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〔論文要旨〕
Prader︲Willi 症候群（PWS）患者は，食生活習慣を管理することが難しく，唾液量が少ないことからも齲蝕や

歯周疾患に罹患しやすいことが知られている。しかし，個々の性格や知的能力の程度によって口腔内の状況は個人
差が大きいとされ，PWS 患者に特化した具体的な歯科的対応法の報告は見当たらない。われわれは，PWS のある
初診時年齢５歳４�月の女児の歯科診療を担当した。患児は口腔清掃が非常に不良で齲蝕が多く，毎日の歯磨き習
慣は身に付いていなかった。そこで，歯磨き習慣確立を目指すために，患児の好きなことや得意なことを取り入れ
ることで協力度を高めることを試みた。われわれは，PWS の診断基準の補助的所見の一つである﹁ジグソーパズ
ルが得意﹂という能力に着目した。確認のために，実際に患児にパズルを試してもらったところ非常に得意であっ
たため，パズルを応用したアイテムを考案し患児の歯磨き習慣の確立に取り組んだ。パズルの使用方法は，歯を磨
いた日に１ピースのパズルをはめることができるものとした。パズルの応用と歯磨き指導により，患児は進んで歯
磨きをするようになり，仕上げ磨きも行ってもらうという一連の流れが確立していった。PWS の特性を考慮し製
作した歯磨き習慣確立アイテムは，PWS 患者に無理なくかつ効果的に応用できる可能性があると考えられた。
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Ⅰ．緒　　　言

Prader︲Willi 症候群（PWS）は第15番染色体長腕
の異常による症候群で，視床下部の機能障害を原因と
するため，満腹中枢をはじめ体温や呼吸中枢などの異
常が引き起こされる。発症頻度は１万～１万５千人に
１人であり，人種差はないとされている。症状は，内
分泌学的異常（肥満・低身長・性腺機能障害・糖尿病）
や神経学的異常（筋緊張低下・性格障害・異常行動）
などが挙げられる1）。さらに，その臨床像は年齢に応
じて変化し，IQ は多くの場合60～70程度である2）。

口腔領域においては，エナメル質形成不全，高粘性
の唾液，唾液量が少ないことによる口腔乾燥および食

生活の管理が困難であることから，齲蝕になりやすい
ことが知られている3，4）。また，PWS 患者は痛覚鈍麻
のため，齲蝕が進行しても気がつきにくく重症化しや
すいとされる5）。よって，幼少期からの口腔衛生管理
が重要となり，齲蝕予防と早期治療が小児歯科の基本
となる。しかし，PWS 患者は，年齢に応じて身体的
および性格的な臨床像が変化することや，性格や知的
能力の程度や症状に個人差が大きいことから，対応に
は決まった方法がなく，歯科臨床の場でどのように支
援をするべきか悩むことが多い。

われわれは，齲蝕治療の希望を主訴に来院した
PWS 児を担当した。初診時は，口腔衛生に関する保
護者の意識が低く，本人の障害特性による性格や食行
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動の管理困難のため口腔衛生習慣を身に付けることが
難しい状況であった。効果的に行うには患児に合った
工夫が必要であると考え，PWS 診断基準の補助所見
の一つである﹁ジグソーパズルが異常に得意﹂6）とい
う項目に着目した。今回，この特性を行動変容に取り
入れ，患児の歯磨き習慣確立に取り組んだ結果，保護
者と患児の変化を通じてアイテムの効果について若干
の知見を得たので報告する。

なお，本研究は日本歯科大学生命歯学部倫理審査委
員会（承認番号：NDU︲T2015︲47　2016年３月23日付）
の承認を得て行った。本症例の公表については，保護
者に対して口頭と書面にて説明し同意を得ている。

Ⅱ．症　　　例

１．患児情報

患　児：初診時年齢５歳４�月，女児
主　訴：むし歯がある
身体所見：身長117cm，32kg，kaup 指数23.38　肥満，

小さな手足，アーモンド様の眼裂，上唇が薄い魚様口
唇，鞍鼻
生育歴：在胎週数37週，帝王切開，出生時身長／体

重：47.5cm ／ 2,326g
出生時は吸啜力が弱く，授乳は困難であった。14�

月で卒乳後もコップやストローを使用した嚥下は困難
で，36�月頃まで哺乳瓶で牛乳やジュースを飲んでい
た。定頸や寝返りは平均よりも遅く，一人歩きは24�
月であった。

