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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.

La sindrome è caratterizzata da una grande variabilità 
fenotipica e da 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 
legati alla PWS.



• I problemi comportamentali rappresentano 
molto spesso uno degli aspetti più complessi 
nella gestione della PWS.

• Una corretta e precoce valutazione 
rappresenta 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 anomalie motorie, 
cognitive, linguistiche e sociali che sono 

strettamente interconnesse 
con il difetto genetico.



La relazione tra età e comportamenti 
disadattivi non è lineare con un 

aumento di difficoltà mano a mano 
che i bambini crescono e con giovani 

adulti che mostrano la maggiore 
incidenza dei problemi. 
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Quasi tutti i soggetti con PWS 
presentano un comportamento che può 

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

e ciò varia in misura notevole da 
persona a persona.



I problemi comportamentali possono 
variare da molto lievi a molto 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 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’humour.

• 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 del funzionamento 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 molto vicine al PWS
• Eventi inaspettati o sconvolgenti
• Eventi stressanti come lutti, traslochi, ecc.



Comportamenti che possono avere 
un effetto negativo:

• Atteggiamento 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 

conseguenti regole discordanti per le 
persone PWS

• Vietare un’azione senza spiegazioni



Comportamenti che possono avere 
un effetto positivo:

• Atteggiamento severo, ma amorevole
• Capacità di mantenere il senso dell’humour
• Capacità di fornire chiare linee guida e limiti
• Mantenere positivi rapporti sociali con la persona
• Elogiare e rimarcare gli aspetti positivi della 

persona PWS
• Dare ordini in positivo per mostrare come fare 

qualche cosa (es. “Fai così” e non “Non lasciare il frigorifero aperto”)



Avere a che fare con la PWS può risultare molto 
frustrante, può essere utile munirsi di buon 
senso dello humour di cui sono eccezionalmente 
dotate le persone con PWS.

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 a causa dei 
problemi di memoria a breve termine.



Disabilità o Diversabilità?

• “Disabilità” sottolinea il deficit, ciò che 
manca rispetto a un’abilità, rispetto alla 
normalità, alla norma.

• Rispetto ad uno standard medio di 
funzionamento si evidenzia, in negativo, la 
disabilità.

• Ma esiste una normalità, una persona 
normale?



In realtà riconoscendo ed enfatizzando 
tutte le varie differenze si modifica 
l’immagine della norma.

La normalità diventa pluralità di 
differenze, non uniformità fissa, 
definita attraverso standard.



L’idea della diversabilità nasce non solo dalla 
pluralità dei modi di essere e di fare ma 
anche dal non permettere al deficit di 

oscurare il valore della persona  nella sua 
essenziale umanità.



• Lo sguardo va troppo spesso al deficit saturando e 
coprendo tutta la persona che diventa così il 
disabile.

• Se ragioniamo in termini di diversabilità come 
pluralità di categorie di normalità dovremmo 
riporre questa vecchia concezione di disabilità.

• Diversabilità non vuol dire arrivare soltanto in modo 
diverso allo stesso obiettivo ma puntare anche a 
obiettivi diversi, qualitativamente diversi.



• Superando i termini “handicappato” e “disabile” 
diversabile diventa un termine propositivo e 
positivo, che suona bene perché mette in evidenza 
l’essere diversamente abile di molte persone con 
deficit.

• Orientarsi alla diversabilità non deve significare 
negare le reali e gravi necessità di chi ha un grave 
deficit, che va riconosciuto, valutato, abilitato e 
riabilitato!



Tanto meno si può dimenticare che l’“handicap” è il 
frutto sociale di condizioni ambientali 

svantaggianti ed emarginanti che creano difficoltà 
e che per questo andrebbero isolate e sconfitte: 

dalle barriere architettoniche ai vari pregiudizi, alle 
paure, alle incomprensioni, alle non conoscenze!



• Anche il buonismo ed il pietismo sono 
atteggiamenti di approccio ad una realtà 
che non si conosce: solo la conoscenza può 
abbattere queste barriere interiori.

• Insomma bisogna sottolineare le abilità e 
non le disabilità! La partecipazione attiva!



• 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. 

• In questo sistema si 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.





• E’ chiaro che 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, la razza, 
la forma fisica, lo stile di vita, ecc.



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

• SALUTE e DISABILITA’ sono concetti 
multidimensionali. 

• La disabilità non è un problema di un gruppo 
minoritario all’interno di una comunità quanto una 
condizione che ciascuno può sperimentare durante 
la propria vita. 

• L’ICF riguarda tutti noi perché tutti noi possiamo 
avere una condizione di salute che in un contesto 
ambientale sfavorevole causa disabilità!



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

il rispetto per la differenza e l’accettazione
delle persone con disabilità/diversabilità 

come parte della diversità umana.
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