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ABSTRACT

Catala

La sindrome de Prader-Willi (SPW) és un trastorn congenit (es neix amb ell) no
hereditari i poc comu. Esta causada per la pérdua o inactivaci6 de gens paterns a la
regio 15q11-q13 del cromosoma 15. Els afectats pateixen afectacions mentals,
fisiques i conductuals.

El SPW presenta unes manifestacions caracteristiques. Durant els primers mesos de
vida és habitual que presentin hipotonia. Posteriorment apareixen altres
manifestacions com s6n retard del desenvolupament, dificultats d'aprenentatge i
trastorns de conducta com rebequeries i actituds obsessives i poca tolerancia a la
frustracid. S'associa a una hiperfagia marcada i absencia de control en la ingesta
acompanyat d'altres trastorns endocrins. Degut a les seves caracteristiques de
hiperfagia i hipotonia els nens i adults amb SPW poden guanyar pes molt facilment,
no obstant aixd, amb un bon control dietetic i restringint 1'accés als aliments, el pes
es pot mantenir dins dels nivells normals tant per a nens com per a adults.

La hiperfagia i la falta de sacietat, juntament amb les alteracions conductuals son
uns dels simptomes que més afecten a la qualitat de vida dels pacients amb SPW,
segons I'enquesta realitzada a 30 families de la Associacié Prader-Willi de Catalunya.

La hiperfagia es un dels simptomes més dificil de controlar. En I'actualitat no hi ha
cap farmac efectiu per a la hiperfagia en SPW. El tractament fonamental es basa en
estrategies de conducta que modifiquin I'entorn per evitar 'accés facil al menjar.

Per aquesta rad, he decidit fer una guia de recomanacions i estrategies en
I'abordatge nutricional i en les alteracions conductuals, perque crec que pot ser de
gran utilitat per a les families amb nens o adults amb SPW.



Castella

El sindrome de Prader-Willi (SPW) es un trastorno congénito (se nace con él) no
hereditario y poco comun. Esta causada por la pérdida o inactivaciéon de genes
paternos en la region 15q11-q13 del cromosoma 15. Los afectados sufren
afectaciones mentales, fisicas y conductuales.

El SPW presenta unas manifestaciones caracteristicas. Durante los primeros meses
de vida es habitual que presenten hipotonia. Posteriormente aparecen otras
manifestaciones como son retraso del desarrollo, dificultades de aprendizaje y
trastornos de conducta como rabietas y actitudes obsesivas y poca tolerancia a la
frustracion. Se asocia a una hiperfagia marcada y ausencia de control en la ingesta
acompafado de otros trastornos endocrinos. Debido a sus caracteristicas de
hiperfagia e hipotonia los nifios y adultos con SPW pueden ganar peso muy
facilmente, sin embargo, con un buen control dietético y restringiendo el acceso a
los alimentos, el peso se puede mantener dentro de los niveles normales tanto para
nifios como para adultos.

La hiperfagia y la falta de saciedad, junto con las alteraciones conductuales son unos
de los sintomas que mas afectan a la calidad de vida de los pacientes con SPW, segin
la encuesta realizada a 30 familias de la Asociacion Prader-Willi de Catalufia.

La hiperfagia es uno de los sintomas mas dificil de controlar. En la actualidad no
existe ningun farmaco efectivo para la hiperfagia en SPW. El tratamiento
fundamental se basa en estrategias de conducta que modifiquen el entorno para
evitar el acceso facil a la comida.

Por esta razon, he decidido hacer una guia de recomendaciones y estrategias en el
abordaje nutricional y en las alteraciones conductuales, porque creo que puede ser
de gran utilidad para las familias con nifios o adultos con SPW.



Angles

Prader-Willi syndrome (SPW) is a congenital disorder (born with it) that is non-
hereditary and uncommon. It is caused by the loss or inactivation of paternal genes
in the 15q11-q13 region of chromosome 15. Those affected suffer from mental,
physical, and behavioral impairments.

The SPW presents some characteristic manifestations. During the first months of life
it is common for them to present with hypotonia. Later, other manifestations
appear, such as developmental delay, learning difficulties and conduct disorders
such as rebukes and obsessive attitudes and little tolerance for frustration. It is
associated with marked hyperphagia and lack of control in intake accompanied by
other endocrine disorders. Due to its characteristics of hyperphagia and hypotonia
children and adults with SPW can gain weight very easily, however, with good
dietary control and restricting access to food, weight can be kept within normal
levels for both children as well as adults.

Hyperphagia and lack of satiety, along with behavioral disorders are one of the
symptoms that most affect the quality of life of patients with SPW, according to a
survey of 30 families of the Prader-Willi Association of Catalonia.

Hyperphagia is one of the most difficult symptoms to control. There are currently
no effective drugs for hyperphagia in SPW. Fundamental treatment is based on
behavioral strategies that modify the environment to prevent easy access to food.

For this reason, I have decided to make a guide of recommendations and strategies
in the nutritional approach and in behavioral alterations, because I think it can be
very useful for families with children or adults with SPW.
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1.INTRODUCCIO

La sindrome de Prader-Willi (SPW) és un trastorn genétic poc freqilient que provoca
diversos problemes fisics, mentals i conductuals. Una caracteristica important de la
SPW és una sensaci6 constant de fam que sol comengar als 2 anys d'edat
aproximadament.

Aquest trastorn forma part de les malalties minoritaries. Les malalties de les
minories (també conegudes com a malalties rares) son malalties que afecten del 6%
al 8% de la poblaci6. S'estima que hi ha més de 7.000 al moén. La majoria d’aquestes
malalties tenen una base genetica, que afecta diversos organs i sistemes del nostre
cos, i provoca discapacitats intel-lectuals o fisiques. Pero que afecti a menys
persones, no vol dir que ens hagi de deixar indiferents, ja que és un trastorn sense
cura.

Per aix0 aquest treball es centra en explicar la sindrome, junt amb les seves causes,
caracteristiques i el seu diagnostic, centrant-me en 'alimentacié dels pacients. A
més d’explicar diferents tractaments existents, que ja ajuden a les persones amb
SPW. A més a més, crearé una guia amb diferents recomanacions i estrategies en
I'abordatge nutricional i en les alteracions conductuals per ajudar a les persones que
pateixen aquesta sindrome. Per poder obtenir més informaci6 sobre el SPW passaré
una enquesta a les families dels pacients, i passaré unes entrevistes a les directores
de diferents associacions i a doctores que tracten a les persones que tenen SPW.

M'he decantat per fer aquest treball ja que a l'acabar de cursar batxillerat
m'agradaria poder fer la carrera de medicina o centrar-me en temes de nutricié. A
més, la meva mare em va parlar sobre aquesta sindrome, que jo no coneixia, i em
vaig donar compte que havia de fer un treball parlant d’aquesta malaltia tan poc
coneguda, i aixi poder donar a conéeixer una de les tantes malalties minoritaries que
existeixen, ja que és molt important seguir estudiant-les.



2.0BJECTIUS

Els objectius generals d'aquest treball serien:

Poder parlar amb pacients que tinguin aquest trastorn i amb els seus
familiars, per poder saber si els tractaments ja existents els beneficien o els
perjudiquen. [ passar una enquesta a les families per saber quins son els
simptomes que més els preocupen, habits alimentaris, medicacid, exercici
fisic, estrategies, el seu comportament, el seu dia a dia... A més, parlar amb
diferents professionals de I'Hospital Universitari Parc Tauli (Centre de
Referéncia amb amplia experiencia en el diagnodstic genétic i el maneig clinic
de pacients amb SPW): endocrins, dietistes, psicolegs. I també, parlar amb
diferents associacions, per tal que m’aportin més informacié sobre aquest
tema.

Analitzar I'abordatge nutricional en pacients amb Sindrome de Prader Willi.
Elaborar una guia de consells nutricionals avaluant habits alimentaris
(conducta del nen davant el menjar, a la via publica i en situacions festives),
realitzacié d'activitat fisica en les alteracions conductuals per ajudar a les
persones que pateixen la sindrome i a les seves families .

[ finalment, poder ajudar a les persones que tenen Prader-Willi, ja que les
malalties minoritaries no solen ser conegudes. Encara que poca gent les
pateixi és important seguir estudiant sobre aquestes per poder millorar la
vida de les persones que les pateixen.



3.MARC TEORIC
3.1. La sindrome de Prader-Willi

La sindrome de Prader-Willi és un trastorn geneétic, congéenit, no hereditari i poc
comu. Que presenta unes manifestacions caracteristiques. Provoca disminuci6 de la
for¢ca muscular, baixos nivells d'hormones sexuals i una sensacié constant de fam.
La part de cervell que controla la sacietat o la fam no funciona com déu mana en les
persones amb aquesta sindrome. Ells mengen de manera excessiva, causant
obesitat.

Durant els primers mesos de vida és habitual que presentin dificultats en la succi6 e
hipotonia. Posteriorment apareixen altres manifestacions com sén retard en el
desenvolupament, dificultats d'aprenentatge i trastorns de conducta com
rebequeries i actituds obsessives i poca tolerancia a la frustracié. La sindrome
s'associa a una hiperfagia marcada i absencia de control en la ingesta acompanyat
d'altres trastorns endocrins, el que condueix a una obesitat important amb
complicacions que comporten a un empitjorament de la qualitat de vida i augment
de la mortalitat.

3.2. Causes genetiques

Les alteracions genetiques que originen el SPW tenen com a causa comuna la pérdua
o falta de expressio de gens paterns a la regi6 15q11-q13 del cromosoma 15 que no
poden ser complementats per els gens silenciats en el cromosoma matern.

Els mecanismes geneétics responsables del SPW son : (Figura 1)

Delecié “de novo” en el cromosoma 15

Es l'alteracié cromosomica més freqiient, observant-se en el 70-75% dels pacients
amb SPW. Es deu a la perdua de funcio6 de diversos gens en una regi6 del cromosoma
15 del pare, a causa d'una delecio6. Els gens corresponents al cromosoma 15 de la
mare sempre estan inactius i, per tant, no poden compensar la delecié en el
cromosoma 15 del pare. El risc de tenir un altre fill afectat és baix, aproximadament
de I'1%. Els gens paterns absents normalment tenen un paper fonamental en la
regulacio de la gana i la sensaci6 de sacietat.



Disomia uniparental del cromosoma 15 matern

S'observa en un 20-25% de pacients amb SPW. Normalment s'hereten dos
cromosomes 15, un del pare i un altre de la mare. En el SPW s’hereten dues copies
del cromosoma matern i cap copia paterna. Degut a I'imprinting en el cromosoma
matern els gens de la regi6 SPW estan silenciats. El risc de recurrencia és baix, de
1'1%.

Defecte en l'imprinting

La seva incidéncia és baixa, passa en un 1-5% dels casos. Els gens del pare de la zona
de gens critics del SPW en el cromosoma 15 sdén presents, pero no treballen per
culpa d’'un un error en el mecanisme de canvi d’empremta materna a paterna en la
linia germinal masculina. . El risc de recurréncia pot ser alt, del 50%, ja que els pares
poden ser portadors de la mutacié.

Reorganitzacions cromosomiques

Es la forma menys comt, la seva incidéncia és inferior a 1'1%. Es produeixen
reorganitzacions cromosomiques d'origen parental o "de novo". En casos on s’hagi
observat translocacié “de novo” o heretada, el risc estimat dependra de la naturalesa
de la translocacié.
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Figura 1.
Alteracions genetiques del SPW. (Font: Sindrome de Prader-Willi: Guia per a families i
professionals, 31, 1999)

3.3. Caracteristiques cliniques del SPW

El SPW presenta una seérie de caracteristiques cliniques molt variades, amb
manifestacions fisiques i psicologiques, que van canviant en funcié de 1'edat. Per
tractar-se d'una sindrome no es donen en totes les persones amb la mateixa
freqiiéncia o intensitat. Algunes d’elles es poden observar a simple vista. La majoria
dels simptomes no desapareixen conforme el nen es va desenvolupant, sin6 que els
simptomes nous es van sumant als anteriorment establerts.
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Els simptomes i caracteristiques més freqiients en cada etapa de desenvolupament
son les segiients:

Periode fetal i neonatal: moviments fetals disminuits, elevada incidéncia de cesaries,
hipotonia, succi6 feble, dificultat per guanyar pes, hipoplasia genital, criptorquidia,
plor feble o absent, displasia de malucs.

Fins als 3 anys: talla baixa, nivells de GH disminuits, ulls ametllats i clars, boca
triangular, diametre bitemporal estret, mans petites amb dits en forma de con i vora
cubital recta, hipopigmentacié de pell i cabell, estrabisme, retard psicomotor, retard

en el llenguatge, retard del creixement, temperatura inestable, saliva espessa,
trastorns respiratoris: sindrome d'apnea obstructiva (SAOS),infeccions greus i de
repeticié, hipoventilacié central .., obesitat incipient, llindar de dolor alterat,
metabolisme lent.

Des dels 3 anys fins a 1'adolescéencia: miopia, i incidencia elevada de caries, dificultat
per vomitar, escoliosi, obesitat central si no es controla, metabolisme lent, trastorns
de el transit intestinal, hiperfagia, recerca i obsessié pel menjar, autolesions per
rascat de pell, dificultat per modular les emocions, dificultat davant les transicions i
els canvis sobtats, Alteracions del comportament: rebequeries, labilitat emocional,

comportament obsessiu-compulsiu, tendéncia a discutir i portar la contraria,
caracter inflexible i manipulador, repetici6 de frases o actes, acumulacié i furt
d'objectes ..., trastorn del llenguatge, alteracions de la son

Adolescencia i edat adulta: maduraci6 gonadal incompleta o retardada amb signes

de retard puberal, osteoporosi, patologies associades a l'obesitat: hipertensio
arterial (HTA), Diabetis Mellitus tipus II, malalties cardiovasculars, hiperfagia,
trastorns psicotics i afectius, frustracions, dificultat en I'avaluaci6 de simptomes per
elevada incidencia de somatitzacio, elevat llindar de dolor, abséncia de vomits i mala
termoregulacio corporal.

3.3.1. Hipotonia

La hipotonia (manca de to muscular) és el que més crida l'atencié en el SPW durant
el periode neonatal i en els primers mesos de vida, afectant principalment clatell i
tronc. Amb el pas del temps, el to millora progressivament, en general com a
conseqiiéncia del tractament amb hormona de creixement (GH). En la majoria dels
casos ocasiona dificultats per a I'alimentacié per causa de la mala succié.

Els nadons amb aquest problema semblen flaccids i se senten com si fossin "ninots
de drap" al agafar-los.( Figura 2).



Hipotonia

Figura 2. Hipotonia en el SPW. (Font: Sindrome Prader-Willi(SPW), cuando la gula es un sintoma y
no un pecado, 2017)

3.3.2. Trets fisics caracteristics

Els pacients amb SPW presenten, a nivell craniofacial, ulls ametllats, boca triangular
i comissures de la boca cap avall, llavi superior prim, diametre bifrontal estret,
estrabisme (els ulls no estan alineats correctament) i microcefalia
(desenvolupament insuficient del crani)(figura 3). Les mans i peus s6n petits en
comparacié amb la talla (figura 4 i 5). Es freqiient que presentin talla baixa, a causa
d'un deficit d'hormona de creixement i desenvolupament puberal incomplet.

També presenten hipopigmentacio de pell, ulls i cabell, sobretot aquells amb SPW
per delecié.

Diametre
bifrontal
estret

Ulls ametllats

Estrabisme

Nas aixetada
(en alguns casos)

Llavi superior

Comissures de
la boca cap avall

Figura 3. Trets facials caracteristics en SPW. (Font: Natalia Garcia. Sindrome de Prader-Willi
Enfermedades rares genéticas, 2020)



Figura 4. Mans tipiques en el SPW. (Font: Prader-Willi Syndrome-Pathology Flashcards, 2017)

Figura 5. Peus tipics en el SPW. Nen de 9 anys amb confirmacié genética de SPW. (Font: Juan
Camilo Mendoza.Rehabilitacion fisica en el SPW,2016)

3.3.3. Hipogonadisme

Hipogonadisme significa que les gonades (ovaris o testicles) no funcionen
correctament el que comporta una falta d'esteroides sexuals; manca d’estrogens en
el cas de les dones i falta de testosterona en el cas dels homes.

Al SPW es produeix un hipogonadisme amb un component central i una disfuncio
gonadal primaria. En ambdos sexes, I'hipogonadisme es manifesta com hipoplasia
genital al llarg de la vida, desenvolupament puberal incomplet i infertilitat en la gran
majoria. El grau d’hipogonadisme és variable sent mes sever en homes que en dones.
En els nens, el penis pot ser petit, pero el més caracteristic és un escrot petit
hipoplasic, més rugos i poc pigmentat. La criptorquidia (falta de descens d'un o dos
testicles a la bossa escrotal) unilateral o bilateral esta present en el 80-90% dels
casos. En les nenes, la hipoplasia genital passa més desapercebuda, els llavis i el
clitoris son generalment hipoplastics L'etapa de la pubertat és tardana e incompleta
i les dones solen tenir falta de menstruacions (Amenorrea) o desordres menstruals
(oligomenorrea).



3.3.4. Caracteristiques conductuals i psicologiques

Les persones amb el SPW sén tossudes, astutes, manipuladores, irritables, d'humor
labil, tendents a explosions temperamentals i atacs de rabia que poden incloure
agressivitat cap a si mateixos i els altres, perseverants, centrats en si mateixos i
exigents. La mentida i el furt també son freqlients juntament amb possibles
dificultats emocionals i interpersonals. Aquesta conducta sol ser fluctuant segons
I'edat. Comparteixen trets amb l'autisme, amb conductes repetitives i rituals, i amb
el trastorn de deficit d'atencio i hiperactivitat (TDAH).

Psicologicament, aquest trastorn pot provocar el desenvolupament d'un quadre
obsessiu-compulsiu. Poden patir trastorns afectius (amb fluctuacions de l'estat
d'anim) amb trets psicotics i fins a un 10-20% desenvolupen trastorn de 1'espectre
psicotic especialment aquells adults joves amb DUP materna..

Aquestes caracteristiques afecten la qualitat de vida dels pacients en I'adolescéncia
i l'edat adulta, dificultant la seva socialitzacio.

3.3.5. Deficit hormona de creixement (GH) i talla baixa

L’ hormona del creixement juga un paper importantissim en el creixement, pero
també té altres funcions importants en la regulacié del metabolisme i la composicio
corporal.

Més del 90% dels pacients amb SPW presenten un deficit de GH. Tenen un pes i una
talla al néixer dins de la normalitat. La baixa estatura pot ser evident en la infancia
a causa d'un deficit secretor de GH pero no es fins als 15 anys quan es comenca a
manifestar amb un retard del creixement, associat a una abseéncia d’estirada
puberal. Aixo dona com a resultat una algada mitjana en homes de 155 cm i 148 cm
en dones.

Una de les causes de la talla baixa, també, por ser I'hipotiroidisme que és una
malaltia causada per la producci6 insuficient d'hormones tiroidals, per la glandula
tiroide. Aquesta és una glandula petita en forma de papallona situada a la part
frontal del coll just per sobre de la clavicula on es produeixen les hormones tiroidals,
que son essencials per al metabolisme i desenvolupament normal.

Entre el 20 25% de les persones amb SPW presenten hipotiroidisme central encara
que també hi ha casos d'hipotiroidisme primari.

En els nens, la manca d'hormones tiroidals impedeix el creixement i el
desenvolupament neurologic correcte.



La composicié corporal en els pacients amb SPW es caracteritza per una falta de
desenvolupament muscular i un augment de la massa grassa, que ja es pot observar
en el lactant abans que aparegui 'augment excessiu de pes. La gran ingesta calorica,
I'hipogonadisme, el deficit d'hormona de creixement i una activitat fisica reduida,
poden ser els causants d'aquest acumulaci6 de greix. El muscul és un teixit
metabolicament molt actiu, de manera que una menor massa d'aquest teixit, al
costat d'una activitat fisica reduida, expliquen la baixa despesa energetica basal que
presenten aquests pacients.

3.3.6. Hiperfagia i obesitat

La hiperfagia o gana exagerada i l'obesitat s6n dos aspectes que caracteritzen els
pacients amb SPW. La relacié amb el menjar és el simptoma més destacat, que si no
es controla pot portar a desenvolupar una obesitat morbida.

Actualment s’han descrit 7 fase nutricionals diferents en el desenvolupament del
fenotip en relaci6 a la ingesta. (taula 1)

Fases nutricionals Edat Caracteristiques fisiques
Hi ha una disminuci6 del
FASE 0 Prenatal creixement i dels moviments fetals.
Hipotonia amb dificultat per
FASE 1a 0 - 9 mesos alimentar-se i una reduccié de la
gana.

L’alimentacié i el creixement son
FASE 1b 9 - 25 mesos normals.

Comenca a augmentar de pes sense
FASE 2a 2,1-4,5 anys que augmenti la gana

Augmenta l'interés pel menjar iper
FASE 2b 4.5 - 8 anys tant hi ha un increment de pes.

Apareix la hiperfagia i la falta de
FASE 3 8 - edat adulta sacietat

Desapareix la preocupaci6 pel
menjar i apareix la capacitat de
FASE 4 Edat adulta sentir-se saciat. Aquesta
(no ha tots) caracteristica només es dona en
alguns adults, especialment a partir
dels 30 anys

Taula 1. Les 7 fases nutricionals en SPW. (Font: Creacid propia)



La hiperfagia (present en la fase 3) es deu a una anomalia a nivell de 'hipotalem, que
és una part del cervell, que controla la sensacié de gana i sacietat, entre d’altres
mecanismes hormonals.

Aquesta gana exagerada fa que:
e Pensin continuament en menjar
e Siguin insistents demanant menjar
e S'enfadin quan se'ls nega un menjar que desitgen
e S'aixequin a la nit per menjar
¢ Intentin robar menjar
e Robin diners per comprar menjar
e Busquin a les escombraries

e Mengin substancies no comestibles (aliments en mal estat, xampu d’albercoc,
etc.)

