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PRADER-WILLI SYNDROM

« SYNDROM betyder ” sammen fald”

 Prader og Willi : 2 leger 1 Schweiz, der
peskrev sygdommen 1 1956, ud fra feelles
patienter med samme falles traek

« Alle bgrn er forskellige — ogsa ved PWS,



PWS -hvad er det ?

En sjaelden og helt speciel tilstand
En tilstand der kraever en bestemt omsorg
En tilstand, der belaster familien

Hvem har det:1:15.000 nyfadte



Det starter med slappe muskler




Den farste tid med PWS

Ofte fa foster bevagelser, et stille barn
Mange fades ved kejsersnit
Mange har hofte skred ved fadslen

STORE spise problemer de farst uger
Den spaede er stille og sover meget
Alle kommer " 1gang



De farste uger

Motorik og spisning :
 Spiseproblemer, sonde mad
« Stille, reagerer svagt
 Slap, ligger med slappe arme og ben
 Svag hovedkontrol,
« Motorik bedres, forskelligt, hvor hurtigt



Hvorfor far bgrn PWS?

* En nyopstaet fejl ved kromosom nr. 15

* Fejlen opstar *" uden grund™
enten 1 s&dcelle eller &gcelle

 Raske forzldre; de har ikke gjort noget galt



KROMOSOM FEJL

Mennesker har 46 kromosomer

Ligger 1 cellernes kerner som par

Pa kromosomerne sidder generne
Generne er vore arveanlag

Generne styrer helt overordnet vores krop
Hvert gen sender et signal

Mangler et eller flere gener, eller sender de
forkerte signaler, kan sygdom opsta



KROMOSOM 15 og PWS

« Hvordan giver kromosom 15 fejlen PWS ?

 Der er ikke de ngdvendige signaler fra de
gener, der mangler eller er inaktive pa
kromosom 15.

 Pa kromosom 15 sidder bl.a. gener for
flere signalstoffer 1 hjernen



PWS og hypothalamus

« Hypothalamus : er en lille kirtel midt i1 hjernen

« Hypothalamus styrer mange ting I kroppen

« Signalforstyrrelser 1 og fra hypothalamus
kan give mange af de typiske tegn ved PWS
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HYPOTI

ALAMUS og PWS

Forstyrrelse af sult og mathedsfalelse

Hormon-mangel: veeksthormon og k@nshormon

Pavirket : temperatur-regulering (+/- feber)
sans for varme/kulde
smerte folelse

S@vNn

falelser og psyke?
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HYPOTHALAMUS OG PWS

REGULERINGS FEJL?

og er PWS en sygdom,
hvor kroppen fejlagtigt ” tror”” den sulter?

(tidl foreslaet af Professor Tony Holland,
England)
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Temperatur

* De sma kan have “feber” uden at vaere syge

« Mange med PWS far ikke feber nar de er
syge, men 1kke alle, “rigtig feber” kan ses

« Konklusion: temperatuen er ikke 1 sig selv
en malestok for sygdom ved PWS
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Varme og kulde

« Mange faler ikke, nar det er varmt i vejret,
selvom de godt kan svede

« Skal hjelpes med valg af paklading

« Sma bgrn kan braende sig
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Smerter og ubehag

Smerte oplevelse er anderledes
Ofte er blodprgve ikke ubehageligt

Det _man skal vide er:

Signlaerne kan veere anderledes v. sygdom:
Knoglebrud kan underdiagnostiseres
Sygdom I mave-regionen kan undervurderes
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Hvornar skal man reagere:

Nar noget er anderledes:
Vil barnet ikke ga pa en skadet fod?
Vil barnet ikke spise?

Sa bgr man sgge lege
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Sgvn og PWS

De fleste har let ved at falde 1 sgvn

De sma kan have mange sgvn episoder pa
en dag

Nogle falder i1 sgvn ved maden

Mange falder sgvn 1 bilen

Sgvn apng ? Alle bgrn undersgges for det
Er sgvn kvaliteten ok ?
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Sult og maethed ved PWS

Vi ved ikke hvordan det fales
Hvorfor viser spaedbarnet ikke tegn pa sult?
Hvorfor opstar en stor interesse for mad ?

V1 er ngdt til at regulere indtaget af mad

Og give sikkerhed og ro, og acceptere at
det er sa anderledes.
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Kroppen, kalorier og kosten

» Bgrnene har spinkle knogler og muskler

 Bgrnene har mere fedt pa kroppen end
jevn aldrende, selv ved “normal vaegt”

o Kaloriebehovet er lavere end normalt:

» Kroppen bruger mindre “braendstof” og
barnene bevager sig mindre end normalt
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Hvorfor er det sveert ?

Barnene beder om mere at spise
Serligt hvis de forventer mere.

Vores holdning bliver sat pa prave.

Vi skal satte greenser og hjeelpe
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FOOD SECURITY

» No doubt: INGEN TVIVL
 No hope: INTET HAB

* No disappointment: INGEN SKUFFELSE
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Barnenes kost og maltider

Kaloriebehov er ofte ca 80% af jeevnaldrende
Hvis appetitten er stor, ma vi hjelpe med at styre
Forslag: 6 maltider daglig: 3 store, 3 sma

Spis KUN til maltider. Aldrig alene.
Portions anretning (som restaurant !!!)

