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FORORD

Patienter med sjaldne sygdomme oplever ofte, at det personale, de kommer i kontakt med inden for
sygehusvaesenet, skoler og bgrnehaver, ikke har kendskab til netop deres sygdom, da det er vanskeligt
at opbygge viden og erfaring ved institutioner, der kun traeffer en enkelt eller nogle fa patienter med en
forholdsvis sjelden diagnose.

Centralsygehuse og universitetshospitaler (i Danmark: Skejby Sygehus og Rigshospitalet) er derfor ble-
vet ansvarlig for at opbygge centre omkring de sma diagnosegrupper og stille deres erfaringer til radig-
hed for patienterne og det gvrige sygehusvaesen.

Fgrste udgave af denne pjece var skrevet for at videreformidle den erfaring og viden, der var samlet ved
Astrid Lindgrens Barncentrum, Karolinska Sjukhuset, Stockholm, vedrgrende fysioterapeutisk behand-
ling ved Prader-Willi Syndrom (PWS). | denne udgave suppleres desuden med nyeste viden og erfaring
fra Danmark.

Regeringen har vaeret opmaerksom pa problematikken i forbindelse med de sma3, sjeldne handicap-
grupper og bedt Socialstyrelsen stgtte opbyggelsen af sakaldte videnscentre for disse grupper. Denne
pjece er oprindeligt udarbejdet i 1996 for midler bevilget af Socialstyrelsen i Sverige.

Der rettes tak til alle de familier og b@rn, der har vaeret med til at give den erfaring, vi har med PWS. Der
rettes specielt tak til billedkunstlaerer Kerstin Driving, som har vaeret en uvurderlig hjaelp i forbindelse
med udarbejdelse af illustrationer til teksten.

Britt-Marie Bergstrom
Stockholm, september 1996

Landsforeningen for Prader-Willi Syndrom i Danmark takker Britt-Marie Bergstrém for tilladelse til at
overseette den svenske pjece til dansk.

Neervaerende udgave er 2. oplag i Danmark, og en del af den oprindelige tekst i farste kapitel, som om-
handler PWS generelt, er blevet aendret, ligesom tidligere naevnte referencer er udeladt, sG bogen svarer
til den viden, vi har i dag. | den forbindelse vil vi gerne takke fysioterapeut Kirsten Iversen og overlage
Susanne Blichfeldt for deres velvillige assistance.

Det er vort hab, at bogen vil medvirke til at give bgrn med PWS et bedre liv!

Landsforeningen for Prader-Willi Syndrom
Februar 1999 og marts 2014
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INDLEDNING

De mest karakteristiske problemer hos bgrn med Prader-Willi Syndrom (PWS) er slappe muskler (hypo-
toni), forsinket psykomotorisk udvikling og (uden diset) overvaegt - symptomer, som ogsa kendes fra
andre syndromer. Tidligere var der mange bgrn, som slet ikke eller fgrst meget sent fik stillet diagnosen.
| dag er man bekendt med symptomerne ved PWS og de deraf fglgende fysiske problemer. Metoden til
diagnosticering af PWS er ligeledes blevet mere sikker.

Fysioterapeuter, der arbejder med handicappede bgrn, kommer ind imellem i kontakt med bgrn med
PWS. Der findes kun lidt information publiceret om treening og fysioterapeutisk behandling af bgrn med
PWS, og der findes saledes ingen videnskabelig vejledning og meget lidt dokumenteret erfaring om trze-
ning af bgrn med PWS til brug for fysioterapeuten i relation til valg af malsaetning, planlaegning og be-
handling.

Pa bgrneafdelingen ved Karolinska Sjukhuset i Stockholm har der siden 1992 (ligesom i Danmark) fore-
gaet forskningsprojekter med veeksthormon, som nu tilbydes alle bgrn med PWS i Danmark. Den medi-
cinske behandling af patienter med PWS er i tidens Igb blevet s&ndret, og et malrettet behandlingspro-
gram er igangsat.

Der blev dannet PWS-team i Sverige i 1990’rne bestdende af lege, sygeplejerske, psykolog, dizetist, ta-
lepaedagog og fysioterapeut. Fysioterapeuten mgdte de fleste af de henviste og nydiagnosticerede pati-
enter, foretog en motorisk vurdering og kunne ved behov fungere som kontaktperson for barnets fysio-
terapeut i hjemkommunen.

