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RESUMO

Introducdo: De origem genética rara, a sindrome de Prader-Willi
(SPW) acomete o cromossomo 15 paterno e trata-se de uma desordem hipotalamo-
hipofisaria que trazem prejuizos a condicdo sistémica geral e bucal de seus
portadores. Revisdo: A SPW tem como consequéncia diversos achados clinicos,
tais quais: problemas endécrinos como diabetes e hipotireoidismo, obesidade
decorrente de hiperfagia, baixa estatura, déficit intelectual, dimorfismo facial,
distarbios emocionais e de comportamento. Os portadores, ao nascer, apresentam
caracteristicas como hipotonia muscular e succao deficiente, que sao alguns dos
fatores levam a suspeitar da sindrome e seguir adiante com testes genéticos para
confirmacédo. Discussdao: Ao relacionar com a Odontologia, os tracos de hipotonia
neonatal levam a dificuldade de succdo para o aleitamento natural, e, como
consequéncia, a diminuicdo no tbnus muscular com prejuizos para o crescimento e
desenvolvimento do crénio, face e sistema estomatognético, adquiridos a partir
destes movimentos musculares intensos, exigidos para tal. Na cavidade bucal, as
alteracbes de salivacdo sdo comuns pelos problemas endocrinos que afetam a
secrecdo das glandulas salivares. O fluxo passa a ser reduzido e espessado, o0 que
facilita a aderéncia de microrganismos causadores de doen¢as como carie dentaria
e doenca periodontal, além de tornar o portador mais suscetivel a infeccdes orais
como candidose e herpes simples. Este fator salivar quando somado a incessante
busca por alimentos causado pela hiperfagia, aumenta ainda mais 0s riscos a
desenvolver carie dentaria. Concluséo: As particularidades da SPW trazem desafios
aos profissionais de saltde. E necessario que haja unido destes profissionais para
que trabalhem juntos na sensibilizacdo dos cuidadores quanto aos riscos que 0s
agravos das condicdes sistémicas e bucais que ja existem nestes pacientes, e 0
importante papel da prevencdo para que se evite tratamentos invasivos, deixam
melhores condi¢des sociais e qualidade de vida dos portadores.

Palavras-chave: Sindrome de Prader-Willii SPW:; Pessoa com
Necessidades Especiais.



GOVEIA, M. M. C. Dental approach to Prader-Willi Syndrome:
Literature Review. 2021. 33. Trabalho de Conclusdo de Curso (Graduacdo em
Odontologia) — Universidade Estadual de Londrina, Londrina, 2021.

ABSTRACT

Introduction: Of rare genetic origin, Prader-Willi syndrome (SPW)
affects the paternal chromosome 15 and is a hypothalamic-pituitary disorder that
causes damage to the general and oral systemic condition of its carriers. Review:
SPW results in several clinical findings, such as: endocrine problems such as
diabetes and hypothyroidism, obesity due to hyperphagia, short stature, intellectual
deficit, facial dimorphism, emotional and behavioral disorders. The carriers, at birth,
have characteristics such as muscle hypotonia and poor suction, which are some of
the factors that lead to suspicion of the syndrome and continue with genetic tests for
confirmation. Discussion: When related to dentistry, traces of neonatal hypotonia
lead to suction difficulties for breastfeeding, and the decrease in muscle tone causes
damage to the growth and development of the skull, face and stomatognathic
system, since they start with the intense muscle movements required to do so. In the
oral cavity, changes in salivation are common due to endocrine problems that affect
secretion by the salivary glands. The flow becomes reduced and thickened, which
facilitates the adherence of bacteria, including those that cause cavities and
periodontal disease, fungi and viruses, and leaves the SPW carrier more susceptible
to oral infections. This salivary factor when added to the incessant search for food
caused by hyperphagia, further increases the risks of developing tooth decay.
Conclusion: The particularities of SPW bring challenges to health professionals. It is
necessary that there is unity, and that they work together to focus on educating
caregivers. This family awareness of the risks that the aggravations of existing
systemic and oral conditions present to the syndromic, and the important role of
prevention in order to avoid invasive treatments, leave better social conditions and
guality of life for patients.

Keywords: Prader-Willi syndrome; PWS; Disabled People.
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1 INTRODUCAO

De origem genética, a Sindrome de Prader-Willi (SPW) foi descrita
em detalhes por Andrea Prader, Heinrich Willi e Alexis Labhart no ano de 1956 (KUO
et al., 2007; BORGES et al., 2019). Trata-se de uma desordem rara, que acomete
um em cada de a vinte mil nascidos vivos (BORGES et al., 2019), pode ocorrer,
respectivamente por ordem de frequéncia, devido a dele¢céo (perda) na porcdo ql1-
g13 do cromossomo 15 paterno (cerca de 70%); dissomia uniparental (de 20 a 25%)
onde o feto recebe dois cromossomos 15 vindos da mae; ou, por defeito no centro
de imprinting (até 5%), que o alelo paterno é ‘apagado’, ou seja, ndo funciona
corretamente, e 0 cromossomo materno prevalece (CHUECA; BERRADE;
OYARZABAL, 2008).

Figura 1. Ideograma dos mecanismos genéticos que levam a SPW.

Cromoss0mos Delecdo paterna Diz=omia uniparental  Defeito de imprinting
normais materna
Cromossomo Cromossomo

Materno Paterno
Fonte: Adaptado de Associacdo Brasileira Sindrome de Prader-Willi (SPWBRASIL Associacédo
Brasileira Sindrome de Prader-Willi, c2017. Pagina inicial).

A sindrome se apresenta por um quadro de insuficiéncia hipofisarias
(TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; BORGES et al., 2019), e tem como
consequéncia diversos achados clinicos caracteristicos, tais quais: problemas
enddocrinos (TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; AMARO, A. S., 2016),
obesidade, baixa estatura, déficit intelectual, distdrbios emocionais e de
comportamento (KUO et al., 2007; AMARO, A. S., 2016).

Caracteristicas faciais de olhos amendoados, testa estreita, labio
superior fino e boca virada para baixo (CHUECA; BERRADE; OYARZABAL, 2008;
TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; DEL AGUILA et al., 2017, BORGES et
al. 2019) denominadas dimorfismo facial, aparecem nos portadores. Além de terem
maos e pés pequenos para a idade (BORGES et al., 2019; TRAVIESO;
MENENDEZ; LICOURT, 2014).

Outros achados clinicos comuns na sindrome podem ser explicados,
sendo eles: diferentes endocrinopatias, como, hipotireoidismo, que pode agravar o
atraso no desenvolvimento e o0 aumento de peso, e o diabetes melitus, que esta
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associada ao metabolismo da glicose, ao envelhecimento e a obesidade (PASSONE
et al., 2018).