現病歴：紹介元の歯科医院で何度か齲蝕治療を行っ
たが，治療への協力が得られず治療困難で当科へ紹介
された。保護者は紹介元に患児には PWS があること
を報告したが，対応に配慮はなく，治療中に歯科医師
の指を咬んでしかられてから，口を開けないなど不協
力になったという。
既往歴：生後まもなく PWS の診断を受けた。知的

能力障害。現在，小児科で成長ホルモン療法とカロリー
コントロールなどの食事指導を受けている。
家族歴：兄（注意欠如・多動性障害〈ADHD〉）
現　症：初診時の口腔内は下顎左側第一大臼歯を

除くすべての歯に齲蝕を認めた（図１）。上顎両側第
一乳臼歯には，コンポジットレジン様の修復がなされ
ていた。乳歯歯数に不足はみられなかった。下顎左側
第二乳臼歯頰側歯頸部歯肉には，白色の膿瘍を認めた。
口腔清掃は不良で，歯頸部や歯間部を中心に咬合面に
もプラークが付着していた。
パノラマエックス線所見：第二大臼歯までのすべて

の永久歯に歯数の異常は認めなかった。下顎左側第一
大臼歯を除くすべての萌出している歯に齲蝕を認め，
特に下顎右側第二乳臼歯，下顎左側第一乳臼歯，下顎
左側第二乳臼歯の齲蝕は重度であった。上顎右側乳中
切歯，上顎左側乳側切歯，下顎両側乳中切歯は歯根が
吸収していた（図２）。
患児の様子：初診時，ユニットに座り，ミラーで口

腔内診察を行うことができた。３Way シリンジのエ
アーとバキュームは Tell︲Show︲Do（TSD）法で，座

図１　初診時口腔内写真（咬合面観はミラー像）
下顎左側第一大臼歯を除くすべての歯に齲蝕を認め，口腔清掃は不良である。
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位にて手で触れることができた。集中時間は短く，す
ぐにトレーニングの終了を要求してきた。また気に入
らない道具は受け入れ困難であったが，人懐っこくコ
ミュニケーションには意欲的であった。
口腔衛生習慣：食後に歯磨きをするなどの歯磨き習

慣はなく，保護者から声を掛けて患児の気が向いたと
きに行っていた。歯磨きを行うときは患児自身による
歯磨きが30秒程度と保護者による仕上げ磨きは１分程
度であった。フッ化物含有の歯磨剤は使用していたが，
デンタルフロスなど補助具の使用はなかった。患児に
は，過食や炊飯器からしゃもじで直接食べる，生の米
や冷凍食品を凍ったまま食べてしまうなど，保護者の
見ていないところでの食行動に異常があった。小児
科よりカロリーコントロールとしてジュースは０kcal

のものを摂取することや，空腹を紛らわせるためにガ
ムを噛むことを指導されていたが，ガムに含まれる糖
類の種類についての指導は受けていなかった。食事中
もジュースを常飲していた。多数歯齲蝕の主な原因は，
本人による歯磨きと保護者による仕上げ磨きが不十分
であること，一日頻回の食事と間食および清涼飲料水
の摂取と考えられた。

２．診断・治療方針

初診時の診断と治療方針を表１に示す。患児の歯科
治療への協力度は行動変容を用いたトレーニングで向
上する可能性があったが，齲蝕の治療を早急に進める
必要があった。そのため，全身麻酔下での集中治療と
外来でのトレーニングを並行して行うことを提案し
た。受診時には，歯科用の道具に慣れるためのトレー
ニングと，患児と保護者に対する歯磨き指導を行うこ
とで，歯科受診時における協力度向上と口腔ケアに対
する意識の改善を目標とした。一方，自宅では，食後
や就寝前に歯磨きを行うなど規則正しい歯磨き習慣の
確立をゴールに設定した。