Formalet med denne bog er at videregive erfaringer og komme med forslag til, hvordan man kan tilret-
telaegge den fysioterapeutiske behandling af bgrn med PWS.

Bogen henvender sig specielt til fysioterapeuter, men kan ogsa have interesse for andre faggrupper,
som f.eks. leerere, bgrnehave- og fritidspaedagoger, nar de kommer i kontakt med bgrn med PWS.



Fysiske symptomer

Arsager og hyppighed
Prader-Willi Syndrom er i langt de fleste tilfeelde ikke arvelig. PWS forekommer lige hyppigt hos drenge og
piger. | stort set alle tilfeeldene finder man en fejl ved det 15. kromosom.

Ved en raekke andre kromosomforandringer kan det lille barn have symptomer, der ses ved PWS, hvor bar-
net saledes har brug for samme fysioterapeutiske behandling som ved PWS.

Mange af de karakteristiske traek (ud over forsinket motorisk udvikling) ved PWS tilskrives fejlfunktion af
centre i mellemhjernen, specielt hypothalamus, der bl.a. regulerer sultfglelse, hormondannelse, kropstem-
peratur og sgvnrytme.

| den internationale litteratur opgives hyppigheden af PWS til 1 ud af 10.000-25.000 nyfgdte. Syndromet er
derfor ikke almindeligt, men heller ikke sa sjeeldent.

Diagnostik

Ofte stilles diagnosen pa et tidligt tidspunkt inden for det fgrste levedr. De mest karakteristiske symptomer
hos patienter med PWS kan inddeles i tre kategorier: 1) strukturelle, 1l) funktionelle og Ill) kognitive symp-
tomer *:

1) Strukturelle symp- Il) Funktionelle symptomer Ill) Kognitive symptomer
tomer

* nedsat motorisk funk- * let/moderat udviklings-
* specielle ansigtstreek: tion hamning

mandelformede gjne, * hypotoni: lav spaending

trekantet mund, smal og styrke i muskler

pande * hgj smertetarskel, pillen
* gjenproblemer: lang- i sar

el. naersynethed, ske- % unormal

len gulering
* lav hgjde (ubehandl.), * unormal

sma hander og fgdder ring

* forsinket sprogudvikling
* sociale og adfeerdsmaessi-
ge problemer

temperaturre-

appetitregule-

* underudviklede kgns-
organer

* scoliose (rygskaevhed)

* fedtfordeling:  mave,
hofter og lar

* kaster sjeeldent op

* andedreets- og sevnfor-
styrrelser

* |avt aktivitetsniveau

* hel eller delvis vaekst-

hormon mangel

* forsinket og ufuldstaen-
dig kgnsmodning

* veegtrelateret sukkersy-
ge

* knogleskgrhed

Ovenstaende symptomer ses ikke altid hos alle. Men muskelslaphed som nyfgdt og senere stor
interesse for mad er de to symptomer, som altid ses ved PWS.

For at stille diagnosen PWS brugte man tidligere en raekke diagnosekriterier med hovedsymptomer, bi-
symptomer og stgttende/forsteerkende kliniske fund. | dag stilles diagnosen med specielle genetiske test
(red. 2012). Vi henviser til bogen om Prader-Willi Syndrom udgivet 2006 og nyrevideret 2011. Bogen kan
downloades fra hjemmesiden www.prader-willi.dk




Fase |

Fgrste fase omfatter graviditet og den fgrste tid efter fgdslen samt stgrstedelen af spadbarnsperioden.
Graviditeten kendetegnes ved fa fosterbevaegelser, og f@dslen er ofte vanskeligere end normalt, fx kan
barnet veere i seedeleje, og der kan vaere meget eller lidt fostervand.

Det nyfgdte barn med PWS har slappe muskler, reagerer svagt og har nedsat mimik. Muskelslapheden
medfgrer store sutteproblemer og kan betyde, at barnet kun spiser lidt og oftest skal sondemades. Barnet
tager meget langsomt pa de fgrste uger.