L'obesitat és central, es a dir, el greix es deposita sobretot al’'abdomen, al glutiia les
cuixes. Multiples factors contribueixen a que es produeixi un excés de greix corporal:

e Tenen una desregulacid de la gana i la sacietat que comporta a una ingesta
excessiva.

e L'alteracio6 hipotalamica fa que aquests pacients necessiten un 25% menys
d'energia que qualsevol persona de la seva edat i sexe.

e Els deficits hormonals (particularment el deficit de GH) propicien una
composicio corporal anomala amb més contingut de massa greix.

e La hipotonia i la disminucié de la musculatura condiciona una menor
capacitat per fer exercici.

Aquesta obesitat i la distribucié d'aquests greix corporal de forma anomala
ocasionen una serie de complicacions metaboliques (Diabetis tipus 2, pressio
arterial alta, malalties cardiaques i hepatiques ...), que son les causes més importants
de morbiditat i mortalitat.

Aproximadament un 25% dels pacients amb SPW que presenten obesitat
desenvolupen diabetis tipus 2 i la mitjana d'aparicid sol ser al voltant dels 20 anys
d'edat.
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3.4. Diagnostic

El diagnostic en el SPW ha de ser precoc per establir un abordatge efectiu i de llarga
durada i aixi poder aconseguir una millor qualitat de vida per als pacients i les
families.

El diagnostic precog¢ configurara les estratégies principals de tractament d'aquestes
persones per a:

e Reduir el temps d'hospitalitzacié al naixement i evitar proves invasives
innecessaries.

e Comencar com més aviat amb una atencié especialitzada i multidisciplinar.

e Oferir un adequat consell geneétic per a futurs embarassos una vegada que
s'identifica el mecanisme genétic responsable de la sindrome.

En l'actualitat el diagnostic de la Sindrome de Prader-Willi es realitza molt aviat a la
vista de signes clinics al néixer: greu hipotonia neonatal, manca de reflex de succid i
dificultats d’alimentaci6. Per confirmar el diagnostic de sindrome de Prader-Willi
s'ha de fer un estudi genetic que ha d’anar acompanyat d’orientaci6 i assessorament
geneétic.

3.4.1. Diagnostic clinic

L’any 1993 després d'un estudi multicéntric de consens, Holm va publicar, els
criteris clinics per al diagnostic, valorant amb 1 punt els “criteris principals” i amb
0,5 punts els anomenats “criteris secundaris“. La finalitat dels mateixos era poder
fer el diagnostic clinic de la sindrome, ja que en aquell moment les proves genetiques
no estaven tant estandarditzats ni disponibles com en I'actualitat. Al 2001 es van
suggerir uns nous criteris per tal de millorar la identificacié dels pacients candidats
a la realitzacid de la prova geneética y aixi poder avangar l'edat de diagnostic. (Taula
2)

Per establir el diagnostic de SPW sén necessaris:

e en menors de 3 anys : 5 punts (4 dels quals almenys han de procedir dels
criteris principals),

e en majors de 3 anys: 8 punts (correspondre 5 o més punts als criteris
principals).

Criteris principals: 1 punt

e Hipotonia neonatal o infantil amb succié pobra.
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e Problemes d'alimentaci6 en la infancia que requereixen tecniques especials i
escas augment de pes.

e Rapidesa a guanyar pes en funcié del creixement, després dels 12 mesos i
abans dels 5 anys; obesitat central si no s'ha intervingut.

e Trets facials caracteristics, cap ovalat en la infancia, cara estreta o diametre
bifrontal, ulls ametllats, boca petita amb llavi superior prim, comissures de
boca cap avall (son necessaris 3 o més trets).

e Depenentde l'edat:
o Genitals poc desenvolupats

* Homes: escrot poc desenvolupat, testicles sense descendir,
penis i / o testicles petits.

* Dones: Absencia o sever escas desenvolupament del llavi
menor i / o clitoris.

o Incompleta o retardada maduracié sexual amb signes de retard de la
pubertat després dels 16 anys

» Homes: gonades petites, escas pél a la cara i cos, manca del
canvi de veu.

= Dones: Infreqlient o nul-la menstruacié.

e Retard global del desenvolupament mental en nens menors de 6 anys. Retard
mental de lleuger a moderat o problemes d'aprenentatge en nens més grans.

e Hiperfagia (gana excessiva), recerca de menjar, obsessi6 amb el menjar.

e Deleci6 15q11-13 (>650 bandes, preferiblement confirmades per hibridaci6
in situ fluorescent) o altres anomalies en aquesta regié cromosomica,
incloent disomies.

Criteris secundaris: 0,5 punts

e Moviments fetals reduits o letargia infantil i plor feble en la infancia que
milloren amb I'edat.

e Problemes de comportament caracteristics: rebequeries, comportament
obsessiu-compulsiu, tendéncia a discutir, disconforme, inflexible,
manipulador, possessiu i tossut (son necessaris 5 0 més simptomes).

e Trastorns en el son, apnea.

e Baixa estatura sobre els 15 anys per als seus antecedents genetics (sense
tractament amb hormones de creixement).

e Hipopigmentacio: pel ros i pell blanca en comparaci6é amb la familia.
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e Mans petites (<25% Percentil) i / o peus (<10% Percentil) per la seva talla.

e Mans estretes amb la vora del glaco recte (vora exterior de la ma)

e Problemes oculars (miopia, estrabisme convergent).

e Saliva espessa i viscosa, amb crostes a les comissures de la boca.

e Defectes d'articulacié en la parla.

e Gratar les ferides o autoprovocar-les.

A més d'aquests criteris, hi ha uns altres que no puntuen pero incrementen la certesa

d’un diagnostic precis:

e Altllindar de dolor

e Temperatura inestable en la infancia. Sensibles canvis de temperatura en

adults

e Escassos vomits

e Escoliosi o curvatura anormal de la columna

e Aparici6 prematura de pel en pubis i aixelles (abans dels 8 anys)

e Gran destresa amb trencaclosques

e Estudis neuromusculars normals

e Dits de la ma apuntats

Edat d’avaluacio

Criteris clinics per a realitzar estudi genetic

Del naixement als 2 anys

Hipotonia amb succi6 debil

De 2 a 6 anys

Hipotonia i antecedents de succié debil
Retard global del desenvolupament

De 6 a 12 anys

Antecedents d’hipotonia amb succié debil (la hipotonia persisteix
amb freqliéncia)

Retard global del desenvolupament

Hiperfagia amb obesitat central si no hi ha control

de 13 anys fins a adult

Deficit cognitiu, discapacitat intel-lectual lleu

Hiperfagia amb obesitat central si no hi ha control
Hipogonadisme hipotalamic i/o trastorns de conducta
caracteristics (incloent rebequeries i comportaments obsessius-
compulsius

Taula 2. Nous criteris suggerits per realitzar test genétics en el SPW. (Font: Creacid propia)
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3.4.2. Diagnostic genetic

Totes les alteracions genetiques que originen la SPW tenen com a causa comuna la
perdua o alteracié de gens paterns a la regié 15q11-q13 del cromosoma 15. No
obstant aix0, és important determinar l'alteraci6 genetica especifica, arribant a
coneixer el mecanisme genetic exacte causant de la SPW en cada cas per poder donar
el consell genetic.

El diagnostic genetic del SPW es porta a terme seguin un protocol aprovat per la
xarxa europea de qualitat genética humana (EMQN). ( Figura 6) Que consisteix en
fer una prova d'ADN anomenada metilaci6 (técnica d'analisi molecular), sobre una
mostra de sang en un laboratori genétic. Es la técnica més informativa ja que
identifica les principals alteracions associades al SPW, pero no permet diferenciar-
les entre elles, per la qual cosa s'ha de complementar amb els estudis d'hibridacié
fluorescent in situ (FISH), i / o de microsatel-lits.

Per coneéixer el risc de recurréncia, es a dir de tenir un altre fill afectat, es necessari
identificar préviament si es tracta d'una deleci6, disomia uniparental materna,
defecte d'empremta o reorganitzacié cromosomica.

Recurréncia:

e Deleci6é i disomia uniparental materna : el risc de recurréncia es baix
aproximadament de I'1%

e Defecte d'imprinting : el risc de recurrencia es al del 50%. En aquest cas és
molt important el consell genetici / o el diagnostic prenatal.

e Reorganitzacions cromosomiques: el risc de recurrencia no pot descartar-se

Sospita clinica de SPW

TEST DE METILACIO CARIOTIP

- - '
Normal Alterat Reorganitzacié
cromosomica
L .
No SPW FISH = Negatiu
Positiu

ESTUDI DE MICROSATEL-LITS

. " o
Deleccié Disonia Uniparental Defecte
Materna Imprinting

Figura 6. Protocol diagnostic genétic del SPW. (Font: Creaci6 propia)
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3.5. Abordatge clinic i tractament

La SPW és una malaltia genetica multisistemica i complexa que requereix d'un equip
multidisciplinari expert i altament especialitzat per poder atendre les necessitats
d’aquests pacients. Es molt important que aquest seguiment es faci en un centre
especialitzat i amb experiencia en SPW.

L’Hospital Universitari Parc Tauli és un Centre de Referéncia amb amplia
experiencia en el diagnostic genetic i el maneig clinic de pacients amb SPW. Des de
1997, un equip multidisciplinar compost per Genetistes, Endocrinolegs,
Nutricionistes, Psiquiatres, entre d’altres esta vetllant pel tractament clinic i el
benestar d’aquests pacients. A més, és centre pioner a Espanya en el tractament amb
GH en pacients adults amb la sindrome de Prader-Willi.

Seran moltes les consultes d'especialistes a les que haura d'acudir al llarg de la seva
vida sent la principal la d'endocrinologia i nutricié que realitzara periodicament
controls del seu estat i realitzara un seguiment del tractament amb 1'hormona de
creixement. (Esquema 1).

Entre els 16 i els 18 anys comenca el periode de transicié a adult. En aquest periode
es realitzaran visites conjuntes entre 'equip de pediatria i el d’adults. També es
realitzara un control per part de psicologia per tal de valorar I'acceptacio del pacient
davant la transicio.

No existeix un tractament que curi el SPW. Les persones amb SPW seguiran
diferents tractaments, terapies i mesures per tal de millorar la simptomatologia.
(Taula 3).

Es essencial un diagnostic precog per poder comencar el tractament el més aviat
possible, ja que quan abans es comenci a tractar a aquests pacients més grans son
els beneficis. Els pares, la familiaila societat son fonamentals per al’atencié integral
de les persones amb SPW.

Darrerament s'ha avangat molt en el maneig d’aquests pacients, especialment amb
I'"ds de I'hormona de creixement i amb les estratégies per prevenir 1'obesitat
mitjancant la dieta i I'exercici.

Les estrategies del tractament estaran basades en :

e Maneig per un equip multidiciplinar

Estimulacié precog i fisioterapia

Inici precog¢ de tractament amb GH

Prevenci6 de I'obesitat (dieta + exercici)

Control de la hiperfagia.
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Esquema 1: Diagrama de flux del Model de Practica Clinica de la Unitat de Prader-Willi de
I’'Hospital Universitari Parc Tauli (Font: Parc Tauli)

16




SIMTOMATOLOGIA

TRACTAMENT

Hipotonia

Programes d’estimulacié preco¢ i promoure
I'activitat fisica.

Hiperfagia
No existeix cap farmac especific per Ila
hiperfagia. El tractament ha de ser més de
conducta i de control de I'entorn per evitar un
accés facil al menjar.

Obesitat

e Dieta equilibrada baixa en calories i
realitzar exercici fisic.

e (Cirurgia Bariatrica en alguns casos
d'obesitats extremes amb
comorbiditats greus que comprometen
I'expectativa vital del pacient a llarg
termini .

Hipogonadisme Hipoplasia genital: Intervencié quirtrgica

durant el primer i segon any de vida.
Desenvolupament puberal incomplet e
infertilitat: tractament hormonal substitutiu
(testosterona o gonadotropina) per prevenir la
osteoporosis.

Talla baixa i Deficit de GH

Terapia substitutiva amb GH

Taula 3: Tractament per a la simptomatologia del SPW (Font: Creaci6 propia)

3.5.1. Hormona del creixement

El tractament amb GH consisteix a proporcionar al cos una hormona de creixement
sintetica per reemplagar la que no produeix la glandula hipofisi degut a un error

amb la suficient promptitud.

El tractament amb hormona de creixement (GH) en pacients amb sindrome de
Prader Willi (SPW) esta aprovat a Europa des de 2001. A diferéncia d'altres
indicacions de GH, el seu tis no només esta enfocat a incrementar la talla, siné també

a millorar la composici6 corporal, forca muscular i capacitat cognitiva.

La millora en la composicié corporal, augmentant la massa magra i reduint la massa
grassa, és la principal rad per al'iis de GH en els pacients amb SPW.
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El tractament amb hormona de creixement ha d’iniciar-se el més aviat possible, ,
preferiblement abans de I'any d'edat, per que esta demostrat en diversos estudis
que hi ha un clar benefici a nivell motor, que si s’instaura de manera precog influira
de forma evident en totes les dimensions del seu desenvolupament.

Aquest tractament no soluciona la hiperfagia pero, administrat en nens, ajuda a la
normalitzacid de l'algada, té un efecte positiu en el rendiment motor i en la reduccid
del greix corporal, el que condueix al manteniment d'un pes saludable evitant les
complicacions relacionades amb I'obesitat en l'edat adulta.

Tot i que els majors beneficis s'obtenen amb el tractament amb GH des de la infancia,
sembla que la seva administracié en adults també podria tenir efectes positius.
Actualment se suspén el tractament amb GH quan ja s'han tancat les epifisi del
cartilag de creixement (vol dir que ja han finalitzat el seu creixement). No obstant
aixd, hi ha cada vegada més evideéncia cientifica que ens demostra que la GH és
beneficiosa en els pacients adults. Fins ara per poder tractar a adults cal demostrar
amb test especifics que tenen deficit de GH.

Abans de comengar el tractament amb GH s’han de fer un seguit de valoracions i
proves al pacient amb SPW per valorar el risc/benefici: (Taula 4)

e Control de pes i talla almenys durant 6 mesos.
e C(Calcul de la ingesta calorica i un control per un especialista en nutricio.

e Antropometria: pes, talla, plecs, circumferéncia del brag, perimetre de cin-
tura, maluc i cefalic, valoraci6 de 1'estat de maduracié puberal.

e Analitica: per veure la situacié del ronyé, fetge, nivells de colesterol, glucosa
i hemoglobina glicada (per veure com son els nivells de sucre), els nivells de
les hormones tiroides (tiroxina, tirotropina) i altres hormones per controlar
el marge de seguretat de la GH (IGF-1, IGFBP3).

e En adults cal fer un test per al diagnostic de deficit de GH que en el cas dels
nens no és necessari.

¢ Una polosomnografia (estudi de la son).

e Valoraci6 de la escoliosis.

e Valoracié de les vies aeries superiors.

e Exploracions radiologiques: radiografia de torax i edat ossia.

Durant el tractament s'ha de realitzar un rigorés control, cada 6 mesos, amb una
revisio als 3 mesos d’iniciar el tractament, per monitoritzar els possibles efectes
clinics que pugui produir el tractament. En nens i adults el que cal vigilar més és que
no els provoqui o empitjori una hipertrofia amigdalar, que podria donar lloc a
apnees de la son obstructives i les infeccions respiratories.
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EDAT PEDIATRICA

EDAT ADULTA

w =0 = mm Z m ™

Increment de la talla final.
Normalitzacié del diametre cranial.
Increment de la massa magra i
disminucié del percentatge de greix
corporal total.

Millora de l'agilitat, de la forca
muscular, de la tolerancia a 1'exercici
moderat-intens, la capacitat aerobica,
la capacitat inspiratoria i expiratoria.
Disminucié de la fatiga. En lactants
increment de el gruix muscular i del
desenvolupament motor.

Millora del benestarila qualitat de vida
de nen i del seu entorn.

Millora del vocabulari i del raonament
abstracte.

Millora del comportament en grau
variable segons l'edat.

Disminucié del temps de reaccio.
Increment de la flexibilitat
mental, en funci6 motora i
capacitat atencional.

Disminucié significativa del greix
corporal (tant visceral com
subcutania) i un augment de la
massa magra.

Augment en la capacitat per fer
exercici.

N e RS

Augment de la hipersensibilitat.

No hi ha increment de la mortalitat
total, per0o es concentra en els nou
primers mesos del tractament.

En els primers dos anys de tractament
hi ha un Illeu increment de la
insulinemia, la glucémia.

Augment de la resistencia a la
insulina.

Intolerancia oral a la glucosa i
diabetis a l'inici del tractament

Obesitat severa,
Diabetis Mellitus mal controlada,

Criteris d'exclusio per a I'administracié de GH

Apnea de la son obstructiva severa no tractada i amb compromis respiratori,

Cancer actiu

Psicosi activa.

Taula 4. Beneficis, riscos i criteris d’exclusié del tractament amb GH. (Font: Creacio propia)
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L'administraci6é del tractament amb somatropina (GH) consisteix en una injeccié
subcutania diaria administrada pels pares, cuidadors o pel mateix nen. S'ha
d'administrar per injeccid, perque és una hormona proteica que seria destruida
mitjanc¢ant la digestio si es prengués per la boca. Previ a la injeccid, només cal netejar
la zona d'injecci6 i rentar-se les mans amb aigua i sab6. Es recomana administrar-la
per la nit per establir una rutina que faciliti el compliment del tractament, y també
perque la secreci6 natural de GH es més abundant durant les primeres hores de son.
Es important canviar la zona d'injeccié.

La dosi inicial de GH en nens és estandard (1mg/m?/dia) i ha de ser ajustada
periodicament basant-se el pes i la resposta, el metge responsable pot variar
aquestes dosis depenent del grau d'obesitat, estudi de la son i fins i tot el grau
d'hipotonia o resultats analitics. La dosi més elevada es dona en la pubertat, quan
els nens solen fer 1'tltima estirada.

Les dosis inicials de tractament de GH en adults es de 0,2 mg / dia amb augments
graduals de 0.2 mg per mantenir nivells d'IGF-1 en el rang normal per a la edat i
sexe.

El tractament amb hormona de creixement ha suposat un aven¢ important, es pot
dir que hi ha hagut un abans i un després en l'evoluci6 d'aquesta malaltia, al millorar
el creixement, la composicié corporal i la capacitat fisica d’aquestes persones. No
podem oblidar que el tractament amb GH ha d’anar unit a una dieta i un estil de vida
saludables, a més d'un control ambiental.

3.5.2. Hiperfagia i obesitat

La hiperfagia es un dels simptomes més dificil de controlar. La manca de sacietat té
una causa organica, per aixdo no podem esperar que controlin per si sols la seva
alimentacié. Aconseguir un adequat control alimentari és decisiu per al seu
benestar.

En I'actualitat no hi ha cap farmac efectiu per a la hiperfagia en SPW. El tractament
fonamental es basa en estrategies de conducta que modifiquin l'entorn per evitar
'accés facil al menjar.

El control de l'accés al menjar és una mesura indispensable no només per evitar
I'increment de pes, també per la influencia que la gestié de 'aliment té en el seu
comportament.

Algunes estrategies de conducta serien:
¢ No menjar davant d'ell/a coses que no pot menjar.
e No anar amb ell/a comprar al supermercat.

e No mantenir amb ell/a converses sobre menjar.
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e Procurar no posar plats al centre de la taula perque cada un es serveixi el
que vulgui, és millor portar els plats ja plens des de la cuina.

e Evitar que manegi diners, pactar amb ell/a regals que pot comprar-se.

e Elaborar menus setmanals, per a tota la familia, que estiguin en un lloc visi-
ble.

e No premiar ni castigar amb menjar.

e Siessurtamenjar fora pactar amb ell/a, abans de sortir, el que es pot dema-
nar.

e Demanar la cooperaci6 de familiars, veins, mestres i amics, parlant-los del
problema que tenen i del control alimentari que requereixen.

e Aconsellar als familiars que els seus regals i incentius no siguin llaminadures,
aliments o diners, la qual cosa els permetra l'accés als aliments.

e Estructurar uns horaris de menjar fixos i evitar la ingesta de menjars fora
d'ells.

e Cuinar quantitats adequades per evitar sobres.

e Llencar les escombraries amb les deixalles d'aliments de seguida que es pu-
gui.

Hi ha dos farmacs que no son especificsy per a la hiperfagia pero es podrien utilitzar.
Un seria la Fluoxetina, ates el seu perfil favorable sobre la ganai el pesil'altre seria
el Topiramato que també ha demostrat certa utilitat, sobretot per als trets
d'obsessio pel menjar.

Es molt important un estricte control de la ingesta des de ben petits per prevenir
I'obesitat amb una dieta equilibrada baixa en calories, sempre assessorats per una
dietista-nutricionista, i exercici fisic.

Es imprescindible que els familiars i cuidadors tinguin el maxim d'informacié sobre
les fases del comportament alimentari per educar adequadament i avangar-se als
esdeveniments.

Controlar la hiperfagia i compulsi6 en els pacients amb SPW els dona més
oportunitat de tenir un pes saludable i millora la socialitzacid, per la qual cosa també
millora l'esperanca i qualitat de vida dels pacients.

El tractament per a la obesitat en el pacient amb SPW sera basicament dieta i
exercici que sera abordat més extensament en I'apartat d’abordatge nutricional.
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També es poden utilitzar alguns analegs de GLP-1, només en adults, com el Victoza,
Saxenda (Liraglutida) i Ozempic ja que s’ha demostrat que tenen efectes
beneficiosos pel que fa a la pérdua de pes i redueix una mica la gana amb una baixa
incidencia d'efectes adversos.

La cirurgia bariatrica pot ser una alternativa en casos d'obesitat molt greu, pero no
esta recomanada de forma generalitzada ja que els resultats pel que fa a perdua de
pes s6n menors que en obesos sense SPW i tenen moltes complicacions associades
amb una elevada mortalitat a curt i llarg termini.

3.6. Abordatge nutricional

Els afectats per el SPW es caracteritzen per patir hiperfagia, a més tenen una
composicié corporal alterada amb un excés de massa grassa i una massa magra
disminuida. Per aix0 es considera la principal causa genética d'obesitat.

