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INTRODUCAO

Caracteristicas e Complicacoes Médicas
Comuns da Sindrome de Prader-Willi (SPW)

Este livreto foi desenvolvido para alertar os médicos
nos servicos de Emergéncia, nas Unidades de Pronto
Atendimento e nas Unidades Basicas de Sadde sobre
as complicagdes de salide graves que podem evoluir
rapidamente em individuos com SPW.

O livreto também chama a atenc¢do para problemas
médicos que ocorrem em alguns pacientes com SPW.
Esperamos que ele ajude no reconhecimento e no
manejo de complicacdes que sdo incomuns na po-
pulacdo em geral, mas surgem com maior frequéncia
nos individuos com a sindrome. Esses achados po-
dem estar presentes em idades variadas e resultar em
desfechos graves, as vezes urgentes ou até fatais. Além
disso, sao discutidos aqui problemas comuns durante a
hospitalizacdo e a realizacdo de procedimentos médi-
cos em pessoas com SPW.

Para as familias e outros cuidadores de pessoas com

a sindrome, esta cartilha tem a finalidade de alertar
sobre potenciais complicagdes da SPW que exigem um
tratamento especifico e, por vezes, urgente.
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A SPW € um distUrbio genético neurocomportamental
variavel e complexo que resulta de uma anormalidade
no cromossomo | 5. Ela ocorre em aproximadamente
[:10.000 a I:15.000 nascimentos.

A SPW afeta o funcionamento do hipotdlamo e outras
regides do cérebro e, em geral, apresenta os seguintes
achados frequentes:

v Hipotonia generalizada evidente na gestagao e ao
longo da vida da pessoa.

v’ Menor capacidade de succdo na infancia, levando
a dificuldade de crescimento se ndo for compen-
sada. Anormalidades na degluticio de secre¢des
orais e alimentos estao presentes em todas as
idades, muitas vezes despercebidas.

v Hiperfagia por causa da falta de sensacao de
saciedade controlada pelo hipotalamo que pode
levar a uma alimentacdo excessiva e, juntamente
com anormalidades na composigao corporal e um
metabolismo com baixas necessidades caldricas,
resultar em obesidade morbida. A hiperfagia co-
meca a partir dos 2 aos 4 anos e dura a vida toda.
A obesidade pode resultar em comorbidades —
como diabetes mellitus — que, em geral, ndo estao
presentes em pessoas com SPW nédo obesas.



Individuos com a sindrome que nao tém obesida-
de tiveram a ingestdo de alimentos controlada por
seus cuidadores desde muito cedo.

v Baixa estatura em relagdo a familia se a pessoa nao
for tratada com horménio do crescimento.

v Displasia do quadril, escoliose, osteoporose.
v Desenvolvimento sexual atrasado e incompleto.

v Atraso no desenvolvimento e, geralmente, déficits
cognitivos/de aprendizagem leves a moderados.

v DistUrbios comportamentais cronicos e significa-
tivos, com alguns individuos podendo apresentar
doencas mentais.

Outros achados comuns que podem ter implicagoes:

v Reagdes adversas a medicamentos, entre eles os
anestésicos.

v Alta tolerdncia a dor, o que pode dificultar a identi-
ficagdo de algum problema, como uma fratura, por
exemplo.

v Problemas gastrointestinais, que incluem diminui-
cao da capacidade de vomitar e constipagao cro-
nica; necrose e ruptura ocasionais do estomago,

muitas vezes depois de um episddio de alimenta-
cao excessiva e compulsiva.

v’ Anormalidades respiratérias, como hipoventilacao
ou distUrbios respiratérios do sono na forma de
apneia obstrutiva ou central.

v Sonoléncia diurna excessiva.

v Anormalidades na regulagdo da temperatura cor-
poral (hipo- ou hipertermia).

v Ma interpretacao ou a ndo compreensao de infor-
magcoes do dia a dia, 0 que exige instrugdes claras
e simples.

Essas caracteristicas sdo explicadas com mais detalhes
nas paginas a seguir, junto de recomendagdes para
avaliacdo e tratamento de alguns dos problemas na
SPW. As informacdes sdo baseadas em revisdes da
literatura e na experiéncia de especialistas na sin-
drome. As questdes mais urgentes sao discutidas na
primeira secao; internagdes, preocupacdes graves e
durante cirurgias, na segunda; e avaliacdo e tratamen-
to de questdes médicas especiais, na terceira.

Uma breve descricdo da base genética da SPW se
encontra na segao IV deste livreto.



I. EMERGENCIAS E QUESTOES
MEDICAS AGUDAS

A obesidade e suas complicagdes sao as principais
causas de morbimortalidade na sindrome de Prader-
-Willi (SPW). Manter o individuo com um peso saudavel
minimizara essas complicacdes, mas existem importan-
tes problemas médicos e comportamentais/de salide
mental exclusivos da SPW que independem do peso da
pessoa.

Observe que pessoas com SPW tém deficiéncia cogni-
tiva e, embora esta seja geralmente leve, elas podem
interpretar mal o que lhes é pedido ou dito. As instru-
¢6es devem ser claras e simples.

Problemas gastrointestinais graves

* Vomitos — Diminuicao da capacidade de
vomitar. O vOmito ocorre com pouquissima
frequéncia em muitas pessoas com SPW. Os emé-
ticos podem ser ineficazes, e doses repetidas deles
podem causar toxicidade. Essa caracteristica & parti-
cularmente preocupante na presenca de hiperfagia
e na possivel ingestao de alimentos nao cozidos,
estragados ou ndo saudaveis. O primeiro sinal de
vémito ou vémitos acompanhados de perda do

apetite ou letargia podem sinalizar uma doenca
com risco de vida, exigindo tratamento imedia-
to. (Saiba mais no fluxograma de queixas gastroin-
testinais na Ultima pagina deste livreto.)

Doenca gastrica grave: Problemas gastricos sao
muito comuns na SPW por causa da diminuicdo da
motilidade do trato gastrointestinal e da gastropare-
sia. Distensdao abdominal, dor e/ou vémitos podem
ser sinais de risco de vida por dilatacao gastrica,
inflamacdo ou necrose. Em vez de apenas dor
localizada, pode haver uma sensacao geral ou vaga
de mal-estar. Medicamentos antidiarreicos também
podem causar distensdo, necrose e ruptura do co-
lon e devem ser evitados. Qualquer individuo com
SPW com esses sintomas precisa de atengao medi-
ca urgente. Radiografia, tomografia computadoriza-
da ou ultrassonografia podem ajudar no diagndstico
e confirmar se ha necrose e/ou perfuragio gastrica.

