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La Sindrome di Prader Willi (PWS) è una rara patologia 
genetica dello sviluppo neurologico causata dalla mancata 

espressione di alcuni geni.

Presenta una grande variabilità fenotipica e disturbi
maggiori di tipo endocrino, neurologico, cognitivo, 

comportamentale/psichiatrico.



• La PWS, sul piano psicologico e 
comportamentale, si caratterizza per la 
presenza di diverse aree problematiche.

• Molti studi negli ultimi anni si sono 
focalizzati sugli aspetti comportamentali.



• I problemi comportamentali rappresentano spesso 
uno degli aspetti più complessi nella sua gestione.

• Una corretta e precoce valutazione è il primo 
passo per definire efficenti strategie di gestione al 
fine di migliorare l’adattamento sociale e la qualità 
di vita dei pazienti e delle loro famiglie.



Alla PWS si associa un fenotipo 
comportamentale con difficoltà motorie, 
cognitive, linguistiche e sociali che sono 

strettamente interconnesse 
con il difetto genetico.











I soggetti con PWS presentano un 
comportamento che può creare 

problemi a se stessi e/o alle persone 
vicine, a partire dalla famiglia, 

con una grossa variabilità da persona a 
persona.



I problemi comportamentali possono variare 
da molto lievi a piuttosto gravi, ed ogni 

individuo può comportarsi in modo differente 
in relazione all’età, al genere, 
alle situazioni ambientali,

allo sviluppo del carattere.



Le più comuni difficoltà comportamentali 
associate alla PWS sono:

• Scoppi d’ira
• Richiesta eccessiva e/o furto di cibo
• Cocciutaggine, opposizione al cambiamento, tendenza a 

polemizzare
• Ripetitività (fare la stessa cosa, ripetere la stessa domanda, 

tornare sempre sulle stesse cose) 
• Comportamento ossessivo con persone o cose
• Comportamento manipolatore e ricerca d’attenzione
• Pizzicare la pelle fino a lacerarla
• Dire bugie, scaricare la colpa su altri



• Le persone con PWS possono anche avere 
molte caratteristiche positive: sono 
amichevoli, sociali, gentili, premurosi, 
hanno senso dell’umorismo.

• Ovviamente una buona gestione del 
comportamento può sviluppare e mettere 
in luce di più queste qualità positive.



Bisogna ricordare che certi aspetti comportamentali 
derivano direttamente dai disturbi del 
funzionamento del cervello ma sono anche 
ampiamente influenzati dall’ambiente sociale.

Questi disturbi centrali possono provocare:

– Sensazione di fame anche dopo un pasto
– Immaturità in ambito sociale
– Ritardo o arresto dello sviluppo emotivo
– Pubertà ritardata e immaturità sessuale
– Apatia, sonnolenza e disturbi del sonno
– Alta soglia del dolore
– Scarsa capacità di regolazione della temperatura



Molti individui hanno anche specifiche difficoltà 
emotive e di apprendimento che possono influire sul 
comportamento.

Possono verificarsi:
• Difficoltà nel comprendere informazioni date a parole ma 

maggiore capacità con le informazioni visive
• Anomalie del linguaggio e dell’articolazione della parola
• Difficoltà a memorizzare a breve termine ma buona 

memoria a lungo termine
• Un metodo di pensiero rigido
• Difficoltà a comprendere l’orario e i numeri, denaro e 

sua gestione
• Cambiamenti di umore



Fattori esterni che possono influenzare il 
comportamento:

• Cambiamenti importanti nella routine giornaliera o 
nell’ambiente di vita

• Cambiamenti nella dieta e nei pasti abituali

• Diverbi tra persone vicine

• Eventi inaspettati o sconvolgenti

• Eventi stressanti come lutti, traslochi, ecc.



