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BREVE PANORAMICA DELLA SINDROME DI PRADER — WILLI

La Sindrome di Prader-Willi (PWS) e un’anomalia gdessa, che si trova in
entrambi i sessi ed in tutte le razze. Nel 1956editi svizzeri Prader, Willi
Labhart hanno pubblicato uno studio su lattantitdpizi con caratteristiche
particolari.
Come di consueto, alla sindrome e stato dato ilendei primi studiosi.
La PWS é stata descritta come una sindrome a dudifeerse. Nella prima fase
(periodo della “incapacita di crescere”) la cresdit peso € lenta e le tappe dello
sviluppo fisico e mentale vengono raggiunte inrdita il bimbo tende ad essere
“ipotonico”, per lo scarso tono muscolare.
Quando il tono muscolare migliora, si passa al s@a@eriodo (della” “crescita
troppo buona”). Tra i due ed i quattro anni (mavath anche piu tardi) si
evidenzia un desiderio sfrenato di mangiare edamsigro ossessivamente rivolto
al cibo. Senza opportuni controlli ambientali nB¥®dei bambini si assiste ad un
enorme aumento di peso. In questa seconda fasetaiaegradualmente evidenti
anche dei problemi comportamentali come la crisstdiza, la cocciutaggine i
cambiamenti d’umore.

Le caratteristiche principali della PWS comprermon

- ipotonia (scarso tono muscolare) nel lattante

- ipogonadismo (sviluppo incompleto delle carattaiwt sessuali)

- ritardo neuropsichico, disfunzioni della capaci@ntali (in molti casi
difficolta d’apprendimento piu che ritardo mentale)

- disfunzioni di alcuni settori del sistema nervosmtcale (tra cui un
appetito insaziabile che, se non viene controllatmduce ad una
grave obesita).

Alcune caratteristiche fisiche sono presenti nelégggioranza degli individui con
PWS

- fronte stretta

- bassa statura (da adulti)

- occhi a mandorla

- boccarivolta in basso e con labbro superiorelgotti

- mani e piedi piccoli.

Benché, visti in gruppo, assomigliano tra loro inodm evidente, visti
singolarmente non hanno un aspetto strano, né sdivela quello della
popolazione generale.



GESTIONE DEL COMPORTAMENTO NELLA SINDROME DI

PRADER — WILLI
(Per staff scolastico a cura di Prader-Willi SyndeoAssociation, UK 12,1999)

Introduzione

Quasi tutti i soggetti con sindrome di Prader-WiRWS) presentano un comportamento
che puo creare problemi a se stessi e/o alle pengome; come sempre questo varia da
persona a persona in misura notevole.

| problemi comportamentali possono variare da mdkwi a molto gravi ed ogni
individuo pud comportarsi in modo differente in azbne all’eta alle situazioni
ambientali, allo sviluppo del carattere. Il gradodifficolta di apprendimento non &
necessariamente collegato alla gravita dei problesmportamentali e le persone che
hanno solo una lieve difficolta di apprendimento sgmno presentare disturbi
comportamentali tanto quanto i soggetti con graffeedita di apprendimento.

Questo articolo offre una panoramica del perchéesficano problemi comportamentali
della PWS e di come li si puo gestire.

| suggerimenti non sono necessariamente correléditaa del bambino o dell'adulto,
perché ogni individuo ha un diverso livello di &gl comprensione, capacita sociali. E
necessaria una profonda conoscenza dell'individeilosapere in quale modo e quando
applicare le differenti tecniche di gestione.

In questo articolo discuteremo le piu comuni difta comportamentali associate alla
PWS:

- scoppi d'ira (collera,stizza)

- richiesta o furto di cibo

- cocciutaggine, opposizione al cambiamento, tendenagolemizzare

- ripetitivita (fare la stessa cosa, ripetere la stesa domanda, tornare

continuamente sullo stesso argomento)

- comportamento 0Ssessivo (Con persone o cose)

- comportamento manipolatore e ricerca d’'attenzione

- pizzicare la pelle fino a lacerarla

- dire bugie, scaricare la colpa su altri.

E importante ricordare che anche se questi artisblifocalizzano sui problemi

comportamentali dei soggetti con PWS, le persoripiteoda questa sindrome hanno
anche molte caratteristiche positive, che spessmpeasano largamente le loro difficolta.

Essi sanno essere amichevoli, sociali, gentilimum®si e molti hanno anche un
meraviglioso senso del’lhumor. Ognuno di loro aariche molte altre caratteristiche
altrettanto positive. La buona gestione del congroento potra sviluppare e mettere in
luce piu queste qualita positive.



Fattori che influenzano la Sindrome di Prader Willi

Come per qualsiasi altro tipo di problema compoeatale, non solo per la PWS, vi sono
molti fattori implicati. Questi possono comprendbrénterferenze dell’ambiente sociale e
culturale cosi come anche la capacita dei geretdei tutori.

Sull'altro piatto della bilancia altri fattori geti@, differenti dalla PWS, potrebbero avere
effetto sul singolo individuo. Piu raramente canthi comportamento ed emozioni
possono essere il risultato di un problema di satuéntale come la depressione.
Comungue si sono alcuni elementi che sono diraiteseguenza della sindrome e che
dovrebbero essere sempre considerati quando ctgpa di un comportamento.

La nostra conoscenza della PWS di porta a credereueasi tutti questi effetti nascono da
una specie di disfunzione o da uno shilanciamehitmico ipotalamico nel cervello.
Benché alcuni progressi siano stati fatti nell&enda di farmaci che saranno utili per
alcuni aspetti di questi squilibri, c’@ ancora tmoba scoprire e non esiste nessuna
“Bacchetta Magica” per nessun aspetto del compamamnella PWS.

E’ importante avere presente che certi aspetti cotamentali derivano direttamente dai
disturbi di funzionamento del cervello e non pérédtbambino o I'adulto PWS é cattivo o
un “biricchino” o un “ragazzo difficile”.