Se for observada distensdo, o paciente precisa de
monitoramento intensivo, jejum (NPO) e, por
vezes, descompressdo com sonda nasogastrica.
Necrose ou perfuracao gastrica é uma emer-
géncia que requer laparotomia exploradora ou
cirurgia de emergéncia. Individuos com SPW
podem nao apresentar dor a palpacao, rigidez



ou dor a descompressao brusca da parede
abdominal normalmente associadas ao abdome

agudo. Veja informagdes adicionais sobre Necrose

Gastrica na pagina 30 e no fluxograma de queixas

gastrointestinais no fim deste livreto.

Constipacao intestinal e sangramento retal
Embora apenas 20% dos adultos relatem consti-
pacdo, 40% deles podem apresentar o disturbio.
Dor abdominal e retal, fissuras retais e sangramento
retal podem ocorrer em associacdo a defecacdo
desordenada. Ulceras retais ocorreram em pessoas
com SPW como resultado de autoescoriacio retal
profunda, agravada por irritacao retal por cons-
tipacdo/prurido anal, podendo estar associadas a
secregao retal mucoide, fezes com sangue, dor
retal e tenesmo, sugestivos de doenca inflamatdria
intestinal em evolucao, o que exige consulta com
gastroenterologista. A impactacao colonica tam-
bém pode ocorrer e precisa ser tratada. Saiba mais
em Constipacao Intestinal na pagina 31.

Outros problemas gastrointestinais: Dor de
estdmago também pode ser causada por calculos
biliares ou pancreatite. Ultrassonografia, analise
quimica do sangue e tomografia computadorizada
do abdome ajudardo no diagndstico.

Disfuncao da degluticao e engasgo e
sufocamento

Pessoas com SPW sdo altamente propensas a ter um
problema de degluticao nao detectado que as colo-

ca em risco de asfixia por bolo alimentar (engasgo).
Muitas pessoas com SPW ndo conseguem dizer se
limparam a garganta ou as vias respiratérias apds a
degluticdo, o que aumenta o risco de aspiracdo. Por
conta disso, a investigacido requer videofluoroscopia da
degluticdo com estudo esofagico. O exame clinico ou
a beira do leito ndo ¢ suficiente para detectar disfagia
nessa populacdo. Engasgar também pode ocorrer com
a ingestao rapida de alimentos e tem causado diversas
mortes de individuos com SPW.

Preocupacgoes respiratérias

Individuos com SPW apresentam maior risco de ter
dificuldades respiratérias. Suas respostas ventilatérias

a hipoxemia e a hipercapnia sdo deficientes. Isso pode
causar problemas relacionados a anestesia e sedacao e
complicar o diagndstico da sindrome de hipoventilacao
por obesidade. Hipotonia, mUsculos toracicos fracos,
anormalidades da degluticio e apneia do sono central
ou obstrutiva sao comuns.



Qualquer pessoa com ronco significativo ou outros
problemas do sono, independentemente da idade ou
da presenca de obesidade, deve ser investigada para

a presenca de distUrbios respiratérios do sono, o que
pode incluir a realizacdo de polissonografia. Os bebés
geralmente tém apneia central do sono, que melho-
ra espontaneamente ao longo da vida, mas também
podem ter apneia obstrutiva do sono por causa da
hipotonia e de outros fatores, assim como individuos
com SPW de todas as idades. A hipotonia pode levar
a niveis de atividade diminuidos e baixa capacidade ae-
rébica. Pessoas com SPW de todas as idades tém risco
de hipoventilacdo, que é de origem central. A hiperso-
noléncia com ou sem cataplexia foi descrita na SPW.

Em criancas com SPWV, refluxo estomacal crénico e
aspiracdo estao surgindo como problemas comuns. O
refluxo deve ser considerado em criangas pequenas
com problemas respiratorios cronicos; a videofluo-
roscopia é o exame indicado. Individuos com apneia
obstrutiva do sono ou obesidade tém maior risco de
refluxo. Em qualquer idade, a obesidade mérbida pode
estar associada a sindrome de hipoventilagao por obe-
sidade. Criancas com SPW demonstraram ter hipoven-
tilacao desproporcional a apneia obstrutiva do sono.
(Consulte as paginas 33 a 37 para recomendagbes de
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avaliacdo de anormalidades respiratdrias associadas a
disttrbios do sono.)

Medicamentos — Reacoes adversas

Pessoas com SPW podem ter reagdes incomuns a dosa-
gens padrao de medicamentos. Extremo cuidado deve
ser tomado ao administrar medicamentos, principal-
mente os que podem causar sedacdo; foram relatadas
respostas prolongadas e exageradas a estes Ultimos. A
metabolizacdo dos medicamentos pode estar compro-
metida em individuos com SPW. A composicdo corporal
e 0 metabolismo anormais podem afetar a farmacociné-
tica. Em individuos obesos, as diretrizes de dosagem
baseadas no peso geralmente nao especificam o uso

do peso corporal real versus as estimativas de peso ideal
ou ajustado, e varios fatores adicionais impactados pela
obesidade devem ser considerados para se chegar a
dosagem apropriada. Fique atento as funcdes renal e
hepética, a lipofilicidade da medicagdo, ao peso para a
dosagem recomendada e aos efeitos da medicacgo.

Tolerancia a dor

Um alto limiar para sentir dor € comum e pode masca-
rar a presenca de infeccdo ou lesdo. Pessoas com SPW
podem ndo se queixar de dor até que a infeccio esteja
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grave; elas também podem ter dificuldade de locali-
zar a dor. Relatos de maes, pais e cuidadores sobre
mudancas sutis no comportamento do individuo com
SPW devem ser levados a sério. Qualquer queixa de
dor da pessoa com SPW deve ser investigada.

Transtorno de escoriacao da pele e hematomas

Em consequéncia da compulsao, comum nas pessoas
com SPWV, feridas abertas causadas por escoriagdes

da pele podem estar aparentes. Também pode ser
comum o ato de cutucar orificios do corpo, como o
anus. Quem tem SPW pode apresentar hematomas
facilmente. Essas lesbes podem causar infeccoes graves
com risco de vida. A presenca de feridas e hematomas
pode erroneamente levar a suspeita de maus-tratos.
Existem intervengdes para ajudar a controlar o trans-
torno de escoriagao.