３．臨床経過

全身麻酔下での歯科治療予約日まで約３�月あった
ため，外来で２回のトレーニングと歯磨き指導から開
始した。全身麻酔下で齲蝕治療を行うにあたり，医科
主治医に対診し留意点を確認した。その結果，暦齢に

図２　初診時パノラマエックス線写真
　第二大臼歯までの永久歯数に不足は認めない。第三大臼歯は
確認できない。下顎両側第一乳臼歯と下顎両側第二乳臼歯の咬
合面には歯髄と近接する齲蝕を認めた。

表１ 初診時診断・治療方針
治療
方針

修復
処置

修復
処置

修復
処置

修復
処置 抜歯 抜歯 修復

処置
修復
処置

修復
処置

診断 齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

交換期
乳歯

慢性
化膿性
根尖性
歯周炎

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

E D C B A B C D E
E D C B A A B C D E 6

診断

慢性
化膿性
根尖性
歯周炎

慢性
潰瘍性
歯髄炎

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

交換期
乳歯

交換期
乳歯

齲蝕症
第２度

齲蝕症
第２度

慢性
化膿性
根尖性
歯周炎

慢性
化膿性
根尖性
歯周炎

健全

治療
方針 抜歯

歯内
療法
・

修復
処置

修復
処置

修復
処置 抜歯 抜歯 修復

処置
修復
処置 抜歯 抜歯

全顎： 単純性歯肉炎
　初診時の診断と治療方針。治療は全身麻酔下で行ったため，その時に再度精査
を行って治療した。
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対し２歳程度の発達の遅れがあるため，対応や理解の
程度に配慮が必要であることと，肥満患者に準じて呼
吸抑制や薬剤の使用量に注意するなど麻酔使用時の注
意を指示された。

初診からの診療の経過を表２に示す。全身麻酔での
齲蝕治療後，外来では歯科の専門器具を用いた機械的
歯面清掃などの予防管理を行うことができるようにト
レーニングを開始した。歯磨き指導は本人と保護者に
行い，適切な歯磨き方法の習得に取り組んだ。しかし，
歯磨きの必要性を理解することが難しい患児にとっ
て，伝えるだけでは動機づけには不十分であり，歯科
受診時に歯磨き練習を行っても自宅での歯磨きには結
びつかない状況であった。一方，保護者は患児が歯磨
きを嫌がることを負担に感じており，歯磨き習慣が確
立しない要因の一つにもなっていた。そこで，本人に
は自宅での歯磨きを少しでも能動的に楽しんでもらう
きっかけになるように，保護者にとっては精神的負担
の軽減になるように，口頭指導のみではなくアイテム
の導入を検討した。
歯磨き習慣確立のためのパズルの応用：PWS の診断

基準の補助的所見の﹁ジグソーパズルが異常に得意﹂
という項目に着目した。そこで，実際に３～４ピース
からなるジグソーパズルを患児に行わせたところ，容
易に完成させることができた。大人が一つのピースを
はめるのに10秒程度かかるところ，患児は１，２秒程
度で行うことができた。そして，周囲からの称賛に患
児は満足げな表情をしていた。その結果から，患児が
興味を示すパズルを自宅での歯磨き状況の確認アイテ
ムとして応用することにした。完成形のパズルは１日
１ピースで１�月に１つの作品を作ることで一区切り
とし，歯磨き状況を確認するために受診時に完成させ

たパズルを持参してもらうことにした。１�月の日数
は28～30日でその月によりピースの数が異なること
と，保護者に毎月購入してもらうことは経済的に負担
をかけることから，われわれがオリジナルパズルを製
作した。パズル導入後は患児の指先の動きや興味の持
ち方を観察しながら，工夫と改良を重ねた（図３～５）。
来院時には，保護者に良かった点や悪かった点を質問
し，保護者と患児が自宅でより使用しやすいように改
善をしていった。第一段階では，数日毎に小さな作品
が完成していくシールタイプのパズルにしていたが，
患児にとってはパズルのパーツをすぐに見つけること
ができてもシールをはがす行為が難しかった（図３）。
さらに，シールが薄いためパーツの紛失もみられた。
そこで一つひとつのパーツを大きく分厚くしたはめ込
み式のパズルに改良した。このはめ込み式は，容易に
はめ込むことができるため，自分で行うことの欲求が
強い患児に適していた（図４）。切り口を複雑化して
難易度を上げるなど，患児が飽きずに楽しめるよう数