Comportamenti che possono avere
un effetto negativo:

• Atteggiamenti o tono di voce aggressivi

• Approccio polemico

• Essere eccessivamente ben disposti

• Mostrare antipatia

• Evitare di parlare o parlare troppo

• Conflitti tra parenti ed educatori con regole discordanti

• Vietare un’azione senza spiegazioni



Comportamenti che possono avere 
un effetto positivo:
• Atteggiamento severo, ma amorevole

• Capacità di mantenere il senso dell’umorismo

• Capacità di fornire chiare linee guida e limiti

• Mantenere positivi rapporti sociali con la persona

• Elogiare e rimarcare gli aspetti positivi

• Dare ordini in positivo per mostrare come fare qualche 
cosa (es. “Fai così” e non “Non lasciare il frigorifero aperto”)



COMPORTAMENTI PIU’ PROBLEMATICI
1) Accessi d’ira

• Correlati con lo scarso sviluppo emotivo, particolarmente 
difficili nella fascia d’età 12-25.

• Si manifestano come: pianto, urla, bestemmie, lancio di 
oggetti, autolesionismo, aggressività e violenza verso altri.

• Le cause: rifiuto di cibo, divieti, cambi di programma, 
stanchezza, confusione, essere infastiditi.

• Molti accessi d’ira possono essere evitati controllando 
l’ambiente, oppure possono essere ridotti cercando i segnali 
di scatti imminenti.



2) Ricerca e/o furto di cibo

• Causa: cattivo funzionamento del meccanismo che comunica 
sazietà.

• E’ molto importante controllare l’ambiente chiudendo a 
chiave la cucina, evitando di mangiare alla loro presenza, 
parlando con gli altri intorno, ecc.

• Per evitare il furto di cibo può essere molto utile anche 
tentare di concordare una forma di contratto con la 
persona.



3) Ostinazione e resistenza al cambiamento,  
polemicità

• Si collegano all’immaturità emotiva ed alle difficoltà 
cognitive e di apprendimento.

• E’ fondamentale controllare l’ambiente aiutando la persona 
a prendere decisioni e/o a prepararsi ad un cambiamento, 
mostrando alternative, spiegando i passaggi, ecc.

• Particolarmente difficile risulta la gestione di 
atteggiamenti ostinati per i quali si ritiene necessaria molta 
calma, pazienza ed ottimismo.



Gestire un bambino con PWS può risultare molto 
frustrante, può essere utile munirsi di buon 
senso dell’umorismo di cui essi sono 
eccezionalmente dotati.

La mancanza di controllo (dalle emozioni al cibo) è un 
tratto peculiare ed è molto utile “restituire” 
controllo, dando fiducia, utilizzando il sistema delle 
ricompense e sviluppando la loro autostima.

Contrattare sul comportamento utilizzando anche 
piccoli premi, ricominciando ogni giorno per 
problemi di memoria a breve termine.



• Non bisogna infine trascurare la dimensione 
ecosistemica, i contesti, ed è quello che sta 
facendo l’OMS con l’ICF (Classificazione 
Internazionale del Funzionamento, della Disabilità 
e della Salute) elaborato per descrivere e 
misurare la salute e la disabilità della popolazione. 

• L’ICF insiste su una distinzione fondamentale tra 
capacità intesa come quello che sai fare senza alcun 
mediatore contestuale e performance quello che sai 
fare con dei mediatori contestuali a tua 
disposizione. 



• Nell’ICF a disabilità e partecipazione sociale sono 
sostituiti i termini di attività e partecipazione 
sociale.

• L’ICF ci dà informazioni relative al funzionamento 
reale e quotidiano del soggetto.





• I fattori contestuali interagiscono con l’individuo 
in una particolare condizione di salute e 
determinano il livello ed il grado del suo 
funzionamento personale e sociale.

• I fattori ambientali sono estrinseci all’individuo: 
atteggiamenti della società, aspetti architettonici, 
leggi, ecc. 

• I fattori personali comprendono il sesso, l’etnia, la 
forma fisica, lo stile di vita, elementi psicologici.





• L’OMS con l’ICF propone un modello universale di salute e 
disabilità (multidimensionali) con ricadute sulla pratica 
medica e sulle politiche sociali e sanitarie. 

La disabilità/diversabilità non è un problema di un 
gruppo minoritario ma è condizione che ciascuno può 
sperimentare durante la propria vita in un contesto 
ambientale sfavorevole. 



La Convenzione delle Nazioni Unite sui diritti        
delle persone con “disabilità” afferma

il rispetto e l’accettazione della differenza
come parte della diversità umana.



Che cosa è la “NORMALITA’” se 
non una pluralità di 

differenze?...



GRAZIE
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