Quedas e fraturas

Individuos com SPW podem sofrer fraturas impor-
tantes a partir de quedas simples, necessitando de
radiografias mesmo que nao se queixem de dor. E dor
persistente, inchaco, defesa, claudicacdo ou diminui-
¢ao do movimento de uma extremidade por mais de
alguns dias podem justificar uma radiografia.
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Intoxicacao por agua

Pode ocorrer intoxicagao por agua em decorréncia do
uso de certos medicamentos com efeitos antidiuréticos
(alguns medicamentos psiquiatricos) como também
pela ingestdo excessiva de liquidos.

Anormalidades na temperatura corporal

Hipertermia e hipotermia idiopaticas podem ser
observadas em pessoas com SPW. A hipertermia
pode ocorrer durante doenca de menor gravidade

e em procedimentos que requerem anestesia. Pode
ocorrer febre de origem indeterminada. No entanto,
a hipertermia maligna ndo parece ocorrer com maior
frequéncia na SPW. Por outro lado, pode ndo haver
febre mesmo com infeccio grave. Todos os individuos
com SPW tém risco de apresentar hipotermia leve
por conta do comprometimento da termorregulacdo
somatossensorial periférica e central, da inflexibilidade
cognitiva e da pouca capacidade de tomar decisdes.
Hipotermia € comum em bebés com SPW.

Insuficiéncia adrenal central

A insuficiéncia adrenal central pode ocorrer em
pessoas com SPW. Uma dose de cortisol durante

momentos de maior estresse pode ser necessaria se
15



o individuo apresentar problemas durante ou apds a
cirurgia. Consulte a pagina 42 deste livreto para obter
mais informacdes.

Hiperfagia e busca por alimentos

Individuos com SPW tém desejo quase constante de
comer e devem ser continuamente supervisionados
em todos os ambientes a fim de evitar acesso a alimen-
tos em excesso. Em ambientes hospitalares, a obten-
cao de comida de facil acesso pode levar a ingestao
rapida e ao engasgo fatal ou a problemas gastrointes-
tinais. Individuos com peso normal conseguiram se
manter assim por causa do rigido controle externo de
sua dieta; no entanto eles ndo sa3o Mmenos propensos
a ingerir alimentos disponiveis. Atualmente, ndo ha
tratamentos para esse desejo incontrolavel de comer.
O apetite insacidvel pode levar ao ganho de peso com
risco de vida, que pode ser muito rapido e ocorrer
mesmo em uma dieta de baixa caloria.

Il. INTERCORRENCIAS
PERIOPERATORIAS E DO PACIENTE
INTERNADO

A. EXPERIENCIA HOSPITALAR E PRE-ANESTESIA
Preparo pré-operatério

Quando possivel, nos pacientes com SPW, deve
ocorrer o preparo pré-operatério a fim de otimizar o
estado nutricional e abordar os problemas comuns de

controle do diabetes e da constipacao intestinal antes
de procedimentos cirlrgicos eletivos significativos.

Complicacoes da obesidade

A obesidade, comum nas pessoas com SPW, pode
causar apneia obstrutiva do sono, hipertensao pul-
monar, diabetes e insuficiéncia cardiaca direita. Esses
achados devem ser investigados, pois afetam a doenca,
0 manejo cirdrgico e o pds-operatério.

Dificuldades de acesso venoso

Muitas pessoas com SPW terao dificil acesso intrave-
noso (V) por causa do aumento da massa gorda e de
vasos sanguineos menores que o normal. A colocacao
de cateter periférico guiada por ultrassom pode ser
util. Acessos IV sao mais angustiantes para criangas com
SPW do que a prépria cirurgia, portanto estes preci-
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sam ser bem protegidos. Em situacdes em que a hidra-
tacdo por mais de 2-3 dias é necessaria, considere um

cateter central de insercdo periférica (PICC) ou acesso

venoso central, para evitar puncdes repetidas.

Hiperfagia/Busca por alimentos

Para pessoas com SPW, o controle ao acesso de
alimentos extras € essencial em qualquer ambiente,
inclusive nos ambientes de salide. Deve-se evitar

0 acesso a locais de armazenamento de comida ou
geladeiras. Sempre acredite que o individuo tenha
comido algo, a menos que essa informacdo seja veri-
ficada por um cuidador. Queixas de fome ndo devem
resultar em acesso a lanches ou petiscos. Pacientes
com SPW internados precisam estar acompanhados
o tempo todo. O individuo pode estar de dieta com
restricdo caldrica, e isso deve ser comunicado ao
nutricionista e a cozinha. Para procedimentos eletivos,
um nutricionista pode ajudar no planejamento alimen-
tar pré-operatério e no planejamento alimentar do
paciente internado. Pacientes com SPW nao devem
pedir comida “sob livre demanda”. Um nutricionista
também deve estar envolvido na criagdo da dieta
pds-alta a fim de garantir a ingestdao adequada de pro-
tefnas, além da suplementacdo de vitaminas/minerais
para proporcionar a recuperacao ideal do paciente.
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Tolerancia a dor

Taquipneia ou taquicardia inexplicaveis podem ser as
Unicas evidéncias de dor subjacente. DistUrbios do
comportamento que nao sao tipicos da pessoa tam-
bém podem indicar dor. Individuos com SPW podem
ndo responder a dor da mesma maneira que outros
pacientes, mascarando a presenca de doengas.

Disturbios do comportamento

Individuos com SPW s&o propensos a explosdes
emocionais, comportamentos obsessivo-compulsivos
e psicose. Esses comportamentos podem ser exacer-
bados pelo estresse da hospitalizacdo ou da cirurgia.
Se possivel, deve-se realizar uma avaliacao pré-ad-
missional com o intuito de considerar a supervisao
direta do paciente a fim de proteger a equipe e ele
mesmo, além de evitar a busca (forrageamento) por
alimentos.

Psicose

H& um risco aumentado de psicose em individuos
com SPW, que pode ser desencadeada por eventos
importantes, como mudancas na rotina ou doencas
graves. E essencial dar atencdo imediata a alucinagdes
ou mudancas no comportamento tipico.



Transtorno de escoriacao da pele

Cutucar feridas e suturas é um comportamento auto-
lesivo comum na SPW. Isso pode complicar a cica-
trizacdo de acessos e de feridas incisionais. Pode ser
necessario o uso de algum tipo de contencao ou luvas
a fim de proteger as feridas durante a cicatrizagéo.

