por 24 horas pds-operatdrias com atencio a respi-
racdo e as vias respiratorias.

* Uma abordagem conservadora ao controle da dor
e ao uso de narcdticos.

e Completa avaliacdo do retorno da mobilidade gas-
trointestinal antes de iniciar ingestao pela boca por
causa da predisposicao a fleo paralitico apds
a cirurgia.



* Marcar o procedimento para o mais cedo possivel
no dia para evitar perfodo de tempo prolongado
durante o qual a procura por comida possa
ocorrer.

* Supervisdo direta (I:1, isto é, um supervisor para
cada paciente) a fim de prevenir a busca por comi-
da no pds-operatério.

* Monitorar o “beliscar” e o “cutucar” de feridas
e/ou incisdes. Isso pode exigir curativos extras e
outras barreiras fisicas, como bandagens, no
intuito de prevenir o acesso a ferida.

* Observagao direta das feridas a procura de sinais
de infeccao.

* Utilizacdo de terapias respiratdrias para prevenir
atelectasia e/ou infeccdo pulmonar no pds-opera-
tério.

* Por causa da hipotonia e da obesidade, individuos
com SPW apresentam um risco maior de trom-
bose venosa profunda (TVP) e embolia pulmonar.
Deve-se utilizar o protocolo para profilaxia de TVP
nesses pacientes.
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IMPORTANTES CONSIDERACOES
GASTROINTESTINAIS

Auséncia de Vomitos
O reflexo do vOmito raramente ocorre em pessoas
com SPW. Eméticos (medicamentos que induzem o
vomito) podem ser ineficazes, e doses repetidas po-
dem causar intoxicacdo. Essa caracteristica € particu-
larmente preocupante tendo em conta a hiperfagia e
a possivel ingestdo de comida crua, estragada ou ndo
saudavel. A presenca de vomito pode sinalizar uma
enfermidade potencialmente fatal e exigir intervencao
médica de emergéncia.

Doenca Gastrica Grave
Problemas gastricos sdo bastante comuns na SPW,
com a maioria dos individuos apresentando algum
grau de motilidade reduzida e gastroparesia. Disten-
s30 ou aumento da circunferéncia abdominal, dor e/
ou vémito podem ser sinais de dilatacdo, inflamacio
ou necrose gastricas potencialmente fatais. No lugar
de apenas dor localizada, pode haver uma sensacao
geral de mal-estar. Qualquer pessoa com SPW que
apresente esses sintomas precisa de atendimento
médico imediato. Radiografia, tomografia compu-
tadorizada ou ultrassonografia podem ajudar no
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diagndstico e confirmar a existéncia de necrose e/ou
perfuracao gastrica.

Se for observada distensao, esses pacientes
irao necessitar de monitoramento intensivo,
jejum (NPO) e, por vezes, descompressao
com sonda nasogastrica.

Necrose ou perfuracdo gastrica € uma emergéncia
meédica que exige laparotomia exploratéria ou cirur-
gia imediata. Individuos com SPW podem ndo apre-
sentar dor a palpacao, rigidez ou hipersensibilidade
de rebote normalmente associadas a abdome agudo.

Além da distensdo abdominal, é possivel que ocor-
ra impactacao fecal, que deve ser investigada. Dor
no estdmago também pode ser consequéncia de
calculos biliares ou pancreatite. Ultrassonografia,
bioquimica do sangue e tomografia computadorizada
podem ajudar no diagndstico.

Constipacao Intestinal em Individuos com
Sindrome de Prader-Willi
Dr. James Loker, cardiologista pedidtrico
Dra. ANN ScHEIMANN, gastroenterologista pedidtrica
Membros do Conselho Médico Consultivo da Associacdo
Americana da Sindrome de Prader-Willi (PWSA/USA)
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A constipacdo intestinal € um problema comum em
individuos com SPW. Os alimentos demoram mais

a passar pelo trato digestivo de quem tem a sindro-
me.* Esse transito mais lento da comida pode levar a
graves problemas, semelhantes aqueles relacionados
a0 estdmago. Os métodos ambulatoriais usados para
resolver a constipacdo em pacientes que nao tém a
sindrome podem ser ineficazes nos pacientes com
SPW, por conta do baixo consumo de liquidos e da
hipotonia.