図３　シール式パズル
　数日かけて一つの花や雲が完成し，全体は１�月かけ
て完成するパズルとした。

表２　診療の経過
初診
１回目

２回目 ３回目 ４回目 ５回目 ６回目 ７回目 ８回目 ９回目 10回目 11回目 12回目

初診からの
日数

38日後 120日後 176日後 199日後 239日後 283日後 318日後 359日後 402日後 443日後 462日後

診療内容

医療面接
診査・診断

治療方針説明
トレーニング
仕上げ磨き

指導

トレーニング
本人磨きと
仕上げ磨き

指導

トレーニング
本人磨きと
仕上げ磨き

指導

全身麻酔
下による
歯科処置

機械的
歯面清掃
本人磨き
と仕上げ
磨き指導

間食指導
も加えた

予防
填塞

予防
填塞

根尖性
歯周炎→
治療の

トレーニング

治療の
トレーニング

PCRの変化 80.7％ 31.2％ 25.0％ 36.8％ 34.2％
出血点の変化 75.0％ 55.0％ 52.6％ 49.0％
PCR：Plaque Control Record
初診時から行った毎回の診療内容。口腔清掃状況を確認し始めてから受診時には PCR と出血点で評価を行った。

６６６６

Ｃ
Ｃ

自宅でのパズル応用開始
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回改良をした（図５）。
自宅での歯磨きの実施については保護者が確認し，

終了後に患児に一つのピースを渡した。また，来院時
にパズルを持参してもらうことで，われわれも自宅で
の歯磨き状況の確認が可能になった。同時に，実際の
歯磨き状況の確認を外来受診時に評価する必要があっ
たため，その指標には Plaque Control Record（PCR）
と機械的歯面清掃時の歯肉の出血点を用いた。PCR
とは，歯の各面に付着したプラークを指標とする評価
法で，プラークが歯面の１/３以上付着している場合
に PCR 陽性として評価をした。出血点は通常，ポケッ
トプローブを歯肉溝に挿入して出血した場合に炎症が
あるとして評価をする。しかし，患児は鋭利な道具
の使用が困難であったことから，機械的歯面清掃時
に歯肉から出血した場合を出血点陽性として評価し
た。パズルの応用前の PCR は80.7％であったが，パ
ズルの応用を開始してから約４�月で31.2% に減少し

た（表２，図６，７）。パズルの応用開始から約６�月
後には25.0% に減少した（図８）。出血点も75.0％から
55.0％へと大幅な減少を認め，歯肉の炎症は改善の傾
向を示した。

患児の年齢や知的能力の程度から，仕上げ磨きが必
ず必要であることを保護者に説明し，来院時には必ず
保護者にも歯磨き指導を行った。プラークの染め出し
を行い，実際の口腔清掃状況を目視化することで，保
護者が仕上げ磨きの必要性を感じられるように指導を
続けた。自宅でのパズル使用と外来での保護者に対す
る歯磨き指導の結果，約半年で歯磨きを行うことは習
慣化し，患児が自分磨きをした後に保護者が磨くとい
う一連の流れが確立した。患児はパズルを完成させよ
うと積極的に毎日の歯磨きをするようになっていっ
た。その結果，歯磨きをさせることに労力を費やして
いた保護者の負担は軽減された様子であった。次第
に﹁ここを磨くのが難しいがどうしたらよいか﹂など

図４-１　はめ込み式パズル
　厚みを持たせた台紙のシルエットに合う場所を選んではめ込
むタイプのパズルとした。

図４-２　はめ込み式パズルに取り組む患児
患児は数秒でピースをはめ込むことができた。

図５-１　はめ込み式パズル２
　はめ込み式パズルを改良し，一つのピースを大きく切り口を
複雑化した。

図５-２　はめ込み式パズル２完成図
半月で１枚の作品が完成するタイプのパズルとした。
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PCR 80.7%