Hvis I giver ”lidt extra™: sa forventes det
“neaste gang”: Rad: Bryd ikke gode rutiner!
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Det lille barn med PWS og maltider

 Spiser langsomt

» Falder maske i sgvn, lukker gjnene, er
“flern’” men vakkes, det er ikke " anfald

» De fleste vil gerne spise op:
sa ~@s  ikke for meget op
» Diatisten radgiver: om kalk, vitaminer mm
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Tryghed om mad og maltider

frem for alt
« Utryghed giver kaos, alle graeder, diskussioner

 Stort behov:
for at den voksne har ansvaret og styrer
|lkke behov for selv at skulle valge !!!

Barn kan leve med forskellige steders rutine,
(hjem,mormor,bhv) men usikkerhed giver uro.
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Hjaelpeforanstaltninger kan veere

At holde maden vaek. —ogsa frugtskale osv
ogsa madpakker

Er der mad I naerheden tager det ( ofte)
koncentrationen.

Barnet 1 bgrnehave og skole:
Sundhedsplejen involveres
Diztist pa besag
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Skal man lase kgkkendgren?

» Ja, og hvorfor ikke?
- hvis det giver starre tryghed for barnet.

» Mange bgrn slapper mere af, hvis
opholdsrummet i1kke er kakkenet
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Hvad ma bgrnene fa ? Og ikke fa?

Almindelig sund kost er godt

Ikke for fedt

Ikke for sadt

|IKKE for meget

IKKE noget ubegraenset
Madpakker og portions anretninger
Ligesom pa restuarant !
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Hvad kan man kgbe ind

Brad uden sukker og fedt

Magert palaeg

Gode grgntsager

Lidt frugt

Magert kad, fisk, kylling (uden skind)
huske : Dietist hver ¥ ar

og laes varedeklarationenerne
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Hvad kan man lade vaere med at kgbe

man Kan ikke spise noget man ikke har kgbt. Man kan ikke bede om noget der ikke er der

Chips ogsa low fat

Kager ogsa sukkerfrie.

Smar

Sodavand og saftevand med sukker
Frugt yougurt over 0,5 % fedt

Slik

Is ! 7?7 Evt sorbet (vandis) Faste aftaler
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Hvor meget tager bgrn pa?

Det normale er :
Fadselsvaegt: 2v2-4 kg
1 ar veegt ca 9-11 kg
2 ar vaegt ca 11-14

3 ar veegt ca 12-15 kg

Derefter ca 2-3 kg pr ar
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BORNS UDVIKLING

Den fysiske vakst
Motorik: kraft — bevagelser -balance
Sprog: udtale og forstaelse

Kontakt og kommunikation
Social udvikling: adfeerd og samveaer med andre
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PWS og motorik

- fa foster bevagelse (oftest)

- som nyfadt:
slap og traet, sover meget, graeder ikke
sveert ved at die, sveert ved at sutte

forste levear: det gar langsomt fremad
bevaeegemgnsteret er normalt, bare meget forsinket.
barnet er motorisk som et barn fgdt for tidligt !
musklerne er svage og slappe, men bedres
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PWS og motorik milepzale:

store forskelle men.,...hvad vi1 oftest ser

Sidder selv : ca 1 ar

Kravler: 1-1% ar

Gar: 2-4 ar

_gber: 2-6 ar

Hopper og hinker: senere

Handmotorik : ofte lidt forsinket... ikke alle
De yngste har ikke sa mange krafter

Obs: motorikken afspejler ikke ~ forstanden
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PWS- bgrn og motorik

Hvordan kan vi hjelpe og stimulere barnet?
gve bevagelser, der passer til udviklings trinnet:
Motorik isma portioner....gentagelser!

Gerne lege, der traener balance,
Balance ofte er svag v PWS
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MOTORIK OG BEVAGELSE
| bgrnehave og skole og hjemme

» For mange er det fint at have et lille program
man skal igennem hver dag.

(allerhelst hele livet ligesom at bgrste teender)

Fysioterapeuten vejleder paedagoger og foraldre

et seerligt program hos bedsteforaldre ?
gentagelser er skant
Humgr, sjov, komik, systemer, samme hver gang !!
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PWS: bgrnenes veekst

« De fleste er ikke sa hgje som sgskende
e De fleste kan blive det med vaksthormon
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Veaeksthormonbehandling?

Hvordan: 1 daglig indsprgjtning I huden

Undersggelser inden: sgvnundersggelse
hals undersggelse
blodpraver
rentgen af hand

Derefter blodpraver 2-4 x arligt
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PWS: effekt af vaekst-hormon
Hgjere barn og Stgrre muskler

lere kraefter ~ friskere ', bedret motorik
De mindste: motorisk hurtigere og bedre end uden

Bedre sgvn ?

Bedre vejrtreekning .

