} SDELENI Z PRAXE
PRADER-WILLI SYNDROM V KAZUISTIKACH

ticky restrik¢nich rezim(. Kaloricky vyZzaduiji
déti s PWS asi 65 % kalorické potieby zdravych
vrstevnikl a podil bilkovin ve stravé ma byt
zvysen na 25-30% (3). Lécba rdstovym hormo-
nem pak zlepsuje nejen télesny rlst, ale také
vede ke zméné télesného slozeni, predevsim
k narlstu svalové hmoty, coz zvysuje klidovy
i zatézovy energeticky vydej. Vétsi svalova
hmota a lepsi svalovy tonus maji pak pfiznivy
vlivina hypoventilaci a maji také pozitivni vliv
na pfirozeny vyvoj skoliézy, na které déti s PWS
trpi vzhledem ke svalové hypotonii. Narast
svalové hmoty pfilécbé rlstovym hormonem
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také umoznuje rozvoj fyzické pohybové ak-
tivity, kterd je nedilnou soucasti péce o déti
s PWS, a kterd opét zlepsuje celkovy zdravotni
stav pacientd. Neni jednoznacné stanoveno
vékové doporuceni k zahajenilécby rdstovym
hormonem, nejvétsi benefit mé [écba zahajend
pred 2. rokem Zivota. Dle publikovanych sdéle-
ni byva lécba rdstovym hormonem obycejné
zahajena mezi 4. az 6. mésicem Zivota, Casto jiz
i pred 3. mésicem. Casné zahajeni lé¢by v koje-
neckém véku pak pfiznivé ovliviiuje i motoric-
ky vyvoj ditéte (4).1 vysledky ¢eského registru
déti 1écenych rlstovym hormonem, REPAR,
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potvrzuji, ze déti, které zahdjily lécbu rlstovym
hormonem do 2. roku Zivota, jsou vyznamné
stihlejsiipo 5 letech [é¢by a neprosly obdobim
rozvoje tézké obezity (5).

Zavér

Casné stanoveni diagnézy Prader-Willi
syndromu vede k zahdjeni multioborové
intervence, kterd spolu s nezbytnou disled-
nou péci rodi¢l maji priznivy vliv na dalsi
zdravotni stav téchto déti, predevsim na
prevenci rozvoje obezity spojené s dalSimi
komorbiditami.
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