Instabilidade da temperatura corporal

Uma temperatura corporal basal mais baixa € tipica em
individuos saudaveis com SPW. A desregulacio hipo-
talamica pode levar ao mau controle da temperatura
durante a febre ou hipotermia.

Problemas respiratérios

A alta incidéncia de apneia central, obstrutiva e mista
em pessoas com SPW torna imperativa a obtencao de
polissonografia e/ou consulta com pneumologista antes
de procedimentos cirdrgicos moderados ou amplos

a fim de orientar o uso pds-operatério de CPAP ou
BiPAP A hipotonia generalizada pode incluir fraqueza
muscular respiratéria, o que complica a capacidade de
tossir de forma eficaz e de desobstruir as vias respira-
térias. Saiba mais nas paginas 33 a 37 deste livreto.

Problemas cardiacos

Surpreendentemente, a incidéncia de doenca corona-
riana € menor em pessoas com SPW do que naquelas
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com obesidade semelhante. Problemas cardiacos, se
ocorrerem, geralmente sao por causa de insuficiéncia
cardfaca direita por hipoventilacdo, que pode estar
associada a obesidade. Edema sem depressdes pode
ser visto frequentemente no individuo obeso mesmo
na auséncia de insuficiéncia cardiaca e é tratado com
perda de peso e deambulagao. Diuréticos em geral
ndo ajudam no edema e devem ser evitados.

B. ANESTESIA E PROCEDIMENTOS CIRURGICOS

Recomendacobes gerais

Agende os procedimentos o mais cedo possivel para
evitar o tempo de jejum prolongado, de modo a mini-
mizar a ansiedade do paciente e as oportunidades de
comportamento de busca por alimentos.

Anestesia

Pessoas com SPW podem ter reacdes incomuns a do-
sagens padrao de agentes anestésicos. Tenha cuidado ao
anestesiar esse paciente. Procedimentos ambulatoriais e
sedacdo consciente podem ser especialmente proble-
maticos; em geral, prefere-se o uso de anestesia geral e
manejo das vias respiratdrias, que requer a observacao
durante a noite para o caso de complicacdes. Procedi-
mentos realizados fora do ambiente hospitalar devem
ser cuidadosamente considerados, com equipamento
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adequado para reanimacio prontamente disponivel.

A avaliacao continua da respiragao e da saturacao de
oxigénio € fundamental em todos os procedimentos
ambulatoriais, incluindo tratamentos odontoldgicos.
Medicamentos psicotropicos em uso podem afetar o
metabolismo dos agentes anestésicos, levando a uma
duracdo de agdo mais curta ou mais longa. Pessoas com
SPW podem apresentar respostas fisioldgicas anormais a
hipercapnia e hipdxia. Nao parece haver maior incidén-
cia de hipertermia maligna nesses casos.

Sensibilidade a narcéticos

Individuos com SPW podem ter resposta exagerada a
narcéticos. Use a menor dose possivel de medicamen-
to dessa classe para atingir o estado de anestesia dese-
jado. Muitos pacientes com SPW apresentam retardo
no esvaziamento gastrico que pode ser agravado por
narcoticos.

Acesso as vias respiratorias

Vias respiratdrias pequenas, palato alto e/ou obesidade
(adiposidade do pescoco e da faringe) podem dificultar
a entubagdo. Também podem dificultar a ventilacdo
bolsa-mascara (desafios no ajuste da méscara, aumento
da resisténcia das vias aéreas e redugdo da complacén-
cia do sistema respiratério). A preferéncia pela utiliza-
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cao do centro cirdrgico deve sempre ser levada em
conta. Procedimentos em que é utilizada mais do que
sedacdo leve podem justificar observacdo durante a
noite, principalmente porque a sensibilidade a medica-
mentos também é um problema na SPW.

Anormalidades da saliva

A saliva espessa e pegajosa dificulta o manejo das vias
respiratorias, principalmente durante a sedacio cons-
ciente. Também aumenta o risco de cérie. A saliva seca
pode nao ser uma indicagdo do estado de hidratacdo.
O consumo voluntario de 4dgua € minimo na maioria
das pessoas com SPW.

Preocupacoes cirlrgicas orofaringeas

Por causa do nimero significativo de lactentes e crian-
cas com SPW submetidos a estudos do sono antes da
terapia com GH e, consequentemente, do potencial
aumento de procedimentos cirlrgicos (amigdalecto-
mia, por exemplo) que requerem entubacio e anes-
tesia, é importante alertar a equipe médica a respeito
de complicacdes. Essas podem incluir trauma nas vias
respiratdrias, orofaringe ou pulmdes por conta de
possiveis diferencas anatomicas e fisioldgicas vistas na
SPW, incluindo vias aéreas estreitas, laringe e traqueia
subdesenvolvidas, hipotonia, edema e escoliose.

23



C. MANEJO NO POS-OPERATORIO

Recomendacdes gerais

Pacientes com SPW submetidos a sedacdo pro-
funda ou anestesia geral devem passar a noite em
uma unidade monitorada. A monitorizacao continua
da oximetria de pulso por 24 horas é importante no
p&s-operatdrio, com atencao as vias respiratorias e

a respiragdo. Bebés e criancas podem necessitar de
observacdo em UTI. Uma abordagem conservadora
para o manejo da dor deve ser empregada, limitando

o uso de agentes narcdticos. Considere a supervisao
direta (1:1) para pacientes em risco de forrageamento
de alimentos. Esses pacientes podem apresentar regu-
lacio da temperatura corporal alterada, na qual febres
podem estar ausentes apesar da presenca de infeccdo.
Individuos com SPW apresentam risco de trombose ve-
nosa profunda (TVP) e embolia pulmonar por causa da
hipotonia e da obesidade. A profilaxia da TVP deve ser
considerada em todos os pacientes obesos com SPW, e
o repouso prolongado no leito deve ser evitado.

Consideragoes respiratérias

A avaliacdo pulmonar pré-operatéria deve orientar o
uso de CPAP ou BiPAP Fisioterapia respiratéria pode
ser indicada a fim de prevenir atelectasia e/ou infeccoes
pulmonares pds-operatorias.
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Insensibilidade a dor e narcéticos

Individuos com SPW apresentam resposta externa
diminuida a dor, que pode mascarar a presenca de
problemas subjacentes. Por outro lado, muitos pacien-
tes pds-cirlirgicos com SPW parecem sentir menos
dor e podem ficar confortaveis com doses menores de
narcéticos. Os que precisarem de narcéticos podem
se beneficiar da metilnaltrexona a fim de diminuir a
duracdo do ileo pds-operatério.