Ingen betydning for appetit

Ingen slankekur, men kroppens facon a&ndres
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Ryggen og PWS

Scoliose ses hos over 50% med PWS
kan forveerres I puberteten
behandles: fysioterapi, korset evt operation

Kyphose (rundrygget)
ALLE med PWS: husk at styrke ryggen!
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alt det andet man skal huske

Syn .....skelen ?

Horelse.....ofte god men ?
Hud....meget sart hos de sma, bedres
Tander....nedslidt emalje hos de sma
Knogler og led: fgdder: vigtigt

Medicin og bedgvelse
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Renlighed

Oftest noget forsinket
Forstoppelse ?
Sengeveader ??

Obs vandforgiftning ved medicin mod s.v.
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Pillen 1 hud

Kan vere plagsomt

* travle haender * hjalper

Brug masser af lotion (blgd hud)
Pas pa tiden pa toilettet
Myggebalsam

Nar man keder sig, eller bare ikke kan lade vere ?
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Udviklingstrin™®
hos smabgrn med PWS

« STARKE SIDER

« SVAGE SIDER

- Vigtigt at kende nar man skal planlaegge
undervisning og indleaering
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De ST/AERKE sider*

Langtidshukommelse

Visuel styrke, husker det der er set
Forstar det konkrete

|aeser og aflaeser

Venlig og glad
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De lidt svage sider*

Kortidshukommelse

Auditive dvs: nar man ikke forstar og
husker ikke det der kun er hgrt

Udtale problemer

Sveert ved at tolke sammensatte situationer
Laeser, men forstar ikke altid meningen
Svert ved at aflaese ansigts udtryk
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Adfaerd og psyke

Mange bgrn med PWS ligner hinanden i
maden at veere pa

Den searlige interesse for mad
Behov for forudsigelighed

Den seerlige kontakt

Typiske reaktions mgnstre
Mange er optaget af specielle ting
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Adfaerd: de sma og de lidt starre

De sma er oftest meget tilfredse, uden krav
Men viser tidligt behov for struktur

Gradvist bliver barnet mere “kraevende”,
nar barnet selv begynder at have en egen
mening om det der sker.

“kraeevende” ?
| forhold til vore forventninger?
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Adfeerd, hvad er vigtigt ?

At vi gar os klart hvad barnet kan forsta

Og hele tiden overvejer, om barnet har
forstaet, det vi tror, der er forstaet

At vi hjelper barnet med at kommunikere
At vi giver os tid

At v1 ikke skelder dem ud nar “verden
bryder sammen”, men er der og hjzlper.
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Adfaerdsproblemer ?**

Se pa barnets udviklingsalder

Biologisk alder, social alder og indlzrings

og forstaelsesalder kan vere forskellige
(er det oftest ved PWS)
Fantasi og virkelighed: kan barnet skelne ?

Klare signaler fra de voksne... altid bedst

49



adfaerd, forstaelse og forventninger

EX: et besgg, forberedes ', kan forebygge kaos
en forventning om samme mgnster hver gang?

Skal ogsa laere: at ikke alt kan forberedes
(derfor er det ogsa lettest med faste maltider!!)

Hvad gik galt?
Hvad kan vi ggre??

Hvordan hjalper vi barnet bedst muligt
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Ritualer og vaner*

Samler

Gentager sig, sparger,

er ikke altid selv bevidst om det.

Man kan tegne svaret.. Og begranse valg

« Horer til pa bestemt udviklingstrin
» 0g kan vedvare ved PWS og er ikke OCD
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Det lidt " tvangspraegede
Vil gerne vaere dygtig : giv sma opgaver

Sveert ved at stoppe (timing)

Forudse afslutning, hvordan ser opgaven ud nar
den er feerdig fx

Vi kan udnytte "“trangen " til rutiner
Og begraense valgmuligheder
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Anspandte falelser

Bade ved gode og darlige haendelser
Vigtigt at vi afklarer misforstaelser
Konflikter kan udgas ( og er spild af tid)

Veer forberedt
Hver dag er en ny dag
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Sociale feerdigheder

Noget der er sveert for bgrn med PWS
Vanskeligt at tyde ansigtsudtryk
Kan indlaeres

Sma barnegrupper med rollemodeller
Lad barnet vaere med i familien
[llustrer med bgger og historier
Fortael om kropssprog
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PWS: at laere er at se

Bruge billeder (ex fotobog til at lzere)

Bruge samme raekkefalger
( opstilling af regnestykker)

Bruge og huske rutinen (samme tid, samme sted)

Bruge remser og gentagelser, musik
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Hvad er vigtigt pa lang sigt?**

« Gode maltidsvaner, undga overvegt
» Motorisk aktivitet, sociale aktiviteter.
* respektere barnets behov

» Det ideelle miljg nar man har PWS:
Sikkerhed om mad, mange aktiviteter
godt humgr og keerlighed.
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Det allervigtigste

At veere elsket og have succes
og det er ikke sveert ved PWS 1!

Hellere stjerne end den der kommer sidst

Familien er vigtig
Skriv en livs-dagbog... den er meget vigtig
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