Questi disturbi di funzionamento possono provocare:
- Sensazione di fame, anche dopo un pasto e perciosjinta a mangiare
ed a richiedere cibo.
- Immaturitad in ambito sociale.
- Ritardo o arresto dello sviluppo emotivo.
- Puberta ritardata e immaturita sessuale.
- Apatia, sonnolenza e disturbi del sonno.
- Alta soglia del dolore.
- Scarsa capacita di regolazione della temperatura gaorea.

Molti individui hanno anche specifiche difficoltinetive e di apprendimento che possono
influire sul comportamento; queste si potrebberaifeatare anche in soggetti con un
elevato livello intellettivo.

Possono verificarsi:

- Difficolta nel comprendere informazioni fornite a parole, ma con
maggiore abilita a comprendere informazioni visive.In altre parole
occorre mostrare alla persona come fare qualcosa @me vorreste che
lei facesse per mezzo di immagini, segnali o azigprpiuttosto che con
discorsi.

- Anomalie del linguaggio e dell'articolazione dellgparola che potrebbero
essere frustranti sia per le persone con PWS che mpehi le ascolta.
Questo pero varia notevolmente da un soggetto alltao .



Difficolta a memorizzare a breve termine, ma buonanemoria a lungo
termine. Possono dimenticare cose insegnate pochomi, ore o minuti
prima, ma riescono a ricordare eventi significativi come viaggi o feste
avvenute molto tempo fa con un gran numero di detgli.

Un metodo di pensiero rigido spesso in termini diBianco o Nero”, che
rende difficile capire le aree grigie, i non so, ¢oncetti astratti.

Difficolta a comprendere I'orario, i numeri, il denaro e la sua gestione.
Difficolta a comprendere che cio che e successouna certa situazione
puo anche non succedere in un’altra circostanza. @sto significa che, se
qualcosa € stato imparato, sara difficile per la psona disimpararlo o
capire che non e sempre ripetibile. (Questo €& padblarmente
problematico se il “fatto” si € dimostrato sbagliab).

Cambiamenti di umore, passando dalla contentezza lal rabbia, alla
tristezza in brevissimo tempo, a volte provocati athe da eventi
relativamente banali.

Questi fattori influenzanti il comportamento possanloro volta essere condizionati da
altri fattori esterni che peggiorano o migliorammimportamenti stessi.
Per esempio.

Cambiamenti importanti nella routine giornaliera o nell’ambiente di
vita.

Cambiamenti nella dieta e nei pasti abituali.

Diverbi tra i soggetti molto vicini al PWS.

Eventi inaspettati o sconvolgenti.

Importanti stress nella vita, come ad esempio: pregtenze, dispetti, lutti,
traslochi, cambio della scuola, ecc.

Su base giornaliera, molti avvenimenti di poco ogmissono incidere sul comportamento
come ad esempio.

Prossimita all'orario del pasto.

Stanchezza.

Piccoli cambiamenti nelle abitudini.

Shalzi di temperatura nella stanza o nel clima estao.
Piccoli fastidi.

Non poter fare quello che vuole.

Anche i comportamenti delle altre persone sono mtapdi.
E’ probabile che abbiano un effetto negativo spesone PWS:

Atteggiamento o tono di voce aggressivi.
Approccio polemico.
Essere eccessivamente ben disposti.



- Mostrare antipatia.

- Evitare di parlarle o parlarle troppo.

- Conflitti tra famigliari, educatori, parenti, cosi da fissare regole
differenti o discordanti alle persone PWS.

- Vietare senza spiegazioni quando si cerca di non rfacompiere
un’'azione.

E’ probabile che ottengano un effetto positivo:

- Atteggiamento severo, ma amorevole.

- Capacita di mantenere il senso dell’humor e dittfra i lati divertenti di
una situazione.

- Capacita di fornire chiare linee guida e limiti.

- Mantenere positivi rapporti sociali con la persona.

- Elogiare e rimarcare gli aspetti positivi dellagmra PWS-

- Dare ordini in positivo (“Fai cosi”) per mostrareme fare correttamente
gualcosa (es: invece di dire “Non lasciare la pagarta”, dire “Per favore
chiudi la porta”).

GESTIRE | DISTURDI COMPORTAMENTALI

Tenendo presente tutti i fattori sopra descrittngono offerti i seguenti suggerimenti
come aiuto per gestire i disturbi comportamenfdtin funzioneranno in ogni caso né
sempre, ma in linea generale &€ necessario essar@dsso avanti” ossia prevedere e
prevenire.

Alcuni comportamenti sono incentivati dal fatto dfiedividuo ottiene cid che vuole,
quindi una persona pu® “agire in un determinato eiad un ambiente in cui il suo
comportamento viene “ricompensato” dall’atteggiatoedi “accettazione” degli altri,
mentre potrebbe non esibire tale comportamentoolagldnvece gli altri assumano una
posizione piu ferma.

Molte persone hanno osservato che dopo uno scatiogtl individui affetti da Sindrome
di Prader Willi provano un sincero rimorso e somwawente dispiaciuti per cido che é
successo, ma questo non sembra impedire loro di@darsi di nuovo allo stesso modo.

Accessi d’ira

Gli accessi d'ira, a volte descritti come “sfuriate“rabbie”, sono probabilmente correlati
allo scarso sviluppo emotivo delle persone affddeSindrome di Prader Willi e sono
molto simili al tipo di accessi d'ira manifestatalth maggior parte dei bambini di eta
compresa tra i due e i cinque anni. Allo stessoaraccui alcuni bambini sembrano piu



propensi ad avere accessi d'ira rispetto ad altrche le persone affette da Sindrome di
Prader Willi variano notevolmente nel tipo e nefjeavita di arrabbiatura. E' molto
difficile sapere il motivo di questa diversita, rsa tratta molto probabilmente di un
insieme di tutti i fattori citati fino ad ora. Larpud aumentare o diminuire col passare del
tempo in ogni individuo, a seconda delle circostaesterne. Particolarmente difficile
sembra essere I'eta compresa tra i 12 e i 25 aoméd capita anche a molti ragazzi non
affetti da Sindrome di Prader Willi).