A obesidade progressiva consequente da hiperfagia, ocorre pelo
baixo metabolismo basal e pela grande quantidade de Grelina — ‘horménio da fome’
— circulante no portador, que tem resposta atrasada a saciedade (CARVALHO et al.,
2007; PASSONE, et al., 2018) por haver um déficit hipotalamico em regular fungdes
vitais (BORGES et al., 2019).

Distarbios do sono como apneia obstrutiva e sonoléncia diurna,
podem ser causadas por uma unido de fatores, como: obesidade e alteracdes
hipotalamicas (PASSONE et al., 2018) na regulacao do ciclo circadiano (BORGES et
al., 2019).

A baixa estatura dos portadores pode estar relacionada a diminuicédo
na producdo de horménio do crescimento (GH) (CHUECA; BERRADE;
OYARZABAL, 2008); a hipotonia muscular também pode estar associada a este
fator de diminuicéo na producdo de GH (CARVALHO, et al. 2007). O hipogonadismo
esta associado a puberdade tardia e diminuicdo dos horménios estrogénio e
testosterona (PASSONE et al., 2018; BORGES et al. 2019); A escoliose em criancas
€ um problema frequentemente encontrado, e, pode ser advinda da obesidade e
hipotonia muscular (PASSONE et al., 2018).

Atraso no desenvolvimento intelectual com dificuldade de
aprendizagem e na fala, se fazem comuns aos portadores. (CARVALHO et al., 2007,
TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; BORGES et al., 2019). Em SPW pode-
se apresentar perfis de comportamento compulsivo (CARVALHO et al., 2007;
BORGES et al., 2019), manipulador (BORGES et al., 2019), e até impulsivo,
manifestados por episédios de auto escoriacbes e ansiedade (CARVALHO et al.,
2007). Os sindrémicos acabam por desenvolver dificuldade de socializacdo por estes
fatores (BORGES et al., 2019).

De acordo com Borsatto et al. (2014), para ser classificados como
PNE, é necessério apresentar desordens como: 1. Desvios de inteligéncia (incluem
fatores como deficiéncia intelectual e superdotados); 2. Desvios sociais; 3. Disturbios
comportamentais (incluem autismo e déficit de atencdo); 4. Disturbios de
comunicacdo (problemas visuais, auditivos, ou de fala); 5. Disturbios psiquiatricos
(como esquizofrenia e disturbios alimentares); 6. Estados fisiologicos especiais
(gravidez); 7. Disturbios endocrinos e metabdlicos; 8. Distlrbios congénitos e 9.
Distarbios ambientais.

Destas desordens, estdo presentes em SPW: Desvio de inteligéncia
(déficit intelectual); Disturbios comportamentais (birra, ansiedade, agressividade);
Disturbios de comunicacéo (dificuldade para desenvolver a fala) (KUO et al., 2007,
AMARO, A. S., 2016); Disturbios enddcrinos e metabdlicos (déficit hipofisario)
(TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; AMARO, A. S., 2016) e Disturbios
congénitos (alteracdo cromossomica) (KUO et al., 2007; BORGES et al., 2019). Por
isso, os portadores da sindrome de Prader- Willi sdo considerados pacientes
portadores de necessidades especiais (PNE).



Quadro.1 Comparativo PNE e SPW
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Desvios de inteligéncia

Déficit intelectual

Déficit intelectual

Desvios sociais

Alcoolismo; toxicOmanos

Disturbios Disfuncao cerebral, ansiedade, medo, | Birra, ansiedade,

comportamentais autismo, birra, timidez transtorno obsessivo
compulsivo

Disturbio de | Deficiéncia visual; auditiva e de fala Dificuldade de fala

comunicacéao

Disturbios psiquiatricos

Neurose; psicose; esquizofrenia

Estados fisiologicos
especiais

Pacientes geriatricos e gestantes

DistUrbios endécrinos e
metabolicos

Disturbios no

glandulas hipdfise,

funcionamento das

tireoide,

paratireoide, suprarenal e pancreas

Déficit hipofisario,
hipotireoidismo,
diabetes mellitus

Disturbios congénitos

Mutacoes ou
cromossdmicas

alteracbes

Alteracao no
cromossomo 15

Disturbios ambientais

Fonte: adaptado de BORSATTO et al. (2014); CARVALHO et al. (2007); TRAVIESO, MENENDEZ e
LICOURT (2014); BORGES et al. (2019).
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2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 IDENTIFICACAO DA SINDROME

Para auxiliar na identificagcdo da sindrome, devido a dificuldade
de realizar testes genéticos, Holm et al. em 1993, criaram um padrédo de pontuacao
apoiado em critérios estabelecidos pelas caracteristicas clinicas mais frequentes,
chamados de critérios maiores e menores. A pontuacao seria de um ponto, e meio
ponto respectivamente (PASSONE et al., 2018; BORGES et al. 2019; CEBALLOS-
MACIAS et al., 2018).

Até entdo, os critérios maiores eram: hipotonia neonatal com
dificuldade de succéo; problemas de alimentacdo e/ou falha no ganho de peso com
necessidade de alimentagcdo por sonda; ganho de peso rapido entre doze meses e
seis anos de idade com consequéncia de obesidade; hiperfagia; dimorfismo facial;
desenvolvimento atrasado, déficit intelectual; hipogonadismo; atraso na puberdade e
infertilidade (BORGES et al. 2019);

Os critérios menores eram caracterizados por diminuicdo dos
movimentos fetais e letargia infantil, transtornos comportamentais (obsessivo-
compulsivo), distarbios do sono como apneia; baixa estatura; maos e pés pequenos
para a idade; maos estreitas com borda ulnar reta; hipopigmentacdo de cabelos e
pele; esotropia (olhos convergem para dentro, em direcdo ao nariz); miopia; saliva
espessa e viscosa e dificuldade em articular palavras (BORGES et al. 2019).

A somatdria da pontuacao direcionaria ou ndo, para realizacao dos
testes genéticos. Em criancas menores de trés anos, deveriam se somar cinco
pontos, destes, quatro deveriam ser critérios maiores. Em criangas maiores de trés
anos, a soma deveria ser de oito pontos, onde, pelo menos cinco deveriam ser de
critérios maiores (BORGES et al., 2019; CEBALLOS-MACIAS et al., 2018).