La intervencio nutricional precog en els pacients amb SPW s'ha establert com a
eina fonamental per a la millora del pronostic d'aquests pacients i per al control de
les complicacions.

Les persones amb sindrome de Prader-Willi (SPW) s’enfrontaran a problemes
nutricionals en evolucié al llarg de la seva vida.

Degut a les seves caracteristiques de hiperfagia i hipotonia els nens i adults amb
SPW poden guanyar pes molt facilment, no obstant aixo, amb un bon control dietetic
irestringintl'accés als aliments, el pes es pot mantenir dins dels nivells normals tant
per a nens com per a adults.

Els trastorns relacionats amb l'alimentacié en aquestes persones presenten etapes
molt diferents que, en cada individu tindran caracteristiques propies. Per aixo, és
fonamental el seguiment nutricional individualitzat, que ha de ser assessorat per un
professional en nutricid, des del primer moment del seu diagnostic per determinar
els requeriments calorics apropiats i assegurar l'aportaciéo adequada de greixos,
vitamines i calci.

El dietista ajudara als pares, en el cas de nens, i als adults, a establir i respectar el
regim alimentari, sobretot, assessorant-los sobre quins aliments evitar i quins
afavorir. També és important comptar amb l'assisténcia d'un psicoleg en aquest
procés.

Per I'abordatge nutricional cal tenir en compte quatre consideracions:

e Aportar els requeriments nutricionals i adequar les quantitats dels aliments
per a una correcta ingesta diaria.

e Educar nutricionalment a la familia i al pacient amb SPW.
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e Aconseguir un pes corporal adequat a la seva edat i condicions fisiques.
e Mantenir una ingesta hidrica correcta

La dieta ha de ser equilibrada i variada amb similar repartiment de nutrients que la
poblacié general, pero limitada en calories, ja que les persones amb SPW tenen un
baix metabolisme basal i per tant unes necessitats d'energia (calories) inferiors a les
persones de la seva mateixa edat, pes i sexe. Cal evitar aquells aliments superflus
d’alta aportacié caloric i minim interes nutricional com brioixeria, gelats, etc.

Per que aquesta dieta sigui efica¢ el millor és eliminar tota temptacié i és necessaria
una supervisi6 del menjar a tota hora ja que les persones amb SPW sén
extremadament llestes i rapides a I'hora d'obtenir menjar.

Es fonamental educar a la familia al complet en una dieta saludable; el paper dels
pares en la formaci6 dels habits alimentaris dels seus fills i d'un estil de vida
saludable és essencial. Si tota la familia esta involucrada en aquests canvis d'habits,
sera molt més facil mantenir la persona amb SPW en un pes normal i seran
incomptables els efectes beneficiosos per als altres membres de la familia.

D'altra banda, també és molt important estimular-los perque portin una vida activa
en que practiquin diariament una série de moviments quotidians com caminar,
passejar, pujar escales ... i també estimular la practica d'algun esport d'acord amb
les aficions, habilitats i capacitats de cadascu.

Es fonamental la implicacié de tota la familia i mai s'han d'utilitzar els aliments com
a premi o castig. Per a les persones amb SPW és recomanable fer exercici i practicar
algun esport d'acord amb les aficions, habilitats i capacitats de cadascu. Els nens i
adults amb SPW no tenen set, per tant cal animar-los a beure aigua durant tot el dia.

3.6.1. Grups d'aliments

e Hidrats de carboni
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Sén la font disponible d'energia més important del cos. El seu objectiu fonamental
és dotar l'organisme de l'energia necessaria per desenvolupar normalment les
activitats quotidianes. Sense hidrats de carboni, el cos se sent feble, sense forga.

Podem distingir entre hidrats de carboni complexos i simples.

Hidrats de carboni complexos (d’absorcié lenta): permeten alliberar energia durant
més temps. Son els que procedeixen dels cereals com l'arrds, el pa, la patata, els
llegums i la pasta. La seva presencia és obligada en la dieta pero en quantitats
limitades. Els llegums s'han de prendre 1-2 vegades per setmana i si sén combinades
amb cereals poden substituir el grup de la carn.

Hidrats de carboni simples (d’absorcié rapida): només aporten energia i pocs
nutrients i es poden excloure de la dieta (sucre, melmelada, xocolata, caramels...)

Com els hidrats de carboni es converteixen en glucosa, cal escollir els més saludables
i descartar aquells que tinguin sucres refinades.

Es recomana de 4 a 6 racions al dia, preferiblement integrals, per la qual cosa han
d'estar presents en l'esmorzar, el dinar i el sopar. També sén una bona alternativa
per al berenar i I'apat de mig mati, dels més petits i dels adolescents.

e Verduresihortalisses

Aporten grans quantitats de vitamines, minerals i oligoelements, fibra
(especialment soluble), a més d'un alt percentatge d'aigua. Sén aliments que
aporten, relativament, poques calories. S6n d'una importancia vital en la dieta tenint
especial interes aquells rics en vitamina A com les pastanagues, broquil, espinacs,
pebrot vermell... La millor manera d'aprofitar totes les vitamines i els minerals és
prendre-les crues, soles o en amanida. Preparar-les al forn o a la planxa és una altra
deliciosa opcié. Si es bullen, és convenient aprofitar 1'aigua per a sopes o purés,
perque hi queden molts dels minerals en l'aigua de coccié. Si es couen al vapor
mantenen la majoria de nutrients.
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Aquest grup d’aliments sera de consum lliure ja que complementen als altres
grups que estan limitats donant volum al plat i han d'estar presents en el dinar i el
sopar.

e Fruites

Son aliments rics en vitamines, minerals i fibra com les verdures i les hortalisses
pero sén més rics en hidrats de carboni simples amb la qual cosa reduirem el
consum a dues peces a el dia, preferentment fruita fresca i, una d'elles rica en
vitamina C (maduixes, taronja, mandarina, kiwi) . Al final del dinar i del sopar s6n
molt utils per facilitar 'assimilacié de molts dels nutrients. També s6n una molt
bona alternativa per esmorzar, I'apat de mig matii el berenar i com a ingredients en
amanides o plats principals.

Les fruites seques (prunes, panses, orellanes) han de ser evitades per la seva elevada
aportacid calorica.

Els sucs aporten només vitamines i minerals, i els manquen la major part de la fibra
que aporta la fruita sencera, per tant és millor la fruita sencera que en suc.

e Lactics
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Dins d'aquest grup trobem la llet, formatge i iogurts. Es caracteritzen per ser la font
més important de calci de la dieta, encara que també aporten quantitats importants
de proteines, vitamines i minerals.

Les calories que aporten varien en funci6 del seu contingut en greixos. Per a la dieta
escollirem aquells que aportin menor quantitat de calories: llet semidesnatada o
desnatada (a partir dels 2 anys) que pot ser enriquida en calci, iogurts naturals,
desnatats de sabors, no ensucrats ni enriquits amb nata; formatge fresc i mato.
Evitar les postres lactics (flam, natilles) perqué contenen sucre i nata.

D'aquest grup d'aliments s’aconsella el consum de 2 a 4 racions al dia en funci6 de
l'edat.

e Peixos

El peix és una bona font de proteines d'elevada qualitat. Distingirem entre:
- Peix blanc (conté menys greix): llug, rap, llenguado, mero, orada, etc.

- Peix blau (conté més greix): tonyina, areng, sardina, cavalla, salmd, etc. En-
cara que tinguin més contingut en greix no han de ser exclosos totalment de
la dieta ja que son moltrics en acids grassos poliinsaturats omega-3, que son
essencials (s'obtenen a través dels aliments ja que el nostre cos no pot pro-
duir-los). Es pot consumir un cop a la setmana.

Es recomana de 3 a 4 racions a la setmana.
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La carn és una font important de proteines d'alt valor biologic, de vitamina B12,
ferro, potassi, fosfor i zinc.

A causa del seu contingut en greixos saturats, és molt important triar talls magres
de carn. Farem servir preferentment carns blanques com el gall dindj, el pollastre
(sense pell) i el conill.

Els embotits grassos han de consumir-se només ocasionalment, ja que aporten gran
quantitat d'acids grassos saturats, colesterol i sodi. Entre els embotits seria una
adequada elecci6 el pernil serra (sense greix) i 'embotit de pollastre i gall dindi.

S'aconsella 3-4 racions a la setmana, prioritzant-ne les peces magres, en el dinar o
el sopar, preferentment. El consum ha de ser moderat, sobretot el de carns
vermelles. Cal evitar els embotits tipus xorico, sobrassada, salami, mortadel-la, llom
sec, bacon, salsitxes, botifarra, patés, i s’ha de limitar el consum de carns amb alt
contingut de greix com el porc, el xai, la gallina, 1'oca, 1'anec i les hamburgueses
comercials. Es important treure-li la pell al pollastre i el greix visible a les carns
abans de cuinar-les, i seleccionar aquelles carns que menys greix continguin.

e Qus
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L'ou conté diversitat de nutrients. Aporta proteines d’alta qualitat, greixos
saludables i gran varietat de vitamines i minerals.

S'aconsella 3 - 4 ous per setmana.

e Greixos

Aquest grup d'aliments inclou els olis vegetals i altres tipus de greixos com la
margarina i la mantega. S6n essencials per a la nostra salut perque intervenen en la
composicié de les membranes cel-lulars i les estructures nuclears. Tot i aixi, els
greixos i els olis han de consumir-se amb moderaci6, a causa de I'elevada aportacio
calorica. Son molt més saludables els greixos d'origen vegetal, sobretot I'oli d'oliva
verge, i son preferibles als d'origen animal.

L'oli d'oliva és ric en greixos monoinsaturats i antioxidants. Es recomana tant per
cuinar com per amanir, ja que presenta propietats cardiosaludables pel fet d'actuar
favorablement sobre els nivells de colesterol en la sang.

Els altres greixos més solids, al contrari, tenen efectes negatius sobre el perfil lipidic,
perque afavoreixen el desenvolupament de malalties cardiovasculars. Aquest tipus
de greixos son els que es fan servir en l'elaboraci6 de plats congelats preparats i en
la brioixeria industrial.

No hem d'oblidar que la ingesta de greixos és fonamental per al funcionament
correcte del nostre organisme, pero sempre que la nostra dieta els inclogui tant en
quantitat com en qualitat adequades. Per aix0, es recomana especialment consumir
oli d'oliva verge. Alguns aliments fregits molt desitjables pels nens es poden
substituir per altres: ou fregit en aigua, crestes i croquetes fetes al forn, truita de
patata bullida ...

Es recomana de 3 a 6 racions de 10 ml al dia d'oli d'oliva, limitant el consum de greix
d'origen animal i suprimir la mantega i la margarina.

28



e Superflus

Sén aliments que no aporten cap nutrient essencial, només aporten energia (sucre,
melmelada, mel, xocolata, caramels, llaminadures, brioixeria, sucs envasats,
refrescos, snacks, gelats) El seu consum hauria de ser molt puntual i esporadic. Els
deixarem per ocasions especials com aniversaris, festes ... Per limitar I’energia es
poden substituir per altres aliments menys calorics :

e La brioixeria industrial per galetes tipus maria no daurades.

e Pade pessic casolans en lloc de pastissos.

e Batuts casolans amb llet desnatada és substitucié de xocolata.

e Els dolcos per gelatines.

e Refrescos Light.

e Sorbets o gelats de gel casolans (amb sacarina) en lloc de gelats.
e (Caramels sense sucre.

e C(rispetes casolanes salades com aperitiu.

3.6.2. Etapes alimentaries en el SPW

¢ Primers mesos del nadé (0 a 12 mesos)

Els pares d'un nen amb sindrome de Prader Willi necessiten informaci6 per poder
atendre aquests nadons, ja que donada la seva tendéncia a dormir molt requereix
una continua atencié per assegurar una bona nutricio.

La primera opcié nutricional recomanada és la llet materna. En cas que no sigui
possible I'alletament matern, es pot optar per una férmula d’inici. Pero en el cas dels
nens amb SPW qualsevol dels dos meétodes d’alimentacié (biberé o pit) pot
presentar dificultats.
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A causa del to muscular feble al néixer, els nadons amb PWS ploren debilment o
ploren molt poc, de manera que no sempre poden avisar quan tenen gana. També
és freqlient observar que la succi6 es deébil a causa de la manca de to als musculs
facials, poden tenir una incoordinaci6 a I'hora d’empassar i respirar, so6n nens que
solen estar més adormits, es poden esgotar per I'esfor¢ de mantenir l'acci6 de succi6é
i no semblen tenir interes per la seva alimentacio, per exemple no es desperten per
menjar.

Aix0 comporta que la succio de llet sigui pobre e insuficients per tant no esta prenent
els requeriment nutricionals que li corresponent, la qual cosa es manifesta per un
guany de pes molt lent.

Per solucionar aixo, sera de gran ajuda 1'is de tetines anatdmiques adequades,
obtenir la llet materna amb treu-llets i facilitar 1'alimentacié6 amb comptagotes, o
realitzar maniobres d'estimulacié de succié. En casos extrems es pot fer necessaria
la col-locacié de sondes que condueixin directament I'aliment a I'estémac del nadé.
En alguns casos, també es poden utilitzar formules enriquides per ajudar al nadé a
guanyar pes i aixi obtenir els nutrients necessaris.

En aquesta etapa, el seguiment del pes i I'ajust de la ingesta, en funcié de la seva
evolucio, és la forma de vigilancia nutricional més adequada.

Molts nadons amb PWS durant el primer any poden tenir dificultats per guanyar pes.
Aquest guany de pes lent sol ser normal dels 12 als 24 mesos (2 anys) sent rar trobar
obesitat en aquestes edats. Des del punt de vista nutricional és essencial assegurar
'aportacio adequada de greixos per al correcte desenvolupament.

Al voltant dels 6 mesos els requeriments nutricionals varien, i la llet materna o de
formula no arriba a cobrir-los, per la qual cosa és necessaria la introduccié gradual
d’altres aliments sense deixar de banda la llet ja que es recomana uns 280- 500
ml/dia de llet.

El departament de salut recomana el deslletament (procés d’introduccié d’aliments
solids a un nado) als 6 mesos pero si el bebe mostra signes que esta a punt abans, es
pot iniciar en qualsevol moment després de les 17 setmanes. Sovint és més facil
prendre semisolids d'una cullera, en lloc de xuclar. Aquest procés és una fita
important i contribueix a millorar I'estat nutricional. En el cas dels nens amb SPW
la introduccié de l'alimentacié complementaria ha de ser igual que la d'un nen sa,
pero pot ser més lent, ja que el to muscular baix pot dificultar la coordinaci6 de la
masticacio.

Es comengara introduint en pures molt fins:

e La fruita: sucs naturals, compota i fruita triturada.
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La verdura: pastanaga, ceba, mongeta tendra, carbassoé, carbassa, porro. Es
recomana coure al vapor o bullir amb una quantitat minima d’aigua, aixi com
procurar que la cocci6 sigui rapida tapant el recipient, per minimitzar la per-
dua de nutrients.

Cereals: farinetes d’arros, blat de moro (cereals sense gluten) i/o patata. En-
tre els 6 i els 7 mesos es pot iniciar I'aportacié de cereals amb gluten (blat,
segol, ordi, civada), amb prudéncia i observant la tolerancia digestiva del nen
o nena.

S’augmentara gradualment els grumolls del puré i la varietat dels aliments a mesura
que el bebe va creixent, afegint:

20-30 g de carn/dia (comengar per pollastre i gall dindj, i introduir la vedella
al cap d’'una setmana)

A partir dels 9 mesos es pot introduir el peix (30-40 g/dia de peix blanc o
magre tipus llenguado, llug, bruixa o gall). Es pot comencar substituint-lo per
la carn una o dues vegades a la setmana.

Una cullerada de postres d’oli d’oliva cru.

A partir dels 10 mesos és recomanable (segons el ritme de denticid) comengar a
aixafar els aliments enlloc de triturar-los o oferir-ne alguns de tallats a trossets ben
menuts. A més, també es pot incloure:

Sopa de pasta fina o d’arros
logurt natural i formatge fresc
Rovell d’ou cuit

Puré de llegums ben cuits i passats pel passapurés

A aquesta edat, es comenga a oferir postres a base de lactics (iogurt natural,
formatge fresc) o, preferentment, fruita fresca a trossos molt petits.

Habitualment, en aquest periode, la dieta ha de ser normocalorica i de vegades
fraccionada amb aliments amb poc volum i alta densitat nutricional, si hi ha
dificultat en la ingesta. Es important no eliminar ni restringir els greixos (ous, olis
vegetals i peix blau) per assegurar un bon desenvolupament cerebral.

A partir de T'any, el nen o nena pot menjar gairebé de tot, introduint
progressivament: la llet de vaca i el formatge poc gras, I'ou sencer, la pasta més
gruixuda ben cuita, els llegums aixafats primer, i sencers després (ben cuits), les
guarnicions crues (comencant per trossets d’enciam, pastanaga ratllada, tomaquet
sense pell ni llavors), la fruita seca triturada (ametlles, avellanes, pinyons, nous...),
aixi com anar diversificant les tecniques i preparacions culinaries.
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Les técniques i preparacions més adequades per als infants d’entre 11 3 anys sén les
sopes, les cremes, els purés, els bullits, els guisats, els estofats i, de tant en tant, a
partir dels 18 mesos, algun rostit i fregit.

Molts nens amb PWS tenen problemes per adaptar-se a nous aliments o per fer front
a aliments amb més grumolls i poden trigar més del que és normal a ser deslletats
completament. Si el menjar grumollés és un problema particular, s’intentara
introduir-lo de manera més gradual comengant per grumolls molt petits i
augmentant els grumolls molt lentament a mesura que s’hi acostumen.

Exemple de dieta:

Energia: 816 Kcal

- Esmorzar: 240cc llet de continuaci6 +6 gotets de farinetes de cereals o 2-3
bastonets de pa o 15gr de cereals d'esmorzar sense sucre o 20gr de pa blanc
o 2 galetes Maria

- Mig mati: 1/2 got de suc de taronja o una peca de fruita.
- Dinar:

- 50gr de patata / 12 gr de pasta o arros en cru / 25 gr de llegums cuits
012 gren cru/ 20gr de pa.

- 50gr de carn o 50gr de peix o 50gr d'embotit de pit de gall dindi o
pollastre / 1 ou.

- verdura.
- una cullerada de postres d’oli d’oliva.

- Berenar: 120ccde llet de continuacié o 2 formatgets light o 40gr de formatge
fresc o 1 iogurt natural o desnatat de sabors +1 fruita.

- Sopar: Igual que al dinar

e Dels 2 als 5 anys

Els problemes nutricionals que es presenten sén diferents als experimentats en
'etapa anterior. Se centren sobretot en alteracions del comportament alimentari
(disminucié sacietat, irritabilitat, de vegades agressivitat sol-licitant menjar). No
solen tenir problemes fisics per empassar o consumir aliments i sovint entren en
una fase d’hiperfagia (fam desmesurada que mai es sacia). Per a molts nens amb
SPW, el desig de menjar és tan fort que poden consumir aliments podrits,
contaminats, substancies no comestibles i fins i tot toxiques.
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Com que els nens amb SPW tenen una capacitat reduida de vomit i una capacitat
deteriorada de sentir dolor, aix0 els posa en especial risc si consumeixen aquestes
substancies. Recerca d'aliments és una de les seves activitats principals, i s6n
capacos de realitzar les coses més sorprenents per obtenir-los. Si a tot aixo unim la
poca activitat fisica que solen practicar i la menor despesa d'energia que en ells es
produeix, la gran majoria de nens amb SPW augmenten desmesuradament de pes.
En aquestes edats la dieta s'ajustara al seu pes i talla, incloent tots els nutrients
(vitamines, minerals, proteina proteines d'alt valor biologic i acids grassos
essencials) necessaris per al creixement i salut de l'infant. Posant especial atencié
en assegurar la ingesta de vitamines i calci.

En general es recomana una aportacié calorica entre 60-80% respecte a les
recomanacions energetiques per a l'edat, és a dir una dieta equilibrada controlada
en energia: amb 30% de lipids, 45-50 d’hidrats de carboni 20-25% proteines.

A partir dels dos anys, cal iniciar una dieta controlada en calories en funci6 de
'evoluci6 del pesi la talla.

L’obsessio pel menjar normalment apareix entre els 2 i els 4 anys i comencga amb el
canvi en el metabolisme. Encara que la seva dieta segueixi sent més o menys la
mateixa, el nen pot comencar a engreixar-se. A partir d’aquest moment el control de
la dieta ha de ser estricte per evitar un augment de pes progressiu.

Aquesta es pot realitzar de dues formes:

e Una dieta qualitativa on a través de recomanacions dietetiques es controla
I'aportaci6 calorica. Sense control estricte de el pes dels aliments (dieta del

plat)

(EREALES
INTEGRALES

e A través d'una dieta quantitativa on es calcula l'aportacié caloric teorica ja
sigui per mantenir el pes o per perdre pes. Aquesta dieta requereix de major
control del pes dels aliments, és molt més estricta i s’utilitza quan el control
de pes té major dificultat.

o Manteniment: 11kcal x talla cm

o Perdua de pes: 8.8 kcal x talla cm
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En aquesta etapa es important educar nutricionalment a les families i aconsellar-les
de quina alimentaci6 es la més adequada per al nen en relaci6 a diversos factors:
dificultats en la ingesta, edat, index de massa corporal, existéncia d'altres patologies
(que totino estar relacionades amb el SPW puguin interferir) i el fet d'haver iniciat
o no tractament amb hormona de creixement.

Cuidar la seva dieta ha de ser un treball en equip, que inclou a tots aquells que
convisquin amb el nen afectat (familiars, amics, veins, educadors, etc.). S’ha de tenir
en compte que és més dificil deixar de donar certs aliments quan comenga 'augment
de pes que no pas restringir-los des del comencament. Per aixo és important no
acostumar-los a llaminadures o galetes dolces, ni refrescs amb gas, ni sucs envasats
que porten molt sucre.