Problemas gastrointestinais

O ileo pds-operatorio é caracteristicamente mais in-
tenso e duradouro em pacientes com SPW. Quando
indicado, goles de liquidos claros podem ser iniciados
logo apds a cirurgia, mas o avanco da dieta deve ser
retardado até que haja sinais concretos de recupera-
cdo digestiva. Uma estratégia para cirurgias de mode-
radas a extensas em criangas mais velhas ou adultos €
60 ml de liquidos claros a cada 4 horas para comecar.
Se o paciente tolerar a ingestao e os sons intestinais
estiverem presentes, a ingestdo pode ser aumentada
para 120 ml a cada 4 horas. Radiografias abdomi-
nais devem ser feitas diariamente a fim de confirmar
os padroes normais de distribuicio gasosa antes de
progredir para uma dieta leve. Em qualquer distensao
abdominal esta indicado interromper a dieta.
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Transtorno de escoriacao da pele

O transtorno de escoriacdo da pele pode representar
uma grave ameagca as incisdes pds-operatérias. Dispo-
sitivos de contengao ou luvas podem ser inicialmente
necessarios, seguidos de barreiras fisicas, como drteses
ou gessos a fim de proteger as feridas durante a cicatri-
zacdo. A ansiedade pds-operatdria pode fazer com que
pacientes sem histérico do transtorno iniciem o habito.

Embolia pulmonar

Individuos com SPW estdo sob risco maior de embolia
pulmonar. A profilaxia da TVP deve ser considerada em
todos os pacientes obesos. O repouso prolongado no

leito deve ser evitado.

Preocupacoes ortopédicas

Condicdes musculoesqueléticas, incluindo escoliose,
displasia do quadril, fraturas ésseas (que podem nao ser
detectadas), osteoporose e anormalidades no alinha-
mento dos membros inferiores, ocorrem com frequén-
cia significativa em pessoas com SPW.

Disturbios do comportamento e psicose

Pessoas com SPW s3o propensas a explosdes emocio-
nais, comportamentos obsessivo-compulsivos e, em
alguns casos, psicose. A psicose pode ser desencadeada
por eventos importantes, como mudangas nas rotinas
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e doencas graves. E essencial a atencdo imediata a
alucinagdes, desorientacao ou alteragdo do comporta-
mento tipico.

Resumo do manejo no pés-operatério

E sabido que pacientes com SPW tém maior morbida-
de pds-cirlirgica por conta de:

m Resposta fisioldgica anormal a hipercapnia e a
hipoxemia

® Apneia do sono central e/ou obstrutiva ndo tratada

m Hipotonia

m Espaco orofaringeo estreito

m Alta incidéncia de apneia central, obstrutiva e mista

| Secrecdes espessas

m Obesidade

B Incidéncia aumentada de escoliose com funcao pul-
monar diminuida

m Resposta prolongada a sedativos
® Aumento do risco de aspiracdo
m Diminuigao da sensagao de dor

m Possiveis desafios no engajamento de procedimentos
no pré- e no pds-operatdrio por causa de:
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e Comportamento extremo de busca por alimentos
e hiperfagia

* Alta incidéncia de gastroparesia e motilidade lenta
do trato intestinal

* Transtorno de escoriagdo severo da pele que pode
interferir na cicatrizacao de feridas

* Regulacdo da temperatura alterada — pode ndo
haver febre mesmo na presenca de infeccao

* Possibilidade de insuficiéncia adrenal central

Portanto, as seguintes recomendagdes sdo fundamen-
tais para o bom manejo pds-operatério:

v Pacientes com SPW submetidos a sedagdo pro-
funda e anestesia geral devem fazer a recuperacao
pds-cirlrgica em uma unidade monitorada. Bebés e
criancas podem necessitar de cuidados intensivos.

v Monitorizacdo continua da oximetria de pulso por
24 horas de pds-operatdrio com atencdo as vias
aéreas e a respiracio.

v Abordagem conservadora para 0 manejo da dor e o
uso de agentes narcéticos.

v Avaliagdo completa do retorno da motilidade gas-
trointestinal antes do inicio da ingestao por via oral,
geralmente com radiografias abdominais, por conta
da predisposicao a fleo pds-operatério.
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v Agendamento dos procedimentos o mais cedo pos-
sivel a fim de evitar periodos de tempo prolongados
em que a procura por alimentos possa ocorrer.

v Supervisdo direta (|:1) para evitar forrageamento e
a solicitacdo de alimentos pelo paciente a equipe de
enfermagem e nas cantinas do hospital.

v Monitorizagio da escoriacdo de feridas e/ou inci-
soes. Isso pode exigir curativos adicionais e outras
barreiras fisicas, além de acompanhante em tempo
integral que impeca o acesso ao local da cirurgia e
aos dispositivos médicos.

v Observagdo cuidadosa da ferida quanto a sinais de
infeccdo.
v Desobstrugdo das vias respiratorias a fim de prevenir

atelectasias e/ou infeccdo pulmonar pés-operatéria.

v Por conta da hipotonia e da obesidade, individuos
com SPW tém risco de trombose venosa profunda
(TVP) e embolia pulmonar. Os pacientes devem
receber profilaxia de TVP
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lll. AVALIACAO E TRATAMENTO
DE QUESTOES ESPECIAIS

Risco de Necrose e Ruptura do Estomago

Uma causa de morte por sepse, necrose
gdstrica ou perda de sangue

Sinais e sintomas de necrose e ruptura do estémago:

* Vémitos atipicos acompanhados de diminuicdo
do apetite ou letargia sdo incomuns na SPW

* Perda do apetite (sinal preocupante)
* Letargia

* Queixas de dor, geralmente inespecificas. A
sensacdo de dor parece ser anormal na SPW por
causa do alto limiar de dor

* Alocalizacdo da dor geralmente € imprecisa
¢ Os sinais peritoneais podem estar ausentes

¢ Distensao abdominal/do estdmago e dilatacao
gastrica

* Febre pode estar presente ou ausente

* Pesquisa de sangue oculto nas fezes positiva
(gastrite cronica)

No fim desta publicacao vocé encontra um fluxo-
grama para avaliacao de queixas gastrointestinais no
atendimento de emergéncia da pessoa com SPW.