Quadro 2. Critérios de Holm et.al. (1993) para suspeita de SPW

Critérios Maiores — 1 ponto Critérios menores — 0,5 pontos
Hipotonia neonatal/ pobre succ¢éo Movimentos fetais diminuidos/
letargia infantil
Problemas de alimentacdo e/ou | Transtornos comportamentais
ganho de peso
Ganho de peso constante de 12 | Disturbios do sono como apneia
meses a 6 anos de idade levando a

obesidade

Hiperfagia Baixa estatura

Dimorfismo facial Maos e pés pequenos
Hipogonadismo Maos estreitas com borda ulnar reta
Atraso na puberdade Miopia

Infertilidade Esotropia

Atraso no desenvolvimento Saliva espessa e viscosa
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| Déficit intelectual | Dificuldade de fala \
Fonte: adaptado de Holm et.al. (1993).
O numero de critérios para suspeita da sindrome de Prader-Willi

diminuiu. Considera-se como parametro, caracteristicas clinicas como: hipotonia e
succdo deficiente para criangcas com até dois anos de idade; hipotonia, succdo
deficiente e atraso no desenvolvimento para aquelas entre dois e seis anos;
hipotonia, succédo deficiente, atraso no desenvolvimento, hiperfagia e obesidade
para as de seis até doze anos de idade. Para aquelas maiores de doze anos, além
dos critérios ja citados acima, soma-se caracteristicas de comportamento obsessivo-
compulsivo e/ou hipogonadismo hipogonadotrofico (CARVALHO, et al. 2007,
CHUECA; BERRADE; OYARZABAL, 2008; CEBALLOS-MACIAS et al. 2018).

Quadro 3. Novos critérios para suspeita de SPW
Idade Critérios de suspeita para SPW
0 a2 anos 1. Hipotonia e succéo deficiente

2 a6 anos Hipotonia e sucgao deficiente

Atraso no desenvolvimento

6 a 12 anos Hipotonia e succéo deficiente
Atraso no desenvolvimento

Hiperfagia e obesidade

> 12 anos Hipotonia e succédo deficiente

Atraso no desenvolvimento

A S el A o

Hiperfagia e obesidade
4. Comportamento obsessivo-

compulsivo e/ou Hipogonadismo

Fonte: adaptado de AMARO, A. S. (2016).

Quando se suspeita de SPW, pode-se investigar o cariotipo do
individuo (CEBALLOS-MACIAS et al., 2018; BORGES et al., 2019), este exame, visa
analisar a quantidade e a estrutura dos cromossomos em uma célula (GENOMIKA.
Hospital Israelita Albert Einsten, c2020. Todos os exames. Citogenética. LCBS).
Além do cariétipo, pode ser feito a metilacdo do DNA (CEBALLOS-MACIAS et al.,
2018), teste que permite avaliar se ha& alteragbes genéticas no paciente
(GENOMIKA. Hospital Israelita Albert Einsten, c2020. Todos os exames. Doencgas
hereditarias. PCRPRADER). Estes dois exames permitem saber se ha alteracdes
cromossOmicas e podem direcionar para a realizacdo de outros testes mais precisos
para identificacdo da etiologia da sindrome, caso haja reconhecimento de alguma
alteracdo, indica-se a técnica de FISH (hibridizacdo fluorescente in situ)
(CEBALLOS-MACIAS et al., 2018; BORGES et al., 2019).

A técnica de FISH consiste em utilizar sondas de DNA, de um gene
ou regido de interesse, marcadas com fluoréforos, e a seguir, é avaliado com filtros
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de luz especificos na identificacdo de alteracdo cromossdmicas, como a delecéao do
cromossomo 15 (GENOMIKA. Hospital Israelita Albert Einsten, c2020. Todos os
exames. Citogenética. LN1021.), que ocorre em 70% dos casos de SPW (CHUECA,;
BERRADE; OYARZABAL, 2008).

Se ndo houver comprovagdo de diagnostico com teste de FISH,
segue-se para um outro exame, o teste de andlise de microssatélites. Esta técnica
utiliza marcadores para acompanhar a heranca dos cromossomos 15 (CEBALLOS-
MACIAS et al.,, 2018; BORGES et al.,, 2019) e permite saber se a origem da
sindrome é causada por dois cromossomos 15 maternos, responsavel por 25% dos
casos, ou, por defeitos de imprinting, ou seja, o0 alelo paterno € apagado e o materno
prevalece, o que ocorre em 5% dos casos (CHUECA; BERRADE; OYARZABAL,
2008).

2.2 TRATAMENTO

Para amenizar as consequéncias da sindrome, a partir dos anos
2000 (BERGADA, 2013; DORADO, 2016), o hormonio de crescimento humano
recombinante (rhGH) foi indicado como tratamento coadjuvante para 0s pacientes
SPW que estivessem abaixo do padrdo normal de crescimento (FERNANDEZ; PIN;
CABRERA, 2004; DORADO, 2016). Padrao este, analisado por meio da avaliacdo
antropomeétrica, exames bioquimicos e neuro-radiolégicos pela equipe médica
(DORADO, 2016). A terapia com rhGH associada a dieta balanceada, auxilia na
reducdo da massa gorda, aumento de massa magra (KUO et al., 2007; CARVALHO
et al., 2007; BERGADA, 2013; PASSONE et al., 2018) e aumento da firmeza
muscular (BERGADA, 2013), contribui assim, tanto para a melhora na composi¢cao
corporal como na diminuicéo dos efeitos da obesidade (KUO et al. 2007; PASSONE
et al., 2018). Pontua positivo também para os marcadores de desenvolvimento,
como habilidades cognitivas e comunicacdo (PASSONE et al.,, 2018) e no
desenvolvimento motor do portador, oferecendo mais agilidade e consequente
diminuicao das dificuldades sociais encontradas (KUO et al., 2007).

Existem algumas restricbes descritas sobre tratamento com
horménio de crescimento (rhGH), sendo elas: obesidade extrema, apneia do sono
grave e nao tratada (BERGADA, 2013; PASSONE et al., 2018); alto histérico de
obstrucdo pulmonar e infec¢cdes nao identificadas do trato respiratorio (BERGADA,
2013); cancer ativo; psicose ativa e diabetes ndo controlada (PASSONE et al.,
2018).

O aconselhamento nutricional aos pacientes e cuidadores na SPW é
de extrema importancia (FERNANDEZ; PIN; CABRERA, 2004; BORGES et al.,
2019), visto que a obesidade é uma grave caracteristica da sindrome (KUO et al.,
2007; TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014; AMARO, A. S., 2016). A
obesidade pode acarretar problemas como colesterol, triglicérides (PASSONE, et al.,
2018) hipertensao arterial, diabetes, insuficiéncia cardiaca e respiratoria (KUO et al.,
2007; CARVALHO et al., 2007; TRAVIESO; MENENDEZ; LICOURT, 2014). A
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orientacdo deve ser feita por profissionais, aos cuidadores, a fim de favorecer uma
dieta saudavel sem tendéncia a excessos por influéncia da hiperfagia. A pratica de
exercicios fisicos também pode ser estimulada para que se diminuiam os efeitos da
obesidade e fraqueza muscular (BORGES et al., 2019).

