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Sindrome Prader. Willi

e Consideraciones generales

v_ Alteracion genética producida por una deleccion del
cromosoma 15 (15g11-13)

v' Se caracteriza por hipotonia, hiperfagia, obesidad,
hipogonadismo, talla baja, dismorfia facial, retraso en
el desarrollo global y deficit de secrecion de la
hormona de crecimiento

v Desde el punto de vista psicologico, presentan
alteraciones del comportamiento

v Incidencia: 1/10.000-25.000 nacidos Vvivos
v Predominio femenino 3:1



Sindrome Prader. Willi

e (Consideraciones generales

v El tratamiento con hormona de crecimiento (GH) se
ha utilizado en los Gltimos anos para aumentar la
masa muscular y prevenir la obesidad

v Mejora también el desarrollo motor y aumenta la
densidad osea

v' Esta en discusion el momento optimo para el inicio
del tratamiento con GH pero parece ser mas efectiva
Si se Instaura en la primera infancia y especialmente
durante el segundo ano de vida y se recomienda una
duracion de entre 1 y 2 anos



Sindrome Prader Willj

» Alteraciones ortopedicas
v Hipotonia
v Hiperlaxitud ligamentosa
v' Escoliosis
v Cifosis postural
v’ Displasia de caderas
v' Discrepancia de longitud de EEI!
v Genu valgo
v’ Pies planos
v Marcha con los pies en rotacion externa
v Pies y manos peguefas
v Osteopenia
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Dismorfia craneo-facial




Sindrome Prader. Willi

Escoliosis

v Inclinacion lateral de la columna vertebral con rotacion
de los cuerpos vertebrales

v' Se estabiliza al terminar el crecimiento vertebral

v Clinica: asimetria de hombros, escapulas y flancos.
Prominencia posterior de las costillas en el lado de |a
convexidad, con el nino inclinado hacia delante

v RX:
» Medir grados segun el metodo de Coob

» Observar grado de maduracion esgueletica, a traves
de la linea de Risser en crestas iliacas

» Descartar cifosis asociada (proyeccion perfil)






Sindrome Prader Willj

 Escoliosis
v Es la alteracion ortopedica mas frecuente
v No se asocia a malformaciones vertebrales
v En un 63% de los casos supera los 10°

v’ Las curvas son similares a la escoliosis idiopatica del
adolescente

v Predomina la curva toracica derecha, seguida de la
lumbar y |la doble curva mayor

v La hormona de crecimiento no influye en la evolucion
de escoliosis

v Es recomendable el estudio radiologico de la
columna en todos los pacientes con sindrome de
Prader Willi
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Sindrome Prader: Willj

Escoliosis
v’ La obesidad dificulta el uso del corse

v La hormona de crecimiento, al reducir la obesidad,
permite una mejor adaptacion del corsé ortopedico

v El tratamiento es el mismo que en la escoliosis
idiopatica del adolescente:

* Fisioterapia hasta los 20°
= Corse de Boston a partir de los 20°
* Fusion vertebral a partir de los 45°
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Sindrome Prader: Willj

» Displasia de caderas

v’ La displasia es una anormalidad en el desarrollo de la
cadera.

v En la Rx se observa que el indice acetabular es
mayor de 30°

v' Se observa en el 8-10% de los pacientes

v Puede ser secundaria a la hipotonia e hiperlaxitud
ligamentosa

v Hay una subluxacion dinamica de la cabeza del
femur que evita el desarrollo normal del acetabulo

v Es importante hacer un diagnostico precoz de la
displasia de caderas






Displasia de caderas

» Tratamiento

v Si persiste la displasia en la ecografia y Rx a partir de
los 3 meses: ferula de Denis- Browne, hasta la
normalizacion radiologica de la cadera.

v' A partir de los 6 afios, tratamiento quirargico de la
displasia de cadera con reconstruccion del acetabulo



Tratamiento de ladisplasiade caderas




Sindrome de Prader. Willj

e Dismetria EEII

v El 16% de los pacientes puede presentar una
dismetria superior a 2 cm.