A histéria do paciente pode incluir:

v/ Compulsao alimentar na semana da internacao.
Hiperfagia e compulsao alimentar sdo caracterfs-
ticas de pessoas com SPW, independentemente
de terem ou nao obesidade. Pode ocorrer em
feriados ou ocasides sociais com menos supervisao
da ingestao de alimentos e bebidas.

v Gastroparesia é comum na SPW, embora muitas
vezes ndo seja diagnosticada.

v Obesidade grave seguida de perda de peso, que
pode deixar a parede do estdmago afinada.

Constipagao intestinal

A constipacdo intestinal € um problema comum em
individuos com SPW. Embora apenas 20% dos adultos
a relatem, 40% deles podem apresentar o distdrbio.
A gastroparesia (passagem mais lenta dos alimentos )
pode causar outros problemas graves. Os tratamentos
ambulatoriais convencionais usados para resolver a
constipagdo intestinal em pacientes que nao tém SPW
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podem ser ineficazes em quem tem a sindrome por
causa da baixa ingestao de liquidos e da hipotonia.

As condutas intra-hospitalares frequentemente utilizam
grandes volumes de liquidos, mas isso pode causar
problemas nesses pacientes. Essas condutas podem
levar a complicagcdes com risco de vida, como necrose
e perfuragdo do cdlon, seguido de sepse. Por conta

da hipotonia e da resposta a dor alterada, individuos
com SPW podem néo ter o mesmo exame clinico que
um paciente sem SPW, sendo necessarios exames de
imagem para ajudar no diagndstico. Individuos com
SPW podem ter maior risco de fecaloma. Exame retal
e enema podem ser necessarios, além da utilizacdo de
um laxante oral. Isso, por outro lado, pode estimular
alguns pacientes a cutucar o anus.

Pacientes com SPW que estao em tratamento com
solucado oral de PEG (polietilenoglicol) para obsti-
pacao devem ser monitorados quanto a ocorréncia
de distensao abdominal e retencao fecal. O uso

de laxantes com sabor mais doce, como lactulose ou
preparacdes de sene com sabor de chocolate, deve
ser evitado, se possivel.

O fracasso de protocolos padrao para constipagao in-
testinal em eliminar as fezes, principalmente na presen-
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ca de distensdo abdominal significativa, vomito, falta de
apetite, diminuicdo do consumo de alimentos e/ou dor
abdominal, exige consulta com um gastroenterologista
ou cirurgido. Cirurgia ou colonoscopia de emergéncia
pode ser necessaria.

Anormalidades respiratérias associadas
aos disturbios do sono

Disturbios frequentes que afetam pessoas com SPW:
1) Apneia do sono (obstrutiva [AOS], central ou mista)
e/ou hipoventilagdo relacionada ao sono com hipoxe-
mia; 2) Distrbios na arquitetura do sono (inicio tardio
do sono, despertares frequentes e maior tempo de
vigilia). Por ndo apresentarem os sintomas mais co-
MUNS COMO ronco e apneias Visiveis, os problemas do
sono em individuos com SPW sao muitas vezes pouco
reconhecidos.

Alguns fatores aumentam o risco dos disturbios res-
piratérios do sono e incluem: pouca idade, hipotonia
grave, vias respiratorias estreitas, obesidade morbida e
problemas respiratdrios prévios que exigiram interven-
¢do, como insuficiéncia respiratoria, hiper-reatividade
das vias aéreas, hipoventilacdo com hipoxemia, e tra-
tamento com horménio do crescimento (GH). O GH
pode aumentar o crescimento de tecido linfoide nas
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vias aéreas, piorando a respiragdo desordenada = Antes de uma grande cirurgia, incluindo

ja existente. No entanto deve-se enfatizar que atualmen- amigdalectomia e ou adenoidectomia

te ndo ha dados definitivos que demonstrem que o GH = Antes da sedacdo para procedimentos

cause ou piore os distrbios respiratérios do sono. Para cirtrgicos, odontoldgicos e exames de imagem

abordar essa preocupacdo, o Conselho = Antes de iniciar o horménio do crescimento ou

Médico Consultivo da Associacio Americana da se estiver recebendo terapia com GH

Sindrome de Prader-Willi elaborou as seguintes S .

recomendacdes: Estudos adicionais do sono devem ser considerados se

os pacientes apresentarem aumento subito de peso ou
|. Polissonografia com medicdo da saturagdo de oxi- alteracio na tolerancia ao exercicio. Nao é necessa-

génio (oximetria) e didxido de carbono (capnografia) rio interromper a terapia com GH antes de fazer a
para avaliacao de hipoventilacao, apneia obstrutiva do polissonografia, a menos que tenham surgido novos
sono e apneia central deve ser realizada em todos problemas respiratérios significativos.

os individuos com SPW. Esse estudo deve incluir o

estadiamento do sono de acordo com a idade do Quaisquer anormalidades nas polissonografias devem

paciente e ser avaliado por especialistas com expe- ser discutidas com o médico solicitante e um especia-

A . lista em distUrbios do sono com conhecimento sobre
riéncia suficiente. . oL
o tratamento a fim de garantir que seja feito um plano

2. Fatores de risco que devem ser considerados para terapéutico eficaz.

acelerar a realizacao da polissonografia incluem: ) ) ) .
: Além de uma dieta restrita em calorias que garanta
= Obesidade grave

. . - s a a perda de peso ou a manutencao de um peso ade-
= Histdria de infecgbes respiratérias cronicas ou P P < P

doenca reativa das vias aéreas (asma)
= Histdria de ronco, apneia do sono ou

quado, um plano de tratamento pode incluir:

v Oxigénio suplementar: lembrar que o oxigénio

despertares frequentes deve ser usado com cuidado, pois alguns indi-

= Histéria de sonoléncia diurna excessiva,
principalmente se estiver piorando

viduos podem ter hipoxemia como seu Unico
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impulso ventilatério e a oxigenoterapia pode piorar
sua respiracao a noite.

v Pressdo positiva continua nas vias aéreas (CPAP)

Ou pressao positiva nas vias aéreas em dois niveis
(BiPAP).

v Terapia de modificacio do comportamento as
vezes é necessaria a fim de se obter aceitacdo do
CPAP ou BiPAR

v Medicamentos para tratar o comportamento
podem ser necessarios a fim de garantir a adesao
ao plano terapéutico.