Para os disturbios do sono, recomenda-se que essas alteracbes
sejam investigadas por polissonografias em periodos de seis a doze meses, e,
também quando o paciente passar a apresentar sintomas diurnos de sonoléncia,
roncos ou ganho de peso anormal (PASSONE et al.,, 2018). Existe também a
possibilidade de realizar intervencdo cirdrgica de adenotonsilectomia como
tratamento alternativo, pois as tonsilas do portador podem sofrer hipertrofia pelo uso
de rhGH (AMARO, A. S., 2016).

Na questdo endocrina, o acompanhamento deve ser feito
(FERNANDEZ; PIN; CABRERA, 2004) pois, na SPW existe a propensao em
desenvolver problemas como diabetes (FERNANDEZ; PIN; CABRERA, 2004,
PASSONE et al, 2018) e hipotireoidismo (PASSONE et al., 2018). Para o diabetes, o
controle do perfil glicémico deve ser feito entre quatro e doze meses e a investigacao
de hormbnios TSH e T4 livre para hipotireoidismo, devem ser feitos no periodo de
doze meses e em casos de numeros anormais, 0 monitoramento deve ser mais
rigoroso, Vvisto que o0s portadores tendem a apresentar hipotireoidismo pelo
desequilibrio hipofisario (PASSONE et al., 2018).

A escoliose é comumente encontrada em criangcas, e pode ser
causada por obesidade e hipotonia muscular. A investigacdo desta alteracdo deve
ser feita por profissionais pelo menos uma vez por ano (PASSONE et al., 2018). Em
alguns casos de escoliose, a intervencao cirdrgica pode estar indicada (PASSONE
et al.,, 2018; AMARO, A. S. 2016).

Podem também apresentar dificuldade de conviver socialmente
devido ao seu comportamento ansioso e agressivo 0 que torna interessante o
acompanhamento e orientacdo de profissionais de psicologia e psiquiatria, unindo
terapia e, se necessario, medicagdo, para que esta sociabilidade seja facilitada
(BORGES et al., 2019).

Alteracbes variaveis de linguagem e fala devem ser vistos por
profissionais em terapia de linguagem (FERNANDEZ; PIN; CABRERA, 2004,
MISQUIATTI; CRISTOVAO; BRITO, 2011), profissionais de fonoaudiologia que
auxiliam na melhora da comunicagéo e consequentemente, a interagéo do portador
na sociedade (MISQUIATTI; CRISTOVAO; BRITO, 2011).

Demais alteracdes devem ser acompanhadas por diversas outras
especialidades, por exemplo, os problemas respiratorios, devem ser acompanhados
e tratados por pneumologistas; alteracdes enddcrinas em geral, acompanhadas por
endocrinologistas (BORGES et al., 2019), assim como, as alteracdes relacionadas a
puberdade tardia na investigacdo de LH e FSH; problemas de hipotonia muscular,
avaliados e tratados com terapia fisica; possiveis problemas de visdo por
oftalmologista (FERNANDEZ; PIN; CABRERA, 2004) e, os problemas bucais,
avaliados e tratados por cirurgides-dentistas (SETTI et al., 2012).

No geral, entre outras particularidades, a Sindrome de Prader-Willi
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acarreta diversas disfuncbes onde estes pacientes precisam ser assistidos por
profissionais de diferentes areas, sendo de extrema importancia a interacdo entre
eles (SETTl et al., 2012; AMARO, A. S., 2016).

2.3 ASSOCIAGCAO COM A ODONTOLOGIA

De interesse odontoldgico, a hipotonia facial neonatal apresentada
pelo sindrébmico recém-nascido, traz a ele grande dificuldade para succgéo e para a
degluticdo durante a mamada, e, por vezes, faz-se necessario utilizar sonda para tal,
devido a esta paresia muscular (GOLDSTONE et al., 2008). A diminui¢do no tonus
muscular traz prejuizos para o crescimento e desenvolvimento do cranio, face e
sistema estomatognatico, pois estes se iniciam com 0s movimentos musculares
intensos exigidos durante suc¢do na amamentacdo materna (MOIMAZ et al., 2013).

As fungcBes normais dos muasculos: pterigéideo lateral e medial;
masseter; temporal; digastrico; génio-hidideo e milo-hidideo na ordenha, influenciam
o desenvolvimento 6sseo e previnem alteracdes miofasciais e ortoddnticas como as
mas-oclusbes por hipo-desenvolvimento. Os movimentos da succdo induzem o
crescimento mandibular e aumentam 0 espago para erupgdo e acomodacgao
dentaria, que garantem melhor acomodacdo da lingua, além de modificarem a
relacdo maxilo-mandibular e favorecer uma relacdo mésio-céntrica (GUEDES-
PINTO, 2003).

A articulacdo temporomandibular (ATM) também entra em funcéo
com os movimentos mandibulares (protrusé@o e retrusao), o que leva ao estimulo de
crescimento postero-anterior de ramo e angulo da mandibula, deixando-a mais
favoravel também para erupcdo dos dentes em mésio-ocluséo (classe | de Angle). O
aleitamento natural favorece a respiracao nasal, que é induzida e sincronizada pela
succao, e serve de matriz funcional para o desenvolvimento do terco médio da face
(PRAETZEL et al., 1997). Faltando estes movimentos do esforco muscular, o recém-
nascido esta mais propenso aos disturbios miofuncionais da face (DMF) e
diminuicdo no desenvolvimento do sistema estomatognatico (CASAGRANDE et al.,
2008).

Na cavidade bucal, as alteracbes de salivacdo sdo comuns aos
portadores SPW devido aos problemas endocrinos que afetam a secrecdo pelas
glandulas salivares (SETTI et al., 2012). Estes pacientes possuem reducdo e
espessamento do fluxo salivar pelo aumento de ions e proteinas, que facilita a
aderéncia de bactérias, incluindo as causadoras de céarie dentaria e doenca
periodontal (PASSONE et al., 2018), como também fungos e virus, que deixam o
portador SPW mais susceptivel a infecgbes orais, tais como candidiase e herpes
simples (SETTI et al., 2012).

