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Resumo: Introducdo: A Sindrome de Prader-Willi € considerada uma desordem neurocomportamental
genética rara, ressaltada por uma disfuncéo hipotaldmica, cujas repercussdes mais determinantes
sdo a hiperfagia, que leva a obesidade severa e a um distirbio comportamental e cognitivo.
Objetivo: Realizar um levantamento bibliografico sobre a sindrome considerando os aspectos
clinicos, fisiopatologicos e terapéuticos. Métodos: Estudo de abordagem descritiva onde foram
selecionados materiais bibliogréficos publicados entre 2005 e 2015 nas bases de dados LILACS e
MEDLINE. Resultados: A sindrome inclui-se uma desordem hormonal advinda da disfuncéo
hipotaldmica que atribui as caracteristicas clinicas ao paciente. Ao nascimento o lactente possui
medidas antropométricas normais, mas evolui com hipotonia e dificuldades na succéo e
degluticdo associados a um déficit de crescimento. Os pacientes desenvolvem dificuldades em
habilidades sociais e linguisticas, atraso no desenvolvimento motor e déficit na aprendizagem.
Podem também evoluir com um comportamento obsessivo compulsivo e psicose atipica. Os
distdrbios enddcrinos que podem acometer o portador sdo o déficit na produgdo do hormdnio do
crescimento, que gera repercussdo na composicdo corporal, diminuindo a massa magra e
elevando a gordura corporal total, devendo-se avaliar criteriosamente cada paciente sobre a
inclusdo daterapia com GH. A insuficiéncia adrena central, que implica em alteracdo do nivel de
cortisol durante situagbes de estresse. O hipotireoidismo cujas complicacbes abrangem a
hipotonia e 0 aumento das massas adiposas. E 0 hipogonadismo que pode se apresentar como
hipoplasia genital, puberdade atrasada e infertilidade. Outras manifestacbes recorrentes sdo 0s
distirbios do sono e os distirbios de coagulagdo. O mango desse paciente deve conter
intervencdo nutricional, somada ao monitoramento pelos pais e a associagdo de drogas
anoréticas, pode-se considerar a cirurgia baridtrica em casos mais graves. Conclusdo: O
diagnostico da sindrome e uma intervencdo terapéutica e educacional precoce leva a uma
melhora na qualidade de vida do portador, sendo importante reconhecé-la e saber conduzi-la.
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