Se os estudos do sono forem anormais na crianca ou
no adulto com obesidade mdrbida, o problema do
peso deve ser tratado primeiro com uma intervencao
intensiva: aumento do exercicio fisico e restricdo ali-
mentar. Ambos sao preferiveis a qualquer intervencdo
cirtirgica. Problemas comportamentais que interferem
na dieta e no exercicio podem precisar ser abordados
por profissionais com experiéncia na SPW.

Caso pretenda-se realizar cirurgia relacionada as vias
respiratdrias, o cirurgiao e o anestesista devem estar
bem informados sobre os problemas pré- e pds-ope-
ratérios Unicos dos individuos com SPW.

36

A tragueostomia pode apresentar problemas exclusivos
das pessoas com SPW e deve ser evitada, exceto nos
casos mais graves. A traqueostomia geralmente ndo se
justifica no individuo com obesidade grave porque o
defeito fundamental é quase sempre a hipoventilagao,
ndo uma obstrucdo. Lesionar o local da traqueostomia
e se colocar em situagdes de perigo sao comuns em
pessoas com SPW traqueostomizadas.

As decisdes sobre como lidar com resultados anormais
de polissonografias devem incluir uma relagdo de risco/
beneficio da terapia com hormdnio do crescimento.
Fazer uma polissonografia antes do inicio da terapia
com GH e apds 6-8 semanas de terapia a fim de ava-
liar quaisquer alteragdes. Um estudo de acompanha-
mento do sono apds um ano de tratamento com GH
também pode ser indicado.

Anormalidades endécrinas

A disfuncdo hipotaldmica e as deficiéncias hormonais
sdo a origem de muitas caracteristicas da SPW.

1 O hipotireoidismo ocorre em até 20%-30%
dos individuos e pode nao ser diagnosticado antes
da cirurgia. Tanto o hipotireoidismo central como
o primario podem estar presentes na SPW. O
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tratamento com levotiroxina deve ser prescrito
somente apds confirmado por testes de fun¢do
tireoidiana. Tanto o horménio estimulador da

tireoide (TSH) plasmatico quanto o T4 e o T4 livre

estdo baixos no hipotireoidismo central, enquanto
o TSH esta elevado no hipotireoidismo prima-
rio. Recomenda-se que o teste basal de funcao
tireoidiana (T4/T4L e TSH) seja feito durante

os primeiros trés meses de vida (a menos que a
triagem neonatal tenha sido normal) e no minimo
anualmente a partir de entdo, principalmente se o
paciente estiver em tratamento com GH.

M A deficiéncia de horménio do crescimento
também esté relacionada a disfuncao hipotala-
mica. Todos os individuos com SPW devem ser
considerados deficientes em hormonio do cres-
cimento (GH). Hoje, o GH esta sendo usado em
recém-nascidos a partir de 2 a 3 meses de idade,
com efeito benéfico geral na composicdo corpo-
ral e no crescimento. A dose recomendada ¢ de
0,18 a 0,24 mg/kg de peso corporal ideal dividido
por sete dias por semana. Uma dose mais baixa
€ recomendada para lactentes. Velocidade de
crescimento, IGF-1 plasmatico, IGFBP3, glicose,
HbAIC (hemoglobina glicada), insulina e testes da

fungéo tireoidiana devem ser monitorados durante
o tratamento com GH. Idade &ssea deve ser feita
regularmente mas ndo ha beneficio de sua realiza-
¢ao em bebés e em criangas pequenas.

No geral, a terapia com GH é segura e bem
tolerada em criancas e adolescentes com SPW. Re-
comenda-se extrema cautela, no entanto, durante
trés a 12 semanas apos o inicio do GH por conta
do possivel aumento da pressao intracraniana,
manifestado por cefaleia e papiledema. A pressao
melhora suspendendo-se o GH e reiniciando-o
com baixa dose e aumento gradual. Por causa do
possivel desenvolvimento de apneia obstrutiva do
sono, devem-se fazer polissonografias antes do
inicio do tratamento, dentro de trés a seis meses
apds o inicio da terapia com GH e, em seguida,
anualmente. A escoliose ndo é contraindicagdo
para o tratamento com GH.

Embora a terapia com GH seja interrompida
quando a maturacio dssea ¢ alcancada na idade
Ossea de 14,5 em meninas e 16,5 em meninos, é
consenso dos especialistas que o GH permanece
benéfico ao longo de toda a vida da pessoa com
SPW. Um teste de estimulo de GH é necessario
quando se pensa no tratamento com GH para
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adultos. A dose de GH em adultos é de 0,2 a

[,2 mg por dia. Edema de membros inferiores

¢ o efeito colateral mais comum, mas desapare-
ce apos a diminuigdo da dose de GH. O mesmo
exame de sangue das criancas é necessario para
monitorar o tratamento com GH em adultos,
além do exame de densitometria éssea em vez de
idade &ssea.

m O hipogonadismo ocorre em ambos os sexos.
Tanto o hipogonadismo central ou hipogonado-
tréfico (LH/FSH baixos) quanto o hipogonadismo
primario ou hipergonadotréfico (insuficiéncia
ovariana) foram relatados na SPW.

A criptorquidia € praticamente universal em pessoas
do sexo masculino com SPW. Embora a gonadotrofina
coriénica humana (hCG) seja eficaz apenas em 24%
dos lactentes, essa modalidade de tratamento deve
ser considerada antes de um procedimento cirdrgico.
O tratamento precoce com hCG pode resultar em
melhores resultados, incluindo melhor desenvolvimen-
to do saco escrotal, crescimento do comprimento do
falus e ténus muscular. A melhora do ténus muscular
pode diminuir a necessidade de gastrostomia e facilitar
a circuncisao e a orquidopexia.

40

O aumento do aparecimento de pelos pubianos e/ou
axilares antes dos 8 anos de idade em meninas e 9 em
meninos é mais comumente o resultado de adrenarca
prematura e ndo deve ser confundido com um sinal de
puberdade precoce. O aumento testicular (4 ml) nos
meninos e o desenvolvimento das mamas nas meninas
é o primeiro sinal da puberdade.

Nao existe consenso quanto ao protocolo mais ade-
quado para reposicdo de hormonios sexuais na SPW.

