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Definicién y caracteristicas
S. de Prader-Willi

El Sindrome de Prader Willi (SPW), es una
cromosomopatia congénita poco frecuente
y compleja localizada en el cromosoma 15.
Un “capricho” de la genética (por delecion,
disomia o imprinting) de origen descono-
cido (como casi todo lo que la acompafia)
no hereditaria, que condiciona la vida de 1
persona y su familia, por cada 15.000 na-
cimientos.

La alteracion genética, la afectaciéon del
sistema nervioso central y una disfuncion
del hipotalamo (situado en la base cerebral,
unido a la hipdfisis por un tallo nervioso,
regula importantes funciones de la vida
vegetativa) son causa de un metabolismo
vital diferente y de la compulsién por la
comida. Las personas con Prader-Willi
(PW) tienen adiccién por comer, y no tie-
nen, bioguimicamente, sensaciéon de sa-
ciedad.

En cualquier caso, la manifestacion mas
evidente de la persona con PW es el re-
traso madurativo, la pluridiscapacidad,
(intelectual, sensorial y fisica) el sobrepe-
so y en muchos casos, la obesidad mor-
bida, con todos los problemas de salud,
sociales y psicolégicos que ello conlleva.

Entre las caracteristicas que persisten a lo
largo del periodo evolutivo cabe destacar:

e Pluridiscapacidad.

* Problemas de conducta.

« Carécter obsesivo.

« Falta de control de impulsos.

« Hiperfagia. (ingestas descontroladas de
alimentos, sin razén aparente)

Quizéas, menos evidentes son:

e La dependencia de un “asistente” las
24 horas al dia. La busqueda incesan-
te de comida, es una constante, de dia
y de noche. La necesaria supervision de
sus comportamientos disruptivos y
tener alteraciones de la arquitectu-
ra del suefio (somnolencia diurna,
despertares nocturnos...) hacen necesa-
ria la supervisién y asistencia constan-
te.

e La hipotonicidad muscular generali-
zada, que tiende a mejorar con el tiem-
po, es otro aspecto con repercusiones
importantes, entre las que podemos
nombrar: los déficits de motricidad fina
y gruesa, escoliosis... o incluso, para la
articulacion del lenguaje (“falta muscu-
lo, sobra grasa”).

e La discapacidad intelectual, descrita
como “leve”, por tener habilidades
(personas muy manipulativas) y capa-
cidades para aquello que les interesa
(entre otros temas, comer!) y sus es-
pecificas circunstancias, hace que las
personas adultas con SPW presenten un
alto riesgo de trastornos psicolégicos,
ma&as 0 menos graves.

Etapas principales del SPW

El SPW conlleva consigo una gran cantidad
de contradicciones en su repercusién a lo
largo de la vida de quién lo presenta. Es
por ello que se puede clasificar como alte-
racion compleja y pluridiscapacitante. A
pesar de ello, con la atenciéon y cuidados
adecuados, las personas con SPW tienen
una esperanza de vida igual a la poblacién
en general.

Podemos diferenciar claramente y hablar de
etapas esenciales en la vida de una persona
con PW:

« Neonatologia: primera etapa, desde el
nacimiento hasta los 2/3 afios. Impor-
tante hipotonia muscular, peso y talla
baja, dificultades para la alimentacion y
problemas respiratorios.

Etapa infantil: segunda etapa, desde
3/4 afios hasta los 14/15 afios. Des-
arrollan hiperfagia, persiste la baja es-
tatura, se acrecientan los signos dis-
moérficos (ojos almendrados, manos y
pies pequefios, dedos conicos, boca
triangular de carpa) y se hace patente
el retraso madurativo y cognitivo. En
torno a los seis afios se manifiesta obe-
sidad, surgen dificultades en el suefio,
somnolencia diurna y la adrenarquia
prematura es frecuente. Aparicion de
rabietas.

* Adolescencia: tercera etapa, desde los
15/22 afios. La pubertad suele estar re-
trasada.

e Juventud: cuarta etapa, desde los
21/22 hasta 28/30

e Edad adulta: quinta etapa.
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La genética, ambiente y aten-
ciones en cada una de las eta-
pas, determinaran la evolucion
en las siguientes.
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Asociaciéon Madrilefia
Sindrome de Prader Willi

En 1997, un grupo de padres con hijos
diagnosticados de Sindrome de Prader Willi,
decidieron asociarse en busca de informa-
cién, asesoramiento e intercambio de pare-
ceres acerca de una problematica comun.
Las Asociaciones PW caminan en busca de
los apoyos necesarios para ofrecer a las
familias y las personas con PW alternativas
que mejoren en lo posible los efectos cau-
sados por esta compleja alteraciéon genéti-
ca. La Asociacion Madrilefia para el Sindro-
me de Prader Willi (AMSPW) es una entidad
que tiene como:

Vision: Teniendo presente el desarrollo
educativo, tecnoldgico, socioldgico y cienti-
fico somos una entidad de caréacter social
sin animo de lucro, comprometida con el
desarrollo integro de la persona con dife-
rencia funcional (discapacidad) ya sea fisi-
ca, mental o sensorial y los diferentes gru-
pos sociales en situacion de riesgo, menos-
cabo o marginalidad por causa de sindro-
mes, conductas, patologias y enfermedades
poco frecuentes, tanto en nuestro ambito
mas inmediato como en otros contextos.

