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INTRODUCTION: Decreased muscle volume and hypotonia are the crucial findings in Prader-Willi
syndrome (PWS). Growth hormone (GH) has been anecdotally known to increase muscle
strength. However there are no published data showing the increased muscle volume by GH
therapy. To evaluate the effect of GH therapy, we examined the increase in muscle volume
and whether there is any relationship between the increase in muscle volume and scoliosis.

SUBJECTS & METHODS: Twelve patients (5 males and 7 females, age from to 15 y/o. deletion 8
and UPD 4) were evaluated. Durations of this study on muscle volume using CT were from 6
mo to 36 mo, mean 21 mo. One slice of the CT scan was taken at navel level every 6 months
during GH therapy. Cross-sectional areas of paravertebral muscles were measured. Cobb
angles were measured simultaneously. 4 patients had scoliosis during the evaluation.
Scoliosis improved in 2 patients (Cobb angle: 25°to <10°, 40°to 28°) and progressed in 2
patients (Cobb angle: 20°to 42°, <10°to 23°) during the evaluation.

RESULTS: Muscle volume increased by means of 26.4 %/year (from 5.4 %/year to 61.3 %/year)
during GH therapy. In patients with improved scoliosis, muscle volumes increased as well

(58.4 %/year and 31.7 %/year). Muscle volumes increased poorly in patients with progressed
scoliosis (14.5 %/year and 5.4 %/year).

DISCUSSION: Scoliosis is one of the problems when GH therapy is applied o patients with PWS
because GH therapy has been considered to develop or progress scoliosis. Muscle weakness
and hypotonia of the trunk are thought to be factors resulting in developing or progressing
scoliosis in PWS. Muscle volume increased more in patients with improved scoliosis than in
those with progressed scoliosis. Therefore the improvement of muscle volume and hypotonia
could prevent the development or progression of scoliosis in PWS.
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INTRODUCCION: La masa muscular disminuida y la hipotonia son dos sintomas caracteristicos del
sindrome de Prader-Willi (SPW). Es bien conocido que la hormona de crecimiento (GH)
mejora la masa muscular. Sin embargo, no se han publicado datos que evidencien el
incremento de la masa muscular en terapia con GH. Para evaluar el efecto de la terapia con
GH hemos examinado el aumento de la masa muscular y si hay relacién entre ese incremento y
la escoliosis.

MATERIAL Y METODOS: Se estudiaron 12 pacientes (5 varones y 7 mujeres, con mds de 15 afios de
edad. 8 con deleccion 8 y 4 UPD). La duracion de este estudio sobre la masa muscular
utilizando TC (tomografia computerizada) fue entre 6 y 36 meses, con una media de 21
meses. Durante la terapia con GH se exploré mediante TC una imagen de capa muscular a nivel
del ombligo cada 6 meses, midiéndose simultdneamente secciones cruzadas de dreas de
mdsculos paravertebrales y dngulos de Cobb (medida usada para evaluar las curvaturas de la
columna en escoliosis). Durante la evaluacidn cuatro pacientes desarrollaron escoliosis y ésta
mejoré en dos de ellos (el dngulo de Cobb pasé de 25° a menos de 10°, y de 40° a 28°) y
progresé en otros dos pacientes (dngulo de Cobb de 20° a 42°, y de menos de 10° a 23°).

RESULTDOS: El volumen de masa muscular se incrementé un 26,4 % de media al afio (desde un 5,4 %
afio hasta un 61.3 % afio) durante la terapia con GH. En los pacientes en los que mejoré la
escoliosis también se incrementé el volumen muscular (58,4 % afio y 31,7 % afio). El volumen
de la musculatura aumenté escasamente en los pacientes en los que progresé la escoliosis
(14,5 % afo y 5,4 % afio).

DISCUSION: Uno de los problemas cuando se aplica terapia con GH a pacientes con sindrome de PW
es la escoliosis, ya que se ha venido considerando que esta terapia, desarrollaba o hacia
progresar la escoliosis. Por otro lado, se piensa que la debilidad muscular y la hipotonia del
tronco son factores que contribuyen al desarrollo o progresion de la escoliosis en el SPW. En
este estudio, el volumen de masa muscular se incrementé mds en pacientes con mejoria en su
escoliosis que en aquellos en los que la escoliosis fue en aumento. Por lo tanto, la mejoria en el
volumen de masa muscular y la hipotonia pueden prevenir el desarrollo o la progresién de
escoliosis en el SPW.
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