Born med PWS har problemer med kropstemperaturen og nedsat smertefglelse, hvilket senere kan forar-
sage skader (knoglebrud, forbraendingsskader og kuldeskader). Senereflekserne er svage, hvilket ogsa geel-
der spadbarnets reaktionsmgnster. Musklerne er hypotone (svage og slappe). Enkelte bgrn med PWS har
fra fedslen hofteskred, der behandles med speciel hofteskinne.

Ogsa den psykiske udvikling er forsinket. Den fgrste tid graeder barnet sjaeldent, men klynker lidt eller laver
kun grimasser ved smerte/ubehag. En del bgrn giver kun fa svage emotionelle signaler.

Fase 2

Anden fase omfatter smabarnsperioden. Fra 1-2-arsalderen begynder barnet at udvikle en stor interesse
for mad, og det kan blive vanskeligt at undga stor overvaegt, hvis der ikke saettes system og begraensning
mht. mad og maltider.

Muskelstyrken gges, men er stadig svag, hvilket pavirker barnets motoriske udvikling og aktivitet. Lette
muskelkontrakturer, der giver formindsket bevaegelighed i leddene, forekommer. Den funktionelle muskel-
svaghed fortsaetter hos de fleste i stgrre eller mindre grad hele livet igennem. Scoliose (S-formet skaevhed
af ryggen) kan opsta i Igbet af barnealderen.

Tale- og sprogudvikling og forstaelse (kognitiv udvikling) er forsinket. Der kan opsta store vanskeligheder i
hverdagen, bade i forbindelse med mad og maltider, men ogsa nar der sker andringer i daglige rutiner.
Sygdomsbilledet varierer, og med tiden opstar andre symptomer og behandlingsmaessige behov.

Fase 3

Tredje fase af barnealderen omfatter skolealderen og teenagearene. Denne periode kan karakteriseres ved
stigende overvaegt (uden diset) og psykisk uligeveegtighed samt afvigende social adfeerd. Bgrn med PWS
gennemgar sjeldent eller aldrig en fuldstaendig pubertet. Det hander, at scoliose (rygskaevhed) fgrst op-
star i denne periode. Kyfose (krum ryg) kan opsta, og fedme kan skjule rygdeformiteterne. Der forekom-
mer hoftebesvaer, som antages at vaere en fglge af svage muskler, overvaegt og fejlbelastning. Trods disse
problemer rapporteres der sjeeldent om bgrn med PWS, der sidder i kgrestol.

Voksenalder

| voksenalderen kan disse patienter udvikle diabetes og andre sygdomme og haemmet motorik som fglge af
kraftig overvaegt, hvilket igen indvirker pa livskvalitet og livsleengde. Behandling af hormonmangeltilstande,
livslang diset uden overvaegt samt struktureret daglig fysisk aktivitet betyder, at helbredsproblemer kan
undgas.

Den motoriske treening bgr ogsa forega i voksenalderen. Det er vigtigt, at fysioterapeuten har kendskab til
hele sygdomsforlgbet. Denne viden bgr ogsa danne basis for den overordnede malszaetning for fysiske akti-
viteter og behandling.



Resume

® Bgrn med PWS har lav muskelspaending. Muskelstyrken er svag, og muskelmasse er unormalt lille.
e Mad-/spiseproblemerne er meget forskellige under opvaeksten; i begyndelsen har barnet svaert ved at
fa mad i sig, derefter udvikles en unormal interesse for mad. Kost og overvaegt er de altoverskyggende

problemer i barnets og familiens liv.

e Bade den psykiske og fysiske udvikling er forsinket. Motorikken ligger pa et lavt udviklings- og aktivi-
tetsniveau

e Mange med PWS far let stramning af muskler, og der kan opsta fejlstilling af led.

e Efterhanden kan udvikles stadig mere afvigende social adfaerd med kraftige humegrsvingninger, fikserin-
ger og stereotypier.

e Knogleskgrhed, diabetes og hjerte-karsygdomme er almindeligt hos voksne med PWS. Disse problemer
skyldes dels overveaegt, dels hormonmangel, og undgas dette, kan problemerne hindres.

GENERELT OM FYSISK TRAENING

| drenes Igb har man haft skiftende meninger om fysisk traening. | dag mener man, at bgrn bgr treene alsi-
digt og i passende omfang gennem hele opvaeksten for at opna nye motoriske faerdigheder/sa mange feer-
digheder som muligt.