Cal establir limits en la ingesta, en I'accés al menjar i en la ingesta d’aliments molt
calorics com les llaminadures o qualsevol aliment ric en greixos. Aquests limits son
els que marcaran la diferencia entre un nen amb SPW al qual I'hi ha posat limits i al
que no, sent aquest ultim el que desenvolupara obesitat en major mesura.

Es pot comencar a utilitzar llet semidesnatada a partir dels dos anys i llet desnatada
a partir dels cinc anys..

La majoria dels nens s6n agradables, afables, obedients i felicos, pero a partir dels 4
anys poden comencgar a apareixer canvis de comportament significatius com
tossuderia, rebequeries, i conflictes per afrontar els canvis. De vegades, és dificil
trobar la ra6 de les rebequeries, pero les més comuns son :

¢ Que se li negui menjar.

e Ser incapacos de fer alguna cosa a la seva manera (no només sobre menjar).
e Un canvi de rutina

e Algu que fa servir les seves possessions.

e Recerca d'atencio.

e (Cansament.

e Confusio o malentesos.

e Burles (ficar-se amb ells).

Hi ha moltes técniques que poden intentar-se per ajudar-los a gestionar les seves
rebequeries. Sempre l'objectiu sera ajudar als pares i mares a evitar-les i buscar
estrategies perque les persones amb SPW siguin conscients d'elles i puguin tenir
més autocontrol. D’aquestes estrategies parlaré en I'apartat: Elaboraci6é d’'una guia:
“Guia de recomanacions i estrategies en I'abordatge nutricional i en les alteracions
conductuals en el SPW”.
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El deficit d’habilitats socials sovint crea dificultats en la relacié6 amb els seus
companys i genera problemes de conducta. El tractament conductual per part d’'un
professional en aquesta etapa pot prevenir problemes en un futur. S’ha de crear un
entorn prou estructurat que permeti la maxima autonomia, i alhora minimitzi
aquelles condicions que els indueixin a tenir conductes inapropiades. La implantacié
d’'unes normes consistents i estrictes per part de tots els cuidadors és, per si sola, la
intervencio més efectiva.

A partir dels 5 anys es important incentivar e insistir que el nen faci com a minim 30
minuts d’activitat fisica diaria.

Exemple de dieta quantitativa:

- Esmorzar: 240cc de llet semidesnatada + 6 galetes Maria o 50gr de pa o 2
llesques de pa de motlle o 40gr de cereals d'esmorzar sense sucre.

- Mig mati: 1 fruita
- Dinar:

- 200g de patates / 50gr de pasta o arros en cru / 100gr de llegums
cuits / 80gr de pa

- 60gr de carn o 70gr de peix o 60gr d’embotit de pit de gall dindi o
pollastre / 1 ou

- Y cullerada sopera d’oli d’oliva

- 1 fruita

Berenar: 120ml de llet semidesnatada o 1 iogurt desnatat o 2 formatgets light
0 40gr de formatge fresc +1 fruita.

Sopar: Igual que al dinar

Dels 6 als 11 anys

La integracio en l'ambient escolar sol dificultar les mesures de control establertes
sobre el comportament alimentari.

La col-laboracié entre els pares, educadors i menjadors escolars ha de ser molt
estreta. Es una etapa on la posada en practica d'un programa regular d’activitat fisica
(passejar, nadar ...) amb una durada de al menys 20-30 minuts és essencial per al
manteniment del pes. Les restriccions energetiques han de ser determinades pel
guany de pesis’ha d'assegurar la ingesta de totes les vitamines i del calci. La ingesta
calorica pot oscil-lar entre 800-1.000 kcal / dia.

35



Tancar amb clau el menjar de vegades es fa necessari per evitar la gana insaciable i
'obesitat. De vegades fins i tot fan sobrecarrega hidrica de tant que beuen. El
personal escolar sera responsable de control de la dieta en el seu ambient.

El temps i l'esfor¢ que suposa el control del menjar i el maneig de la conducta,
sobrecarrega a la familia, els nens amb Sindrome de Prader-Willi sén capagos de
manipular veins, amics o estranys per proveir-se de menjar.

Exemple: Un nen/a de 6 anys que mesura 105 cm i amb pes adequat necessitaria
una dieta entre:

105x 10 kcal / dia = 1.050 kcal / dia
105x 11 kcal / dia = 1.155 kcal / dia

Laingesta d'entre 819 kcal per cada centimetre de talla pot, moltes vegades, produir
perdua (lenta) de pes.

Exemple: El mateix nen/a, perd en una situacié en que necessitaria perdre pes de
forma lenta, pero constant, necessitaria una dieta de

105x 8,8 kcal / dia = 924 kcal / dia

e Dels 12 a edat adulta

En aquesta etapa el control del pes segueix sent un repte. Amb l'adolescéncia,
apareixen diferents canvis, alguns propis de I'edat i d'altres que es veuen agreujats
o disminuits per la Sindrome. Canvis fisics, psiquics i socials fan que s'incrementin
les discrepancies amb els pares. S’incrementa la frustraci6 per les limitacions
imposades pel SPW i s’augmenta la irritabilitat, els comportaments de tipus
compulsiu i en molts casos la falta de cooperacié. Es necessari una intervencié
psicologica que estructuri el mén en que viu dotant-lo d’uns limits clars i concisos.
A partir dels 13 anys poden incrementar-se els robatoris de menjar i diners. I la
justificaci6 per mitja de mentides. El procés escolar ha de ser seguit amb molta
atencid i cal mantenir una cooperacié continuada amb els professors.

Les recomanacions dietétiques s'han de regir pel creixement dels adolescents,
recordant que en la majoria dels casos les seves necessitats d'energia (calories) sén
menors que les d'altres adolescents no SPW, amb la mateixa alcada. Cal ajustar les
restriccions caloriques per a l'al¢cada de I'individu de 1.000 a 1.200 kcal / dia.

L'exercici fisic diari amb sessions de 30 minuts és imprescindible. La ingesta de
vitamines i calci, encara en forma de suplements ha de ser considerada en qualsevol
planificaci6 dietetica.
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En aquesta etapa el treball ha d'estar basat en les relacions socials, treballs en grup,
activitats emocionals i comunicatives, com aixi també en les resolucions dels
diferents problemes que puguin arribar a presentar-se. Amb el temps van fent-se
més conscients de la seva sindrome, de la seva necessitat de menjar, i la frustracio
per no saciar aquesta necessitat. Tot aixo fa que el pacient es torni més irritable, no
poden concentrar-se, estan pendents del rellotge per saber quan poden menjar.
També tenen greus problemes per controlar el pes ja que molta vida social es
desenvolupa al voltant del menjar. Per aixo és molt important una educacié en
habilitats socials que permeti tant als joves com als adults poder tenir més
autonomia en la seva vida social. Es important la seva integracié en un grup on no
se’ls discrimini i al mateix temps es pugui mantenir un control sobre el menjar.

Pot ocorrer que amb el temps ingeni més trucs per adquirir menjar, o bé que tinguin
més autocontrol i responsabilitat. Tant els joves com els adults han de tenir una
alimentacié sana, comptar amb horaris per menjar, i suplementacié de vitamines i
minerals.

Els pares d’'una persona amb sindrome de Prader-Willi en aquesta etapa poden
disminuint el seu paper de supervisi6 a mesura que I'adult comenca a voler viure
amb més independencia i treballar en centres ocupacionals. Tot i que els adults amb
SPW no viuen sols, és possible que visquin en cases grupals. En aquest cas caldra
educar als nous supervisors sobre el control de la ingesta dietética. Es possible que
comencin a utilitzar el transport public i aix0 els oferira oportunitats per comprar o
robar menjar.

Les calories es mantindran entre 1.000-1.200 kcal / dia. Algunes dietes poden
incloure 600-800 kcal/dia al dia si es necessita una perdua rapida de pes. La dieta
hipocalorica pot dependre del nivell d'activitat fisica i de la quantitat d'augment de
pes. Un objectiu de I'index de massa corporal (IMC) podria ser mantenir-se a <30
per als adults, depenent de l'estat de la persona amb SPW. Cal administrar
suplements de calci i multivitaminics per prevenir una osteoporosi addicional. Cal
fer freqlients controls de pes durant aquest nou moment d’'independéncia i canvi de
supervisio.

Els afectats per SPW mai seran capacos de controlar la ingesta de menjar. Sempre
necessitaran un control extern del menjar i de la seva dieta.
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3.6.3. Activitat fisica

L’exercici regular és molt important per a les persones amb SPW i sempre que sigui
possible s’hauria d’incorporar al seu programa diari. Es important per diversos
motius:

e Ajuda a cremar energia (calories)

e Millora el to muscular

e Millora la circulacié

e Ajuda a millora la densitat dels ossos

e Serveix de distracci6 ja que pot alleujar I’estrés i millorar 'estat d’anim.

e Millora la seva autoestima.

e Proporciona temps per centrar-se en una tasca més que no pas en el menjar.
L’exercici fisic s’ha de comencar des de ben petits i continuar durant tota la vida.

Les activitats fisiques recomanades sén: caminar diariament, anar amb bicicleta,
nedar i qualsevol activitat aerobica de baix impacte de 30 a 60 minuts de durada.

Les persones amb SPW poden ser reticents a fer exercici, sobretot si no han fet
exercici regularment de petits perque no els agrada assumir res que sigui nou en la
seva rutina o que requereixi esforg. Fer exercici pot ser un treball dur al principi. El
millor és que es pugui fer a la mateixa hora cada dia i sobretot elogiar I'esfor¢ i la
realitzacio de 'exercici.

3.6.4. Seguretat alimentaria

A més de la dieta il'exercici, un tercer concepte clau és la seguretat alimentaria, tant
fisica com emocional.

e Mesures fisiques de seguretat (cadenats, panys en els espais on hi ha ali-
ments, no disponibilitat de diners o menjar).

e Seguretat emocional, basat en el maneig de les expectatives i en el manteni-
ment de conceptes i limits clars, sense oportunitats, sense cap dubte o expec-
tatives de modificacions i, per tant, sense desil-lusions. La incertesa ha d’eli-
minar-se al maxim ja que augmenta l'ansietat i fomenta problemes de com-
portament

La seguretat alimentaria no es tracta només de mantenir els aliments fora de I'abast,
siné també de mantenir-los fora de la vista i de la ment.
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Es essencial limitar la visibilitat i accessibilitat al menjar per a aixo han d'estar totes
les persones del seu entorn informades i anar tots a una tant per gestionar els
robatoris d'aliments com reforcar positivament quan el nen hagi demostrat
autocontrol.

Amb ['estricte control del menjar no es tracta Unicament d'evitar el guany de pes,
sin6 d'una cosa molt més important: I'ansietat, I'estat de nerviosisme i I'angoixa que
els produeix generar expectatives sobre la possible consecucié d'aliments.

La seguretat alimentaria només s’aconsegueix assegurant que no hi ha incertesa
sobre que i quan es disposara d’aliments i no hi ha cap esperanca d’extres fora del
calendari.

Si se senten segurs en relacié al menjar redueixen l'estrés i 'ansietat i milloren el
seu comportament. Aconseguir que se sentin segurs implica:

e Planificacié anticipada dels apats i exposant els menus planificats.
e Horari visual que marqui els moments i espais de menjar.

e Recordatoris verbals d'aquests plans.

e No fer servir mai l'alimentacié com a recompensa o castig.

e No crear esperances sobre el menjar.

e Control dels aliments que ingereix.

e Mantenir els familiars informats sobre els aliments ingerits.

e Si es dona manipulacio, molesties, plors, etc. sn un signe que la seguretat
alimentaria no s'ha aconseguit.

En resum, es basa en el maneig de les expectatives i el resultat, és una millora tant
en la dieta com en el comportament. Cal acabar amb els dubtes al voltant del menjar,
amb les oportunitats i amb les desil-lusions.

Tenir I'accés al menjar controlat acuradament no dona lloc a falses esperances per
part dels pacients de poder obtenir menjar extra. La persones cuidadores han
d'estar capacitades per no crear als nens o adults amb SPW |'expectativa que poden
rebre o robar més menjar del que tenen estipulat en el seu menu.

Controlar I'ambient és un aspecte important per guiar aquest comportament. Si
guanyen pes és un avis clar que aconsegueixen menjar d'alguna forma extra.
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4.METODOLOGIA

Tal i com he explicat a I'apartat dels objectius, el que volia tractar era principalment
que és aquesta sindrome, i com afecta ales persones que la pateixen. A més de parlar
amb les families d’aquestes i diferents especialistes per saber com és la seva vida
diaria i alimentacié.

Al desembre del 2019 vaig comengar a buscar temes per realitzar el treball de
recerca, perod no va ser fins poc després que vaig tenir clar que aquesta seria la
tematica del meu treball. Aleshores em vaig posar en contacte amb la Dra. Olga
Giménez, endocrinologa de I'hospital Parc Tauli, i es va oferir a enviar-me
informacié sobre aquesta sindrome, ja que en el Parc Tauli es troba un dels
laboratoris més importants de Catalunya, a més que és un centre de referencia,
quant a deteccié de la sindrome de Prader-Willi.

Un cop ja tenia el tema vaig comencar amb la meva recerca d’'informacié sobre el
SPW, i, quan ja tenia una base de la que parlar, vaig comengar a redactar el treball.
En aquell moment vaig decidir que em volia centrar en I'alimentacio de les persones
que pateixen la sindrome, i gracies a la meva tutora del treball vaig aconseguir el
contacte de la nutricionista del Parc Tauli la Sra. Yolanda Couto, que també és va
oferir a enviar-me informaci6é nutricional del SPW i ajudar-me a fer la guia
nutricional.

Vaig continuar amb la recerca d’'informacié i em vaig posar en contacte amb
L’associacié Catalana de SPW, I'espanyola, que desgraciadament no em va contestar
i amb L’associacié de California. A continuacid, vaig comencar a preparar les
entrevistes per les directores de les associacions i una enquesta per les families dels
pacients per saber com és la seva vida diaria i la seva alimentacid, que després
servirien per les conclusions del treball. Al comencar 2n de batxillerat, vaig enviar
les entrevistes i les enquestes, i em vaig centrar en acabar la part teorica sobre que
és la sindrome i comencar a redactar la part d’alimentacio del treball.

També hem vaig enfocar a fer i enviar entrevistes a les doctores Olga Giménez,
Yolanda Couto i Carme Brun, que m’ajudarien a realitzar les conclusions.

Tot aix0 em va servir per fer una de les parts més importants del treball, que és la
creaci6 d'una guia amb diferents recomanacions i estrategies en l'abordatge
nutricional i en les alteracions conductuals per ajudar a les persones que pateixen
la sindrome i a les seves families. Que I'he fet a partir de la meva recerca i de les
respostes que m’anaven enviant, per tal d’ajudar al maxim nombre de persones.

Finalment, em vaig dedicar a esperar les respostes, i a escriure els annexos, les
conclusions i perfilar el treball escrit. També, vaig preparar la presentacié Power-
Point.
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5.ENTREVISTES
Presidenta de I’Associacidé Catalana del SPW: Assumpta Mas

Com neix l'associacio?

L’Associaci6 Catalana Sindrome Prader-Willi es va crear a finals de 1996 amb
la finalitat de donar resposta a les necessitats de les families amb filles o fills
afectats per la Sindrome de Prader-Willii amb la inquietud de millorar la
seva qualitat de vida.

Quina és la funcio de I'associacio i a que es dedica?

Informar, assessorar i donar suport a les persones afectades per la Sindrome,
les seves families i els seus cuidadors. Ser la veu de les families afectades da-
vant 'administracio, els hospitals i els especialistes de diferents ambits.

Quins serveis té?

L’associacié té una treballadora social que dona suport i orienta les families,
organitzem tallers terapéutics per als afectats i afectades (musicoterapia, zo-
oterapia, mindfulness, etc.), tallers psicologics per pares i cuidadors, jorna-
des de formacié per families, educadors, mestres, monitors, etc. Difusio de la
malaltia en diferents ambits de la salut, ensenyament, treball, etc. Servei
d’acollida i acompanyament per part de pares amb expertesa i comptem amb
el suport d’un psicoleg especialitzat en discapacitat i familia. També fem tro-
bades de families.

:Des de l'associacio com es ajuda a les persones amb SPW?

Des de I'acollida fins a la derivaci6 a un hospital de referencia en la SPW, pas-
sant per la trobada entre les families i els afectats. Un espai segur on poder
preguntar i plantejar tots aquells dubtes que es puguin tenir i un lloc on
coneixer i parlar amb persones que es troben amb la mateixa situacio, oferint
diferents recomanacions i punts de vista. Coneixer altres persones afectades
és molt positiu i evita I'aillament social.

Com poden ajudar les persones a l'associacié?

Les persones ens poden ajudar fent aportacions economiques per ajudar a la
recerca dels diferents aspectes de la sindrome, la realitzaci6 d’activitats, pro-
jectes i terapies. També a través del voluntariat amb els nens i nenes, especi-
alment quan es fan els tallers i conferencies per a pares i mares, a les sortides
familiars, etc.
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¢ Quin és el millor moment viscut a I'associacio? Pots explicar-ho.
Hi ha dos moments clau:

- Un, I'any 2001, quan es va aprovar a nivell de Sanitat de tot 'estat que els
nens poguessin rebre I'hormona del creixement com a tractament. Va repre-
sentar un canvi radical per als afectats.

- L’altre, 'any 2017, quan el CatSalut va crear la primera xarxa d'unitats d’ex-
pertesa clinica (XUEC) en malalties minoritaries a Catalunya, dedicada a
'atencié a les malalties cognitivoconductuals de base genetica (entre les
quals esta, la Sindrome Prader-Willi). Els hospitals d’aquesta primera xarxa
son el Parc Tauli de Sabadell, Sant Joan de Déu i Vall d’'Hebron. Cal destacar
que el Parc Tauli de Sabadell és I'hospital amb una trajectoria més llarga en
'estudi i el tractament de pacients amb la SPW.

e Que implica ser la directora?

Estar al capdavant de la tasca de I'associaci6 i representar-la cap a 'exterior.
Estar pendent de tot i coneixer les families.

e Com es pot ajudar a millorar la vida de les persones amb SPW?

De moltes maneres: que tinguin un entorn molt estable i organitzat; unes
pautes de comportament; un control i una supervisié constants en 'accés al
menjar; una dieta saludable, equilibrada i adaptada a les seves necessitats;
una supervisio medica per part dels especialistes; fer activitat fisica diaria
(caminar, nedar, etc.); fer activitats fora de casa (escola, tallers, etc.).

e Creus que s'hauria d'estudiar més sobre aquesta sindrome?

[ tant! Hi ha molts aspectes de la sindrome que es desconeixen. Com funciona
el cervell d’aquestes persones, trobar un pal-liatiu per a la gana insaciable
que presenten...

e (Calen més recursos?
Molts més recursos... per impulsar la recerca i entendre aquesta sindrome.
e Com éslavida de les persones amb SPW?

Una mica dificil. Pero si tenen un entorn estable i controlat, la seva vida pot
ser millor.
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Com és tractar amb ells? (En referencia al comportament)

Per tenir un comportament més estable i evitar al maxim les explosions, cal
moltissima anticipacié als fets quotidians que van succeint. Necessiten una
supervisié permanent. No toleren gens bé els imprevistos, els canvis de plans,
que les coses no passin com ells han pensat... Quan tenen una crisi, tenir
moltissima paciencia, no posar-se nervios, no cridar-los ni exigir res, deixar
que passi, calmant-los i que se sentin acollits i estimats.

Quin creus que és el seu major dificultat?

Tenen moltes dificultats, cadascu al seu nivell perque tots sén diferents. Pero
destacaria la rigidesa i manca de flexibilitat que tenen, que els bloqueja.  molt
rellevant la seva gana permanent, I'atraccid irresistible pel menjar.

El simptoma que més preocupa?

Al néixer, la hipotonia. Quan sén infants, les rebequeries. Quan s6n més grans,
la conducta i la hiperfagia (entre altres).

Presidenta de I’Associacio del SPW a California: Emily Dame

How was the association born? Com neix l'associacio?

In the 1970's a group of parents got together and decided to form our orga-
nization as a way to share information with other families in California and
eventually their goal was to create housing for adults with PWS. In 1979 they
were incorporated as a 501 ¢3 nonprofit.

Ala decada de 1970, un grup de pares es van reunir i van decidir formar la
nostra organitzacié per compartir informacié amb altres families de Califor-
nia i, finalment, el seu objectiu era crear habitatges per a adults amb SPW. El
1979 es van incorporar com a organitzacio sense anim de lucre de 501 c3.

What is the function of the association and what does it do? Quina és la
funcio de I'associacié i a que es dedica?

We provide education, advocacy, and support services to families and professi-
onals in California. You can visit our website to see some examples of the servi-
ces we provide. https://www.pwsausa.org/join-now/chapters/california/.

Oferim serveis d’educacio, defensa i assisténcia a families i professionals de
California. Podeu visitar el nostre lloc web per veure alguns exemples dels
serveis que oferim. https://www.pwsausa.org/join-now/chapters/califor-
nia/.
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What services does it have? Quins serveis té?

Support groups, training for parents and professionals on the best care for the
person with PWS, advocacy to assist families in getting needed therapies and
services. Please visit our website to see more.

Grups de suport, formacio per a pares i professionals sobre la millor atencié
alapersona amb SPW, incidencia per ajudar les families a obtenir les terapies
1 serveis necessaris.

From the association, how do you help people with PWS? ;Des de
I'associaciéo com s’ajuda a les persones amb SPW?

By educating those who care for them on how to understand the needs of some-
one with PWS. We do not provide direct services such as treatment or therapies,
we just provide support services. We do provide social opportunities for people
with PWS such as summer camp, and online chat groups.

Educant aquells que els cuiden sobre com entendre les necessitats d’algu
amb SPW. No proporcionem serveis directes, com ara tractaments o terapies,
nomeés proporcionem serveis de suport. Oferim oportunitats socials per a
persones amb SPW, com ara campaments d’estiu i grups de xat en linia.

How can people help the association? Com poden ajudar les persones a
I'associacio?

The best way for people to support PWCF is to donate so we can continue to
provide these services and volunteer their time for our events. We do not get
grants from the government so all our income comes from individual donors
and corporate sponsors.