A gengivite (OLCZAK-KOWALCZKY et al., 2019) e a doenca
periodontal (PASSONE et al.,, 2018) sédo, frequentemente, instaladas devido a
viscosidade salivar que influencia na adeséo de bactérias causadoras da doenca
(PASSONE et al., 2018; OLCZAK-KOWALCZKY et al., 2019), o que deixa os tecidos
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periodontais mais suscetiveis a patogénese induzida por placa. A gengivite pode
ainda estar associada a respiracao bucal, comum no portador, que favoreceria maior
carga bacteriana aderida ao biofilme dentario (OLCZAK-KOWALCZKY et al., 2019).

A Carie dentaria também tem seu risco aumentado em portadores
da sindrome de Prader-Willi (PASSONE et al., 2018; OLCZAK-KOWALCZKY et
al.,, 2019). A doencga ocorre a partir de fatores como dieta rica em acgucares,
microrganismos cariogénicos e caracteristicas do hospedeiro (ARAUJO et al., 2018),
esta relacionada também, com fatores socioecondmicos e educacionais (BATISTA,
MOREIRA; CORSO, 2007; ARAUJO et al., 2018). O desenvolvimento se inicia a
partir da adesdo desses microrganismos a pelicula adquirida, principalmente do
grupo Streptococcus do grupo mutans, forma-se entdo, uma camada mais espessa,
chamada de biofilme bacteriano. Com a presenca de acucares na cavidade bucal,
estas bactérias passam a ser metabolicamente ativas, iniciando o processo de
desmineralizacdo do esmalte (ARAUJO et al., 2018). Alguns mecanismos de defesa
salivares, dieta balanceada e higienizacdo podem conter este processo (BATISTA;
MOREIRA; CORSO, 2007; ARAUJO et al. 2018).

A caracteristica de hipossalivacdo da sindrome (SETTI et al., 2012;
PASSONE et al.,, 2018; OLCZAK-KOWALCZKY et al., 2019) propiciam também o
desenvolvimento a céarie dentaria (BATISTA; MOREIRA; CORSO, 2007; OLCZAK-
KOWALCZKY et al., 2019) por facilitar a adesdo de microrganismos na superficie do
dente (PASSONE et al., 2018). Além disso a funcdo tamponante da saliva em
neutralizar os acidos do biofilme bacteriano e manter o pH bucal em equilibrio (pH
em torno de 7,0) apés a ingesta de alimentos, ndo é tao eficiente por conta desta
deficiéncia salivar (BATISTA; MOREIRA; CORSO, 2007). O efeito de fluxo salivar
em fazer a limpeza bucal na remocédo de restos alimentares também néo ocorre de
maneira tdo eficiente por essa diminuicdo (BATISTA; MOREIRA; CORSO, 2007,
ARAUJO et al., 2018).

O quadro de aumento a doenca carie dentaria se agrava quando
somado a caracteristica de hiperfagia do portador SPW, pois a frequéncia de ingesta
de alimentos € maior (GOLDSTONE et al., 2008). Consequentemente, aumenta a
exposicdo do meio bucal aos acucares e aos acidos advindos do metabolismo
bacteriano, especialmente o acido latico, produto de S. mutans, responsavel pelo
inicio da doenca. Com a producédo destes produtos metabolicos, ocorre a diminui¢ao
do pH (5,0 a 5,5) da cavidade bucal e, aumenta o risco de desenvolver cérie dentaria
(ARAUJO et al., 2018).

2.4 ATUACAO DO PROFISSIONAL DE ODONTOLOGIA

Frente aos fatores associados a Odontologia, o cirurgido-dentista
tem papel fundamental na prevencdo e manutencédo a saude bucal dos portadores
da sindrome de Prader-Willi.

Estes pacientes, considerados Portadores de Necessidades
Especiais (PNE), por limitacbes fisicas e/ou mentais, possuem maior grau de
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dificuldade em realizar a higienizacédo da cavidade bucal, que, ha maioria das vezes,
fica totalmente dependente do cuidador. Essas condi¢cdes de higienizacéo
deficientes protagoniza um grande problema aos sindromicos, pois o biofilme
bacteriano aderido na superficie dentaria € um dos agentes etiolégicos da doenca
carie e da doenca periodontal (QUEIROZ et al., 2014).

O fator de risco a cérie dentaria aumenta conforme a diminui a renda
e a condicdo socioecondmica dos familiares, pois este esta associado aos habitos
alimentares adotados por eles (QUEIROZ et al., 2014; ARAUJO et al., 2018; RIGO
et al., 2019). A rotina de higiene bucal dos pacientes esta intimamente ligada aos
costumes alimentares e de saude familiar. Familias com hébitos de vida saudaveis
tendem a ter maior qualidade de saude geral e bucal (RIGO et al., 2019).

Os habitos alimentares e de higiene sao culturais e dificeis de serem
alterados. E comum que a alimentacdo destes pacientes com comprometimento
intelectual, sejam feitas com alimentos pastosos e ricos em carboidratos. Muitas
vezes, a alimentacdo agucarada esta associada ao afeto dos pais com os filhos, e a
escovacdo apls a ingesta, acaba sendo negligenciada pelos responsaveis
(QUEIROZ et al., 2014).

O risco aumentado para o desenvolvimento de doencas que
acometem a cavidade bucal, traz ao profissional o desafio de interpor medidas
preventivas, tanto na orientacdo dietética quanto nos habitos de higienizacéo, acées
estas, muitas vezes sem adesdo dos pais e ou cuidadores, tdo importantes na
prevencdo das necessidades de tratamentos restauradores, e estes, certamente,
possuem maior grau de dificuldade de serem realizados em ambiente ambulatorial
(RESENDE et al., 2007).

Sendo assim, estes cuidadores precisam ser motivados e orientados
por profissionais de saude quanto a sua responsabilidade e importancia na
manutencdo da saude geral e bucal dos portadores, bem como a prevencao destas
doencas que possuem risco aumentado em PNE (RIGO et al., 2019).
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3 DISCUSSAO

Os pacientes portadores da Sindrome de Prader-Willi possuem
algumas caracteristicas em comum, como problemas enddécrinos (TRAVIESO;
MENENDEZ; LICOURT, 2014; AMARO, A. S., 2016), obesidade, baixa estatura,
déficit intelectual, distirbios emocionais e de comportamento (KUO et al., 2007,
AMARO, A. S., 2016). Porém, estes achados podem variar de gravidade caso a
caso, fator este, que dificulta a generalizagdo do grau de comprometimento das
consequéncias da sindrome e reforca o tratamento individualizado a cada pessoa.
Para SPW, quanto antes identificada a falha genética, melhor ser4d o
desenvolvimento destes portadores (CEBALLOS-MACIAS et al., 2018).