図６　パズル開始前口腔内状況（咬合面観はミラー像）
初診から120日後の口腔内写真。２回の歯磨き指導実践後であるが，清掃は不良であった。食渣の停滞は齲窩や歯面全体に認められた。
PCR：Plaque Control Record

PCR 31.2%
出血点　75.0%

図７　パズル開始約４�月後口腔内状況（咬合面観はミラー像）
　初診から199日後。齲蝕治療終了から24日後の口腔内写真。PCR は大幅に改善したが上顎乳臼歯部唇側や歯頸部を中心にプラーク
の付着が目立った。プラークの付着部位と出血点はほぼ一致していた。
PCR：Plaque Control Record
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能動的な質問もみられるようになった。カロリーコン
トロールに関しては，体重管理のために有用である０
kcal のジュースには酸蝕のリスクがある。ガムの種
類や摂取頻度によっては齲蝕の要因になる。そこで，
保護者のモチベーション向上を受けて食生活の指導も
行った。齲蝕リスクの低い代用甘味料の選び方や間食
の時間をできるだけ決め摂取間隔をあけることなどを
指導した結果，齲蝕を防ぎたいという保護者の意識は
より高くなっていった。

Ⅲ．考　　　察

PWS 患者は年齢を追うごとに頑固でこだわりの強
さが顕著になることや，ものの考え方に独特の偏り
があるため，歯科領域においては加齢とともに不協
力となるケースも珍しくなく歯科的支援は難しい。
村松ら7）は，PWS 患者を１歳６�月から成人に至るま
で経過を追った結果，幼児期には問題行動が認められ
なかったが，学童期や思春期で問題行動が顕著になり，
治療に抑制具や全身麻酔が必要となった１例を報告し
ている。蕭ら8）は10歳５�月の PWS 患児の口腔内の
特徴を詳細に報告しており，この症例の患児も知的能
力障害のため通常下での歯科治療が困難で，全身麻酔

下で治療を行っていた。本症例は初診時年齢５歳４�
月であった。よって，問題行動がみられる可能性のあ
る学童期に入る前に保護者と患児は正しい口腔衛生習
慣を確立することが重要である。本症例では，初診時
すでに進行した多数の齲蝕を認めたが，PWS 患者で
あっても適切な時期に効果的な歯科介入がなされるこ
とで，齲蝕はある程度コントロールすることができる
といわれている9）。トレーニングで痛みのない機械的
歯面清掃ができるようになっても，痛みの伴う処置に
対するトレーニングを進めるためには，ある程度の知
的理解度がないと難しい。さらに，痛みまたは不快の
経験は，それまで積み重ねてきたトレーニングの成果
や術者との関係性を壊してしまう可能性もある。よっ
て，早期に小児歯科医が介入し，適切な口腔衛生指導
と口腔管理を行うことで，治療に移行することなくメ
ンテナンスを定期的に継続することが患者のみならず
保護者にとって最も精神的負担のない方法であると考
える。

本症例において，まず初めに取り組む課題は自宅で
の歯磨きの習慣づけと考えた。しかし問題点は，患児
に口頭指導は伝わりにくいということであった。そこ
で参考にしたのが，障害特性を活かした行動変容法で