Fortsat planlagt traening ogsa som voksen kan veere vigtigt ved PWS, dels for at vedligeholde faerdigheder,
og dels fordi mange med PWS trives godt med faste planer og rammer for aktiviteter i hverdagen. Kort
sagt: ved PWS er motorisk treening en del af behandlingen hele livet.

Kroppens proportioner er anderledes hos bgrn end hos voksne. De biomekaniske forhold hos et voksende
barn er i konstant forandring, og muskelmassen er proportionelt mindre end hos voksne. Antropometriske
mal som laengde og vaegt har betydning for tilretteleeggelse af den fysiske traening.

Det rapporteres, at kraftig aerob traening af bgrn ikke giver saerligt gode resultater, hvorimod anaerob tree-
ning har vist sig at have god virkning pa bgrns muskelstyrke.

Erfaringer med raske bgrn viser, at det er muligt at gge muskelmassen og dermed forbedre b@rns muskel-
styrke, iseer ved anaerob traening. Traening af de enkelte muskler/muskelgrupper bgr ogsa veere tilfeeldet
for bgrn med PWS. Men man skal ogsa styrke udholdenhed og kondition.

Fysisk traeening for born med PWS

Disse bgrn og unge, der har stor appetit, lavt kalorieforbrug og lille muskelmasse, har stgrre behov for
planlagt fysisk aktivitet end andre bgrn og unge mennesker.

Generelt for PWS gaelder, at man bgr begynde med fysisk treening sa tidligt som muligt. Babysvemning er
en god begyndelse. Det langsigtede mal er, at fysiske aktiviteter bliver en naturlig del af barnets hverdag og
“livsstil”.




Allerede i speedbarnsperioden bgr der etableres kontakt til dizetist og fysioterapeut for at stgtte og radgive
familien. Disse fagpersoner kan ogsa have kontakt med personalet i bgrnehave og skole.

Den fysiske treening - individuel eller pa hold - bgr varieres og udfgres i meget korte sekvenser med hgj
intensitet. @velserne bgr fokusere pa muskelstyrke, smidighed og udholdenhed.

Man skal tage hensyn til det enkelte barns evner, og derfor bgr instruktionerne veere korte, konkrete og
malrettede. For at traeningen skal fungere godt, ma den voksne stimulere og opmuntre barnet. Specielt
ved PWS er det vigtigt, at fysisk aktivitet er en fast del af den daglige rutine.

Bgrn med PWS har behov for udfordringer og bgr ofte tilskyndes til at “yde lidt mere”.

Svgmning, ridning, cykling, daglige gature og dans er eksempler pa fysisk traening, der giver smidighed, mu-
skelstyrke, udholdenhed, social kontakt og samvaer. Hvis barnet er meget overvaegtigt, er det vaesentligt at
vaelge aktiviteter, der ikke belaster leddene for meget. Start med korte sekvenser, fx 10 min. ad gangen.
Barnet ma gerne komme til at svede og fa hgj puls, men bgr ikke blive udmattet.

Det er meget vigtigt, at alle personer i barnets naerhed har kendskab til og forstaelse for barnets specielle
problemer. Med rigtig information og feelles indsats kan disse personer stgtte og stimulere, vaelge egnede
fysiske aktiviteter samt skabe en daglig og naturlig rutine.

Erfaringerne viser, at med dicet og megen fysisk
aktivitet er det muligt undga overvaegt hos bgrn med PWS.

NORMAL MOTORISK UDVIKLING

Spaedbgrn og smabgrn udvikler sig motorisk i ensartede forlgb, men nar “motoriske milepaele” i individuelt
tempo. Faerdigheder som at ligge pa maven, sidde, vende sig, kravle, sta, ga og Igbe udvikles normalt i Ig-
bet af de fgrste to levear.

Efter tredrsalderen er der hos det raske barn opnaet grovmotoriske feerdigheder, der svarer til kravene i
hverdagen, fx kortere gature, Igb, hop og gang pa trapper.

Forudseetning for motorisk udvikling og indleering af komplekse feerdigheder er, at perception, koordinati-
on og balance forbedres hele tiden. Samtidig sker der en g¢gning af muskelstyrke og udholdenhed.

At kunne planleegge, koordinere og huske beveaegelser er ngdvendigt for, at motorikken skal blive effektiv
og smidig og forudsaetninger for, at bgrn kan laere at cykle, svgmme, danse, Igbe pa ski og rulleskgijter.

