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La STORIA NATURALE puo essere divisa in tre fasi

I FASE (0-2 anni)

IT FASE (2 anni-puberta)

ITI FASE (adolescenza)

basso peso nascita, obesita obesitd
lunghezza normale
facies tipica bassa statura bassa statura
Dismorfie e acromicria Dismorfie e acromicria scoliosi

ipotonia muscolare
(“floppy baby")

ritardo psicomotorio

Ritardo psicomotorio

Criptorchidismo

Puberta ritardata e incompleta

puberta incompleta

profilo personalita

disturbi del comportamento




Come e meglio organizzare
|’assistenza?



OBIETTIVI POTENZIALI DA RAGGIUNGERE NEL
TRATTAMENTO DELLA PWS

d Controllo dei sintomi

O Modificare la storia naturale della malattia

O Favorire lo sviluppo psico-motorio migliore possibile

O Ottimizzare la qualita di vita del paziente e della sua famiglia
 Prevenire le complicanze
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Clinical Practice Guideline

Recommendations for the Diagnosis and
Management of Prader-Willi Syndrome

A, P. Goldstone, A. J. Holland, B. P. Hauffa, A. C. Hokken-Koelega, and M. Tauber, on behalf of
speakers and contributors at the Second Expert Meeting of the Comprehensive Care of Patients
with PWS

41492 Goldstones et al Recommendations for PAWS

1 Clin Endecrinol Metab, November 2008, 93(11:4183-4197

TABLE 3. Ideal multidisciplinary team for children and adults
with PWS

For children

For adults

Meonatologist

Medical geneticist®
Pediatric endocrinologist®
Meuropediatrician

Speach and language specialist
EMT specialist

Psychiatrist®

Orthopedist®

Surgeon (for orchidopexy)
Pneumologist

Sleep disorder specialist
Dentist

Ophthalmologist
Gastroenterologist
Dietitian®

Speech therapist

Physical therapist
Psychologist®

Sodial worker®

Medical geneticist?
Endocrinclogist/diabetologist®
Gynecologist/urclogist®
Cardiologist

Psychiatrist®

-

Orthopedist®

Pneurnologist
Sleep disorder specialist

Gastroenterologist
Dietitian®

Physical therapist
Psychologist®
Social worker®
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GRUPPO NAZIONALE DI ESPERTI (ITALIA)

Requisiti minimi Centri di Riferimento per la Cura dei bambini
con Sindrome di Prader-Willi
Specialita sanitarie necessarie

Pediatra Endocrinologo
Dietista/nutrizionista
Fisiatra/ortopedico
Neuropsichiatra Infantile/Psicologo
Chirurgo pediatra
Ecografista/Radiologo

ORL

Oculista
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Chi tratta gli adulti in Italia?
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