As condutas intra-hospitalares frequentemente utili-
zam grandes volumes de liquidos, o que pode acar-
retar problemas nesses pacientes. Depender desses
métodos pode levar a condicdes potencialmente
fatais, tais como necrose e perfuracdo do coldn e,
como consequéncia, sepse. Por conta da hipotonia
e da resposta alterada a dor, individuos com Sindro-
me de Prader-Willi podem nado ter o mesmo exame
clinico que um nao SPW. Devem-se solicitar mais
exames de imagem. Individuos com SPW apresen-
tam risco maior de fecaloma. Exame retal e enema

* Kuhlmann, et al. (2014) A descriptive study of colorectal function
in adults with Prader-Willi syndrome: high prevalence of constipa-
tion. BMC Gastroenterology, 4 de abril; Vol 14: pagina 63
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podem ser necessarios, além da utilizacdo de um
laxante oral. Isso também pode acarretar mudangas
de habitos em algumas pessoas com SPW, levando-
-as a mexer no anus.

Pacientes com Sindrome de Prader-Willi que apre-
sentem constipacdo e estejam recebendo solucdo de
PEG (polietilenoglicol) frequentemente para a lim-
peza do intestino devem ser monitorados intensiva-
mente quanto a ocorréncia de distensao abdominal
e retencao.

O fracasso de protocolos padrio para constipacdo
em eliminar as fezes a tempo, principalmente na
presenca de distensdo abdominal crescente, vomito,
falta de apetite, interrupcao do consumo de alimen-
tos e/ou dor abdominal, exige consulta com um
gastroenterologista ou com um cirurgido. Cirurgia ou
colonoscopia de emergéncia podem ser necessarias.

Informacbes complementares podem ser acessadas
por meio da leitura do QR code impresso na terceira
capa deste livreto ou em www.spwbrasil.com.br/
downloads.
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ALERTA!

Risco de Necrose e

Ruptura do Estomago
Possivelmente Relacionado a
Gastroparesia Cronica

Causa de Morte por Sepse, Necrose
Gastrica ou Perda de Sangue

Sinais e Sintomas de Necrose e Ruptura do Estomago:

* Vomito: Qualquer tipo de vomito é incomum na
SPW

* Perda do apetite (sinal ominoso)

* Letargia

* Queixas de dor, geralmente nio especificas:
A sensagdo de dor ¢é alterada na SPW em decor-
réncia do alto limiar de dor dos pacientes; eles
raramente se queixam de dor

* A localizacao da dor com frequéncia é imprecisa

* Sinais peritoneais podem estar ausentes

* Inchago estomacal/abdominal e dilatacao
gastrica

* Pode ou nao ocorrer febre

* A regulacio da temperatura estd alterada na SPW

* Resultado positivo para pesquisa de sangue ocul-
to nas fezes (gastrite cronica)
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No fim deste livreto, vocé encontra
um fluxograma de avaliacao na
Emergéncia do paciente com SPW
com queixas gastrointestinais.

Os seguintes sinais devem levantar suspeitas
de NECROSE/RUPTURA ESTOMACAL como
um possivel diagndstico que pode ser
POTENCIALMENTE FATAL!

O histérico pode incluir:

* Histdria de orgia alimentar durante a semana

* Hiperfagia e orgia alimentar sdo caracteristicas
da Sindrome de Prader-Willi, independentemente
de a pessoa ser obesa ou magra

* Frequentemente ocorrem apds feriados ou um
evento social quando diminui a supervisao da
ingesta de alimentos

* Histéria de gastroparesia: comum em individuos
com SPW, apesar de frequentemente nao ser diag-
nosticada

* Individuo geralmente magro ou com histéria de
obesidade significativa, seguida de perda de peso:
as paredes do estbmago podem se tornar mais
delgadas.
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Observacoes importantes
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Observacgoes importantes
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A Associagdo Brasileira da Sindrome de
Prader-Willi — SPW Brasil foi fundada
em 2016 como uma organizacdo sem
fins lucrativos. Somos uma associacao
de familias e profissionais que, juntos,
trabalha para conscientizar e informar a
sociedade sobre a SPW, oferecer apoio
a pais e cuidadores, divulgar pesquisas
e descobertas médicas e lutar por uma
melhor qualidade de vida de quem tem a
Sindrome de Prader-Willi no pafs.