La millor manera perque la gent doni suport a SPW és fer una donacié perque
puguem continuar oferint aquests serveis i oferir el seu temps voluntari per
als nostres esdeveniments. No rebem subvencions del govern, de manera que
tots els nostres ingressos provenen de donants individuals i patrocinadors
corporatius.
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What is the best moment lived in the association? You can explain it. Quin
és el millor moment viscut a I'associacié? Pots explicar-ho.

This question seems like it is not translating exactly, but I will answer as I read
it. The biggest accomplishment of our organization is how we have grown to be
able to afford to pay two staff people to run the nonprofit. We are able to bring
in enough income to have me as a dedicated person working full time to provide
the services and supports mentioned above. The majority of PWS nonprofits
around the world are run by volunteers so they can't provide the breadth and
depth of services we are able to provide with dedicated staff. Because we are
able to do this, we can provide our services to many people, create educational
materials to share with others, do more outreach and raise awareness of PWS.
With more understanding comes more hope for the futures and better outco-
mes for people with PWS. The library of resources we have available in our state
is our other biggest accomplishment. We are able to provide services that many
small non-profits simply don't have the manpower to do.

Sembla que aquesta pregunta no es tradueix exactament, pero la respondré
com jo la interpreto. El major éxit de la nostra organitzaci6 és com hem
crescut fins a poder permetre’ns el luxe de pagar dues persones per gestionar
'organitzacié sense anim de lucre. Podem obtenir els ingressos suficients per
tenir-me com a persona dedicada que treballa a temps complet per
proporcionar els serveis i suports esmentats anteriorment. La majoria de les
organitzacions sense anim de lucre de SPW a tot el mon estan dirigides per
voluntaris, de manera que no poden proporcionar I'amplitud i la profunditat
dels serveis que podem oferir amb personal dedicat. Com que podem fer-ho,
podem proporcionar els nostres serveis a moltes persones, crear materials
educatius per compartir amb altres persones, fer més difusio i sensibilitzar
sobre SPW. Amb més comprensio6, es produeixen més esperances en els
futurs i millors resultats per a les persones amb SPW. La biblioteca de
recursos que tenim disponible al nostre estat és el nostre altre gran exit. Som
capacos de proporcionar serveis que moltes petites organitzacions sense
anim de lucre simplement no tenen la ma d’obra necessaria per fer-ho.

What does it mean to be the director? Que implica ser la directora?

For a small nonprofit like us, the director is the person who coordinates all the
activities of the foundation. I'm in charge of managing the staff and office, day
to day operations, budget, fundraising, committees, volunteers, and all events.
I work with the board of directors to carry out the mission of the organization.
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Per a una petita organitzaci6 sense anim de lucre com nosaltres, el director
és la persona que coordina totes les activitats de la fundaci6. M’encarrego de
gestionar el personal i I'oficina, les operacions del dia a dia, el pressupost, la
recaptacié de fons, els comites, els voluntaris i tots els esdeveniments.
Treballo amb la junta directiva per dur a terme la missi6 de I'organitzacio.

How can you help improve the lives of people with PWS? Com es pot
ajudar a millorar la vida de les persones amb SPW?

The best thing to do right now is spread awareness of PWS and invest in non-
profits like ours and those supporting research around the world so people who
are diagnosed with PWS can get access to information that is specific to their
disability. For example, the sooner a baby receives growth hormone in infancy,
the better their development will be. They will have the potential to be stronger,
healthier, and even have a higher IQ than babies who do not receive growth
hormone in their early stages of development. If that baby is born in a hospital
where no doctors have heard of PWS or know how to diagnose and treat it, then
that baby does not have access to the best possible care that is specific to PWS.
This is true at all stages in life. If a child is sneaking food and eating too many
calories because no one understands the nutritional and behavioral needs of
someone with PWS, then they may become obsese and unhealthy. If their pa-
rents are educated in how to lock up food, feed the right calories, and manage
the behavioral symptoms of PWS, they will have better health and better long
term outcomes.

El millor que es pot fer ara mateix és difondre la informacié sobre SPW i
invertir en organitzacions sense anim de lucre com la nostra i en aquells que
donen suport a la investigacié a tot el mén perque les persones que tinguin
un diagnostic de SPW puguin accedir a informacid especifica de la seva
discapacitat. Per exemple, com més aviat un nadé rebi 'hormona del
creixement durant la infancia, millor sera el seu desenvolupament. Tindran
el potencial de ser més forts, més sans i fins i tot tenen un coeficient
intel-lectual més elevat que els nadons que no reben hormona del creixement
en les seves primeres etapes de desenvolupament. Si aquest nad6 neix en un
hospital on cap metge no ha sentit parlar de SPW ni sap com diagnosticar-lo
i tractar-lo, aquest nadé no té accés a la millor atenci6 possible que sigui
especifica per a SPW. Aix0 és cert en totes les etapes de la vida. Si un nen
s’amaga de menjar i menja massa calories perque ningd no entén les
necessitats nutricionals i de comportament d’algii amb SPW, pot ser que sigui
obsessiu i poc saludable. Si els seus pares tenen educaci6 sobre com tancar
els aliments, alimentar les calories adequades i gestionar els simptomes
conductuals de la SPW, tindran una millor salut i millors resultats a llarg
termini.
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Do you think more should be studied about this syndrome? Creus que
s'hauria d'estudiar més sobre aquesta sindrome?

Yes! There is lots of promising research on treatments right now. One treatment
was just approved by the US Food and Drug Administration this week that helps
with weight loss. There is also lots of promising research on gene therapies. All
this could help the general population as well.

Si! En aquest moment hi ha moltes investigacions prometedores sobre
tractaments. Aquesta setmana I’Administraci6 d’aliments i medicaments dels
Estats Units acaba d’aprovar un tractament que ajuda a la perdua de pes.
També hi ha moltes investigacions prometedores sobre terapies geniques.
Tot aix0 podria ajudar també a la poblaci6 en general.

Are more resources needed? Calen més recursos?

Yes. Right now there is very little appropriate housing for adults with PWS, fa-
milies have to fight to get services like therapy and monetary support from go-
vernment agencies. In some states you can be approved as someone who is le-
gally disabled, but the wait list to receive services is 10 years long.

Si. En aquest moment hi ha molt poc habitatge adequat per a adults amb SPW,
les families han de lluitar per obtenir serveis com la terapia i el suport
monetari de les agencies governamentals. En alguns estats es pot obtenir
I'aprovacié com a persona amb discapacitat legal, pero la llista d’espera per
rebre serveis dura 10 anys.

What is life like for people with PWS? Com és la vida de les persones amb
SPW?

Life is very limited for people with PWS. Because there is no cure for the drive
to eat food, they must be supervised 24 hours per day every day of their lives to
prevent them from eating too much. They can only have half the calories of
someone else even though they are hungry all the time so food is a huge cause
of stress and anxiety. Many cannot get jobs or volunteer work because of the
food seeking and behavioral outbursts.

La vida és molt limitada per a les persones amb SPW. Com que no hi ha cura
per a menjar aliments, cal supervisar-los les 24 hores del dia tots els dies de
la seva vida per evitar que mengin massa. Només poden tenir la meitat de les
calories d’'una altra persona, tot i que tenen gana tot el temps, de manera que
el menjar és una causa enorme d’estres i ansietat. Molts no poden obtenir
feina ni fer de voluntaris a causa de la recerca d’aliments i les explosions de
comportament.
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What is it like to deal with them? (referring to behavior) Com és tractar
amb ells? (En referencia al comportament)

Behavior is extremely challenging to manage. The brain is similar to when so-
meone with Autism is upset, they are not in control of their own actions and
behavior once they have escalated and might become verbally or physically ag-
gressive, destry property, or injure themselves. Most traditional behavioral ap-
proaches do not work because people with PWS have a very specific thinking
style so you have to understand how they think and process in order to help
them manage their behavior. This is one thing our organization specializes in
is helping families get the training they need that is PWS-behavior-specific.

La conducta és extremadament dificil de gestionar. El cervell és similar a
quan algi amb autisme esta molest, no té control de les seves propies accions
i comportaments un cop ha augmentat i pot arribar a ser verbal o fisicament
agressiu, destruir la propietat o ferir-se. La majoria d’enfocaments de
comportament tradicionals no funcionen perque les persones amb SPW
tenen un estil de pensament molt especific, de manera que heu d’entendre
com pensen i processen per ajudar-los a gestionar el seu comportament.
Aquesta és una cosa que la nostra organitzacié esta especialitzada en ajudar
les families a obtenir la formacid que necessiten i que sigui especifica del
comportament de SPW.

What do you think is its greatest difficulty? Quina creus que és la seva
major dificultat?

The greatest difficulty is the constant needs of someone with PWS. Almost all of
them require constant supervision unless they are sleeping, and even then
families have to put locks and alarms on their refrigerator to prevent sneaking
food and on the doors and windows to prevent them eloping. Many can't be left
alone even for short periods of time because they will engage in skin picking
and self injury, or will get themselves into other forms of trouble.

La dificultat més gran son les necessitats constants d’estar supervisats d'algu
amb SPW. Gairebé tots requereixen una supervisié constant tret que dormin
i, fins i tot, les families han de posar panys i alarmes a la nevera per evitar
robatoris d’aliments i a les portes i finestres per evitar que fugin. Molts no es
poden deixar sols ni tan sols durant breus periodes de temps, ja que es
dediquen a gratar-se la pell i s’autolesionen o es veuran afectats per altres
formes de problemes.
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The symptom that worries the most? El simptoma que més preocupa?

People with PWS have high anxiety all the time. The biggest source of anxiety
is food. Food is everywhere in our lives. It only takes one binge eating episode
to kill someone with PWS. Many have died from eating too much at a family
holiday, sneaking food when no one is watching, or eating food scraps from the
trash. If you can manage all those things, you still have high anxiety that can
result in behavioral outbursts over small things. Many families are worn out by
the constant need for supervision and the worry that their loved one could die
easily from overeating, or lack of good judgement when upset like walking out
into traffic.

Les persones amb SPW tenen molta ansietat tot el temps. La font d’ansietat
més gran és el menjar. El menjar és a tot arreu de la nostra vida. Només cal
un episodi d’afartament per matar algti amb SPW. Molts han mort per menjar
massa durant unes vacances familiars, per robar menjar quan ningu no ho
mira o per menjar restes de menjar de les escombraries. Si podeu controlar
totes aquestes coses, encara teniu una gran ansietat que pot provocar
explosions de comportament per coses petites. Moltes families es desgasten
per la necessitat constant de supervisié i la preocupacié que el seu ésser
estimat pugui morir facilment per menjar en excés o per falta de bon criteri
quan esta molest i camina cap el transit.

Nutricionista del Parc Tauli: Yolanda Couto

Qui és la Yolanda Couto i quina relacié professional tens amb el SPW?
Sé6c Diplomada en Nutrici6 Humana i Dietetica (UB) i faig el seguiment diete-
tic-nutricional dels nens/es amb SPW.

Podries definir breument que és el SPW?

La SPW és un trastorn del neurodesenvolupament de base geneética per I'al-
teracio dels gens localitzats en I’al-lel patern de la regié cromosomica 15q11-
gq13. La SPW presenta un fenotip caracteristic que inclou, entre d’altres alte-
racions, hipotonia severa al periode neonatal i dificultats per la alimentaci¢,
posteriorment el nen/a desenvolupa una hiperfagia que condueix a una obe-
sitat greu si no es controla, talla baixa e hipogonadisme.

Quin tractament nutricional solen necessitar aquests pacients?
Depenen de l'edat. En general, sempre es segueix una dieta saludable
controlada en energia, individualitzada en cada cas i ajustada a I’evolucié del
pes-talla i les alteracions de conducta vers al menjar.
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Com és la adherencia a el tractament?

L’adheréncia al tractament es variable, depén de la gravetat de la conducta
vers al menjar (no tots els nens tenen la mateixa evolucié), de la col-laboracié
de la familia i de I'entorn social.

Per que s'engreixen més que la poblacié sana menjant el mateix i fent
el mateix esport?

Els nens amb SPW presenten augment de la massa grassa corporal entre 42-
51% , en la poblaci6 general es de entre un 11-24%. A més a més presenten
una disminucié en la massa magra sent el 60% del pes corporal versus el 80%
en poblacié general. La baixa massa muscular junt a una baixa activitat fisica
(freqiient en aquests nens) comporta una baixa despesa energeética, sent el
metabolisme basal un 60% menor al de la poblacié general fet pel qual tenen
major facilitat per engreixar-se. Cal dir, per aixo que amb la introduccié de
I'hormona de creixement a edats primerenques augmenta el metabolisme
basal i ens permet un millor control del pes.

Li vaig fer una entrevista a la presidenta de I'associacio de California on
em va contestar que menjaven la meitat de calories que una persona
sana. Es cert ? Hi han diferéncies els tractament que es segueixen aqui
amb els d’alla?

En general, si es podria dir aix0 en adolescents i adults per que no van rebre
I'hormona de creixement durant la infancia. En 'actualitat encara hem de
valorar I'efecte de la GH a llarg termini, en nens que la prenen des dels 6-9
mesos d’edat, i com repercutira en I'’edat adulta.

Nosaltres aqui ens basem en dieta mediterrania saludable controlada en
energia.

En el cas dels nens que és més efectiu, que practiquin exercici regular-
ment, o que s'eliminin de la dieta aliments excessivament calorics o poc
nutritius?

No es tracta de efectivitat siné d’habits saludables que han de ser per a tota
la poblacié amb SPW o no, no concebo un sense I'altre.

Quins habits d'alimentaci6 han d'adquirir els nens amb SPW per evitar
I'obesitat?

Habits alimentaris saludables com a tota la poblaci6 pero controlant
'aportaci6 calorica.
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Podries explicar-me la importancia de I'aigua en la nutricio?

L’aigua és un nutrient essencial per ala vida, és el primer component de I'es-
ser huma. Ens permet realitzar totes les reaccions quimiques cel-lulars, el
transport de nutrients, cel-lules, hormones, enzims, i proteines, aixi com I'eli-
minaci6 de substancies de rebuig a través de la sang, limfa i orina. També ens
permet la regulacid termica del cos entre altres funcions. L’ésser huma no es
capag de viure més de 10 dies sense aigua.

Existeix una piramide nutricional especifica per al SPW?
Si, de I'associaci6é americana de SPW : www.pwsausa.org

Quina importancia consideres que té la intervencio6 de la nutricionista?
Es una part important de I'equip multidisciplinari ja que informa i educa als
pares en l'adquisicié d’uns habits alimentaris saludables amb una dieta
controlada en energia de forma individualitzada per tal de prevenir excessos
i defectes nutricionals i aixi, aconseguir optimitzar el creixement i prevenir
'obesitat i les comorbilititats.

Com es pot ajudar a millorar la vida de les persones amb SPW?
Continuar fent estudis per poder trobar un farmac que controli la seva hiper-
fagia.

Creus que s'hauria d'estudiar més sobre aquesta sindrome?
Si, tot i que s’estan fent varis estudis.

Calen més recursos?
Si, tant a nivell assistencial com d’investigacio.

Com és la vida de les persones amb SPW?
Molt controlades a la rutina diaria, especialment en I'alimentacid. Sempre cal
control dietetic extern.

Com és tractar amb ells? (En referencia al comportament).
Sén molt afectuosos en general, pero també poden presentar rabietes quan

cal restringir el menjar.

Quina creus que és la seva major dificultat?
El control de la ingesta sobretot a I'’edat adulta.

El simptoma que més preocupa?

La gastroparesia i la hiperfagia.
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Dra. en Psicologia i logopeda del Parc Tauli : Carme Brun

¢ Qui és la Carme Brun I quina relacié te amb el SPW?
Séc Dra. en Psicologia i logopeda. Actualment professora titular de la Facultat
de Psicologia de la UAB. Anteriorment he treballat en escoles d’educacio
especial (Xaloc i Bellaire) i al CDIAP del Parc Tauli. També treballo com a
psicologa clinica a la Unitat de malalties minoritaries de I'Hospital Tauli, des
de la seva creacié. En tota la meva trajectoria professional he tingut contacte
amb nens amb SPW i les seves families.

e Podries definir breument que és el SPW?

El que tenen en comu les persones amb la sindrome de Prader Willi és una
alteracio genetica al cromosoma 15 que provoca diverses alteracions fisiques
(hipotonia, alteracions del creixement, alteracions hormonals) i de tipus
cognitiu conductual (déficit cognitiu, dificultats de llenguatge i alteracions de
conducta). A part d’aixo, el desenvolupament i la conducta de cada persona
és variable i depén de molts altres factors (la resta de gens, aspectes
educatius, personalitat...).

¢ Quin tipus de problemes de comportament tenen les persones amb
SPW?.
Habitualment el dos grans factors que dificulten el comportament de les
persones amb SPW sén: una rigidesa important i les dificultats de controlar
conductes relacionades amb la seva hiperfagia.

¢ El control de la hiperfagia és el que més preocupa a les families?
Potser és el primer que reben com a informacié6 moltes families i el que
preocupa d’entrada pero finalment acaba preocupant qualsevol aspecte que
pel seu fill/a sigui un problema.

¢ Quins tractaments solen necessitar aquests pacients per intentar con-
trolar la hiperfagia ?. Com és l'adherencia al tractament?
Per controlar la hiperfagia no hi ha un tractament tnic i efectiu. Es tracta
d’abordar-la des de diferents punts: l'administraci6 d’hormona de
creixement, el control dietetic, les pautes d’alimentacié i exercici fisic i el
treball psicologic. L’adherencia al tractament no és facil perqué requereix un
esfor¢ continu i intens i els resultats no sempre sén bons. Actualment la
recerca es centra en trobar algun component quimic que pugui ajudar amb
aquest problema.

¢ Quines pautes han de seguir els cuidadors per poder controlar aquesta
hiperfagia?
Es molt recomanable que l'alimentacié sana sigui un objectiu per tota la
familia, aixo evita que hi hagi certs aliments a casa i també fa que els models
que veu la persona amb SPW des de ben petit siguin els adequats.
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Personalment penso que com més implicada en el control estigui la propia
persona amb SPW, molt millor. En definitiva I'objectiu final és que pugui
portar una vida autonoma i aixd queda molt restringit en les persones que no
adquireixen aquest control, ja que sempre depenen dels altres en temes
d’alimentacio.

Es recomanable que la cuina estigui tancada amb clau per evitar I'accés
a el menjar?

Personalment penso que ha de ser la darrera opcid, quan tots els altres
mecanismes fallen. De tota manera en algun cas és d’ajuda. No seria una
solucié al problema, simplement el frena, perd si no es fa cap treball, el
problema hi continua sent quan es treu el cadenat o en altres ambits.

Quines recomanacions o consells acostumeu a donar a les families per
gestionar a els dinars familiars, els festes d'aniversari, etc ?

Aix0 és molt variable per a cada familia. El que és important és que el
problema amb I'alimentacié no condicioni negativament les relacions socials
de les persones amb SPW. S’ha de trobar I'equilibri. Una part important és
entendre que sén situacions on de vegades no es pot controlar 100%, és
millor parlar i pactar amb la persona amb SPW abans que es doni la situacid,
per tal de tenir la seva col-laboracié i que sapiga que es trobara. Alguna
vegada es pot pensar en anar a la festa quan ja ha passat el berenar ( anar a
I'estona de joc ), fer aperitius i menjars saludables per tothom, pactar amb la
persona amb SPW el que pot menjar i posar-li en un plat a part, ... per a cada
familia i cada situaci6 s’ha de veure el que més convé.

Quin és el futur de les persones amb SPW?
El futur és diferent per a cada persona, depén de moltissims factors, no
nomes d’'una alteracid genetica.

Com es pot ajudar a millorar la vida de les persones amb SPW?
Sobretot posant-nos en el seu lloc, entenent els que els hi passa i estant al seu
costat (i que ells ho vegin aixi) per ajudar-los. Mantenir el pes és
importantissim per la salut i treballar amb les emocions és importantissim
per la salut mental.

Creus que s'hauria d'estudiar més sobre aquesta sindrome?

Com més persones hi investiguin més possibilitats tindrem de millorar la
qualitat de vida de les persones amb SPW i les seves families. Actualment hi
ha for¢a recerca medica en aquest tema.

Calen més recursos?

Personalment crec que el millor recurs és la informacio6 i la formacid. De poc
serveixen els recursos si els professionals no estan ben formats i no entenen
les dificultats que pot tenir una persona amb SPW. Dit aix0, sempre anem
escassos de recursos, ens en calen més.
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Com és la vida de les persones amb SPW?

Crec que aix0 ho haurien de respondre elles que s6n qui millor ho saben. I
crec també que, de nou, depéen de molts factors. No sembla d’entrada una vida
facil pero jo he vist moltes persones amb SPW felices i aixd vol dir que els
factors personals sempre tenen molt a veure en com, finalment, acabem
portant la nostra vida.

Com és tractar amb ells? (En referencia al comportament)

Tenint en compte que cadascu és com és, és cert que en general les nenes i
els nens amb SPW tenen ganes que les coses vagin bé, estan interessats en els
altres i els agrada relacionar-se, especialment amb els adults. Hi ha factors
que dificulten aquesta bona relaci6, per mi el principal és la rigidesa. La
rigidesa fa la vida molt dificil perque els impedeix anar-se adaptant als canvis
que passen en el dia a dia i els hi provoca moments de tensio.

Quina creus que és la seva major dificultat? El simptoma que més preo-
cupa?
Crec que aquestes dues preguntes queden respostes amb |’anterior.

Endocrina del Parc Tauli: Dra. Olga Giménez

Qui és I'Olga Giménez i quina relacio professional tens amb el SPW?
Soy una médico endocrindloga del Hospital de Sabadell. Desde 2003 estoy
relacionada de alguna manera con el SPW porque es cuando empecé a hacer
estudios dentro de mi tesis doctoral que presenté en 2007. Des de entonces
colaboro en estudios con pacientes con SPW.

Podries definir-me breument que és el SPW?

Es una enfermedad rara, pero representa la causa mas frecuente de obesidad
de origen genético. Se produce por la falta de expresion de los genes de origen
paterno situados en el cromosoma 15 en la region 15q11-q13.