A maioria dos especialistas recomenda a reposicao
intramuscular de testosterona nos meninos, comegan-
do com uma dose de 25-50 mg administrada a cada
28 dias, geralmente aos |4 anos, com aumento gradual
para doses tipicas de adulto. O comportamento deve
ser monitorado durante o tratamento. Outras modali-
dades de terapia androgénica incluem adesivos ou gel
didrios e enantato de testosterona. A oligomenorreia ou
amenorreia é tipica para pessoas do sexo feminino com
SPW. Nas meninas, geralmente por volta dos |2-13
anos, recomenda-se baixa dose de estrogénios orais
com aumento gradativo, além de pilulas anticoncepcio-
nais usadas apds a ocorréncia do primeiro sangramento
vaginal. O monitoramento da terapia de reposicao
hormonal sexual deve incluir a dosagem de LH, FSH e
hormdnios sexuais (testosterona ou estrogénio).
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Embora raras, houve seis gestagdes documentadas em
mulheres com SPW. Portanto o aconselhamento sobre
salde reprodutiva e préticas contraceptivas é indicado
para todas as mulheres com SPW.

Insuficiéncia adrenal central

Foi levantada a possibilidade de a insuficiéncia adrenal
nao reconhecida ter sido a causa de morte inexplicada
em alguns individuos com SPW. No entanto, estudos
subsequentes baseados em diversos meios de testes
dindmicos revelaram baixas taxas de insuficiéncia adre-
nal central na SPW, variando de 0 a 14,3%. Atualmen-
te ela é considerada rara.

Na prética, o primeiro passo na avaliacdo de pacientes
para possivel insuficiéncia adrenal central € medir o
nivel de cortisol basal matinal (entre 8h e 10h). O teste
dinamico deve ser considerado se a repeticdo do cor-
tisol ainda estiver abaixo dos niveis normais. Nenhum
dos testes de estimulagdo dindmica pode ser conside-
rado totalmente confidvel para estabelecer ou excluir
a presenca de insuficiéncia adrenal central. Por conta
disso, julgar a clinica do paciente continua sendo muito
importante para decidir quem precisa de avaliacdo ou
reavaliagdo da fungdo adrenal.

2

IV. Base Genética da SPW

A sindrome de Prader-Willi se deve a uma anormalida-
de genética que, na grande maioria dos casos, resulta
de uma nova alteracdo genética na pessoa com a
sindrome. Ela é causada pela falta de expressao de um
grupo de genes no brago longo proximal do cromos-
somo 15 (15gl1.2-gl3).

Em cerca de 2/3 dos casos, essa deficiéncia de expres-
sdo se deve a auséncia (delegao) de um segmento
do cromossomo | 5 fornecido pelo pai. Na maioria
dos casos restantes, ela se deve a presenca de dois
cromossomos | 5 fornecidos pela mae e nenhum pelo
pai (dissomia uniparental materna). Normalmen-
te, os genes relevantes na regiao do |15g da SPW s6
tém expressao quando herdados do pai e ndo quando
herdados da mae, um processo chamado imprinting
gendmico. A terceira causa, menos comum, é um
defeito no centro de imprinting, de modo que ambas
as copias parentais dos genes relevantes na regido do
cromossomo |5 da SPW estio suprimidas (um defei-
to de imprinting).

Embora a maioria das manifestacdes da SPW sejam
as mesmas independentemente do tipo de erro que
levou a falta de expressdo desses genes, alguns pro-
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blemas ocorrem com mais frequéncia na presenca de
uma ou outra das causas genéticas, levando a um prog-
ndstico um pouco diferente. O risco de recorréncia
também pode variar de acordo com a causa genética.
Todas essas trés causas genéticas resultardo em um tes-
te de metilacdo de DNA anormal, embora a determi-
nacdo da causa especifica exija testes adicionais. Uma
discussdo mais aprofundada sobre a genética da SPW e
a maneira pela qual ela pode influenciar os problemas
médicos esta além do escopo deste livreto.

Cligue aqui e acesse as instrucdes e a documentagao
necessaria para realizar o exame diagndstico gratuito
para as sindromes de Prader-Willi e Angelman forneci-
do em parceria com o laboratério de Alta Complexida-
de do Instituto Fernandes Figueira/FIOCRUZ.
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Avaliacao de Individuos com a
Sindrome de Prader-Willi com novas Queixas Gastrointestinais

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

Consulta urgente com a equipe
cirtrgica, TC do abdome
B Toque retal

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

.

/I Jejum (NPO) e passar sonda NG.

B Considere hemograma completo,
cortisol, painel metabdlico abrangente

. l

!

Evidéncia de
ar livre, necrose
ou perfuracao
gastrica?

Cirurgia de
Emergéncia:

Nao ha vantagem
em esperar
pela cirurgia.

/I Admissao na UTI para
observacao

W Consulta com a equipe
cirlirgica

M Raios-X simples a cada
6-8 horas, a menos que
0 exame sofra
alteracao

W Avaliacdo para outras

\_ etiologias Y,

O paciente
esta estavel

)

ejum (NPO) e
radiografia do abdome flat
plate e upright

M Toque retal para pesquisa
de sangue oculto nas fezes

/
Ha evidéncia de
distensao abdominal
ou constipacao/
fecaloma/obstrucao?
4 N

Constipacao
B Regime de limpeza das fezes
M Verificar a presenca
de impactacao fecal
digitalmente ou com Fleet
Enema antes de iniciar a
limpeza por via oral
M Dieta com liquidos claros
e restricao caldrica
W Verifique testes de funcdo
da tireoide (TFTs), eletrdlitos

Distensao abdominal

B NPO

M Sonda NG para
descompressao

M Notificar a equipe
cirdrgica

M Reavaliagdo com
Raios-X em 6-8 horas,
a menos que o paciente
piore, entdo TC
urgente

.

Nenhuma

M Verifique infeccao
urindria, pancreatite,
colelitiase etc.

B Ultrassonografia do
quadrante superior
direito

M Se o paciente estiver
vomitando, considerar
obstrucdo do esdfago

Ou envenenamento

W Considerar consufta W Considerar consulta - /
com gastroenterologista com gastroenterologis-
ou equipe cirtrgica, ta, principalmente se
principalmente se o exame 0 exame de sangue
de sangue oculto nas fezes oculto nas fezes for
for positivo positivo

M Reavaliagdo da radiografia . /
em |2-24 horas

B O aumento da distensao
ou a impossibilidade de é Observacao: )
eliminar as fezes pode Individuos com a Sihndrome de Prader-Willi
indicar impactagao ou tém ténus muscular diminufdo e alta resisténcia
obstrucdo. Deve-se a dor, de modo que a avaliagao clinica para
considerar consulta abdome agudo apresenta-se alterada
adicional com de maneira semelhante a de um paciente

i em uso de esteroides.

gastroenterologista ) U D,

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





