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El sindrome de Prader-Labhart-Willi (SPW) es una condicion genética (que no hace diferencias ni por sexo ni por raza) descrita
en 1956 por tres doctores suizos: Prader, Labhart y Willi. Ellos caracterizaron un grupo pequefio de nifios con obesidad, estatura
baja, testiculos no descendidos y deterioro mental, con historia de hipotonia en el periodo neonatal.

El SPW es actualmente considerado como la causa genética mas frecuente de obesidad, con una incidencia aproximada de 1
en 10.000 a 15.000 recién nacidos vivos.

La obesidad se encuentra en mas de un 90% de los casos de nifios con el SPW y puede llegar a convertirse en el problema mas
grave de salud entre los propios nifios y adultos, dado que implica fuertes repercusiones en su calidad de vida y es causa de
mortalidad temprana.

Muchas de las caracteristicas tipicas del SPW resultan de un mal funcionamiento del hipotalamo. El hipotélamo controla la
sensacion apetito-saciedad y ademds la liberacién de varias hormonas secretadas por la glandula pituitaria anterior como la
hormona del crecimiento (GH), las gonadotropinas (FSH/LH), la hormona estimulante de la tiroides (THS), la prolactina y la
hormona corticoadrenal.

El fenotipo caracteristico de la obesidad en este sindrome va asociado a una deficiencia de la hormona de crecimiento e
hipogonadismo central estando las funciones adrenal y tiroidea normales.

Esta disfuncién hipotalamica de la que, realmente, no conocemos sus mecanismos se manifiesta como una anomalia de la
saciedad, las personas con el SPW tienen una continua urgencia por comer, nunca se sienten satisfechas y, lo peor-de todo, rara
vez presentan auto control en la ingestion.

La composicién corporal de los nifios con SPW también esta modificada con un aumento del porcentaje de grasa corporal,
aunque reducida adiposidad visceral, y una masa libre de grasa (muscular) disminuida en términos absolutos que puede
contribuir al bajo gasto energético.

En general, cualquier nifo con obesidad y talla baja debe ser evaluado para descartar problemas endocrinos o genéticos,
especialmente si existe asociacién con cierto retardo mental.

Diferentes hipdtesis se han barajado para explicar los mecanismos fisiopatologicos del sindrome pero ninguna satisfactoria.
Algunos investigadores proponen que este sindrome es un estado de hambre cronico que se manifiesta como obesidad cuando
el ambiente es rico en alimentos. Para ellos existiria una alteracién en la posibilidad del organismo de equilibrar la ingesta de
energfa con el gasto en el momento del crecimiento, posiblemente por una disregulacién de las hormonas del tubo digestivo
que estimulan o inhiben el apetito en el nicleo hipotalamico. Ademas sugieren un papel importante de la placenta en el
condicionamiento y expresién de los genes en el periodo neonatal.

Las concentraciones de diferentes factores relacionados con el binomio apetito-saciedad en el SPW es diferente a otras
obesidades no sindrémicas. La leptina esta incrementada, como cabria esperar en relacién con la mayor presencia de masa
grasa, sin embargo esta sefial no reduce la ingesta alimentaria y el peso corporal como sucede en otras circunstancias. Se han
observado elevadas concentraciones de ghrelina en los sujetos con SPW, que parece estar relacionada con la hiperfagia o en
la deficiencia de hormona de crecimiento. La ghrelina es un factor secretado por el estdmago, inductor de la hormona de
crecimiento y con propiedades orexigenas que en roedores induce la adiposidad por incremento de la ingesta alimentaria y
disminucion de la utilizacion de la grasa. Los neuropeptidos orexigenos hipotaldmicos (neuropéptido Y, péptido AgRP) estan
disminuidos lo cual deberia condicionar un estado de saciedad que no se presenta en este caso. Asi la interrupcion de las vias
hipotalamicas normales hace que el cerebro interprete (erréneamente) que su organismo estd en situacion permanente de
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hambre. Sin embargo, estos hallazgos que van abriendo posibles caminos para la prevencion y tratamiento, deben ser manejados
cautamente para no levantar falsas expectativas entre las personas afectadas por el SPW.

Desde el punto de vista nutricional, de forma general, podemos distinguir dos etapas:

En los bebes es frecuente observar un nifio que no parece tener hambre, con una succién del pecho pobre o insuficiente y un
nulo o lento incremento del peso.

A partir de los 2-4 afios, los problemas relacionados con la alimentacidn son diferentes. Es el momento en el que despierta el
apetito. En la mayoria de los casos se producen alteraciones del comportamiento alimentario (hambre desmesurada que nunca
queda saciada, blsqueda obsesiva de alimentos) que unido al menor gasto de energia que en ellos existe, hace que aumenten
enormemente de peso.

Como abordar la obesidad y los problemas nutricionales

Cuidados dietéticos: A menos que la ingesta de alimentos se controle adecuadamente, la mayoria de estos nifios inician con
una ganancia de peso desproporcionada alos 2 0 5 afios de edad. El propésito de controlar la ingesta de energia a temprana
edad se realiza para prevenir la obesidad y sus complicaciones tales como diabetes, problemas cardiacos y respiratorios. Para
ello es recomendable una dieta baja en energia pero con proporcion normal de nutrientes. La ingestion de 8 a 9 keal por cada
centimetro de talla, puede muchas veces producir pérdida (lenta) de peso.

Los nifos que han perdido peso deben ser mantenidos con una dieta de aproximadamente un 60% de las que requeriria un
nino de sin el sindrome de la misma edad y sexo. La ingestion de 10 a 11 kcal son suficientes para mantener una ganancia de
peso adecuada para la edad.

Ante las restricciones energéticas e facil poner en peligro la ingestion suficiente de ciertas vitaminas y minerales que deberan
de proveerse en forma de suplementos cuando la dieta sea inferior a 1200 kcal; asi como también se deberan atender las
necesidades de calcio.

Por (ltimo, la préctica habitual de actividad fisica es imprescindible debiendo procurar al menos 30 minutos diarios de una
actividad continua de intensidad moderada.

Cuidados farmacoldgicos: No existen estudios que evidencien précticas farmacolégicas efectivas en el manejo del SPW. Los
medicamentos que suprimen el apetito como la sibutramina se ha usado en casos de obesidad extrema con resultados variados,
no es recomendable en menores de 12 afios y slo estd establecida su sequridad para periodos de corta duracion. Otro farmaco
usado ha sido el orlistat, inhibidor de la lipasa pancreatica, que disminuye la absorcién de un 30% de las grasas presentes en
los alimentos, no corrige ningln problema e inhibe la absorcion de las vitaminas liposolubles. Se han ensayado con otras
opciones como topiramato pero no se han encontrado cambios en el apetito, el consumo alimentario ni en el indice de masa
corporal. Cabe insistir en que si bien la hormona de crecimiento mejora la composicién corporal y el crecimiento de los afectados,
esta no presenta efectos sobre la hiperfagia.

Cuidados estratégicos: En muchos casos puede ser extremadamente dtil la implementacién de medidas que interfieran la
disponibilidad alimentaria. De ello se beneficiara el SPW dado que por una parte no podra comer sin control, y por otra le
disminuird la ansiedad derivada de tener que utilizar sus habilidades para obtener comida. Asi es importante: conocer togas
las posibles fuentes de disponibilidad alimentaria que el SPW puede tener a su alrededor; controlar el acceso a la comida tanto
en su domicilio como fuera de él pautando el acto de la comida, la mesa, los horarios y las rutinas
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