Presentan una alteracion hipotaldmica que les provoca: hipotonia mas
marcada al nacer que les produce dificultad para alimentarse en los primeros
1-2 anos de vida, pero después desarrollan hiperfagia y falta de saciedad que
les conduce a obesidad. También asocian déficit intelectual, trastornos del
comportamiento, hipogonadismo, talla baja y déficit de hormona de
crecimiento.
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Quins tractaments endocrinologics solen necessitar aquests pacients?
Necesitan de un endocrinélogo con experiencia en este sindrome y de un
equipo multidisciplinar. En la infancia y a lo largo de la vida apoyo por
dietistas para ajustar el aporte de calorias. Tratamiento con hormona de
crecimiento, a ser posible, antes de los 2 afios. Tratamiento del
hipotiroidismo si lo tienen, y tratamiento del hipogonadismo.

Com és la adherencia a el tractament?

La adherencia depende mucho del entorno familiar. La mayoria de las
familias conocen bien sus dificultades y los cuidan bien, sobre todo aquellas
en las que el diagnostico se ha hecho de forma precoz. Los pacientes
diagnosticados mas tardiamente suelen tener mas complicaciones y en
general cuesta implementar de manera correcta los tratamientos.

A quina edat es comencen a tractar amb hormona de creixement?
Se aconseja que cuanto antes mejor, en el Tauli se tratan desde los 6 meses
de media.

S'ha demostrat que els pacients amb SPW milloren amb I'hormona de
creixement. Pot tenir efectes secundaris? Quins?

En nifios y adultos lo que hay que vigilar mas es que les provoque o empeore
una hipertrofia amigdalar que podria dar lugar a apneas del suefio obstructi-
ves.

Es veritat que a partir dels 15 anys ja no se'ls tracta amb HC?

La hormona de crecimiento actualmente se suspende cuando ya se han
cerrado las epifisis del cartilago de crecimiento (significa que ya han
finalizado su crecimiento). Sin embargo, hay cada vez mas evidencia
cientifica que nos dice que la Hormona de Crecimiento (GH) es beneficiosa
en los pacientes adultos. Hasta ahora para poder tratar a adultos es necesario
demostrar con tests especificos que tienen déficit de GH.

Com es tracta la hiperfagia?

Por desgracia no hay ningun tratamiento efectivo para la hiperfagia. Los
farmacos que hasta la fecha han funcionado mejor son topiramato y analogos
de GLP-1. En investigacion hay mas de 10 moléculas.

Es pot usar liraglutida o Ozenpic al SPW?
Si, de momento en aquellos que asocian diabetes y les mejora el control de la
glicemia y pierden peso.

(A partir de quina edat?
Esta aprobado en adultos.
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Es poden operar de cirurgia bariatrica?

Hay estudios en pacientes con SPW que se han operado de bariatrica, pero
los resultados son malos, porque siguen comiendo mucho y vuelven a
engordar. Ademas, asocian muchas complicaciones y en general no se
recomienda.

Quina esperanca de vida té aquests pacients?

Hasta hace poco vivian hasta los 30-40 afios, nosotros tenemos pacientes de
hasta 57 afios, pero no mas. Es de esperar que las nuevas generaciones vivan
mas afios porque se han diagnosticado a nacer y se han tratado mejor.

Com es pot ajudar a millorar la vida de les persones amb SPW?

Lo mas importante es el diagnostico precoz. También que se controlen en
centros expertos. Se necesita soporte de las autoridades para financiar
estudios, sobre todo dirigidos a farmacos capaces de controlar la hiperfagia.
Financiacion para dar soporte a las familias.

Creus que s'hauria d'estudiar més sobre aquesta sindrome?
Por supuesto, ha mejorado mucho el conocimiento desde 2001, pero es un
sindrome complejo y no tiene cura de momento.

Calen més recursos?
Si.

Com és la vida de les persones amb SPW?

Depende mucho del soporte familiar y del entorno escolar que tengan. En
general son pacientes que se les ve contentos y que se portan bien siempre
que los trates con carifo y sobre todo mucha paciencia. Ellos no son
plenamente conscientes de sus limitaciones. Lo que les complica mas la vida
son las enfermedades asociadas a la gran obesidad que pueden llegar a tener.

Com és tractar amb ells? (En referencia al comportament)

Cada paciente es diferente, los hay que practicamente no dirias que tienen el
sindrome y otros muy dificiles de tratar. En general aquellos que se han
diagnosticado a edad mas temprana son menos conflictivos. De todas
maneras, tienen rasgos de autismo, otros de comportamiento obsesivo, otros
son desafiantes y la mayoria muy inflexibles.

Quina creus que és la seva major dificultat?
Ademas de la discapacidad intelectual, es la falta de control de la ingesta.

El simptoma que més preocupa?
La hiperfagia.
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Creus que en el futur podria tenir cura?

Creo que se conseguira un farmaco que mejore la hiperfagia, no se sial 100%
y que la investigacion en la obesidad de estos pacientes repercute en el resto
de pacientes obesos sin SPW porque son un modelo de obesidad muy
interesante. Idealmente la cura tendria que venir de la ingenieria genética.
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6. PROPOSTA DE GUIA: “Guia de recomanacions i
estrategies en l’'abordatge nutricional i en les alteracions
conductuals en el SPW”

Els pares d'un nen amb SPW necessiten informacié per poder atendre aquests
nadons, ja que per la seva hipotonia i la seva tendéncia a dormir molt requereix una
continua atencio per assegurar una bona nutricié en la primera etapa de la seva vida.

La hiperfagia i la falta de sacietat, juntament amb les alteracions conductuals so6n
uns dels simptomes que més afecten a la qualitat de vida dels pacients amb SPW,
segons l'enquesta realitzada als pares i mares de la Associacié Prader- Willi de
Catalunya( Annex enquesta), per aquesta rad, he decidit fer una guia de
recomanacions i estratégies en l'abordatge nutricional i en les alteracions
conductuals per tal de poder ajudar a les families amb nens o adults amb SPW.

6.1. Introduccio

Aquesta guia és un recurs util que aporta informacio i estrategies per ajudar als
pares i cuidadors de persones amb SPW a gestionar I'entorn alimentari per poder
seguir una bona dieta per tal d’intentar prevenir |'obesitat i les complicacions de
salut que es deriven. Es tracta d'unes recomanacions nutricionals que, en qualsevol
cas, han de ser individualitzades i que no substitueixen l'opini6 del metge i
professionals responsables de cada cas. En el SPW la intervencié nutricional,
mitjancant la dieta, és una eina fonamental per a la millora del pronostic i per el
control de les complicacions.

La dieta ha de ser equilibrada i variada amb similar repartiment de nutrients que la
poblacié general, pero limitada en calories, ja que les persones amb SPW tenen un
baix metabolisme basal i per tant unes necessitats d'energia (calories) inferiors a les
persones de la seva mateixa edat, pes i sexe. Cal evitar aquells aliments superflus
d’alta aportaci6 calorica i minim interés nutricional com brioixeria, gelats, etc.

Per que aquesta dieta sigui eficac¢ el millor és eliminar tota temptacid i és necessaria
una supervisi6 del menjar a tota hora ja que les persones amb SPW sén
extremadament llestes i rapides a I'hora d'obtenir menjar.

Hem de tenir en compte que: de no ser pel control de I'entorn, les persones que
pateixen el SPW acabarien sent victimes de 1'obesitat morbida, aquesta obsessio-
compulsié pel menjar, genera, a més dels problemes de pes, seriosos problemes de
comportament.
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L'alimentaci6 en les persones amb Sindrome de Prader-Willi ha de ser objecte
d'atenci6 especial. Des dels primers moments del seu diagnostic, es requereix un
seguiment nutricional individualitzat que ha de ser assessorat per un professional
en nutricio.

El missatge més important que cal treure d’aquesta guia és que es molt necessari el
suport de la familia per controlar el pes d'una persona amb SPW. Els pares i
cuidadors poden ajudar-los molt gestionant-los I'’entorn alimentari i aixi garantir
un bon compliment de la dieta perqué aquestes persones amb SPW desenvolupin
uns bons habits d’alimentaci6 i d’activitat fisica des de petits.

6.2. Tecniques d’alimentacio

L'alimentaci6 es realitzara cada tres hores , vuit vegades al dia i la seva durada pot
ser d’'uns trenta minuts. Es pot utilitzar un despertador durant la nit ja que el nadé
pot no plorar encara que tingui gana.

Habitualment s6n necessaries técniques especials d'alimentaci6 com:
e Posicio

Els nadons amb sindrome de Prader-Willi (PWS) presenten diferents graus
d'hipotonia (to muscular baix). Aixo fa que els sigui dificil mantenir una bona posicié
per alimentar-se.

Per poder alimentar-los mantindrem al bebe a la falda de manera que tinguem les
mans lliures, una per subjectar la tetina, el mugro o el biber¢, i l'altre per estimular
la cara del bebe o ajudar-los a tancar els llavis 0o empassar. Es pot aconseguir aquesta
posicié utilitzant un coixi o recolzant el bra¢ sobre un bra¢ de cadira. També es
poden utilitzar coixins especials de suport a I’alimentaci6 disponibles per reposar al
bebé de manera que estigui davant nostre. (Figura 8)

Figura 8. Posicié del bebé. (Font: El Sindrome de Prader-Willi: Guia para falilias y profesionales.
Anexo I11,1999)
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e Preparacio

Abans d’introduir la tetina del mugré o el biberé a la boca del bebeg, cal estimular els
llavis i la llengua. Farem servir el dit per tocar o acariciar suaument la llengua del
bebe, acariciar-lo, després tocar-li les galtes i després al voltant dels llavis. Farem
una pressio ferma pero suau, en lloc de massa suau, ja que pot fer pessigolles en lloc
d’estimular la succié. Podem utilitzar un manec de cullera o un raspall de dents suau
per introduir diferents sensacions. Finalment, acariciarem la llengua del bebe
d’enrere cap endavant amb moviments suaus i ritmics; aixo pot ajudar a establir el
ritme de succid. Com a minim, el bebe ja hauria d’estar ben despert!

e Maneig del biberd i us dels dits

Per alimentar al bebe amb biberé cal subjectar el biberé entre el polze i dit index de
la ma dreta. El dit mig toca la galta esquerra del bebé mentre que el costat de I'ungla
del dit anular i el dit petit toca la galta dreta. S’ha de col-locar la tetina al centre de
la llengua i controlar que la tetina es mantingui en aquesta posicié tocant-la amb el
dit index. (Figura 9)

Figura 9. Com utilitzar el biberé. (Font: El Sindrome de Prader-Willi: Guia para falilias y
profesionales. Anexo I11,1999)

Si el vostre bebe es cansa facilment, pot ajudar a augmentar lleugerament el flux de
llet tallant una forma de creu a la part superior de la tetina.

Si el vostre nado xucla pero no empassa, acaricieu-lo suaument des de sota de la
barbeta fins a la part superior amb un moviment cap a baix. Amb la practica, aixo es
pot combinar amb estimular la succié mitjangant la pressio de les galtes, col-locant
els dits a les galtes mitjanes i exercint una pressié suau, acariciant-les des de les
galtes mitjanes fins als llavis.

e Moviment de vaivé del bibero

El dit mig, anular i petit es mouen cap a les galtes de l'infant. Llavors la tetina es
retira permetent que es formi un espai a la boca. El cicle dura de dos a tres segons.
La forma de la tetina redregcada es restaura introduint aire en el biberd per
incrementar la pressié interna. Per fer aixo, mourem la tetina horitzontalment i la
treure’'m de la boca del nadd, introduint aire dins del biber reinserint la tetina.
(Figura 10y
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Figura 10: Moviments de vaivé del biberé. (Font: El Sindrome de Prader-Willi: Guia para falilias y
profesionales. Anexo I11,1999)

e Eructar

Per poder fer que el bebé eructi I'aixecarem de la posicid
d’alimentaciod i colpejarem la seva esquena per induir el rot.
(Figura 11). Si el bebé no rota en posicid vertical I'inclinarem
lleugerament uns 30 graus de la vertical. Repetirem aquesta
técnica varies vegades durant el periode de I'alimentacid.

Figura 11: Posicio per eructar. (Font: Natalia Vidoz.
Trucos para ayudar a eructar al bebé, 2014.

6.3. Com conservar la llet materna

e Temps d'emmagatzematge
Calostro: a temperatura ambient (27-32 ¢C) 12 hores.
Llet madura:
A temperatura ambient
-152C: 24 hores.
-19-222C: 10 hores.
-259C: 4 a6 hores.
- 30-38 2C: 4 hores.
« Refrigerada (en nevera) entre 0 i 4 2C: 8 dies.
 Congelada:

- En un congelador dins de la mateixa nevera: 2 setmanes.
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- En un congelador que és part de la nevera, per0 amb portes
separades (tipus combi): 3-4 mesos (perque la temperatura varia
quan la porta s'obre amb certa freqiiéncia).

En un congelador separat, tipus comercial, amb temperatura
constant de -19 2C: 6 mesos o0 més.

e Tipusd'envas

La llet materna que s'ha extret amb un tirallets s'ha d'emmagatzemar sempre en
envasos destinats per a Us alimentari. Els millors envasos per congelacié son els de
vidre que, per ser menys porosos, ofereixen la millor proteccié. La segona opcio
serien els envasos de plastic dur transparent (policarbonat) i, en tercer lloc, els de
plastic dur translicid (polipropile). Una altra opcié sén les bosses de plastic
especialment comercialitzades per emmagatzemar llet materna.

e Neteja dels envasos

Es convenient netejar-los amb aigua calenta i sabd, aclarir bé i assecar, abans
d'utilitzar. Es pot utilitzar el rentaplats.

e Com descongelar i escalfar la llet extreta

A T'hora de descongelar la llet hi ha diverses alternatives: 1'ideal és que es faci
lentament deixant-la en la nevera, pero aquest procés requereix de diverses hores,
per tant una altre alternativa es col-locar el recipient sota l'aigua de l'aixeta o
immers en aigua calenta si no disposa de tant de temps. No obstant aix0, no és
adequat descongelar al microones o directament al foc. Un cop descongelada la llet
es pot conservar fins a 24 hores a la nevera.

e Olor aranci

Algunes mares poden notar que la seva llet té una olor a ranci al descongelar-la. Aixo
es deu a l'acci6 de la lipasa. Per evitar-ho, es pot escaldar la llet abans de congelar-
la, aquest procés consisteix en escalfar la llet dins d'un recipient fins a observar que
es comenca a formar "escuma" per les vores del recipient, i després deixar refredar
per posteriorment congelar. Un cop que té olor a ranci no es pot fer res per eliminar-
lo. No hi ha evidencia de que aquesta llet rancia sigui perjudicial per el nad¢, pero la
majoria la rebutgen.
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6.4. Com preparar un bibero

e Per comengar, les mans ben netes.

e No cal esterilitzar biberons i les tetines abans de cada us, és suficient amb el
rentat amb aigua i sabé.

e Escalfar, sense arribar a bullir, aigua mineral apta per al consum infantil
(baixa en sodi). Es desaconsella I'iis de forns microones (algunes zones de la
llet poden sobreescalfar i cremar al nad6)

e Abocar al biberd la quantitat d'aigua necessaria, i afegir després un "cassé"
ras de llet en pols per cada 30 ml d'aigua (per exemple, 60 ml d'aigua afegir-
hi dos "gotets", 90 ml d'aigua afegir 3 gotets, i aixi successivament).

e Agitar suaument perque es dissolgui bé la barreja i no quedin grumolls.

e Provar la temperatura en el dors de la nostra canell : ha d'estar tebia, sense
cremar.

e Lallet s’ha de preparar just abans de la presa; si sortim de casa, es pot man-
tenir en un termos l'aigua calenta, i afegir la llet en pols en el moment en que
es vagi a consumir.

e Totresta de llet després de la presa ha de rebutjar-se.

6.5. Recomanacions en I'alimentacio

e La dieta sera especifica per a cada persona, encara que en general es reco-
mana una dieta equilibrada i controlada en aportacié d’energia (calories).

e La quantitat de calories diaries anira en funcié de la seva edat, pes i alcada,
vigilant sempre que l'aportaci6 de vitamines, minerals i altres agents essen-
cials sigui l'oportu.
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Els cereals, llegums i patates poden mantenir-se en la dieta, ja que aporten
hidrats de carboni, pero és important vigilar la seva manera de preparacid i
quantitat.

Carn, ous i peixos: son imprescindibles en 1'alimentaci6. Pero cal tenir en
compte algunes pautes. En relacio a la carn, incloure en la dieta les que siguin
més magres (pollastre, gall dindi i conill), intentant reduir el consum de carns
vermelles a un cop per setmana. Pel que fa al peix, és preferible incloure peix
blanc, com llug, llenguado. Tot i que pot consumir-se peix blau un cop per
setmana, si tenim en compte que el seu consum aporta acids grassos essen-
cials. En general és interessant consumir peix en 3 o 4 racions setmanalment.
També poden consumir ous, preferiblement cuits o passats per aigua.

Embotits: els embotits grassos han de consumir-se només ocasionalment, ja
que aporten gran quantitat d'acids grassos saturats, colesterol i sodi. Entre
els embotits seria una adequada eleccio el pernil serra (sense greix) i I'embo-
tit de pollastre i gall dindi. Cal no oblidar que és important evitar el consum
excessiu de greixos en general. En aquest sentit cal tenir en compte que les
pipes o les nous formen part d'aquest grup d'aliments grassos. No obstant
aix0, poden emprar els greixos d'origen vegetal, com I'oli d'oliva que és ric en
acids grassos essencials

Verdures i hortalisses: S’han de consumir diariament crues o cuites, ja que
aporten vitamines i minerals i escassa aportacié calorica, es poden utilitzar
acompanyant a altres aliments per donar-li volum als plats.

Fruites: cal intentar que les consumeixin sense pelar, per I'aportacié de fibra
que aixo suposa i evita les deshidratades o els almivars (prunes, panses...)
perque tenen un elevat contingut en calories. Les fruites son riques en hidrats
de carboni simples amb la qual cosa reduirem el consum a dues peces al dia,
preferentment fruita fresca i, una d'elles rica en vitamina C (maduixes, ta-
ronja, mandarina, kiwi) . Al final del dinar i del sopar s6n molt utils per faci-
litar I'assimilacio de molts dels nutrients. També sén una molt bona alterna-
tiva per esmorzar, I'apat de mig mati i el berenar i com a ingredients en ama-
nides o plats principals.

Lactis: s6n essencials per al desenvolupament i el creixement i rics en calci,
pero també en greix, depenent del producte lacti (llet, formatge i iogurt) per
aixo és important que siguin desnatats o semidesnatats i de vegades enri-
quits amb calci. Malgrat les seves bondats, el consum de lactis s'ha de limitar
a 3 o 4 racions al dia, segons 1'edat de la persona.
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Com a norma general, la dieta habitual ha de ser, com a la resta de la familia,
estandard, 50% hidrats de carboni, 30% greixos i 20% proteines. A més, hem ser
curosos en l'elaboracié dels aliments, evitant els fregits i el consum de gelats,
llaminadures, xocolata, sucs, brioixeria industrial, caramels, melmelada, crema,
flam, etc. que s6n aliments amb poc valor nutricional i amb gran aportacid calorica.

6.6. Estrategies per controlar la ingesta d’aliments

Amb I'estricte control del menjar no es tracta Unicament d'evitar el guany de pes,
sindé també d’evitar l'ansietat, 1'estat de nerviosisme i I'angoixa que els produeix
generar expectatives sobre la possible consecuci6 d'aliments.

No tothom amb la SPW té els mateixos problemes al voltant dels aliments.
Tanmateix, la majoria té el menjar com un dels seus principals interessos a la vida.
Alguns no robarien mai menjar a les botigues ni a altres persones; alguns
malauradament ho faran. Alguns s6n capacos de preparar els seus propis apats amb
poca o cap supervisio; pero a altres, el temps dedicat a la cuina és el moment de
menjar tant com poden.

Una gran part de les dificultats en l'autonomia funcional d'aquestes persones sén
conseqiiencia d'aquesta incapacitat d'autocontrol.

A continuacié es suggereixen algunes estrategies relacionades amb el
comportament davant el menjar que poden ser ttils a I'hora de controlar la ingesta
excessiva de menjar a persones amb SPW:

e Fer una dieta unica per a tota la familia i evitar la ingesta d'aliments super-
flus. La familia ha d’adaptar-se als canvis alimentaris que se li plantegen. Ja
que és molt dificil per a les persones amb SPW veure als altres gaudir d’ali-
ments que ell no pot menjar.

e Espoden utilitzar aliments sense calories per fer passar la ganaila necessitat
de picar; es poden prendre lliurement: infusions sense sucre, brous desgrei-
xats, begudes sense sucre (light) i verdures crues o cuites sense sucre i sense
oli.

e Explorariidentificar les possibles fonts d'aliments a les que pot accedir: ne-
veres, armaris de rebost, familiars, veins, quioscos o supermercats.

e Limitarl'accés al menjar tant al domicili com fora d'ell. Per aconseguir-ho pot
ser util:

o Portar un registre dels aliments que hi ha a casa i fer-ho saber.

o Tancar amb clau o fer que sigui "d'accés limitat" (el segon pas podria
ajudar al seu autocontrol) I'accés a la cuina i el rebost.
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Posar cadenats o alarmes a la nevera o al congelador.

Mantingueu les eines emmagatzemades de forma segura, ja que les
poden utilitzar per forgar els panys.

Tenir els cubells d'escombraries tancats amb clau.

Ajudar-los a entendre l'important que és que tinguin una dieta baixa
en calories i no s’engreixin.

Intentar que altres no mengin davant la persona amb SPW

No portar a la persona a comprar menjar amb nosaltres. Per a molts
nens, pot no ser un problema, mentre que per a altres, les temptacions
seran massa grans i és probable que hi hagi rabietes per aixo és millor
realitzar les compres de menjar sense ells.

No deixar diners al seu abast (controlar les bosses).

Demanar la cooperaci6 de familiars, veins, mestres i amics, parlant-
los del problema que tenen i del control alimentari que requereixen.