Por se tratar de uma desordem rara (BORGES et al., 2019), a falta
de conhecimento, de profissionais da salde pode trazer dificuldades na suspeita da
sindrome de Prader-Willi (PASSONE et al., 2018), a sindrome, em muitos casos, é
descoberta tardiamente, para PASSONE et al.,, 2018, a média de idade para
diagndstico se da entre trés e nove anos de idade.

O avanco da tecnologia para a realizacdo de testes moleculares
facilitou a identificacdo da SPW, ndo sendo mais utilizada a somatéria de pontos
proposta por Holm et al. em 1993 (PASSONE et al., 2018; CEBALLOS-MACIAS et
al., 2018; BORGES et al., 2019). Alguns sinais podem ser suspeitos da sindrome
ainda na vida intrauterina, como, a diminuicdo dos movimentos fetais, posicéo fetal
anormal e polihidramnio (aumento do liquido amni6tico) (DEL AGUILA et al., 2017).

A busca pelo diagnostico precoce diminuiu os critérios para
solicitacdo de testes genéticos, que devem ser requisitados logo aps o nascimento
se 0 neonato apresentar hipotonia muscular e o reflexo de suc¢do diminuido
(CARVALHO et al., 2007; CHUECA; BERRADE; OYARZABAL, 2008; CEBALLOS-
MACIAS et al.,, 2018). Outras caracteristicas do recém-nascido suspeito para
sindrome de Prader-Willi sdo letargia infantil (melhoram com a idade (BORGES et
al., 2019) e movimentos espontaneos diminuidos, onde assume posi¢ao de ‘livro
aberto’ (DEL AGUILA et al., 2017).

ApoOs o diagnostico, € necessario iniciar os tratamentos a fim de
diminuir os efeitos dos problemas acarretados, e, melhorar a qualidade de vida do
acometido (CEBALLOS-MACIAS et al.,, 2018). De todas as consequéncias, a
obesidade é a mais preocupante, pois, além de levar a outros agravantes como
hipertenséo arterial, diabetes, insuficiéncia cardiaca e respiratoria, ainda € a principal
causa das mortes nos portadores (PASSONE et al., 2018). Alguns autores citam o
tratamento com cirurgia bariatrica associado a dieta como opgdo para estes
pacientes (CARVALHO et al., 2007; BORGES et al., 2019), porém, essa intervencao
€ incerta pois, ndo haveria mudanca na causa central da SPW, que é a hiperfagia
AMARO, A. S., 2016).

A hiperfagia € uma caracteristica muito marcante na sindrome, Miller
et al. (2011), descreveu fases nutricionais a fim de contribuir e facilitar o trabalho dos
profissionais de salde na obesidade dos portadores, visto tamanha gravidade desta
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consequéncia. Estas fases foram divididas em 5 principais fases, sendo elas: Fase
0- periodo gestacional, o0 movimento fetal € diminuido e o recém-nascido possui
baixo peso; Fase 1- periodo de 0 a 2 anos de idade, existe hipotonia muscular e a
crianca ndo € obesa; esta fase € subdividida em: la, marcada pela hipotonia
muscular e dificuldade na alimentacdo em que por vezes é necessario uso de sonda;
e, 1b, periodo que se caracteriza pelo fim da hipotonia muscular e alimentagéo
normal pela crianga, com tamanho normal quando comparado a curva de
crescimento. A Fase 2- periodo de 2 a 8 anos, se associa ao ganho de peso; esta
fase € subdivida em: 2a, se percebe um aumento de peso, porém ndao ha aumento
de apetite; e, 2b, que ocorre aumento de peso e apetite, fator para instalar a
obesidade. Fase 3- periodo de 8 anos até a idade adulta, caracteriza-se pela
consolidacdo do quadro hiperfagico apresentado pelo portador. Por fim, Fase 4-
periodo da idade adulta, se tem melhor controle do apetite, mas, a hiperfagia
permanece.

O grau de comprometimento sistémico pode variar de um portador
para outro, por isso, o acompanhamento médico deve ser realizado de maneira
rigorosa a fim de monitorar quaisquer alteracdes que se fagcam presentes.

A interacdo profissional, nos cuidados destes pacientes (SETTI et
al., 2012; AMARO, A. S., 2016), é de suma importancia para que estes sejam
atendidos em integralidade. Como exemplo, a associacdo de areas médica e
nutricional em wunido no tratamento com hormonio de crescimento humano
recombinante e dieta balanceada para a melhora da composi¢cdo corporal na
diminuicAio de massa gorda, aumento de massa magra (KUO et al., 2007,
CARVALHO et al., 2007; BERGADA, 2013; PASSONE et al., 2018) assim como no
aumento da firmeza muscular, com tendéncia a diminuir dos efeitos da obesidade
(KUO et al., 2007; PASSONE et al., 2018).

Ao relacionar com a Odontologia, o desenvolvimento cranio facial
passa a ser prejudicado (MOIMAZ et al., 2013) logo ap6s o nascimento do portador,
pela caracteristica de hipotonia muscular que dificulta a mamada no aleitamento
materno (GOLDSTONE et al., 2008). O trabalho dos musculos faciais na ordenha
estimulam crescimento 6sseo e os movimentos mandibulares de abertura, protrusao,
fechamento e retruséo, induzem o desenvolvimento da mandibula (GUEDES-PINTO,
2003), o que valida a caracteristica de micro-mandibula que os portadores podem
apresentar (BANTIM et al., 2019) por possuirem estes estimulos diminuidos.

O desenvolvimento do osso mandibular por estes musculos
(GUEDES-PINTO, 2003) e pela funcdo da ATM, no crescimento da porcao poéstero-
anterior de ramo e angulo (PRAETZEL et al., 1997), favorecem acomodacdo da
lingua e dos dentes (GUEDES-PINTO, 2003). Por isso, a falta da excitagdo muscular
durante o aleitamento natural causado pela hipotonia (GOLDSTONE et al., 2008),
deixam problemas ortodéntico por hipo-desenvolvimento frequentes em SPW
(GUEDES-PINTO, 2003; CASAGRANDE et al., 2008; BANTIM et al., 2019). Os
movimentos da ordenha, favorecem também uma melhor acomodacdo da lingua
(GUEDES-PINTO, 2003), e, a falta destes, podem trazer aos portadores a
apresentacdo de lingua hipotonica e flacida, jA& ndo receberam os estimulos a
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degluticdo, que fariam o condicionamento a tonicidade e postura lingual correta
(CASAGRANDE et al., 2008).