Gli accessi d’ira possono manifestarsi in uno dedinseguenti ed in maniera piu 0 meno
grave:

- Pianto prolungato

- Urla

- Bestemmie

- Lancio di oggetti

- Autolesionismo

- Aggressivita e violenza verso gli altri

Gli studiosi hanno riscontrato che le persone tféa Sindrome di Prader Willi sono piu
soggette a cedere agli accessi d'ira rispettopgisone non affette da Sindrome di Prader
Willi aventi livelli di sviluppo simili e che esssono pitvulnerabili agli accessi d'ira
(come si vede nei soggetti non affetti da SindralinBrader Willi, ma che hanno subito
danni ipotalamici e limbici, laddov@mbico si riferisce a quella parte di cervello correlata
alle emozioni primarie e alle azioni istintive).

Cio non significa che tutti manifesteranno sempceeasi d’ira, ma che, in alcune
situazioni, saranno piu propensi ad averne. A v@ltifficile individuare il motivo che ha
provocato la rabbia, ma gli “agenti scatenanti” miamuni vengono qui elencati
(naturalmente anche in questo caso variano a seaegli individui).

- Vedersi rifiutare il cibo

- Essere impossibilitati a fare cid che vogliono (sofo relativamente al cibo)
- | cambiamenti di programma

- L'uso dei propri oggetti da parte di altri

- Laricerca di attenzione

- Lastanchezza

- Laconfusione o i malintesi.

- Essere infastiditi.



Esistono molte tecniche che possono essere megsmtica per aiutare la persona a
controllare i suoi accessi d'ira. E’ essenzialeasmere la persona o il modo in cui le varie
situazioni la influenzano.

Controllare 'ambiente

Molti potenziali accessi d'ira possono essere evitacreando I'ambiente ideale alle
necessita della persona, come ad esempio:

- Una giornata ben organizzata, in cui gli eventwambiamenti vengano
preannunciati con largo anticipo.

- Compiti e aspettative non urgenti. Ad esempio, r@pettatevi che la
persona sia pronta per uscire in cinque minuthagenalmente ha bisogno di
20 minuti (avvisatela con largo anticipo, possilghte con un sistema di
“conto alla rovescia”, con un campanello che submaninuti prima e poi di
nuovo 10 minuti prima ecc.).

- Se la persona mostra difficolta nel trovarsi insgreza di cibo (non per tutti &
cosi, ma per la maggior parte si), togliete il cibmlla sua vista e non
permettete che gli altri mangino davanti a lei @,necessario, chiudete a
chiave le dispense.

- Assicuratevi che tutte le persone che vengono dattoncon l'individuo
affetto da Sindrome di Prader Willi trasmettanatesso messaggio circa cio
che si aspettano dal suo comportamento.

- Tenete in vista degli avvisi e delle fotografie pieprdargli di “mantenere la
calma” (vedi sotto) e/o di cio che & programmatradte la giornata.

- Insegnategli le tecniche per mantenere la calmanecda respirazione
profonda, I'ascolto della musica, la manipolazidiheggetti anti-stress.

- Pu0 essere utile scrivere una lista delle coseldnitore o I'assistente sa
che possono provocare un accesso d'ira e cercamedi per evitarle o
minimizzarle in anticipo.

Cercare i segnali di scatti imminenti

La maggior parte dei genitori e degli assisteng shno quotidianamente a contatto con
un individuo affetto da Sindrome di Prader Willconhosceranno i segnali di agitazione
crescente, che variano da una persona all'altklfa si tratta anche solo di un leggero
tremore delle labbra o di un’unica lacrima chensee sulla guancia). Questo & il

momento preciso in cui bisogna “cercare di bloctkxersona, prima che la tempesta si
scateni:



- Distraete l'attenzione dall'oggetto o dalla sitwam facendo o dicendo
gualcosa di inaspettato (e preferibilmente divegeoppure parlando di un
altro argomento che sapete che pud interessarlo.

- Lodate per qualcosa che ha fatto o ricordategliecsih® comportato bene in
una situazione precedente simile.

- Suggeritegli di recarsi in un luogo piu tranquilber alcuni minuti e di
ascoltare le audiocassette per il rilassamento repgella musica rilassante
(specialmente se sospettate che uno dei motivirdellnente scatto possa
essere la stanchezza).

- Non peggiorate la situazione e non date loro suggati dicendo cose del
tipo “Non provare a urlare ora!” oppure “Smettilacdmportarti come un
bambino!”.

- Mantenete la calma e I'autocontrollo. Se possitliedete a qualcun altro di
occuparsi della situazione.

- Non cominciate nessuna discussione e parlate il omgmossibile

dell'argomento che ha innescato I’ “instabilita”.
Gestire un accesso d'ira

A volte, sebbene sia stato fatto il possibile pétage un accesso d'ira, questo si verifica
ugualmente. Allora si tratta veramente solo di lhesincolumi dalla tempesta” e, una

volta passata, ogni cosa ritorna alla normalithaGdessi di rabbia sono generalmente piu
facili da gestire nei bambini, mentre nel caso dagpblescenti e degli adulti si aggiunge la
complicazione che le persone intorno hanno la teral@ stare a fissare la persona. E’
possibile che coloro i cui accessi d’'ira sono dtati gestiti durante I'infanzia siano meno
soggetti ad averne quando diventano adulti (pentguaon esistano ricerche che provino
guesta teoria).