PCR 25.0%
出血点　55.0%

図８　パズル開始約６�月後口腔内状況（咬合面観はミラー像）
初診から283日後の口腔内写真。PCR と出血点は大幅な改善を認めた。歯頸部にプラークの付着を認めた。
PCR：Plaque Control Record
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ある。例えば，自閉スペクトラム症患者では，聴覚情
報処理よりも視覚情報処理が優位であるため，視覚情
報を活かした TEACCH プログラムが有用であること
が広く知られている10，11）。前原ら12）は歯磨き行動の確
立に TEACCH プログラムを応用した視覚支援を取り
入れ，その日の目標（実施予定）内容をパターン化す
るツールとして，絵カードを繰り返し使用したことで
パターンを学習することができたと報告している。視
覚的刺激によって広汎性発達障害者の意識の変化や行
動の変容につながったとする報告13）もなされている。
これらを参考にして，PWS 患者においても得意な能
力を応用する行動変容法を検討した。﹁ジグソーパズ
ルが異常に得意であること﹂は，そのメカニズムは明
らかになっていないが，前田ら14）の報告では PWS 患
者は視覚弁別能力が優れているとして研究がされてい
る。さらに，Carlo Semenzaa ら15）は，PWS 患者は，
視覚的に認知したものを空間的にイメージして，その
イメージを与えられた空間にマッピングする能力が長
けていると述べている。このような特異な能力によっ
てジグソーパズルで類いまれな能力を発揮すると考え
られている。患児もパズルが得意であり，自宅では裏
返して行うこともあるという。われわれがパズルの絵
を見て場所を探すのに対し，患児はピースの形を瞬間
で捉えて組み立てていた。これは，PWS 患者はパズ
ルを組み立てる際に形状を活用して組み立てる傾向に
あるという Brian ら16）の報告と類似しており，興味深
い行動である。われわれはパズルをアイテムとして使
用したが，トークンエコノミー法と類似の手法の一種
であり，目に見える目標を作ることにより患児は目標
達成のために努力したと考えられる。

パズルは患児にとって，周囲の驚きや称賛から自信
を持てる分野であり，得意になれるアイテムであった。
また，﹁歯磨きをした﹂という結果をパズルで組み立
てて視覚化することで，小さな成功体験が積み重なり
達成感を生み出した。周囲に褒められて自己肯定感が
満たされたことも，行動変容に有益に働いたと考えら
れる。その結果，歯磨きに意欲的に取り組むようになっ
た。また，綾部ら17）は，PWS 患者は﹁こだわりが強い﹂，

﹁プライドが高い﹂気質であり，突発的な変化に対応
することが苦手であると述べている。そのため，ルー
チン化することが大切であるといわれている。本症例
では﹁歯を磨く﹂から﹁パズルのピースをはめる﹂と
いう行動をルーチン化したことが，口腔衛生習慣の確

立をサポートしたと考えられた。
PWS 患者の性格的特性と同様に，患児にもこだわ

りの強い性格が垣間見えることが増えた。実際，治療
が必要になったときには途端に不協力となり，次第に
歯科受診そのものにも抵抗を示すようになってきた。
対応法は PWS 患者の臨床症状の変化とともに変えて
いく必要があり，今後も患児の成長に合わせて見直し
ていくことが課題である。

Ⅳ．結　　　論

﹁ジグソーパズルが得意﹂という PWS の特性を考
慮し製作したパズル型の口腔衛生習慣改善アイテム
は，PWS 児に無理なくかつ効果的に応用できた。ア
イテムは，個々の障害特性を考慮して応用されること
でより効果が上がり，歯科的支援の一助になることが
示唆された。

本論文の要旨は，第33回日本障害者歯科学会学術大会

（2016年10月１日，さいたま市）においてポスター発表，

第14回口腔ケア学会学術大会（2017年４月22日，宜野湾市）

において口頭発表いたしました。

研究の助成はありません。

利益相反に関する開示事項はありません。
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〔Summary〕
Persons with Prader︲Willi syndrome （PWS） are 

more prone to caries and periodontal disease because 

of difficulty in maintaining a proper diet and poor saliva 

production．However，no specific effective method to 

change dental behaviors in persons with PWS has been 

established because of differences in personality and 

intellectual functioning．A 5︲year︲old girl with PWS 

was admitted to our hospital．Several of her teeth，

except her mandibular permanent left first molar，

were carious；her brushing habit was irregular and 

oral hygiene was poor．To improve her oral hygiene 

habits，we planned to apply her interests and talents 

to dental situations．We found that she was good at 

jigsaw puzzles，one of the diagnostic features of PWS，

and focused on this point．She showed talent in solving 

jigsaw puzzles．She enjoyed the activity；hence，we 

prepared original puzzles and gave them in her daily 

life．She were given a new piece of the puzzle when 

she properly brushed her teeth．By using the puzzle as 

positive reinforcement，she was encouraged to brush 

her teeth every day，and also allowed her guardians to 

do it for her．Our results show that an exercise related 

to PWS behaviors such as puzzle solving can improve 

brushing habits and the oral hygiene of persons with 

PWS comfortably and effectively．
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oral hygiene habit
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