Acontece também, destes pacientes se tornarem respiradores
bucais (CASAGRANDE et al.,, 2008; BANTIM et al.,, 2019), pois, o aleitamento
materno estimularia a respiragao nasal em sincronia com 0s movimentos de sucgao.
O padrao nasal atuaria como uma matriz funcional para o desenvolvimento do terco
médio da face. Além disso, o uso de mamadeiras pelo portador atua como um
treinamento incorreto de succdo (CASAGRANDE et al., 2008).

Outro fator a ser abordado € a orientacdo dietética, que se faz
presente quando associada a cdarie dentaria, pois, uma dieta rica em acUcares
(GOLDSTONE et al., 2008; ARAUJO et al., 2018) somada ao quadro de hiperfagia,
aumenta sobremaneira o risco do desenvolvimento desta doenca (GOLDSTONE et
al., 2008). Alimentos ricos em acucares sdo oferecidos pela familia muitas vezes
como sinal de afeto, porém, este € o substrato utilizado pelas bactérias cariogénicas
(Streptococcus mutans) na fermentacdo e producéo de &cido latico, dando inicio ao
processo carioso em esmalte, que apds a cavitado, € continuado por Lactobacillus
sp em dentina (ARAUJO et al., 2018).

Na doenca céarie dentaria, a saliva tem parte importante em
neutralizar os acidos produzidos por estas bactérias cariogénicas por possuir acao
tamponante, com participacdo no processo de remineralizacdo do esmalte dentario e
na limpeza da cavidade bucal (ARAUJO et al., 2018). No entanto os problemas de
espessamento e diminuicdo salivar apresentados pelos portadores (SETTI et al.,
2012), favorecem a adesédo de bactérias causadoras da doenca carie dentéria, e
também de outras patologias como gengivite e doenca periodontal, o que facilita
ainda mais a instalacao destes problemas (PASSONE et al., 2018).

Os problemas gengivais ocorrem também com relacdo a tendéncia a
inflamacdo crénica que os portadores apresentam, por possuirem fatores como
fatores como a respiracdo bucal, além, do acumulo de biofilme, por fruto da ma
higienizacdo (OLCZAK-KOWALCZKY et al.,2019). Sabe-se que, como
consequéncia, o paciente pode evoluir para doenca periodontal.

A condicdo bucal do paciente pode se associar também as
condi¢cbes sistémicas como o diabetes mellitus (YAMASHITA et al., 2013) que o
portador pode vir a desenvolver ao longo da vida (FERNANDEZ; PIN; CABRERA,
2004, PASSONE et al., 2018). Existe uma relacéo entre o diabetes e a predisposi¢céo
de problemas bucais como infec¢des fungicas, principalmente a candidiase, pois
pela alteracdo nos niveis de glicose na saliva e diminui¢éo do fluxo salivar facilitaria
a adesdo do fungo Candida Albicans, aos tecidos moles da boca (YAMASHITA et
al., 2013). O portador SPW ja possui problemas relacionados a salivacdo como
consequéncia da sindrome o que o torna mais susceptivel a desenvolver infeccbes
como essa (SETTI et al.; 2012).

Outro problema quando se trata de diabetes, € a presenca de
doenca periodontal. Assim como existe uma pré-disposicéo do diabético desenvolver
doenca periodontal, a doenca periodontal apresenta um problema para o controle da
glicemia no diabetes (YAMASHITA et al., 2013). Algumas propostas sao
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apresentadas para tentar explicar o fato de haver maiores chances do
desenvolvimento de doencas periodontais como, alteragbes no metabolismo do
colageno, na vascularizacdo, da microbiota subgengival e do tipo de resposta imune
do hospedeiro.

Para a dificuldade de controle da glicemia, temos que o0 aumento nos
niveis de citocinas proé-inflamatoria, causar bacteremia e elevar as chances de
desenvolver doengas cardiovasculares, sendo assim, ao observar estes fatores,
salienta-se a importancia da equipe multiprofissional em orientacéo e prevencédo de
doencas como o diabetes, que acabam por fomentar outras desordens (YAMASHITA
et al., 2013).

Pelos grandes impactos no funcionamento sistémico do acometido,
por vezes, a saude bucal acaba negligenciada pelo cuidador, por isso torna-se
imprescindivel a presenca do cirurgido-dentista no trabalho em equipe com os
demais profissionais da saude. O dentista deve educar o cuidador e expor a
importancia da prevencdo salde bucal, para que, se necessaria a intervencao, esta
seja minimamente invasiva (BORSATTO et al., 2014). O trabalho de sensibilizac&o
deve ser feito a fim de que os habitos antigos sejam descartados, e, que novos
habitos, mais saudaveis sejam aderidos na rotina familiar.

Sendo assim, a sensibilizacdo odontologica, junto a equipe-
multidisciplinar, pode se iniciar no periodo pré-natal com a mée, informando-a sobre
dieta e os cuidados de higienizagdo que esta deve ter sobre si mesma, a fim de
evitar complicac6es e agravos a saude bucal na gestacdo (GONCALVES et al.,
2020), independente de terem ou ndo um diagnostico para um paciente PNE. No
periodo gestacional, a mulher se encontra mais disposta e aberta a receber esses
aconselhamentos e consequentemente, esses cuidados serdo revertidos ao seu
filho, habitos estes, que serdo introduzidos desde os primeiros dias de vida do bebé
(REIS et al., 2010).

Para todos os neonatos, o aconselhamento odontolégico aos pais €
de suma importancia. No caso de portadores de necessidades especiais (PNE), os
tutores devem ser orientados a procurar um cirurgido-dentista a partir do diagnadstico,
para que recebam informacdes acerca das particularidades de sindromes em geral.
Cabe entdo, a estes profissionais, a sensibilizacdo destes familiares quanto a
importancia da sua area para a saude do portador.

O trabalho de sensibilizacdo pode ser feito com recursos como
palestras para promocao de saude e orientagdo sobre a importancia da prevencgéo e
manutencao da higiene bucal (REIS et al., 2010; OLIVEIRA; GIRO, 2011); uso de
mamadeiras e chupetas e suas consequéncias; informac¢des sobre a fluoretacédo das
aguas, dentifricos fluoretados (REIS et al., 2010) e aplicacao topica de flior bem
como o papel preventivo que possuem; realizar escovacdes e uso de fio dental
supervisionados; mostrar os riscos na administracdo de acglcar na dieta infantil e
abrir caminhos para uma alimentacdo saudavel; e mostrar assim, os beneficios que
isso trara para a crianca.