Misiéon: Trabajar por la atencion integral,
temprana y especializada, asi como por el
bienestar y plena integracién sociolaboral,
de las familias y personas con Sindrome de
Prader-Willi, sea cual sea su edad, género,
origen o condicién.

Principios: constituyen sefias de identidad

de la AMSPW, en todos sus ambitos de ac-

tuacion:

e Compromiso: la responsabilidad, com-
portamiento ético, buenas précticas,
transparencia y flexibilidad son com-
promisos adquiridos libremente por el
capital humano que constituye la aso-
ciacion.

¢ Humanidad: cooperacion, solidaridad y
tolerancia entre personas y entidades
para que el valor de lo social, sea el pi-
lar basico su actuacion.

e Universalidad: todas las personas,
mujeres y hombres, tenemos los mis-
mos derechos y el deber de ayudarnos
mutuamente.

e Respeto y confianza: hacia la libre
eleccion de todas las personas y las fa-
milias.

e Accesibilidad: plena integracién social
de las personas, promoviendo la crea-
ciéon de entornos, productos y servicios
globalmente accesibles.

e Independencia: respetando el medio
natural y las leyes vigentes, preservar la
autonomia para actuar de acuerdo a es-
tos principios.

Las personas interesadas, fisicas o juri-
dicas, en apoyar el cumplimiento de nues-
tra misién, pueden colaborar y asociarse a
la AMSPW como miembros benefactores y/o
voluntarios.
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Hoy en dia, ain, nos podemos encontrar
con personas no diagnosticadas de SPW. El
diagnostico temprano, que sin duda mejora
el prondstico, la aplicacion de estrategias
orientadas al adecuado control de sinto-
mas, apoyo emocional, comunicacion, in-
formacion, atencion a la familia e investiga-
cion, son aspectos basicos para conseguirse
una mejora importante en las condiciones
de vida de la unidad familiar y de las per-
sonas con SPW en particular.

Los profesionales, familiares y amigos
relacionados con personas con SPW, deben
encontrarse en una actitud abierta y dis-
puestos a una capacitacién y a un aprendi-
zaje continuo y creciente. La intuicién, lo
“normal” no sirve. Son personas extrafia-
mente “especiales”, adultos en algunos as-
pectos, pueriles en otros. La comprension
integra de la persona en si misma y de su
entorno préximo, supone rechazar esque-
mas habituales.
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Asociaciones SPW en Espafia

Asociacion Espafiola
C/ Hileras 4, 3°, dpch 14
28013 Madrid
Tel. 91 533 68 29
aespw@prader-willi-esp.com

Asociacion Andaluza

C/ Socorro 11
€]

23200 La Carolina, JAEN
Tel. 953 660 957
praderwilliandalucia@hotmail.com

Asociacion Catalana

Hotel d'Entitats. Pg. Dels Cireres, 56/58

08906 L'Hospitalet de Llobregat
Tel. 93 338 79 15
praderwillicat@gmail.com

Asociacion Valenciana
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Tel. 961 935 417 Je
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Programas y Actividades

Atencion familiar: la falta de informacion
y sensacion de desamparo, aislamiento y
soledad que, como patologia desconocida y
minoritaria, provoca el sindrome en el en-
torno familiar, el programa se orienta a
ofrecer prevencion, tratamiento, asesora-
miento especifico, apoyo emocional y auto-
ayuda, para la capacitacion y mejorar en
las habilidades terapéuticas y psicoldgicas
familiares, asi como las propias capacida-
des de personas con SPW, segun las cam-
biantes y concretas necesidades de cada
etapa de la vida.

Tiempo libre: actividades de caracter ludi-
co, deportivo y cultural, adaptadas a la
edad y caracteristicas de los participantes,
favoreciendo el ejercicio fisico, habitos y
formas positivas de expresion para la mejo-
ra de la comunicacién, el conocimiento, la
autoestima y el crecimiento personal, pro-
porcionando a familiares un necesitado
tiempo de descanso.

Difusiéon e Investigacion: con un enfoque
positivo y desdramatizador, el programa se
orienta a recopilar y profundizar en temas
de interés y difundir las especificas caracte-
risticas del SPW; mediante el uso intensivo
de las tecnologias de la informacién y co-
municacion (TIC), a fin de favorecer el in-
tercambio de experiencias, mejores practi-
cas y producir conocimiento expreso.

Formacion e Informacion: asistir y parti-
cipar activamente en jornadas, encuentros
y cursos para la incorporacion de conoci-
miento y la eficiencia y calidad de la ges-
tién, a fin de mejorar constantemente la
atencién a familias y personas bajo la con-
dicién del SPW

Recursos Asociativos: potenciar y mejo-
rar las capacidades econdémicas, los recur-
sos asociativos y el acceso a la financiacion
institucional, publica y/o privada.

Relaciones asociativas: colaborar y favo-
recer las relaciones y el conocimiento entre
entidades de caracter social, compartiendo
experiencias, inquietudes y métodos; Yy
haciendo més visible ante las administra-
ciones publicas las especificas necesidades
de las de las familias “Prader” en particular
y de las personas con discapacidad en ge-
neral.
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CAMEAMENTOS
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