PRADER-WILLI SYNDROM (PWS) er en medfadt sygdom. | denne
folder beskrives symptomer, der kan ses ved PWS. Der er store in-
dividuelle forskelle, og har man PWS, er det ikke alle, der har eller
far alle de naevnte symptomer. Det kan ogsa variere fra person il
person, hvor udtalte de enkelte symptomer er. Mange af sympto-
merne ved PWS skyldes en fejlfunktion af hjernens hypothalamus,
der bl.a. regulerer hormoner, appetit og temperatur.

HYPPIGHED
Omkring 1 af hver 20.000 nyfadte har PWS. PWS ses i alle folkeslag
og er lige hyppig hos drenge og piger.

ARSAG

PWS skyldes en medfadt forandring pa kromosom 15, som naesten
altid opstar tilfeeldigt. | meget fa tilfeelde er PWS arvelig. Alle foraeldre
kan fa information om arvelighed og genetisk radgivning.

HOVEDTRAK VED PWS

o Fafosterbeveegelser.

e Ofte lav fadselsveegt.

e Ofte sma haender og fadder.

o Ofte karakteristiske ansigtstraek.

e Spadbarn har slappe muskler, svag sutterefleks, viser ikke lyst
il at spise, greeder sjeeldent og sover meget.

¢ Manglende sten i pungen hos drenge (retentio testes).

o Efter uger til maneder spiser barnet bedre, og fra 1 — 4-ars alde-
ren udviser barnet stor appetit og interesse for mad, hvilket fort-
seetter resten af livet.

e Lavt kaloriebehov i forhold til jeevnaldrende.

e Langsom motorisk udvikling, nedsat muskelkraft og ofte svag
balance.

e Varierende grader af mental udviklingshaemning.

e Tale- og udtalevanskeligheder.

e Oftest underudviklede kagnsorganer, ufuldsteendig pubertetsud-
vikling og kenshormonmangel.

o Vaeksthormonmangel, som er en del af forklaringen pa lav hgjde
o0g spinkel muskelmasse.

ENDVIDERE SES
¢ Konkret og fastlast tankegang.
e Tendens til visuel orientering.

¢ Ofte svag hukommelse og forstaelse for det, der er hert og for-
talt.

o Pafaldende god hukommelse for mange oplevelser, isar hvis
mad indgar.

¢ Emotionel og social umodenhed.

e Stort behov for rutiner, genkendelighed og overholdelse af afta-
ler.

e Tendens til voldsomme vredesudbrud hos stgrre bgrn og voksne
ved misforstaelser, eller nar aftaler og rutiner &endres pludseligt.

o (getrisiko for psykoser fra teenagearene, szerligt ved heit folel-
sesmaessigt stress.

o Pillen i sar, har og maske tarm.

o Hgj smerteteerskel (knoglebrud ger ikke szerligt ondt).

o Abnorm regulering af kropstemperatur.

¢ Blgd tandemalje (meelketeender).

o Sejt og sparsomt spyt (kan sidde i mundvig).

¢ Unormalt sevnmgnster med hyppige eller tidlige opvagninger.

¢ Risiko for vejrtreekningspauser under sgvn (sgvnapna).

e Kaster sjaeldent op.

e Rygskeevhed (skoliose).

o Skelen, lang- eller nersynethed.

e Sukkersyge hos starre barn og voksne, seerligt ved familiger di-
sposition og overvaegt.

BEHANDLING
Der findes ingen behandling, der kan helbrede PWS, men mange
symptomer kan afhjaelpes.

Alle har behov for livslang diget. Uden diget og hensigtsmeessigt til-
rettelagt kostadministration udvikles sveer overvaegt, som bliver hel-
bredstruende og i veerste fald livstruende.

Daglig motion i form af fx gature hjeelper til at bevare idealveegt.
Ogsa sansemotorisk/fysioterapeutisk treening for at bedre motorik,
balance og koordination er pakraevet.