Outra interagdo entre profissional e familia, € saber e indicar
recursos tecnoldgicos como as escovas de dente elétricas, que podem ser grandes
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aliadas dos cuidadores na desorganizacdo e remocao de placa bacteriana em
pacientes com condicfes especiais. Os movimentos da escovacdo sao feitos de
forma ativa pela escova e o responsavel faz o apoio durante o processo. Nos casos
em que ndo é possivel adquirir um equipamento assim, indicar sempre opc¢des mais
acessiveis e tao eficientes quanto na remocdo do biofilme, como as escovas de
cerdas macias de tamanho regular e cabeca pequena, para facilitar a escovacao.
Além de outros recursos, como abridores de boca em pacientes menos
colaboradores.

Estes atos profissionais para promover de saude em PNE sé&o
capazes de transmitir aos acometidos e aos cuidadores, nocfes de higiene,
aumento no controle de placa, além de auxiliar também, na formacédo de vinculo
entre a familia, o paciente e a equipe de profissionais que acompanham o caso,
tornando-o perfil facilitador e colaborativo para futuras intervencdes necessarias
(REIS et al., 2010; OLIVEIRA; GIRO, 2011).

Os servicos e acdes de saude publica no Brasil necessitam de
adequacdes para facilitar o0 acesso ao atendimento prioritario, que mesmo garantido
por lei, pessoas com deficiéncia sofrem com iniquidades em saude. Existe uma falha
na garantia de acessibilidade, seja por limitacdes financeiras, barreiras fisicas ou
falta de profissionais capacitados para receber estes pacientes (CONDESSA et al.,
2020).

Mesmo apds a regulamentacdo como especialidade odontoldgica
(Resolucao 25/2002) existem poucos Cirurgides-Dentistas dispostos a enfrentar as
dificuldades de atendimento de um paciente especial, sendo poucos ocupantes da
especialidade em rede publica e até mesmo em rede privada. Tais dificuldades,
principalmente econdmicas, das familias dos portadores em contratar servigos
particulares especializados, podem resultar em tratamentos radicais como exodontia
multiplas em decorréncia de um atendimento tardio (QUEIROZ et al., 2014) ou
errbneo por uma postura profissional inadequada (REIS. et al., 2010; OLIVEIRA;
GIRO, 2011). Por isso, existe a necessidade de sensibilizacdo governamental para
que estes pacientes encontrarem acesso facilitado ao atendimento gratuito e se
tornem prioridade das acdes em saude publica (CONDESSA et al., 2020).

Sobre o atendimento, o tipo de abordagem e o manejo odontologico
adotado pelo profissional pode variar de acordo com as caracteristicas dos
portadores. Anamnese detalhada é um fator importante a guiar o atendimento
(BORSATTO et al, 2014), pois permite ter informacdes e estar atento a
manifestacbes sistémicas da sindrome, medicacbes prescritas para trata-las,
identificar as limitagcbes motoras e intelectuais, e assim, dar assisténcia
individualizada para as necessidades presentes. Sempre que possivel, o
atendimento deve ser conduzido no ambulatério, porém, os fatores limitantes de
PNE podem conduzir o tratamento para ambiente hospitalar, e, antes de iniciar
qualquer atendimento € importante se atentar em apresentar um termo de
consentimento para o responsavel pelo paciente (DE ANDRADE; ELEUTEIO, 2015).

Em casos de condi¢cdes debilitantes como déficit intelectual e
distarbios de comportamento (DE ANDRADE; ELEUTEIO, 2015;) apresentados pelo
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portador (KUO et al. 2007; AMARO, A. S., 2016), o manejo ambulatorial fica
dificultado e, por vezes até impossivel. A anestesia geral, € entdo indicada para o
tratamento odontologico, e deve ser realizada em ambiente hospitalar. O fator
favoravel deste procedimento, € que uma Unica sessao permite iniciar e finalizar o
planejamento odontologico (DE ANDRADE; ELEUTEIO, 2015).

Por outro lado, a administracdo de anestesia geral promove
depressao da resposta motora reflexa, inconsciéncia e diminuicdo da sensibilidade
dos nervos sensoriais, que se faz necessario saber o estado de saude pré-
operatorio e controle pos-operatorio ao finalizar o procedimento (DE ANDRADE;
ELEUTEIO, 2015). Na sindrome de Prader-Will, o uso de anestesia geral e
sedativos requerem muita atencdo profissional, pois a hipotonia muscular dos
portadores pode levar a parada respiratdria por resposta exacerbada a
tranquilizantes introduzidos para realizacdo de tais intervencdes (AMARO, A. S,
2016), sendo assim, estes pacientes passam a receber alta hospitalar apos ter seu
estado padréo de satde normalizado (DE ANDRADE; ELEUTEIO, 2015).



30

4 CONCLUSAO

A pouca literatura a respeito da sindrome de Prader-Willi traz
grandes desafios aos profissionais de saude. O conhecimento profissional acerca do
assunto guia estratégias e direcionamentos que contribuem para solucionar mais
rapidamente as adversidades trazidas por esta alteracdo cromossémica.

Nestes casos, € necessario que haja rapida atuacdo em
investigagdo para diagnostico precoce da sindrome, e assim, iniciar processos de
tratamento para diminuir seus efeitos e possiveis agravos.

A interacdo profissional na unido de saberes auxiliados por
programas educativos e preventivos, sdo imprescindiveis para a conscientizacdo de
cuidadores sobre os riscos de agravos de doencas em SPW. Estes cuidadores
precisam ser informados sobre a importancia da manutencdo de saude, como, dieta
equilibrada e prética de exercicios fisicos, para que os tratamentos curativos sejam
evitados, e caso sejam necessarios, sejam menos invasivos, pois, procedimentos
mais agressivos oferecem riscos ao portador.

Em odontologia, é necessario destreza e capacitacdo profissional
para realizacdo de atendimentos ambulatoriais simples de carater preventivo como
profilaxias e aplicacéo tépica de flaor. Além disso, é preciso atuar também no ambito
educacional, e levar aos responsaveis pelo paciente orientacdes de higiene, e, fazer
a comocao sobre a importancia destes cuidados pessoais para a promoc¢ao de
saude bucal. Os objetivos da prevencéo de doencas que acometem a cavidade oral
devem ser apresentados de forma clara a estes familiares, bem como as
consequéncias da nao realizacao de tais.

Por fim, faz-se extremamente necessaria a sensibilizacdo
governamental em politicas publicas na assisténcia aos pacientes especiais que
sofrem com iniquidade em saulde, para que estes tenham acesso facilitado ao
atendimento em integralidade, além de contribuir para a comodidade, bem-estar e
inclusdo social dos sindrémicos.
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