L'accesso d'ira pud variare da urla e grida prolungate (da 10 minuti a 2 ore) ad un
comportamento violento e aggressivo, in una minoraa di casi. Non esistono
soluzioni rapide e facili per risolvere un accessd'ira, ma le seguenti tecniche
possono aiutare a rendere la situazione mono pesant

- Se necessario, fate in modo che l'individuo si ipdal luogo in cui si
verificato I'accesso d'ira o che il pubblico se veda (ovviamente questo
non & sempre possibile).

- Adottare qualsiasi precauzione necessaria allaresiza dell'individuo e
degli altri.

- Mantenete la calma, parlate gentiimente e il messsibile.

- Se possibile, qualora la causa della crisi siatefate in modo che qualcun
altro si occupi della situazione.



- Non cercate di ragionare o discutere con la persaomzhe se ha chiaramente
torto.

- Non cedete alle sue pretese.

- Cercate di distrarla e di scherzare.

- Nel caso di individui estremamente violenti o aggir@, che possono
provocare lesioni a se stessi o agli altri, si poesrendere necessarie delle
specifiche tecniche di contenimento. Se questesfiva frequentemente e
voi non avete alcuna esperienza di tecniche diecomento, si consiglia di
richiedere l'assistenza di un professionista (agso, un medico di base, i
servizi sociali o assistenti sanitari).

Dopo un accesso d'ira

L'individuazione della causa dell’accesso d'ira pemndizionare la gestione del dopo-
crisi. Essenzialmente ci sono due cause princifpadanzitutto, la persona ha uno scatto di
rabbia perché non ottiene cio che vuole, oppurehgedesidera spostare I'attenzione da
qualche sbaglio commesso o0 ancora perché vuoleeeabe&entro dell’attenzione. Una
volta che si € calmata, € possibile parlare dedfetiative circa il suo comportamento. A
volte si puo stipulare un contratto in base al qual comportamento corretto (cioé non
lasciarsi cogliere dagli scatti d’ira) venga pretmia

In secondo luogo, qualcosa di esterno pud avert farrabbiare: un inaspettato
cambiamento di programma, una derisione, un mediretnto o una delusione. Anche in
guesti casi € possibile aiutare la persona a stgghaaccessi d’ira in futuro, ma cio pud
essere fatto in modo pit comprensivo, come sesgstconsolando qualcun altro che si é
arrabbiato per una causa al di fuori del suo cdlintro

Tra i modi per aiutare la persona potrebbero régatte tecniche di base per il controllo
della rabbia:

- Ascoltare audiocassette per il rilassamento (ra@dero di mostrare alla
persona come mettere in pratica le istruzioni terdai nastri).

- Aiutare la persona ad identificare le sensaziosiclie associate agli stati
emotivi, in modo tale che possa capire in antigpando rischia di perdere
il controllo e possa mettere in pratica una seriazibni precedentemente
concordate, come ad esempio ritirarsi nella sumzata

- Chiedere alla persona di individuare gli “agentitepanti” e cioé cosa la fa
arrabbiare.

- Liberarsi dei sentimenti di rabbia colpendo un qus® un oggetto simile.
Bisogna pero badare che, sebbene questo posseealtane persone, in
altri casi pud aumentare la rabbia e rendere irGapapegnerla.



- Preparare aiuti visivi come disegni e simboli péutaae la persona a
ricordare cosa fare.

- Fare una camminata veloce o qualsiasi altra attfigica.

- Ascoltare musica.

- Utilizzare giochi manuali (game-boy) per spostafattdnzione dalla
situazione.

Ricerca e/o furto di cibo

Questo tipo di comportamento pud presentare péaticdifficolta. E’ possibile capirlo
solo se si immagina come ci si sente quando si Bommolto affamati: irritabili,
irrazionali, ansiosi di mangiare qualcosa (a va@talsiasi cosa), con 'unico pensiero
rivolto a dove poter trovare del cibo, ecc. Permjoiane sappiamo, questa € la sensazione
che le persone affette da Sindrome di Prader Wilivano per la maggior parte del
tempo, perché il meccanismo che comunica loronksedi sazieta non funziona molto
bene. In molti di loro sembra una vera “dipendendal’ cibo, proprio come molti sono
dipendenti dall'alcool o dalle droghe, con risultsimili nei casi in cui non riescono a
procurarselo. Tuttavia, dipende da persona a parsaltune hanno solo una lieve
preoccupazione per il cibo, mentre altre fareblygiasiasi cosa per procurarselo.

Controllare 'ambiente

Per affrontare il problema della ricerca di cibomolto importante saper gestire
'ambiente. A seconda della gravita del problen@rgbbero essere applicate le seguenti
tecniche:

- Chiudere la cucina a chiave oppure renderla inaduiés

- Utilizzare chiusure e/o allarmi su frigoriferi eeézer.

- Chiudere a chiave i cesti della spazzatura

- Awvisare i vicini di casa e i negozianti, speciaft® nei casi in cui il
problema di rubare/chiedere cibo o denaro & pdaticente accentuato.
Dovrebbe esserne informata anche la polizia.

- Aiutare la persona a capire perché deve attendrana dieta ipocalorica e
non aumentare di peso (L'Associazione Inglese stiledrome di Prader
Willi mette a disposizione gratuitamente per lespee affette, un pacchetto
speciale che potrebbe essere d’aiuto in questo).

