uniparental materna del cromosoma 15 (25-
30% de los casos). Se caracteriza por hipoto-
nia, hiperfagia debido a un apetito insacia-
ble y posteriormente obesidad excesiva. >3

El fenotipo fisico incluye baja estura, ma-
nos y pies pequefios, diametro bifrontal
estrecho, ojos almendrados y la boca trian-
gular. 4

El hipogonadismo estd presente tanto en
hombres como en mujeres y se manifiesta
como hipoplasia genital, desarrollo sexual
incompleto en la pubertad e infertilidad, la
talla baja es comun, la cual se ve relaciona-
da con una insuficiencia en la produccidn de
la hormona del crecimiento. El estrabismo y
la escoliosis a menudo estan presentes, con
una mayor incidencia de trastornos del sue-
fio y de diabetes mellitus tipo 2. @

Las personas con SPW tienen un fenotipo
conductual caracteristico, que incluye con-
ductas disruptivas, impulsividad, labilidad
emocional, perseverancia, agresividad, con-
ducta autolesiva, comportamientos ritua-
lista y compulsivos, verborrea, discapacidad
intelectual de leve a moderada, ©

Soni et al. (2007) encontraron que los pa-
cientes con disomia uniparental materna
del cromosoma 15, tenian una mayor tasa
de sintomas psiquiatricos que los que pre-
sentan una delecidn paterna (64,7% vs.
28,2%), el perfil de las manifestaciones psi-
quiatricas en ambos subtipos genéticos era
un trastorno afectivo atipico con o sin sin-
tomas psicéticos. 7 Ingason et al. (2012),
estudiaron 22 pacientes con esquizofrenia
de inicio temprano (10-15 afios de edad),
los autores observaron en un paciente una
duplicacién en el cromosoma 15q11-q13 so-
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lapando el de Prader-Willi. Concluyeron que
este hallazgo sugiere que la presencia de
dos copias maternas puede ser un factor de
riesgo para el desarrollo de esquizofrenia y
otras psicosis. @

DESCRIPCION DEL CASO

Se trata de paciente masculino de 13 afios
de edad, con cuadro clinico y estudios gené-
ticos compatibles con Sindrome de Prader
Willi, fue diagnosticado alos 5 afios de edad,
manejado por el servicio de endocrinologia
pediatrica del Hospital Materno Infantil. Un
afo después desarrolla Diabetes Mellitus
tipo 2 e Hipertensidn Arterial, por lo que es
manejado farmacolégicamente con hipoglu-
cemiantes orales, Insulina NPH e Inhibidores
de la Enzima Convertidora de Angiotensina.

Al momento de su evaluacion, el cuadro cli-
nico actual presentaba tres semanas de evo-
lucién, caracterizado por: inquietud motora,
fuga del hogar, desorientacidn general, des-
conocia a sus familiares, conducta bizarra,
agresividad hacia sus cuidadores, hiperfagia,
irritabilidad, hipersomnia diurna, lenguaje
incoherente y verborrea.

El cuadro clinico presentd tendencia al em-
peoramiento por lo que el padre decidio lle-
varlo al Hospital Materno Infantil, donde se
encontraron oscilaciones en los niveles de
glicemia. Se le diagnostico cetoacidosis dia-
bética y se le brindé manejo intrahospitala-
rio por dos semanas logrando su estabiliza-
cién hemodindamica.

Los cambios conductuales persistieron por
lo que fue referido al Servicio de Atencién
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