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Resumen. Introduccion. El fenotipo conductual del Sindrome Prader- Willi, viene definido por un perfil neuroldgico y un patrén caracteristico
de alteracion de conducta que abarca déficits cognitivos, dificultades del aprendizaje y problemas de comportamiento que aumentan con
la edad, tanto en cantidad como en severidad. Desarrollo. Revision del fenotipo conductual de los SPW de la Comunidad Valenciana, asi
como de sus comportamientos peculiares, analizandose como estos generan problemas familiares y sociales, y cuales serian los puntos
clave para una intervencion adecuada.Conclusidn. La descripcion de un comportamiento “peculiar; nos abre nuevos horizontes a la hora
de comprender y tratar al SPW, tanto desde un abordaje farmacoldgico asi como neuropsicologico. :
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INTRODUCCION.

Desde que se describiera por primera vez el Sindrome Prader- Willi (SPW), por los doctores Prader, Labhart y Willi, en 1.956, muchos de
los rasgos han sido atribuidos a una probable insuficiencia del hipotalamo, el cual tiene gran importancia en el control de las llamadas
funciones homeostaticas, entre las que cabe destacar el hambre, la sed, los ciclos del suefio y la regulacion de la temperatura corporal. El
hipotalamo libera hormonas hacia la glandula pituitaria, controlando la liberacion de otras hormonas, como la hormona de crecimiento,
las hormonas sexuales (gonadotropinas) y las hormonas tiroideas que controlan el ratio metabélico basal. Ello explica muchas de las

caracteristicas tipicas del SPW [1], como por ejemplo: N
+  Apetito voraz
Obesidad
Talla corta
Hipertermia

+ Hipogonadismo

+ Somnolencia diurna.
No obstante desde la Neuropsicologia, los fenotipos conductuales, mds conflictivos que nos podemos encontrar en los diferentes periodos
evolutivos y que han sido descritos en la literatura [6], son los siguientes:

— Infancia:
’ + Rabietas
+ Se molestan con facilidad
+  Extrovertidos
+ Tercos.
— Adolescencia:
* Interaccién social pobre
+ Obsesiones / Perseverante
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Todo ello ha creado serios conflictos en las siguientes areas:

» Areasocial.

*  Area familiar

* Area educativa.

Por ello se hace fundamental tener en cuenta los puntos claves de la intervencién.

La clave de ello pasa por fomentar un clima de confianza y sequridad en los afectados,
con el objetivo de mermar la problematica terapéutica a la que se enfrentan los profesionales.

El trabajo analizara como es posible consequir ese clima de confianza.
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