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RESUMO

INTRODUCAO A sindrome de Prader-Wili (SPW) é um distarbio genético
decorrente da auséncia de expressdo de genes paternos localizados no
cromossomo 15, que acomete 1/15.000 — 1/30.000 nascidos vivos. Como
repercussdes a curto e longo prazo, destacam-se hipotonia neonatal, dismorfismos
faciais variados, déficit cognitivo, baixa estatura, hiperfagia e obesidade grave, em
virtude de multiplas anormalidades endécrinas. OBJETIVOS Detalhar os aspectos
metabdlicos relacionados a sindrome, com énfase na patogénese da obesidade, e a
conduta nutricional na SPW. METODOS Realizou-se um levantamento bibliografico
nas bases de dados PUBMED, LILACS E SCIELO, com a selegdo de trabalhos
cientificos publicados entre os anos de 2010 e 2023, utilizando os seguintes termos:
“sindrome de Prader-Willi”, “complicacdes enddcrinas e metabdlicas” e "tratamento
com horménio de crescimento”". RESULTADOS Durante o periodo neonatal, uma
caracteristica marcante é a hipotonia e individuos afetados com a sindrome
apresentam dificuldade de sucgéao, letargia e choro fraco, sendo necessario, em
muitos casos, nutricdo enteral por sonda ou por gastrostomia. Apds o primeiro ano,
ha uma melhora importante do apetite, proporcionando recuperagao do crescimento.
Ao completar 2 anos de idade inicia-se um processo de ganho excessivo de peso,
ocasionado por hiperfagia e auséncia de saciedade, secundario a uma disfungao no
centro hipotalamico da saciedade. Dentre as alteragbes metabdlicas existentes na
SPW estd o aumento de grelina, um peptideo considerado orexigeno, que pode
contribuir para o comportamento compulsivo desses individuos, especialmente
quando associado com a redugado das taxas de substancias anorexigenas, como
GLP-1, peptideo YY, leptina e colecistocinina, também alteradas nestes pacientes. A
deficiéncia do hormdnio do crescimento (GH) também esta envolvido na patogénese
da doenca e a sua reposi¢ao representa, atualmente, um dos principais pilares do
tratamento. Dentre as suas agdes metabdlicas, destacam-se 0 aumento da massa
magra, a reducdo do tecido adiposo, do colesterol total, LDL-colesterol e
triglicerideos, e aumento da velocidade de crescimento e da estatura final. O
tratamento deve ser iniciado nos primeiros meses de vida. A realizagcdo de uma
dieta proporcionalmente adequada, com distribuicdo de 25% de proteinas, 20% de
lipideos e 55% de carboidratos, associada a redugdo do consumo de agucares
simples também tem sido essencial para a reducdo do indice de Massa Corporal
(IMC). Além disso, a pratica de exercicios fisicos também promovem perda de peso
e estimulam o condicionamento cardiorrespiratério. Os agonistas do receptor GLP-1,
conhecidos no tratamento do diabetes mellitus tipo 2, quando usados em pacientes
com SPW, promovem redugao do apetite e do IMC, melhora da saciedade e reducao
dos niveis de grelina. Ja a cirurgia bariatrica ndo tem sido recomendada para
pacientes com SPW, devido as complicagdes, como: necrose e risco aumentado de
ruptura gastrica. CONCLUSAO Conclui-se que o desenvolvimento da obesidade em
individuos com SPW relaciona-se com a hiperfagia decorrente do desbalango entre
hormbnios orexigenos e anorexigenos. Para o tratamento, uma das medidas
adotadas é a utilizacdo do GH e a conduta nutricional baseia-se na distribuicdo
adequada de macronutrientes, exercicio fisico regular e, em alguns casos, o uso de
medicacdes. Resumo simples - sem apresentacao.
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