- Non permettere agli altri di mangiare in preseritarh persona affetta da
Sindrome di Prader Willi,



Gestire il furto di cibo

Pur essendo seguite dai genitori e dagli assispéitattenti, alcune persone affette da
Sindrome di Prader Willi riescono a procurarsililccnei modi piu impensati. L'eccessivo
aumento di peso & un segno quasi certo del fatoichgualche modo l'individuo si
procura altro cibo e a volte & veramente difficiégire come sia possibile. Cerchiamo tra
le cose piu ovvie! Ad esempio, una persona senaardeche esce al mattino e deve fare
un breve tragitto a piedi per raggiungere la scaolblavoro, potrebbe prendere il latte
lasciato davanti alle porte di casa. Puo offriisiade una commissione per gli insegnanti
0 per gli assistenti oppure chiedere di andareagnb e questo le permetterebbe di
passare davanti alle cucine o alle dispense. | agnigi scuola che hanno nel cesto della
merenda degli spuntini che non amano potrebberereedsen lieti di regalarli. Se la
persona € colta in flagrante mentre ruba o ottaeiecibo proibito, il risultato immediato
potrebbe essere un accesso d'ira e cid richiederdblessere affrontato prima di tutto.
Tuttavia ci sono altri punti ed altre tecniche plag¢rebbero essere sperimentati:

- Tentare di concordare una forma di contratto copdesona, che potrebbe
essere di diverso tipo a seconda delle circostafidessempio, per coloro
che hanno solo ricadute occasionali, il contrattogbbe essere: “Se aumenti
di peso, non potrai cucinare a casa/scuola”. Pleraahe hanno problemi
piu gravi, il contratto potrebbe prevedere unaesdriricompense se non Si
ruba.

- Esistono pareri discordanti sul negare un cibo adte successivo (ad
esempio il pudding). Molto dipende dall'individual¢uni concorderanno,
altri no). D’altro canto, una soluzione potrebbsees quella di dare un cibo
particolare o un pasto come ricompensa per nonreubger mantenere il
peso all'interno dei limiti, sempre a seconda @sii.c

- Se chiedete: “Hai mangiato la cioccolata?” la maggiarte delle persone
neghera nonostante prove evidenti come la cati@sta o le labbra e le dita
sporche di cioccolato. Quindi se ci si aspetta megazione, € meglio dire:
“so che hai preso quella cioccolata”. Quando shéasimili affermazioni &
perd opportuno essere assolutamente certi di agpre. Poi si potra
affrontare il problema piuttosto che farsi trascina un battibecco del tipo
“No, non I'ho fatto”, “Si, I'hai fatto”.

- Far sempre riferimento al contratto stipulato erstsi scrupolosamente a
guanto scritto e concordato sulle conseguenzeud®l i cibo.

- Se la persona ha rubato del cibo o del denarotedébpportuno insistere
sul fatto di restituirlo e di presentare delle scus

- Ricordarsi che questo comportamento € la consegudhzin impellente
impulso fisico e non si tratta di un “comportameoédtivo” premeditato, per

cui € molto difficile far comprendere alla persoihaconcetto di furto.



Bisognerebbe apprezzare molto qualsiasi sforzam fdtlla persona per
vincere questo impulso.

Ostinazione e resistenza al cambiamento, polemicita

L'ostinazione, la resistenza al cambiamento e lddeéeza ad essere molto polemici
ricordano di nuovo l'atteggiamento dei bambini esgano essere legati all'immaturita
emotiva della persona. Si devono aggiungere indkrdlifficolta di apprendimento
specifiche che rendono difficile la comprensionealcetti astratti nonché la rigidita dei
loro schemi mentali. Normalmente queste difficaftdn sono volute (queste persone
fanno veramente fatica ad affrontare la situazioha)tavia, in alcuni casi, il voler essere
al centro dell’attenzione oppure la tendenza a pwaie gli altri potrebbero accentuare
tale comportamento e per questo la conoscenzandi@liduo si rivela essenziale.

Controllare 'ambiente

Aiutare la persona a prendere decisioni o a pregasal un cambiamento potrebbero
essere soluzioni che contribuiscono alla riduzide#'ostinazione e della resistenza al
cambiamento.

- Abituare i bambini allidea di avere una scelta serando loro delle
semplici alternative piu frequentemente possiloime ad esempio: “Oggi
preferisci indossare un maglione rosso oppure uglioree blu?”. Dovrebbe
funzionare anche per gli adulti.

- Se si sa che una richiesta potrebbe dar luogo inaagine, € opportuno
aiutare la persona ad accettarla suggerendoleicompensa, che potrebbe
essere un premio fisico come un giocattolo o uviatd oppure la promessa
di altro tempo da trascorrere con una persona gtaa o da impiegare per
I'attivita preferita.

- Se si sa che dovra avvenire un cambiamento, € giaisie cercare di
presentarlo in modo positivo, ad esempio “una geamdrpresa” oppure
chiamare in causa la persona dicendole: “si véfia questo o quello...
potresti aiutarmi a...”

- Fornire alternative note con molto anticipo: “Se Bautto tempo, noi
faremo...”, “Se il sig. Jones € fuori, noi faremo...ppure “Se fa brutto,
tempo, cosa vorresti fare?”.

- Utilizzare immagini visive per aiutare la personaagpire cosa si vuole da
lei.

- Se una determinata situazione sfocia sempre imaztine, cercare di
trovarne il motivo. In passato era successo qualdosegativo in una simile
situazione? Forse la persona si trova a contattogemte o luoghi con cui



non si sente a suo agio? A volte l'ostinazione glaie essere un
atteggiamento con cui viene affrontata la situazidalla persona, che ha
motivazioni sincere per non voler fare qualcosachmnon sa esprimerle. A
volte la persona stessa non ne &€ neppure consapevol

Gestire 'ostinazione

A volte l'ostinazione di un bambino o di un adulta al di la di ogni controllo e la
persona puo assolutamente rifiutarsi di muoversdioaccondiscendere alle vostre
richieste. In situazioni estreme, questo puo attigia diventare pericoloso per la persona
e per voi; ad esempio, se si siede nel bel mezita steada e si rifiuta di spostarsi. Ecco
alcune idee per affrontare la situazione. La faat@goca un grosso ruolo in questo
campo!