En seerlig paedagogisk indsats er ngdvendig pa grund af barnets for-
sinkede udvikling, specielle indleerings- og talevanskeligheder, ad-
feerd og risiko for social isolation. Indsatsen skal vare livet ud. Opti-
mal stgtte til god trivsel og et godt helbred kan indebeere foranstalt-
ninger til begraensning af selvsteendighed. De faerreste kan handtere
at feerdes uledsaget eller have adgang til penge. Ingen bar have

mulighed for at f& noget spiseligt ud over det, som serveres af om-
sorgsgivere. Adfeerdsproblemer kan blive udtalt og skal afhjeelpes
paedagogisk. Disse ma ikke forveksles med psykisk sygdom, som
kan behandles medicinsk.

De fleste barn tilbydes veeksthormonbehandling. Behandlingen kan
gge hgjdevaeksten, @ge muskelmassen og reducere maengden af
kropsfedt, men den aendrer ikke appetit eller kaloriebehov.

Kenshormonbehandling overvejes i lgbet af puberteten. Det har
navnlig betydning for udvikling af kenskarakteristika og vedligehol-
delse af knoglemineralindhold.

Personer med PWS har helt szrlige behov, hvilket i hgj grad
begrunder, at voksne med PWS bgr have tilbud om permanent
bolig (§108) i et PWS-botilbud.

FOREBYGGELSE OG BEHANDLING AF OVERVAGT

For at undga overvaegt er tidlig og konsekvent planleegning af kost
og maltider ngdvendigt. En kostplan overholdes bedst uden spon-
tane afvigelser. Daglig fysisk aktivitet ber indga som en del af hver-
dagen - gerne pa faste tidspunkter.

Det anbefales generelt at undgé deltagelse i madlavning, og at hyg-
gestunder ikke forbindes med mad. Intet spiseligt ber sta fremme,
da det kan aflede koncentrationen fra gvrige aktiviteter.

GIV ALDRIG PERSONER MED PWS MAD UDEN F@RST AT
SPORGE FORALDRE ELLER ANDRE ANSVARLIGE!

KOST

Personer med PWS har et 3-dobbelt ernaeringsproblem:

1. Konstant lyst til at spise og en madsggende adfeerd.

2. Lavt kaloriebehov i forhold til jeevnaldrende.

3. Veegttab kreever kalorielav kost — motion alene er ikke nok.

Fadevarevalget er vigtigt. Kosten skal veere kalorielav og indeholde
den ngdvendige naering og vitaminer. Kosten kan indeholde mange
grentsager, men ogsa de ngdvendige fedtstoffer. Det anbefales, at
en PWS-kyndig dieetist sammen med foreeldrene eller andre ansvar-
lige udarbejder en kostplan for hver enkelt.



Barn og voksne med PWS kan ikke selv tage ansvar for at over-
holde en given kostplan. Al erfaring viser, at det bade farer til hurtig
veegtegning og adfeerdsmaessige problemer. Derfor skal andre
serge for, at kostplanen overholdes uden afvigelser, ogsa nar man
er uden for hjiemmet (skole, besgg osv.).

MOTION
Det er ngdvendigt, at der er personstgtte til daglig planlagt motion.

SUNDHEDSVASENET

Optimal behandling kreever teet koordinering mellem familie og fag-
personer: Leege, dieetist, fysioterapeut, ergoterapeut, sygeplejerske,
tale- og stettepaedagog, psykolog, leerere, sagsbehandler m.fl.

| Danmark er der 2 landsdelscentre, som i samarbejde med det lo-
kale sundhedsvaesen er ansvarlig for diagnostik, kontrol og behand-
ling. Den mere specielle del af behandlingen, fx hormonbehandling
og dieetist, varetages af centrene.

| henhold til Serviceloven kan kommunen sgges om gkonomisk
statte til merudgifter. For barn og unge 0-18 ar henvises til Service-
lovens §41, og for voksne 18-65 ar til Servicelovens §100.

OPLYSNING

Barn og unge med PWS bgr informeres om deres sygdom. Det ager
deres selvbevidsthed og ger det lettere for dem og deres omgivelser
at leve med sygdommen.
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