Aconsellar als familiars que els seus regals i incentius no siguin llami-
nadures, aliments o diners, la qual cosa els permetra l'accés als ali-
ments.

e (Controlar I'acte del menjar:

o

No suggerir al nen o adult moltes opcions de mend, potser sigui millor
presentar un menu Unic per a tota la familia.

Planificar els menuds amb antelaci6 i utilitzar sistemes de coccié que
no precisin tot just greix (forn, vapor, papillota ...). La dieta mediter-
rania és el millor exemple d'alimentacié saludable: oli d'oliva, peix,
llegums, cereals, fruites, verdures, iogurt, fruits secs ...

Estructurar uns horaris de menjar fixos i evitar la ingesta de menjars
fora d'ells.

Evitar picar en la seva presencia.
Pesar les porcions de forma habitual.
Cuinar quantitats adequades per evitar sobres.

Evitar realitzar la ingesta amb altres distraccions com veure la televi-
sid, utilitzar tabletes i mobils. Els adults hem de donar un bon exem-

ple.

Guardar els aliments i condiments un cop utilitzats en la preparacio
d'un apat.
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Procurar no posar plats al centre de la taula perque cada un es ser-
veixi el que vulgui, és millor portar els plats ja plens des de la cuina.

Servir el menjar de tota la familia a la cuina i treure’l a la vegada.
No servir aperitius ni entrants a la taula abans del menjar.
Recollir la taula només acabar de menjar.

Llencar les escombraries amb les deixalles d'aliments de seguida es
pugui.

e Un cop a taula:

o

o

Fer beure un o dos gots d'aigua abans d'iniciar els apats.
Comencar els apats per la fruita.
Acompanyar tots els apats d'amanida.

La beguda més adequada és l'aigua, i en cas d'utilitzar sucs, diluir amb
aigua per disminuir el seu contingut energetic.

Utilitzar plats i gots més petits, per donar la sensacié de racié més
gran.

Tallar el menjar en trossos petits.
Utilitzar pa integral i si pot ser torrat.

Treure el pa sense tallar i amb un ganivet exclusiu per fer llesques se-
gons es necessitin.

Si a l'afectat li agrada repetir, servir en un primer temps la meitat de
la racio.

Insistir en una correcta masticacié dels aliments. Mastegar a poc a poc
i sense presses.

6.6.1. Al'escola

e Proporcioneu dinars des de casa (dinar de carmanyola), ja que els dinars

a l’escola seran massa rics en calories.
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e Comuniqueu-vos amb l'escola i el personal de I'’escola bressol sobre les
restriccions alimentaries per:

o Assegureu-vos que la llar d’infants o 'escola del vostre fill sapiga
tot sobre PWS i sobre la necessitat de mantenir el menjar fora de
la vista. Es poc probable que el vostre fill sigui I'tinic que tingui una
dieta especial; pot haver-hi altres persones amb al-lergies, diabe-
tis, intolerancia alimentaria, etc. .

o Algunes escoles i guarderies permeten als nens portar pastissos
els seus aniversaris. Si aix0 passa a la vostra escola, feu previament
gestions amb 1'escola sobre com voleu gestionar-ho. Molts pares
consideren util que se’ls avisi amb antelaci6, de manera que aquell
dia se’ls pugui donar menys postres o sopar (0 menjar amb menys
calories) a casa.

o Informeu al personal de I’escola sobre la necessitat de supervisar
al nen per assegurar-vos que no pren aliments d’altres nens.

e Utilitzeu recompenses no alimentaries.

e Informeu als companys i amics sobre el trastorn.

6.6.2. Celebracions i esdeveniments socials relacionats amb el menjar

A mesura que el vostre fill creixi i passi més temps fora de casa, haureu de plantejar-
vos com gestionar aquestes activitats quan no estigueu presents per supervisar o
quan estigueu en un entorn carregat d’aliments amb el vostre fill.

Tenir en compte les necessitats de les persones amb SPW en esdeveniments
relacionats amb el menjar no és diferent a atendre persones amb al-lérgies o
intolerancies alimentaries.

No cal evitar anar a menjar als restaurants, assistir a festes i trobades socials si es
planeja amb antelacid. En aquestes situacions es aconsellable, ja que pot ser eficag,
assajar o jugar arols de situacions alimentaries perque la persona amb SPW sapiga
exactament el que se li permet i el que no. Per descomptat, és més util si s’han tingut
en compte les seves necessitats; encoratgeu els altres a evitar esdeveniments d’estil
bufet i a mantenir el menjar fora de la vista. També seria interessant si es poguessin
fer celebracions alternatives sense menjar ja que seria un gran alleujament per a les
persones amb SPW i les seves families.
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6.6.2.1. Festes d’aniversari

Els aniversaris i les festes s6n importants per a tots els nens i els nens amb SPW no
son diferents. Si sou I'amfitrio, és més facil proporcionar opcions saludables i amb
menys calories.

Si el vostre fill va a la festa d'una altra persona, assegureu-vos que l'amfitrié o
I'amfitriona coneguin per endavant els requisits dietétics del vostre fill i demaneu-li
si es podria adaptar una mica a les seves necessitats. També podeu oferir-vos per
ajuda a la festa, aix0 us permetra supervisar i gestionar la ingesta d’aliments del
vostre fill. Cada familia haura de buscar la estrategia que millor li funcioni. Per
exemple:

e Berenar abans ianar ala festa més tard quan els altres nens ja hagin menjat
e Portar el seu propi berenar

e Pactar el que pot menjari el que no i les quantitats.

6.6.2.2. Festes de Nadal

Les festes de Nadal son tipicament festes de menjar i pot ser un moment d'estres per
a les families amb nens o adults amb SPW, pero amb una bona planificacié és
possible que siguin uns dies de festa felicos per a tothom.

Aqui teniu una serie de recomanacions que us poden ajudar a aconseguir-ho:

e Si us heu d’ajuntar amb la familia o amics es important planificar-ho amb
temps i comunicar la importancia sobre el control dels aliments amb tots els
involucrats. Assegureu-vos que tots els assistents coneguin les "Regles de
compromis" i acceptin cooperar.

o Si el vostre fill té I'edat suficient, no estaria malament poder assajar les "re-
gles" abans que el dia especial arribi i poder arribar a un acord mutu sobre
el que se li permetra menjar.

e Estaria bé sol-licitar que 'avia i altres familiars amaguin articles temptadors
durant la seva visita i demanar-los que discretament consultin amb vosaltres
abans d'oferir al vostre alguna cosa.

e Repassar amb anticipacié amb 'amfitrié/na o la familia el pla per controlar
l'accessibilitat als aliments. Aixo ajudara a evitar que el vostre fill sigui asse-
gut prop de quantitats excessives de menjar, pa, o condiments. Moltes perso-
nes no tenen en compte la quantitat de calories que els nens poden consumir
amb els extres - sucre, mantega, salsa de tomaquet, etc.
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e Després de dinar, quan tots estiguin entretinguts fent la sobretaula, verifi-
queu que els aliments es guardin o, si es deixen fora, que algu sigui respon-
sable de la custodia d’aquests.

Penseu que si cediu ni que sigui una vegada, implicara diverses batalles més
endavant. La consistencia és la clau.

Per descomptat, cada familia ha de jutjar la seva propia situacié basada en el
comportament compulsiu del seu fill relacionat amb la recerca o robatori d'aliments
i les seves propies regulacions sobre els superflus.

6.6.2.3. Al restaurant

Alguns consells que poden servir-vos:

e Acordeu amb un parell de setmanes d'antelacié que es rebaixaran una mica
les calories diaries per menjar més en la sortida al restaurant.

e Acordeu les quantitats petites i el tipus de menjar que pot menjar aquest dia
al restaurant.

e Recordeu-li que si no hi ha begudes "light", 1'opcié és aigua.

e Recordeu-li que només es demanaran 2 plats. Es molt recomanable demanar-
li que identifiqui en el menu els apats més saludables i lloeu la seva elecci¢,
sempre que siguin aquests mateixos plats saludables els que demanin.

6.7. Estrategies per gestionar els comportaments alimentaris

Els problemes de comportament difereixen entre individus amb SPW. Fins ara,
ningu no ha pogut explicar les raons d’aquestes diferencies en el comportament
alimentari, per exemple, si es deu a diferents nivells de danys a I'hipotalem o a
diferents influéncies socials, culturals i familiars. El que és cert és que tots
requeriran un cert nivell de suport. No hi ha dubte que el menjar pot ser un factor
que contribueix als problemes de comportament.

La gran majoria de persones amb SPW mostren comportaments alimentaris
excessius, com ara robar aliments, robar diners per comprar menjar, prendre
menjar d’altres persones, trencar panys als armaris, etc. Sovint mostren una
capacitat extraordinaria per trobar menjar i, just quan creieu que era segur sortir de
I’habitacié uns instants, tornareu a trobar alguna cosa que falta.
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Les estrategies seglients us poden ajudar a controlar els comportaments alimentaris
del vostre fill:

e Publicar un horari diari que inclogui totes les activitats diaries, horaris dels
menjars, exercici i activitat d’oci.

e Parleu amb el vostre fill anticipadament qualsevol canvi en la rutina.
e Esimportant ensenyar-li bons habits alimentaris.

¢ Ensenyeu el concepte que tothom té el seu propi menjar és a dir “el meu plat”,
“el teu plat”.

e Desenvolupar estrategies per tractar sol-licituds constants d’aliments. Segui-
ran preguntant si creuen que hi ha esperanca.

e Elogieu els bons comportaments.
¢ No feu promeses que no pugueu complir. Els nens amb SPW no ho obliden!

e Poseu limits. El vostre fill amb SPW necessita els mateixos limits que establi-
rieu per a qualsevol altre nen.

e Establiu les regles i compliu-les. La coheréncia és important per a qualsevol
nen.

e Un conjunt basic de normes i expectatives pot servir de base per construir la
sensacié de seguretat del vostre fill.

e Permeteu i animeu el vostre fill a fer tot el possible per si mateix i espereu
del vostre fill tot el que sigui capag de fer.

Sens dubte, el guany de pes és un avis clar que aconsegueixen menjar d'alguna forma
extra. Per exemple, oferir-se per anar a per alguna cosa que demana el professor o
el cuidador, o anar al bany, poden ser camins per agafar menjar d'algun lloc, fins i
tot de les papereres. Si a la persona se I’ enxampa agafant menjar que no deu, el pas
immediatament seglient sera una rebequeria. Es important no es surti amb la seva,
penseu que si cediu ni que sigui una vegada, implicara diverses batalles més
endavant.

Alguns comportaments es reforcen si el resultat és que aquesta persona aconsegueix
el que vol. De fet, una persona pot actuar en un ambient on sap que la seva actitud
sera recompensada per altres, perdo no exhibira aquesta mateixa actitud en un
ambient diferent on altres es mantenen ferms. Per tant és molt important que tots
aneu a una.
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6.8. Estrategies per gestionar les rebequeries

Moltes rebequeries potencials es poden evitar aconseguint un ambient adequat per
adaptar-se a les necessitats de cada persona amb SPW. Per exemple:

No canviar les rutines sense avis previ.

Relaxant les tasques o les expectatives. Per exemple, no esperar que la per-
sona estigui a punt en cinc minuts si normalment requereix 20.

Si la persona en qiiesti6 li resulta complicat estar a prop de menjar, (la majo-
ria, pero no tots), cal treure el menjar de la seva vista, no permetre que altres
mengin davant d'ells i, si cal, tancar la cuina amb clau.

Assegurar-se que tots els que estan amb la persona amb SPW tenen el mateix
missatge del que s'espera del seu comportament. Inclosos els afectats.

Posar notes i fotografies en les que se li recordi que "Mantingui la calma" en
possibles coses que passen al llarg del dia.

Ajudar-los a aprendre técniques per relaxar-se o autocontrolar-se i mantenir
la calma, com respirar profundament, escoltar musica, fer servir pilotes anti-
estres.

Pot resultar util escriure una llista de coses que els pares, mares o cuidadors
sapiguen que li provoca rebequeries, i buscar formes de minimitzar-les o evi-
tar-les.

Potser serveixi discutir per avancat quines situacions li resulta dificils de su-
portar i parlar amb ell o ella de com afrontar-les

La majoria de pares i cuidadors reconeixeran signes que indiquen que comengara

una rebequeria. Aquests signes varien d'una persona a una altre, de vegades poden
ser petits tics nerviosos a la boca o llagrimes que cauen per la galta, quan aixo passa
és moment d’acabar amb la rebequeria abans que comenci:

Distreure la seva atencid de 1'objecte o situacio fent o dient alguna cosa ines-
perada i preferiblement divertida, o parlar de qualsevol altre tema que sapi-
gues que li interessa.

Lloar a la persona sobre alguna cosa que ha fet o recordar-li lo bé que va po-
der afrontar una altra situacié similar amb anterioritat.

Suggerir anar a un lloc més tranquil durant uns minuts per escoltar musica
tranquil-la o ajudar amb alguna tecnica de relaxacio, especialment, si el factor
que sospites és el cansament.
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e No remoure la situacid, ni posar idees en el seu cap dient coses del tipus "no
et posis ara a cridar”, o "deixa d'actuar com un nen petit". Es millor no dir res
o buscar una actitud de no confrontacio.

e Mantenir la calma i tractar de ser flexible.

A vegades, fins i tot quan tots els esfor¢os s'han fet per prevenir la rebequeria,
aquesta pot produir-se. Les rebequeries en els nens son normalment facils de portar,
pero en els adolescents i els adults, hi ha complicacions afegides. Les rebequeries
poden variar de crits continuats, fins a, en una minoria, comportament agressiu i
violent. No hi ha respostes rapides i senzilles per gestionar la rebequeria, pero les
segiients tecniques poden ajudar a alleujar la situacio:

e (anviaala persona del lloc on s’ha produit la rebequeria o demana-li a tot el
public que estigui present que marxi (no sempre és possible).

e Fes el que puguis perque la situacid sigui segura per tots els que esteu a prop.
e Mantingues la calma, parla amb suavitat i el menys possible.

e Si pots, introdueix a algd més perque continui si tu ets 1'objecte de la rebe-
queria.

¢ No intentis raonar o argumentar amb la persona, fins i tot si esta completa-
ment equivocada.

e No cedeixis a les seves demandes.

e En casos de violencia o agressivitat, si hi ha possibilitat de que es fereixi o
fereixi a uns altres, pot ser necessari demanar ajuda professional.

Identificar la causa de la rebequeria pot determinar com gestionar les posteriors.
Essencialment, hi ha dos tipus.

En primer lloc, la causa esta en la propia persona. La rebequeria arriba perque no ha
aconseguit alguna cosa a la seva manera, vol desviar l'atencié d'alguna cosa que ha
fet malament o que no ha fet o busca cridar I'atencid. Una vegada que s'hagi calmat,
és possible parlar sobre les expectatives que tindrem del seu comportament.

La segona causa és que una cosa externa li hagi alterat: un canvi imprevist en la
rutina, burles o assetjament, o una decepci6. En aquest cas I'ajudarem, per que en
el futur aquest tipus de casos no derivin en una rebequeria, simplement com si
tractéssim de consolar a algu que ha perdut el control de la situacié.
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6.9. Recomanacions i estrategies per a la realitzacié d’activitat
fisica

Activitat fisica diaria té molts beneficis. Ajuda al cos a cremar el greix no desitjat,
millora el to muscular, ajuda a desenvolupar la resistencia 0ssia, manté el cor sa, i
augmenta la flexibilitat i la resistencia. També millora I'estat d'anim i disminueix
'estres a través de 1'alliberament d'endorfines .

Les persones amb SPW poden ser reticents a fer exercici, sobretot si no han fet
exercici regularment de petits. Fer exercici pot ser un treball dur al principi. Cal
aconseguir que l'exercici formi part de la seva rutina ja acceptada.

Es important fer coincidir I'exercici amb la propia capacitat i el nivell actual
d’activitat fisica de la persona amb SPW. Si no fa exercici i sabeu que és dificil de
motivar, comenceu lentament i augmenteu la durada o la intensitat amb molta
suavitat. Es pot comencar fent exercici durant 10-15 minuts 3 vegades a la setmana
i després augmentar el temps a 30-60 minuts, 5-6 dies a la setmana.

Les activitats fisiques recomanades son: caminar diariament, anar amb bicicleta,
nedar i qualsevol activitat aerobica de baix impacte. Aquest exercici es pot fer en
sessions regulars amb ajuda de jocs de consoles, per exemple, que ens permeten fer
exercici, ballar..., fer bicicleta estatica (mentre es mira els programes de televisio
preferits o s’escolta musica) o anant a classes.

Parleu amb ell/a sobre la idea d’iniciar un regim d’exercicis per fer-los forts i
millorar la seva forma fisica. Podeu suggerir-los que també voleu "posar-vos en
forma". Algunes persones poden requerir petites pauses quan comencen.

Suggerir una recompensa adequada també pot ajudar a motivar-los. "Si podeu anar
en bicicleta durant 10 minuts cada 3 dies a la setmana", o "si podeu passejar (nedar,
ballar, anar amb bicicleta) durant 10 minuts 5 dies a la setmana, podeu tenir 15
minuts addicionals al parc (o fer alguna cosa). L'is d'un grafic visual per registrar
el progrés i les recompenses pot ser molt motivador.

La competitivitat pot ser una eina molt positiva. Es molt més encoratjador si
participeu en I'exercici, és a dir, caminar amb la persona amb SPW o competir amb
els seus esforgos, per exemple en una cinta de correr. Fer que la persona amb SPW
competeixi amb si mateixa per intentar fer-ho “tan bé” o “millor que” la sessid
d’exercici anterior, o bé “superar el rellotge” és una altra manera de fomentar
'exercici.

La perseveranga és essencial! Aixd vol dir que el vostre estimul i el vostre suport
perque la persona amb SPW faci exercici ha de ser continu.

Es molt important elogiar-los per I'esforg i la realitzacié de I'exercici.
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Quadre d’activitats i despesa de calories associada

Exercici Kcal cremades en 30 minuts d’activitat
Nedar 270
Caminar rapid 150
Caminar moderadament 120
Patinar 240
Anar amb bicicleta ( velocitat moderada) 200
Bicicleta estatica 170
loga 140
Correr 240
Dansa aerobica moderada 170
Ballar 150
Treballs domestics lleugers 80
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7.RESULTATS

Es van entrevistar 30 families de pacients de entre 9 mesos a 29 anys d'edat per tal
de coneixer els seus habits alimentaris i de conducta. L’enquesta es va enviar a
través de I’Associaci6é Catalana via enquestes de Google per tal que arribes a un
major nombre de families amb familiars afectats amb la sindrome . L’enquesta i els
resultats es troben en I'apartat d’annexos.

De un total de 30 pacients el 60% sén del sexe femeni i el 40% s6n del sexe masculi.
(Resposta 2).

La gran majoria van tenir un diagnostic preco¢ ( Resposta 3). Aquest fet és molt
important, ja que detectar la malaltia a temps pot ajudar a que es comenci abans
amb el tractament i per tant millorar la qualitat de vida del pacient abans.

El 76.7% tenen alteraci6 genetica de delecid, el 13% de disomia uniparental
materna, menys del 10% defecte d'imprinting i la resta no es sap. (Resposta 4)

E196. 7 % no coneixia la malaltia (Resposta 5), aquest percentatge és molt alt, aixo
ens indica que és una malaltia poc coneguda per la societat i per tant és molt
important poder fer difusi6 i seguir estudiant sobre la sindrome per tal que la
qualitat de vida i la seva supervivencia cada vegada siguin més elevades.

Pel que fa a la repercussioé en la familia el tenir un fill amb SPW hi ha opinions de tot
tipus pero per la gran majoria va suposar un canvi molt gran en la seva vida i un
impacte emocional molt fort perqué molts no coneixien aquesta malaltia i
necessitaven molt assessorament i suport. Aquest suport moltes families el van
trobar a I’Associaci6 Catalana del SPW . (Resposta 6)

Si comparem les entrevistes realitzades als professionals i els resultats obtinguts
amb les respostes dels familiar d'afectats per el SPW a les enquestes, els simptomes
que més preocupen a les families i als especialistes, pel que fa a la qualitat de vida
dels afectats per aquest sindrome, és la hiperfagia i les alteracions conductuals.
(Resposta 7) Que sdn els mateixos que creuen que afecten més a la seva qualitat de
vida com a cuidador. (Resposta 8)

Tots han estat tractats amb GH ( Resposta 15). Només un 3,3% té Diabetis Mellitus
tipus 2, a més, el 73,3% no presenta obesitat i la resta si (26,7%). Sén percentatges
forca baixos, aix0 pot voler dir que el tractaments funcionen. (Respostes 91 10)

Pel que fa a la seguretat alimentaria, de les 30 families enquestades només 6 han
hagut de tancar amb clau o la cuina o la nevera o qualsevol armari on es pugui
emmagatzemar menjar, les altres o no prenen cap mesura o seguint una bona dieta
aconsegueixen controlar la constant necessitat de menjar. (Resposta 11)
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Tot i que no hi ha una medicacié especifica per controlar la hiperfagia si que
existeixen diferents tractaments, dels quals un 10% dels afectats segueixen.
(Respostes 131 14)

Tots segueixen una dieta hipocalorica i saludable. Més de la meitat mengen 5 cops
al diai només el 63,3% demana repetir a vegades, la resta mai (36,7%). E193,3% no
pica entre hores. (Respostes 12, 16, 17, 18)

Pel que fa ala forma de cuinar els aliments mai fan fregits. El metode de coccié més
utilitzat es la planxa seguit del forn i els bullits. ( Resposta 19)

Tots mengen verdura tots els dies de la setmana (Respostes 201 21). E1 96,7% menja
fruita tots els dies de la setmana (Respostes 22 i 23) . La 80% beu habitualment
aigua, molt pocs prenen begudes com Coca Cola o sucs. (Resposta 24)

Més de la meitat, concretament el 76,7% té incorporat en la seva rutina l'activitat
fisica. L'activitat que més fan es nadar ( 18 pacients), caminar, ballar, anar amb bici...
Fan esports 1 o 2 vegades a la setmana la gran majoria, tot i que intenten fer alguna
activitat fisica cada dia, com pot ser caminar. (Respostes 25 i 26).