v Medicion clinica imprecisa
v Medicion Rx con telemetria de EEII, incluyendo
caderas y toblillos

v Compensar con un alza a partir de 1,5 cm de
dismetria



Sindrome Prader. Willi

« Genu valgo
v' Suele ser fisiologico entre 2-8 anos.
v Mas frecuente en niflos obesos

v Clinica: medir la distancia entre maleolos tibiales con
las rodillas en contacto o bien el angulo femoro-tibial
(eje de muslo y pierna, fisiologico hasta 5° de valgo)

v Cufas internas de 5 mm. en el calzado, excepto en
apoyo varo o neutro del talon

v' Férulas sirena nocturnas, en nifios mayores de 8
anos y con separacion intermaleolar de 7 cm o mas

v En nifios obesos, es importante perder peso

v' A partir de los 12 anos, es dificil la correccion
ortopedica
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Sindrome Prader. Willi

Pie Plano

v Disminucion o pérdida de altura de la boveda plantar
asociada a supinacion del antepié y valgo del retropié

v Muy frecuente en los nifios por laxitud ligamentosa
v Factores predisponentes:
 Hiperlaxitud ligamentosa
» Sobrepeso
v' Suele asociarse a genu valgo
v Clinica:
« Supinacion del antepié y valgo de tobillo
» Desaparicion de la huella plantar en el podoscopio
* Pie en RE

* El eje de gravedad pasa por dentro del 1er MTT en
lugar de por el centro del 2° MTT
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Pie Plano Valgo

Tratamiento

v Fisioterapia: andar descalzos de puntillas, de talones y
con el borde externo del pie (potencia la musculatura
Intrinseca del pie gue mantiene la boveda plantar)

v’ Plantillas semirigidas con cufia en borde interno del
talon de 5 mm para corregir el valgo de talon a partir de
los 4-5 anos

v’ Plantillas rigidas: contraindicadas en los nifios.
Producen atrofia de la musculatura plantar y
callosidades y no actuan las art. tarso-MTT

v’ Tratamiento quirdrgico a partir de los 10-12 afios en
pies sintomaticos: artrorisis subastragalina con
endortesis de Kalix.



Tratamiento del Pie Planoe Valgo
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Sindrome Prader: Willj

« Genu valgo y pies planos

v Son secundarios a la hiperlaxitud ligamentosa y a la
obesidad

v El tratamiento con hormona de crecimiento influye en
la evolucion del pie plano y el genu valgo
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« Prader Willir Syndrome: Clinical'concerns for the
Orthopaedic Surgeon. J Pediatr Orthop 26,5:67.3-9.
2006

v' 31 pacientes entre 8 y 39 afos institucionalizados

v Marcha en rotacion externa en 64% de los pacientes
v Genu valgo en 45% de los pacientes

v Dismetria EEIl en el 16 % de los casos

v' Pies planos en 48%

v Hiperlaxitud ligamentosa en el 38%

v' Displasia de caderas solo en un caso
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« Prader. Willr Syndrome: Clinical .concerns for.the
Orthopaedic Surgeon. J'Pediatr Orthop 26,5:673-9.
2006

v' Escoliosis en 58% de los pacientes

v El aumento del uso de hormona de crecimiento
aumenta el riesgo de escoliosis, pero su relacion con
la progresion de la curva es desconocida

v La indicacion quirdrgica de la escoliosis es la misma
gue en la escoliosis del adolescente

v Cifosis postural en el 51% de los casos

v Osteopenia en el 81% de los pacientes estudiados. La
hormona de crecimiento aumenta la densidad osea y
la masa muscular, disminuyendo |la obesidad
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 Hig incidence of hip dysplasia but not slipped capital
femoral epiphysis in patients with Prader-\Will
Syndrome. J Pediatr: Orthop 24, 5: 565-7. 2004

v Questionario a 565 pacientes

v Obesidad en la media de los pacientes

v’ Tratados con hormona de crecimiento el 38%
v Pies planos en el 47%

v Escoliosis en el 41%

v Genu valgo 19 %

v Displasia de caderas en el 10%

v Osteoporosis en el 9%

v Dismetria EEIl en el 2%
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