Motorisk udvikling hos born med PWS

Bgrn med PWS nar (med en vis forsinkelse) de ovennavnte “motoriske milepaele” i 2-8 ars alderen. Heref-
ter kan det veere sveaert at leere de almindelige motoriske feerdigheder, som raske bgrn tilegner sig mere
eller mindre naturligt. Problemerne skyldes bl.a. nedsat muskelkraft, balance og evne til motorisk planlaeg-
ning.



Beskrivelsen af den motoriske udvikling af bgrn med PWS fglger i princippet motorisk neurologisk status, 0-
3 ar, Barnhabiliteringen, Karolinska Sjukhuset (se Motoriske Undersggelser s. 14).

| denne status indgar undersggelse og observation af bl.a. stillingsreflekser, bevaegelse og lejringsreflekser,
finmotorik, primitive reflekser, ligevaegtssans, muskelspaending, ledbevaegelighed samt en almen vurdering
af hgrelse og syn.

Stillingsreflekser

Bugleje

| de fgrste leveuger kan det spade barn med PWS ofte ikke Igfte

eller dreje hovedet til siden. Armene ligger ind til kroppen,

strakte eller bgjede. Muskelstyrken er leenge for svag til at kunne Y,
baere kropsveegten pa arme og hander. Benene ligger udstrakt

og ubevaegelige mod underlaget, tyngdepunktet ligger langt

fremme pa brystet. Derfor bryder mange af bgrnene sig ikke om

at ligge pa maven.

Efterhanden begynder barnet at streekke og Igfte benene fra
underlaget. Senere - ofte fgrst i slutningen af fgrste levear - ud-
vikles en svag underarms- og handstgtte, og der ses en tendens
til faldreflekser i armene.

Barnet kommer oftest fgrst op i kravlestilling omkring etarsalde-
ren og kan somme tider holde sig staende i denne stilling, hvis
man hjaelper det.

Rygleje

Nar barnet ligger pa siden, har det mulighed for at se pa og lege med sine hander. Nar det ligger pa ryg-
gen, er det lettere at vende hovedet og fglge med i, hvad der sker rundt omkring. Arme og ben ligger ud-
strakt og passivt, eventuelt sparkes der lidt med benene. Senere bliver “frgstilling” (fleksion og abduktion)
den almindelige stilling af benene.

Lidt efter lidt gges aktiviteten i arme og ben. Barnet begynder at reekke ud efter legetgj, benene bgjes og
Igftes fra underlaget. Muskulaturen i hals, skuldre og arme er svagest.

Siddende

| siddende stilling har barnet store problemer med at holde hove-
det, og ryggen rettes sjeeldent op i f@rste halvar. Efterhanden be-
gynder barnet at kunne sidde selv, ofte med handstgtte mod ben
eller underlag.

I mange tilfalde udvikles faldreflekser i armene, fremad og til siden
forst ved 10-12 maneders alderen. Barnet tager fra med underarm
eller albue, eventuelt med handstgtte, men reaktionen er leenge
usikker.

| Igbet af andet levedr udvikles oftest en ganske stabil siddestilling.

Benene er ofte flekterede (bpjede) og abducerede (spredte), eller

barnet sidder i w-stilling med bagdelen mellem de bgjede ben. Laenden er fortsat kyfoseret (krummet),
primaert pa grund af muskelsvaghed og eventuelt stramme hasemuskler.
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Staende

| hele det fgrste ar kan barnet sjaeldent stgtte pa benene. Nar barnet be-
gynder at stgtte pa benene, er det saedvanligvis med udtalt udadrotation i
hofter og underben/fgdder. Knaeene overstrakkes, og fedderne belastes i
valgusstilling (“knaekfod”) p.g.a. blede/hypermobile fodled.

Ved 18-24 maneder sker belastningen pa ben/fgdder med let indadrota-
tion i hofter, overstraekning i knaeene og valgusstilling (knaekker indad) i
knae og fod. At barnet fikserer leddene i yderstillingerne er udtryk for svag
muskulatur, instabilitet og evt. begyndende overvaegt.