- Cercate di aiutare la persona a fare il passo satsae suggerendole
un’attivita piacevole da fare dopo. Ma occorre fmesmolto attenzione per
evitare che la persona ne approfitti e pensi diresscompensata ogni volta
che agira in quel modo.

- Mantenete la calma. Non urlate.

- Cercate di essere ottimisti. Siate consapevolifditd che la persona ha
perso il controllo della situazione e che ha bisogh essere aiutata a
riacquisire fiducia, ad esempio: “Se non vieni goa ora e non mi farai
vedere la strada, potrei perdermi e poi cosa farei?

- Se non ci sono pericoli, potete ignorare la permaadare avanti in quello
che stavate facendo, soprattutto se sospettatestzheercando di attirare
l'attenzione.

Dopo un episodio di ostinazione

N N

A volte & possibile parlare di quanto & successotlineare i problemi che si sono

verificati. Anche se non ci sono stati pericolicdntrattempo puo avervi fatto ritardare ad
un appuntamento o aver disturbato altre personeatedi capire perché € successo, in
modo tale da discutere insieme su cosa fare |Iasipnasvolta.

Ripetitivita (fare ripetutamente la stessa domandao ritornare continuamente sullo
stesso argomento)

Questo tipo di comportamento pud essere notatcsspes i bambini, che continuano a
ripetere “Perché?” dopo ogni domanda. Nei casiiddi®me di Prader Willi questo pud
essere legato a questo livello di sviluppo emotavdifficolta di apprendimento specifiche
(ad es. le difficolta uditive) e alle difficolta déspressione linguistica; pud essere



estremamente frustrante per chi ascolta. Elenchidingeguito alcune tecniche per
affrontare queste situazioni:

- Chiedete alla persona di ripetere cio che aveterappletto e rassicuratela
sul fatto che cio che ha detto € giusto.

- Se la persona si ¢ fissata su un certo argomeitéte ¢he ha ancora dieci
minuti per parlarne e che poi si passera ad ua afgomento. Se necessario,
mostrate alla persona quando deve smettere, puntamcorologio o una
sveglia.

- Non continuate a discutere o ad argomentare cparkkona. Aumentera solo
la sua confusione.

- Cambiate I'argomento della conversazione.

- Se la risposta alla sua domanda & sinceramentenan $0” dovreste
informarvi, prima o poi saprete cosa risponderdrdbbe anche pensare di
essere stato ingannato.

- Provate a disegnare la vostra risposta in modopcissa vederla e tenerla
con sé come riferimento.

- Cercate di capire qual & il modo piu facile con d¢ai persona puod
comprendere le informazioni: Per alcuni pud essereapprendimento per
gradi, per altri € meglio presentare le informakzglabalmente.

- Siate consapevoli del fatto che se rispondete wgla che la persona vi
pone una domanda, questo potrebbe rappresentargiaorapensa” perché
otterrebbe la vostra attenzione e di conseguenzalji® continuare solo per
ottenere un vostro riscontro.

- Se tuttavia la persona continua con lo stesso agtanpotete dire che avete
sentito abbastanza e andarvene.

Comportamento ossessivo-compulsivo

Gli studiosi hanno riscontrato che questo tipo dinportamento & piu comune nelle
persone affette da Sindrome di Prader Willi che redto della popolazione. Pud
presentarsi in maniera lieve, come ad esempio gliece depliant o fare le cose con un
determinato ordine, ma puo diventare piu grave'asséssione si concentra su un'altra
persona (che puo spesso essere un membro del plerstah college, della scuola o del
centro in cui la persona risiede oppure qualcuncudpensa di essersi innamorata). Altri
tipi di ossessione possono riguardare lo scrivdteieevere lettere e pizzicare i vestiti. Il

fatto di pizzicarsi la pelle, comportamento moltrane, verra preso in considerazione in
un capitolo a parte.



Gestire il comportamento 0ssessivo

- Dare la possibilita di svolgere una vasta gammaittdiita e di cose da fare,
in particolare attivita sociali e incontri con pamg nuove.

- Suggerire di vendere gli oggetti accumulati adigattiere per ricavarne del
denaro per una causa speciale.

- Tentare di dirottare la persona su attivita pili,utome pulire il giardino e
svolgere lavoretti manuali.

- Cambiare regolarmente I'assistente a scuola, flEgeg nei centri diurni e
in casa oppure chiedere a piu persone di svolg&euolo. Accertarsi che la
persona sia messa al corrente di questi cambiameantticipo.

- Ridurre al minimo le opportunita del soggetto dirare in contatto con la
persona (0 la cosa) che lo ossessiona e aiutarpefaona oggetto
dell’'ossessione a comprendere che potrebbe renueesssario allontanarsi
fisicamente per collaborare alle tattiche di distrae.

- Cercare di non dire frasi del tipo “Non passare tasto tempo con...”.

- Richiedere la presenza di un’altra persona chetipnesita attenzione al
soggetto afflitto da Sindrome di Prader Willi in dwoda distogliere la sua
attenzione dalla persona che lo ossessiona.

- Considerare il tempo trascorso con la persona fw@fecome una
“ricompensa” per un comportamento corretto (cioermn infastidirla per il
resto della giornata), limitando il tempo da trasere con lei a circa 15-30
minuti.

- Se le ossessioni sono veramente gravi e interfgrscon la qualita di vita
della persona impedendole di condurre una vita atEnsi puo ricorrere ad
una terapia farmacologica, che deve essere sonrataissotto stretto
controllo di uno psichiatra o di una persona conilsicompetenza.