La majoria de families, el 80%, fa un Gnic menu per a tota la familia. (Resposta 27)

La meitat (50%) té una conducta molt bona o bona quan va a restaurants , festes
d'aniversari o actes familiars, i I'altre 50% es comporta regular o malament, ja que
la majoria sol voler més menjar. (Respostes 281 29)
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8. CONCLUSIONS

Dur a terme aquest treball no ha estat facil, degut a la pandemia que estem patint,
pero 'experiencia ha estat molt enriquidora i, sens dubte, ha valgut la pena.

Després d'haver entrevistat 30 families amb nens o adults amb SPW, a diferents
especialistes, haver consultat multitud d'articles cientifics i llegit molta literatura
sobre el tema he arribat a un seguit de conclusions. Algunes ja eren esperades pero
altres realment m'han sorpres ja que amb el poc coneixement que tenia del tema la
meva visio del SPW era una mica diferent.

Jo creia que totes les persones amb SPW eren obsesses, pero la realitat no és aixi.
Gracies al meu treball de recerca he pogut observar que, a dia d’avui, molts d’ells no
tenen obesitat, en part, gracies a la gestidé de I'entorn alimentari que fan les families
per garantir un bon compliment de la dieta i al tractament amb GH. Aix0 es veu
reflectit en el resultat de les enquestes ja que un considerable percentatge de
participants estan fent les coses molt bé perqué han incorporat en la seva rutina
l'activitat fisica i tots segueixen una dieta hipocalorica i saludable. Per tant es pot dir
que el tractament funciona.

Després d’interpretar els resultats de les enquestes crec que la guia que he fet els
pot ser de gran utilitat.

Aquesta guia permetra a les families i cuidadors de nens i adults amb SPW tenir una
eina més, que els ajudara a gestionar certes situacions del dia a dia per tal de poder
seguir una bona dieta, adquirir uns bons habits alimentaris i tenir una rutina
d’activitat fisica saludable per intentar prevenir 'obesitat i les complicacions de
salut que es deriven.

Una altre de les coses que m’ha sorpres es que quan parlem de malaltia minoritaria
normalment s’associa a poca investigacid i pocs recursos pero en el cas del SPW tot
hi ser una malaltia minoritaria i poc coneguda per la societat, ja s'han realitzat
nombrosos estudis sobre ella en tot el mon. I encara que anem pel bon cami, queda
molt per recorrer i per investigar.

Fruit d'aquesta investigacio cientifica, s'han aconseguit grans avencos, amb la

terapia hormonal amb Hormona del creixement. El tractament amb GH ha suposat
un aveng important, es pot dir que hi ha hagut un abans i un després en 1'evolucié
d'aquesta malaltia, al millorar el creixement, la composici6é corporal i la capacitat
fisica d’aquestes persones. Les families tenen moltes esperances en aquests treballs
d’investigacid, ja que tant de bo algun dia aconsegueixin un tractament efectiu per
la Hiperfagia.

Les persones amb SPW sempre hauran de controlar el que mengen, pero en realitat
si parlem d’alimentaci6é no sera molt diferent a la de una persona sana. En els dos
casos l'aconsellable és seguir una dieta mediterrania pero en el cas de les persones
amb SPW Ia seva dieta sera més baixa en energia ja que presenten una taxa
metabolica més baixa i per tan necessiten menys energia, entre un 20 i un 30%
menys, que una persona de la mateixa edat, alcada i sexe.
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Finalment, dir que després d’exposar totes les conclusions considero que tots els
objectius marcats des d'un comengament han estat assolits. El treball de recerca
m’ha servit per aprendre molt sobre el SPW especialment en nutricié i conducta .
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12. ANNEXES

12.1. Enquesta

Hola, s6c Marta Llonch, estudiant de 2n de Batxillerat de 'Escola Mare de Déu de
la Salut de Sabadell, estic realitzant un treball de recerca sobre la Sindrome de
Prader-Willi centrat en la hiperfagia i la falta de sacietat. Agrairia molt si poguéssiu
contestar el segiient qliestionari, totalment anonim. Moltes gracies per dedicar uns
minuts del teu temps.

Enquestes als pares i mares amb fill amb Sindrome de Prader- Willi

1. Edatdel fill/a: anys

2. Sexe del fill/a: M F

3. A quina edatli van diagnosticar al teu fill/a la Sindrome de Prader-Wi-
11i:

4. Coneixies la malaltia abans de que fos diagnosticada al teu fill /a?

5. Com va repercutir a la familia (pares i germans) el fet de tenir un fill
amb SPW?

6. Quin d’aquests simptomes creus que afecta més a la qualitat de vida
del teu fill/a ? ( pots triar-ne més d’'un amb un maxim de 3)

e Hipotonia

e Hiperfagia i falta de sacietat
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e Obesitat

e Hipogonadisme

e Alteracions cognitives

e Alteracions conductuals
e Baixa estatura

e Problemes dela son

e Altres:

7. Quin d’aquets simptomes creus que afecta més a la teva qualitat de
vida, com a cuidador? (Pots triar-ne més d’'un, maxim 3)

e Hipotonia

e Obesitat

e Hipogonadisme

o Falta de sacietat i hiperfagia
e Alteracions cognitives

e Problemes de la son

e Alteracions conductuals

e Altres:

8. Te el teu fill te Diabetis Mellitus tipus 2 ?
o Si

e No

9. Te el teu fill obesitat?
o Si

e No

10. Heu pres alguna mesura respecte a la constant necessitat de menjar i
la falta de sacietat? Especifica quina.
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Resposta:

11. El teu fill /a porta alguna dieta especifica ? Si No

12. Sila resposta en afirmativa explica’ns quina.

13. Actualment pren alguna medicacio per a controlar la hiperfagia ?
Si No

14. Quina:

15. Ha estat tractat, en alguna etapa de la seva vida , amb Hormona del
creixement?

16. Enrelacio a la ingesta de menjar:

¢ (Quant cops menja al dia?
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e Demana repetir?
o Sempre
o Mai
o Poquesvegades
e Pica entre hores? Si No

o Que pica?

e Quin tipus de cocci6 predomina a cas a I'hora de cuinar?

o Forn
o Planxa
o Bullits
o Fregits
e Menja verdures? Si

o Quants cops a la setmana?
e Menja fruita ? Si No
o Quants cops a la setmana?
e Beguda que pren habitualment :
o Aigua
o Sucs
o Refrescos

o Altres:

No

17. Realitza algun tipus d’activitat fisica?

o Si

o Quina?

o Quants cops a la setmana?
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18. Prepareu un unic menu per a tota la familia?
o Si

e No

19. Com es comporta en restaurants, festes d’aniversari, reunions famili-
ars, etc....

¢ Molt malament
e Malament

e Regular

e Bé

e Perque?
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12.2. Respostes
Resposta 1: Edat del fill/a

Edat del fill/a

30 respuestas

6

Resposta 2: Sexe del fill/a

Sexe del fill/a:

30 respuestas

®F
oM

Resposta 3: A quina edat li van diagnosticar al teu fill/a la
Sindrome de Prader-Willi

A quina edat li van diagnosticar al teu fill/a la Sindrome de Prader-Willi

30 respuestas
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Resposta 4: Quin diagnostic té?

Quin diagnostic té?
30 respuestas

@ Delecid

® DUP

@ Defecte d'imprinting
@ No es sap

Resposta 5: Coneixies la malaltia abans de que fos diagnosticada
al teu fill/a?

Coneixies la malaltia abans de que fos diagnosticada al teu fill/a?
30 respuestas

® si
® No

Havia sentit a parlar

Resposta 6: Com va repercutir a la familia (pares i germans) el fet
de tenir un fill amb SPW?

* Amb molt d'estres per la noticia i per la quantitat de coses que havien de fer,
metges, psicomotrimitat....

» Todo, organizacién,trabajo,casa, escuela.....
» Afrontamiento ineficaz del padre.

» Evidentemente, negativamente. En hermanos poco. A nivel de padres cuando
por fin lo asimilas, es vivir el dia a dia sin hacer planes a largo plazo.

=  Un cambio.

= Hubo divorcio, el hermano se preocup6 por entender y saber pero también
hubo un poco de celos.
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Va ser un canvi radical. Es un esdeveniment inesperat i has de tornar a
comengar de nou. L'impacte a nivell familiar és alt.

Va ser la nostra primera filla, doncs un pal enorme. Ens varem de
familiaritzar amb aquest sindrome, canviar rutines. Mes tard i gracies a
I’Associacié varem entendre moltes mes caracteristiques del SPW. Hem sigut
uns pares (ara estic jo sola per la mort del meu marit fa 13 anys) que hem
portat a la nostra filla a tot arreu. Per sort tant a la guarderia, 'escola
(publica) i ara al taller ocupacional ens hem rodejat de molt bons
professional que, fin i tot, ens acompanyaven a xarrades del SPW.

Més feina, ja que tenim un altre fill.
Un canvi de vida.
Impacte emocional fort.

Tot ha canviat i s'ha adequat en funci6 d'ell sobre tot de petit per les moltes
precaucions i pors. Ara fem una vida normal, pero molt pendents d'ell que
estigui bé, que no es fixi massa amb el menjar, que els altres el respectin, que
|'escola estigui adequada....

En una adaptacié total a la nova realitat.
Bona pregunta pero dificil de contestar...
Es molt dur em principi ens vam enfonsar i necessitaven ajuda de psicologica.

Ella va ser la primera filla, per tant, va ser un xoc emocional, des de la negacio
primer, depressid i acceptacié després poc a poc. Per nosaltres els pares com
també pels avis.

Canvi en l'escala de valors, canvis en general: assumir i adaptar-se a la nova
situacio...

Inicialment, va ser un cop dur, després ens vam anar adaptant.
A nivell familiar hem reduit les relacions amb amics i familia .

Va ser un pal molt durissim. Vam tenir que acceptar-ho quan abans millor
per canviar la nostra vida per complert.

La nostra vida va fer un gir de 360 graus, va canviar la nostra vida i vam
canviar nosaltres.

En atenciéon personalizada al Sindrome, no tanta atenciéon al resto de
hermanos.

Negativamente.

Molt dur.
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Malament.

Te cambia la vida por completo, tienes que volver aprender a ser madre.
=  Dur.

*» Doncs en moltissimes coses. Organitzacid, anticipacid, d’anims, de por,
incertesa.

Resposta 7: Quin d’aquests simptomes creus que afecta més ala
qualitat de vida del teu fill/a ?

Quin d'aquests simptomes creus que afecta més a la qualitat de vida del teu fill/a ?
30 respuestas

Hipotonia

Hiperfagia i falta de sacietat
Obesitat

Hipogonadisme

Alteracions cognitives
Alteracions conductuals
Baixa estatura

Problemes de la son
Habilitaré socials

Relacions socials

Resposta 8: Quin d’aquest simptomes creus que afecta més a la
teva qualitat de vida, com a cuidador?

Quin d'aquets simptomes creus que afecta més a la teva qualitat de vida, com a cuidador?
30 respuestas

Hipotonia

Hiperfagia i falta de sacietat
Obesitat

Hipogonadisme

Alteracions cognitives
Alteracions conductuals
Baixa estatura

Problemes de la son

La seva dependencia de
nosaltres

0 5 10 15 20 25
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Resposta 9: Té el teu fill te Diabetis Mellitus tipus 2 ?

Te el teu fill te Diabetis Mellitus tipus 2 7

30 respuestas

® si
® No
Resposta 10: Té el teu fill obesitat?
Te el teu fill obesitat?
30 respuestas
® si
® No

Resposta 11: Heu pres alguna mesura respecte a la constant
necessitat de menjar i la falta de sacietat? Especifica quina.

= No.

= Fer 5 apats als dies i no permetre prendre res entre hores, a part de seguir
una dieta baixa en calories.

=  No,se controla bastante.

» Explicarle desde bien pequefa los grupos de alimentos y tener una dieta
equilibrada.

» Por suerte o por desgracia mi hija es muy retrasada. No esta constantemente
buscando comida. Solo se enfada cuando llega la hora. Si es cierto que
siempre llevamos algo de comida por si se enfada.
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Si hemos cerrado la puerta de la cocina para que no pueda acceder
libremente, y hemos puesto horarios fijos de comidas ademas siempre
llevamos opciones sanas en el bolso, como fruta y intentamos que tenga la
mente ocupada para reducir ansiedad.

Un control constant i molt ordre en els apats. Procurar tenir altres activitats.

Dons intentem que no porti diners quan surt de casa i si va a comprar donar-
li els diners justos. A I'hora de apats li posem al plat el dinar separat, aixi
sembla que te més.

Dieta i tancar frigorific.

Només es menja quan toca.

Ordre alimentari i dieta hipocalorica.

Vigilem molt que no estigui mai sol a la cuina.

Tancament de la nevera i despensa amb clau i tots controlem la quantitat de
menjar sobretot davant d'ella.

Explicar, negociar y prohibir.
Sila cuina esta tancada amb clau des de que el nen tenia 10 anys.

El menjar a casa sempre esta molt controlat, i per les nits tanquem la cuina.
Pero durant el dia, ella ja sap geu no pot entrar i que els seus germanes
berenen i ella no.

Control del menjar a casa i en la mesura en queé es pot, controlar el menjar de
fora.

Encara no té molt accentuada I'hiperfagia.

Molta formaci6 i educacié alimentaria hipocaloria i una disciplina estricta en
els apats en el nucli familiar i el seu entorn.

Controlar més els apats i fer moltes activitats perque no hi pensi.

Se ha puesto llave a los alimentos en casa. Supervisién constante.

Habitos, solo a comer a sus horas.

Si, dieta i la porta de la cuina tancada amb clau.

Cap.

Lo Unico es servir a cada uno su plato sin dejarle jamas la opcién de repetir.
No menja mai entre hores.

No.
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Resposta 12: El teu fill /a porta alguna dieta especifica ?

= No.

* Hipocalorica.

» Baixa en calories, no pren llet de vaca i fer molt exercici.

» Comer poco ,nada de fritos ni dulces.

* Dieta equilibrada, sin fritos ni rebozados y ausencia de comida basura.

* No. Simplemente controlamos cantidad.

» Menja de tot, alimentacié saludable (no porqueria).

= Altaller fadieta hipocaloricaia casa fem dinars que no portin moltes calories.
* Menjar saludable.

» Hipocalorica.

» Si més o menys menja de tot, perd procurem que menjar molt sa i quantitat
justa.

= Si. Restricci6 calorica a 1300Kcal al dia.

= Si. desayuno: bol/tassa mix leche sin lactosa + leche de avena / 1 loncha de
pan sin nada.

* mediodia: 80g feculentes / 100g verdura / 30-40g porteinas / 1 fruta o 1
yogourt sin azlcar.

» merienda: bol/tassa mix leche sin lactosa + leche de avena / 1 loncha de pan
sin nada o una fruta.

» cena: 80g feculentes / 100g verdura / 30-40g porteinas / 1 fruta o 1 yogourt
sin azucar.

= Si.Hipocalorica.
=  Basicament dieta sana.

= No segueix cap dieta en concret, pero si fem menjars hipocalorics i poca
quantitat.

= Dijeta baixa en calories.
» Si. Menja de tot pero molt controlat.
= Baixa en calories.

= No, intentamos que como menos cantidad y ejercicio.
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» Hipocaldrica.
= Si
Resposta 13: Actualment pren alguna medicacio per a controlar la

hiperfagia ?

Actualment pren alguna medicacié per a controlar la hiperfagia ?

30 respuestas

®si
® No

Y

Resposta 14: Si la resposta és afirmativa explica’ns quina.

* No hi ha cap medicament que pugui controlar la hiperfagia en la SPW.
= No.

= Hormona.

» Rubifen i Rubicrono.

= Metformina.

Resposta 15: Ha estat tractat, en alguna etapa de la seva vida,
amb Hormona del creixement?

Ha estat tractat, en alguna etapa de la seva vida , amb Hormona del creixement?

30 respuestas

® si
® No

95



Resposta 16: Quants cops menja al dia?

Quants cops menja al dia?

30 respuestas

20
15

10

3 3 + merienda 4 5 5 5 cops

Resposta 17: Demana repetir?

Demana repetir?
30 respuestas

@® sempre
® 2 vegades
® mai
Resposta 18: Pica entre hores?

Pica entre hores?

30 respuestas
®si
® No
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Resposta 19: tipus de coccié predomina a casa I’hora de cuinar?

Quin tipus de cocci¢ predomina a casa I'nora de cuinar?
30 respuestas

® Fomn
@ Planxa
@ Bullits
@ Fregits
Resposta 20: Menja verdures?

Menja verdures?

30 respuestas
®si
® o

Resposta 21: Quants cops a la setmana?

Quants cops a la setmana?
16

14
12

10
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Resposta 22: Menja fruita ?

Menja fruita ?
30 respuestas

® si
® No

Resposta 23: Quants cops a la setmana?

Quants cops a la setmana?

1234567 89101112131415161718192021222324252627282930

16
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Resposta 24: Beguda que pren habitualment?

Beguda que pren habitualment

30 respuestas

@ Aigua
@® Sucs
@ Refrescos

@ Agua, pero poca. De vez en cusndo
cocacola

@ Coca cola cero
@ Agua con sobres de sabor 0 azucar
@ aigua y let o leche avena
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Resposta 25: Realitza algun tipus d’activitat fisica?

Realitza algun tipus d'activitat fisica?

30 respuestas

® si
® No

A vegades

Resposta 26: Quina i quants cops a la semana?

» Natacid, 1 vegada.

» Taichi, 1 vegada.

* Joga, 1 vegada.

= Basquet, 2 vegades.

* Apartels caps de setmana anem a nadar o caminar.
» Natacidn 2 veces X semana.

= Caminar todos los dies.

= Natacion, 2 veces/semana.

» Psico 2 veces a la semana, también salimos a caminar y natacién todos los
dias de verano.

= Nataci6 2 dies setmana.

» Caminar 1 hora diaria.

* Ara per covid no, abans natacio.

= (Caminai piscina, 1 0 2 cops.

» Fisio (1dia setmana) piscina (1dia setmana).
» Natacid:2cops/setmana, padel un dia.

= 2.

= Natacid i zumba un cop a la setmana.

99



» Psychomotrocidad, camninar i pati (esta en P3).
* Bici dos vegades a la setmana.

* Fins ara feia escalada, pero ens van tancar el rocodrom, mentres fa dansa a
casa.

= Caminar 5 cops setm, Nedar 2 cops setm, Pilates 1 cop setm.
» Educacio fisica, 2 i posa't en forma 1.
= 1.

* Natacié un cop a la setmana. [ diariament 1'hem de obligar a caminar, pujar
escales, etc.

= Piscina 1 cop a la setmana, futbol sala 1 cop a la setmana. La resta de dies
caminem.

» Caminar, basquet, piscina - 1vez por semana.
» Natacién 1 vez a la semana.

» Natacid i dansa.

= 4

= 1 piscinay bici algunas tardes.

= 2escolai?2ritmica a polideportiu.

= 3.

Resposta 27: Prepareu un unic ment per a tota la familia?

Prepareu un Unic menu per a tota la familia?

30 respuestas

® si
® No

A vegades
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Resposta 28: Com es comporta en restaurants, festes d’aniversari,
reunions familiars, etc....?

Com es comporta en restaurants, festes d'aniversari, reunions familiars, etc....
30 respuestas

@ Molt malament

@ Malament
Regular

@® Be

@ Molt bé

Resposta 29: Per que?

» Depen de les expectatives que li generi i del seu estat d'anim pot anar molt
bé o molt malament.

= No tenemos problemas, podemos ir siempre que controlemos que no haya
comida en exceso.

= Le cuesta aceptar su racion de comida si tiene al alcance variedad de comida
y ve que las otras personas repiten.

* No solemos ir a comer a restaurants.
= Como cualquier otro de la familia.

» Porque aunque le llevo siempre su comida preparada, busca siempre la
manera de comer otras cosas, ademas se impacienta mucho mientras espera
para comer.

= Tot depen. Si esta estructurat i tothom té el seu plat, cap problema. Si és un
pica-pica o hi ha safates per servir-se un mateix, pateix molt d'estres i s'ho
vol menjar tot.

» Alsrestaurants molt be. Pero a festes mes obertes dissimula per agafar coses
de menjar.

* Vol menjar.
* Pactem abans que menjara.
» Té uns habits alimentaris apresos.

= Als aniversaris es posa nervidos amb massa menjar que veu.
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Sén dies que encara que controlem les quantitats, ella escolleix el menu en el
restauranti a les reunions familiars i amb els amics li encanta fer el pica pica
abans de dinar o fer una Fanta zero amb el dinar.

Se porta bien pero quiere comer como los demas... y se acerca de las mesas
con comida. le controlamos pero intentemos no ser muy estricto y hacemos
algunas excepciones para que se lo pase con "normalidad".

Vol menjar més de lo pactat, rabietas, crits , molta ansietat davant de tant
menjar.

Ella té clar, que si va a un aniversari per la tarda, després ja no sopara per
exemple i habitualment demana permis per menjar. De tant en tant no ho fa
i per aixo no he posat molt bé.

Perque no demana repetir, es menja el que li posem.
Comportament normal.
No té gaire pacieéncia per esperar el dinar i pot arribar a enfadar-se.

Es un moment que s'ha de planificar i pactar per explicar-li que passara
durant l'estona al restaurant. Li genera molt estrés i descontrol emocional,
tot i que hem d'estar molt a sobre per intentar que la seva conducta sigui la
més tranquil-la i adient possible.

Mai s'ha comportat de moment malament en les celebracions.

Lo quiere probar todo y no acepta restricciones de comida en publico.
Quiere comer de mas (siempre).

Pactem el que ha de menjar abans.

Bé.

Normalmente bien siempre que tenga su racidn en el plato y no este viendo
comida abundante y para el no.

Esta super controlada y lo sabe.

Gairebé sempre pregunta abans de menjar res. A vegades baixa la guardia i
agafa coses mes d'amagat pero passa poc.
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