A SPW Brasil depende inteiramente de
doacdes e da anuidade dos associados.
Se vocé achou importantes as
informacdes deste material, por favor,
ajude-nos doando qualquer quantia.
Acesse www.spwbrasil.com.br/doacoes



A leitura deste QR code d§ acesso
a uma lista de artigos e links que
complementam e aprofundam os
assuntos tratados neste livreto. Ou acesse direto
www.spwbrasil.com.br/downloads.



A Associacao Brasileira da Sindrome de
Prader-Willi — SPW Brasil agradece a Pfizer
pela impressao deste livreto

Associagdo Brasileira da Sindrome
de Prader-Willi — SPW Brasil
Avenida Presidente Wilson, 231, Sala 1.401 — Centro
Rio de Janeiro — R| — CEP: 20.030-02 |
E-mail: info@spwbrasil.com.br
www.spwbrasil.com.br
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Avaliacao de Individuos com a
Sindrome de Prader-Willi com Queixas Gastrointestinais

Suspeita ou certeza de orgia alimentar,
vomitos, letargia ou dor/distensdo abdominal
Internar o Paciente para Observacao

/I Jejum (NPO) e passar sonda NG.
Consulta urgente com a equipe
cirdrgica, TC do abdome

M Toque retal

W Considere hemograma completo,

(CMP), amilase, lipase, lactato,
gasometria arterial, TP/PTT,
exame de urina, glicemia

N

cortisol, painel metabdlico abrangente

~

/

!

Evidéncia de
necrose ou
perfuracio

gastrica?

Cirurgia de
Emergéncia:
Nao hd vantagem
em esperar
pela cirurgia.

~

/l Admissao na UTI para
observacio

M Consulta com a equipe
cirdrgica

M Radiografia simples de
abdome a cada 6-8 ho-
ras, a menos que o
exame sofra alteracao

M Avaliagdo para outras

\_ etiologias )

— e

O paciente
esta estavel

/I Jejum (NPO) e radiografia A

antero-posterior de
abdome em decibito
dorsal e antero-posterior
de abdome em pé ou
sentado
B Toque retal para pesquisa
\ de sangue oculto nas fezes

/

Ha evidéncia de
distensdo abdominal
ou constipacdo/
fecaloma/obstrucao?

e o N
Constipacao . ; . Nenhuma

W Lavagem intestinal Distensao abdominal W Verifique infeccio

M Verificar a presenca B NPO urindria, pancreatite,
de impactagdo fecal M Sonda NG para colelitiase etc.
digitalmente ou com descompressao W Ultrassonografia do
enemas retais antes de ini- | | M MNotificara equipe quadrante superior
ciar a limpeza por via oral crrurgica direito

W Dieta com liquidos claros W Reavaliagio com W Se o paciente estiver
e restricdo calérica Radiografia simples de vomitando, considerar

W Verifique testes de funcio abdome em 6-8 horas, obstrugdo do eséfago
da tireoide (TFTs), eletrdlitos @ Menos que o pacien- ou envenenamento

B Considerar consulta te piore, entdo TC - j
com gastroenterologista urgente
ou equipe cirdrgica B Considerar consulta
principalmente se o exame com gastroenterologis-
de sangue oculto nas fezes ta, principaimente se
for positivo o exame de sangue

W Reavaliacio da radiografia oculto nas fezes for
em 12-24 horas \_ positivo )

B O aumento da distensdo
ou aimpossibilidade de " Observagio: N\
¢I|m|nar as fezes~pode Individuos com a Sindrome de Prader-Willi
indicar |[npactagao ou tém ténus muscular diminuido e alta resisténcia
obstr.ugao. Deve-se a dor, de modo que a avaliacdo clinica para
coh§|derar consulta abdome agudo apresenta-se alterada
adicional com _ de maneira semelhante a de um paciente
gastroenterologista em uso de esteroides.

. AN /

Créditos: Dr. James Loker, cardiologista pedidtrico; Dra. Ann Scheimann, gastroenterologista pedidtrica, Membros do Conselho Médico Consultivo da
Associagdo Americana da Sindrome de Prader-Willi (PVWWSA/USA)
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