Ricerca di attenzioni € comportamento manipolativo

Molte persone affette da Sindrome di Prader Wlp@ono egocentriche ed hanno una
scarsa consapevolezza di come cid che fanno pedcuptersi sugli altri. E’ il tipico
atteggiamento “primo di tutto i0” manifestato daantbini e pud sfociare in un
atteggiamento volto alla ricerca di attenzioni. &ltta ragione puo essere il fatto che
I'ambiente sociale non & molto stimolante e chealgli non mostrano molto interesse per
il soggetto. Oppure le uniche occasioni in cuiddtii gli si rivolgono € per dire che ha
fatto qualcosa di sbagliato, incentivando in taldmdl comportamento non corretto.
Draltro canto, i soggetti affetti da Sindrome daBer Willi possono avere una conoscenza
molto sottile di come manipolare le situazioni elwantaggio e questo non dovrebbe mai
essere sottovalutato. Un tipico esempio & quellouinlindividuo dice ad una persona
autorevole che un’altra persona autorevole gli dvacesso di fare qualcosa, come avere



un biscotto in piu o uscire dopo pranzo, ecc. Aicyrersone affette dalla Sindrome
possono anche mettere in atto dei “ricatti emotiiti esempio possono dire a chi si
prende cura di loro che non hanno nulla da fare ko scopo di ottenere la loro
attenzione. E’ importante verificare sempre corauraaltro che sia vero.

Gestire la ricerca di attenzioni

- Promettere di lasciarle trascorrere 15-30 minuti & persona preferita a
patto di non voler essere al centro dell’attenzione

- Cogliere le occasioni per coinvolgere la personadnversazioni concrete,
costruttive.

- Concordare un programma di ricompense per evitareomportamento
sbagliato.

- Elaborare delle strategie per affrontare la sit@ziqualora non si ottenga
attenzione (ad esempio un’attivita alternativa).

- Cercare di prestare attenzione al soggetto quamdoorsporta bene e
mostrargli di apprezzare il suo comportamento ¢twrre

Gestire I'atteggiamento manipolativo

- Mantenere confini definiti su quale comportament@otettabile con un
buon grado di comunicazione tra le parti in mode dhtti sappiano
chiaramente cosa é stato detto al soggetto.

- Utilizzare un programma scritto di assistenza @amtratto in modo tale che
tutti “conoscano le regole”.

- Premiare o elogiare i comportamenti corretti.

- Quando la comunicazione viene interrotta, non fazatsi sul biasimare o
recriminare (questo alimenterebbe un’atmosfera tadali’atteggiamento
manipolativo). Cercare di trovare un modo per nmgfre in maniera piu
coerente in futuro.

Pizzicare la pelle e i brufoli

Le persone affette da Sindrome di Prader Willi mélequentemente pizzicano la pelle ed
i brufoli. A volte cominciano da bambini, altre t®@lda adulti. Come gli altri tipi di
comportamento, anche questo pud manifestarsi ceardililivelli di gravita. Spesso la
persona si stuzzica la pelle nelle sedi di picdwlifoli e escoriazioni e, toccandoli
continuamente, non permette loro di guarire. Tidtda persona affetta da Sindrome di
Prader Willi puo procurarsi ferite anche dove n@iano e puo prendere di mira qualsiasi
parte del corpo. In genere lo fa con gli arti wigo, ma puo farlo anche in altri punti.
Alcune persone con Sindrome di Prader Willi si fgaro il retto e i genitali e bisogna



sempre pensa a questa possibilita qualora si ghesgoroblemi intestinali o della zona
genitale. Possono esserci varianti di questo cotap@nto quali strapparsi i capelli o
strapparsi le unghie delle mani e dei piedi.

Si pensa che stuzzicarsi la pelle sia una readt@epdle per le persone affetta Sindrome di
Prader Willi, poiché la loro alta soglia di sop@aibne del dolore non le mette in guardia
dal rischio che diventi pericoloso. Stuzzicareddlglibera endorfine nel cervello e questo
fa sentire bene la persona, ma allo stesso tempaeersa l'assuefazione a questa
abitudine. Spesso questo comportamento si vewfizado la persona € annoiata, mentre
guarda la televisione, o quando & ansiosa. Sebbanenolto piu disturbante per chi
guarda che la persona stessa, stuzzicarsi la pelkenta seri problemi per il rischio di
infezione alle ferite.

Controllare la tendenza a pizzicarsi la pelle

- Fare in modo che le mani della persona siano imggtegron piccoli giocatoli
0 oggetti da maneggiare, giochi elettronici, quesitipo di lavoretto
manuale, farle fare gomitoli di lana, farle utibre oggetti anti-stress o farle
manipolare delle palline.

- Insegnare le nozioni di base di pronto intervetibmportanza di tenere le
ferite bendate e di applicare delle pomate. Inralcasi, prestare attenzione
che la persona non mangi la pomata.

- Promettere una ricompensa qualora non si stuziihferita e dare la
ricompensa quando la ferita sia completamente guari

- Unitamente al sistema di ricompense, utilizzaréi &isivi (ad esempio delle
croci ogni volta che durante il giorno la persomnastszzica la pelle) per
mostrare la diminuzione di frequenza del comportémeRicompensare la
persona “lungo il percorso” e cioé quando arrivat@ezicarsi la pelle 15
volte al giorno e poi 10 volte, ecc.

- E’ opportuno che il genitore o I'assistente massag®@ sfreghino la pelle
della persona per 15 minuti al giorno.

- Essere consapevoli del fatto che un’aumentata émzpidello stuzzicarsi la
pelle pud essere un segnale di ansia riguardainéeséére della vita. Dare |l
tempo alla persona di parlare delle sue preoccapazi

- Se questo comportamento é legato alla noia, famfaddo che la persona
svolga piu attivita.

Mentire e addossare le colpe agli altri

Generalmente la persona mente quando teme di éreoin problemi per aver fatto
gualcosa oppure per “difendersi” negando di avito faualcosa. C'é anche la tendenza a
far ricadere la colpa di cid che é successo sitgli @n simile comportamento ¢ tipico di



molti bambini. Ricordiamo che la menzogna & un ettocastratto e che molte persone
affette da Sindrome di Prader Willi possono avemesdifficolta nel riconoscere che cio
che stanno dicendo non corrisponde a verita. Skclino a se stessi, per lodiventala
verita.

