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Aspetti pisicopatologici
del bambino e dell’adolescente



Caratteristiche fenotipiche 1/3
Stadio 1 : Prima infanzia

• Ipotonia
• Pianto debole
• Ritardo sviluppo

psicomotorio



Caratteristiche fenotipiche 2/3
Stadio 2 : Seconda  infanzia

• Iperfagia ed obesità
• Inattività fisica
• Disartria
• Disabiltà mentale
• Problemi comportamentali

– Ricerca ossessiva di cibo
– Skin-picking
– Temper-tantrums



Caratteristiche fenotipiche 3/3
Stadio 3 : adolescenza ed età adulta

• Alterazione tono dell’umore
• Apatia
• Tendenza all’isolamento
• Problemi psichiatrici

– Psicosi
• Depressione
• Complicanze dell’obesità

– Cardiovascolari
– Respiratorie
– Metaboliche



Abstr act. Pr ader -Willi Sy ndr om e(PWS) i s cau sed by th e
absence of pat er nal ex pr essi on of im pri nt ed genes i n th e
r egi on at 15q11–q13. Wi th an estim at ed bi r th i nci dence of
1/15 000 – 1/30 000, PWS is one of th em or e fr equ ent
geneti c sy ndr om es am ong hum ans. Ty pi cal phy si cal
f eatur esi nclu de neonat al hy pot oni a and f eedi ng pr obl em s,
hy pogonadi sm, hy per ph agi a i n l at er chil dh ood wi th
consecu ti ve obesi ty, and sh or t st atur e. Most peopl e wi th
PWS sh ow a mil d to m oder at e i nt el l ectu al di sabi li ty.
Fur th erm or e, l abi li ty of m ood, tem per tantrum s, ski n-
pi cki ng, and com pul si ve beh avi or s ar e qui te ty pi cal f or
su bj ect s wi th PWS. P sy ch oti c di sor der s h ave al so been
fou nd t o be qui te comm on i n adu l th ood. Thi sm anu scr i pt
r evi ew s curr ent k nowl edge abou t th e eti ol ogy, phy si cal
f eatur es, devel opm ent al aspect s, beh avi or al ph enoty pe,
and psy chi atri c di sor der s th at occur as w ell as ex i sti ng
psy ch oph arm acol ogi cal and psy ch oth er apeu ti c
interventions.

Z Kinder Jugendpsychiatr Psychother. 2017 Jun 14:1-8. doi:
10.1024/1422-4917/a000530. [Epub ahead of print]
[Neuropsychiatric aspects of Prader-Willi syndrome – a Review].



Caratteristiche cognitive

• Rischio elevato di disabilità cognitiva tra lieve
e moderato, ma notevole variabilità

• QI abbastanza stabile con il passare dell’età

• Influenza di componenti di controllo emotivo,
impulsività e autostima



Caratteristiche del comportamento

• Riflessi sociali dell’iperfagia  necessità di un continuo
controllo esterno rischio comportamenti inadeguati

• Instabilità emotiva – difficoltà di gestione
dell’aggressività causata da frustrazioni anche lievi

• Comportamenti oppositori
• Rischio di sviluppare ossessioni e compulsioni



Le caratteristiche comportamentali nella
sindrome di Prader-Willi

• “Fase iperfagica” (1-6 anni di vita)
ü temper tantrums
ü comportamento sociale inappropriato
ü autolesionismo (skin picking)
ü testardaggine
ü labilità dell’umore
ü impulsività
ü polemicità
ü depressione
ü ansia
ü disturbo ossessivo-compulsivo



Le caratteristiche comportamentali nella
sindrome di Prader-Willi

• Adolescenza ed età adulta
ü tendenza a stare da soli
ü ipoattività
ü mancanza di energie o stancabilità
ü depressione severa
ü episodi psicotici



E in età adulta
avanzata…?

I disturbi adattivi e compulsivi si
riducono significativamente nei
soggetti con SPW in età adulta
avanzata

(Dykens, 2004)



Cosa fare?

….litio, fluoxetina,
carbamazepina,

valproato, sertrarelina, fluvoxamina,
risperidone, aripripazolo

topiramato……….……..



Strategie non farmacologiche

• Un programma comportamentale globale che
comprenda un ambiente di vita strutturato, una
psicoterapia di gruppo e il trattamento
psicofarmacologico è efficace nel migliorare i problemi
comportamentali degli adolescenti con SPW

• Con un’appropriata gestione comportamentale e
ambientale, solo il 30% degli adulti e il 15% dei bambini
con SPW necessitano del trattamento
psicofarmacologico