Controllare la menzogna

- Non date ragione alle bugie, ma non € saggio neckigpersona con le spalle
al muro perché questo non farebbe altro che irfiea la sua sensazione di
non riuscire a controllare la situazione.

- Assicurare un buon livello di comunicazione nelll@ente, in modo che
ognuno conosca al meglio cid che succede quotidiante e che sia in
grado percio di capire piu facilmente quando laspea mente.

- Controllare le attivita della persona per assiairahe non si presentino
delle opportunita che la inducano a mentire.

- Stipulare un contratto con la persona in cui sia lbhiaro cid che le
accadrebbe in caso di menzogna.

- Assicurarsi che la persona sappia perfettamentadguia responsabilita di
certi eventi &€ sua e quando invece non lo é. Aevidtpersone mentono o
danno la colpa agli altri semplicemente perché gemshepotrebberoavere
dei guai (ad esempio lo smarrimento di un oggettagnale).

Utilizzo dei farmaci in caso di comportamenti moltorischiosi

Normalmente I'utilizzo dei fermaci in caso di com@mnenti molto rischiosi non deve
essere preso in considerazione come prima opzionen® che si tratti di un sintomo di
una malattia come ad esempio la depressione. $qlo che si sono tentate tutte le altre
vie, espedienti e cambiamenti ambientali e dopo @@ tentativo € risultato vano si
potra considerare l'idea di utilizzare i medicinasempre naturalmente sotto stretto
controllo di uno psichiatra o di altri specialissie vengono utilizzati, spesso € allo scopo
di facilitare I'applicazione di altre tecniche dirgrollo comportamentale. Solo raramente

si utilizzano nei bambini.

Negli Stati Uniti sono state condotte alcune ribercsu farmaci utilizzati nei casi si
Sindrome di Prader Willi ed & stato dimostrato cHfarmaci del tipoSSRI (Selective
Serotonin Reuptake Inhibitors — farmaci serotonji&) di nuova generazionepme ad
esempio il Prozac, sono i piu efficaci. Tuttavizkin questo caso € opportuno fare altre
considerazioni:

- Non esiste un unico farmaco universalmente efficaee soggetti con
Sindrome di Prader Willi. Il Prozac ha funzionat@lto bene con alcune



persone, ma altre (come nel resto della popolayibaano avuto reazioni
negative, sia dal punto di vista comportamentaéerobdico.

- E’ necessario controllare attentamente i dosaggiltéMpersone affette da
Sindrome di Prader Willi non hanno bisogno di unaadpiena di medicinale
e rispondono meglio con una dose pari a un quartmeta della dose
normale. E’ opportuno avere un approccio molto @acbn i dosaggi,
cominciando con quantitativi molto bassi.

Problemi di salute mentale

Le ricerche sui disturbi mentali nei soggetti candéome di Prader Willi sono ancora agli

albori, ma sembra che i problemi di salute mentieo piu frequenti tra le persone

affetta dalla Sindrome che nella popolazione gdaeNon €& chiaro se vengono scatenati
da agenti esterni, da scarsa autostima o da urdisposizione genetica dovuta alla
Sindrome, oppure dai tre fattori contemporaneamente

| disturbi mentali possono assumere varie forme:

- Depressione

- Letargia (essere estremamente introversi e riutai partecipare alle
normali attivita sociali o addirittura di alzarsaldetto)

- Allucinazioni visive ed uditive.

- Episodi psicotici acuti (senso di persecuzione pl®/oca comportamenti
bizzarri, spesso accompagnati da ansia intensaciraizioni e sbalzi
d'umore). Si e visto che questi episodi si presemtin modo piuttosto
diverso dalle forme comuni di psicosi e spessoaiifastano ciclicamente.

La maggior parte dei problemi mentali che colpiscta persone affette da Sindrome di
Prader Willi possono giovarsi dell'utilizzo di faawi, prestando attenzione ai dosaggi e
con lo stretto controllo di uno psichiatra.

Altre difficolta comportamentali

Questo opuscolo ha focalizzato I'attenzione sulimqgipali difficolta comportamentali
che colpiscono le persone affette da Sindrome ddé&r Willi. Esistono tuttavia alcuni
comportamenti che meno frequentemente si asso@HiadSindrome, ma che possono
egualmente manifestarsi, come ad esempio, i dislardifetto di attenzione e i disturbi di
tipo autistico.



Essere positivi

Per tutti coloro che ne sono coinvolti, avere a fave con la Sindrome di Prader Willi

puo essere spesso frustrante ed €& necessario gmsengsti di un buon senso

dell'umorismo. La maggior parte delle persone &ffefalla Sindrome sono dotate di un
eccezionale senso dell’'umorismo che puo esserdtatfrue utilizzato per aiutarle a

superare alcune delle difficolta.

Dal momento che la mancanza di controllo € un &spebtlto importante nella loro vita
(ad esempio sul cibo e sulle emozioni), appenailpitesssercate di “restituire” loro il

controllo, dando loro fiducia, affidando loro comapimportanti, premiandole quando
fanno qualcosa di giusto oppure quando si sentangai giu. E’ bene sviluppare
positivamente la loro autostima.

Contrattare sul comportamento con la persona affddt Sindrome di Prader Willi puo
dare risultati positivi. Cose che per gli altri somsignificanti possono essere molto
importanti per la persona affetta dalla Sindrome eolte € relativamente semplice
raggiungere un compromesso premiandola con piccoke. Gesti semplici come
massaggi ai piedi, trattamenti aromaterapici e masidni di interesse per il loro

abbigliamento possono essere di immenso aiuto.

Cominciate ogni giorno da capo. La persona affédtéa Sindrome dimentica quasi tutto
cio che e successo il giorno prima e dovete farttha voi!!
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