Enkelte bgrn lerer aldrig at sta eller hoppe pa et ben (hinke). Stgrre bgrn
og voksne med PWS har hyppigt valgusstilling i knaeene, men meget ofte
samtidigt varusstilling (knaekker udad) i fedderne.

Bevaegelser/forflytning

Eftersom barnet foretraekker at ligge pa ryggen, kommer rulning fra mave
til ryg hos de fleste bgrn bevidst forholdsvis tidligt (6-8 mdr.) barnet benytter bl.a. hovedets tyngde til rul-
ningen. Derimod stimuleres rulning fra ryg til mave ikke pa samme made spontant og kraever betydelig
mere muskelkraft og koordination. Dvs. at barnet ofte fgrst ved 10-12 maneders alderen begynder at for-
sgge at vende sig om pa maven. Barnet leerer noget senere at traekke sig fremad og skubbe sig bagud med
armene, nar det ligger pa maven. En del kan i 12-15 maneders alderen lzere at krybe og kravle. Mange kan
rejse sig op til staende stilling ved 15-18 maneders alderen, men ikke sjeeldent sker det senere.

Pa grund af svag muskulatur og problemer med motorisk planlaegning forbliver det meget laenge vanskeligt
for barnet at rejse sig hurtigt op fra rygliggende til stdende stilling. Barnet vaelger lenge at rejse sig ved at
vende over mave til kravlestilling og op evt. med stgtte af hander pa ben.

Barnet med PWS lzerer sjeldent at ga fgr 2 ars alderen. Gangen er ofte bredsporet med benstilling som
beskrevet ved staende stilling. Fodafsaettet er i starten darligt eller forekommer slet ikke pa grund af svage
muskler.

Evnen til at Igbe udvikles i 3-5 ars alderen. Overvaegtige bgrn med PWS hopper og lgber sjeldent eller al-
drig; hvis de Igber, er det med stort besvaer og kun kortvarigt.

Stillingsreaktioner

Traktionstest

Det kan vaere meget vanskeligt at traekke barnet op fra rygliggende
stilling til 45°. Gribefunktion, arm- og halsmuskulatur er ofte me- ‘e
get svag. Helt frem til 10-12 maneders alderen kan barnet udvise
totalt headlag (baghovedet ligger mod ryggen), og benene er inak-
tive.

| begyndelsen skal man ngjes med at undersgge, om halsmuskula-
turen aktiveres fra siddende til liggende stilling. Reaktionen i be-
nene bliver noget staerkere, fgrst med fleksion (bgjning) og senere ekstension (straekning) i knaeene.

Ved 15-18 maneders alderen kan barnet ofte aktivt traekke sig op til siddende stilling.
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Landau

Landau (ventral suspension) er en anden test i det fgrste levear. Nar
man holder barnet under maven og lgfter det, har det meget vanskeligt
ved at straekke kroppen mod tyngdekraften og holde stillingen (hoved,
krop, arme/ben). Reaktionen udvikles naesten aldrig fuldstaendigt, efter-
som barnet ikke har kraefter til at holde stillingen i la&engere tid (> 15 se-
kunder).

Axillaert haengegreb

Axillaert haengegreb er ogsa en test, der paviser svag muskulatur. Nar
man |gfter barnet op i luften ved at holde det under armhulerne og rundt om kroppen, marker man intet
eller kun et minimalt modtryk i arme/skuldre. Benene haenger slapt, og hovedkontrollen er usikker. | det
forste levear sker der en forbedring af reaktionen, specielt i benene.

Handmotorik

Handmotorikken er meget begraenset i starten. Ved 5-6 maneders alderen begynder barnet at raekke ud
efter ting, men er ofte for svag til at holde fast i et stykke legetgj. | rygliggende stilling anvendes den ene
arm ofte til at stabilisere stillingen og den anden til at raekke ud med. Leg med hander og at fgre handen
til munden foregar ved, at armene stgttes mod kroppen.

Ved slutningen af fgrste levear kan barnet - nar det sidder - slippe, klappe og banke med legetg.

Finmotorikken er ofte relativt god. Evnen til at laegge puslespil er god hos lidt st@grre bgrn. Tegne- og skri-
vefaerdighederne udvikles senere og haenger mere sammen med den kognitive forsinkede udvikling.

Primitive reflekser

Senereflekser, gribereflekser i hand/fod, spge- og suttereflekser (rooting), Mororefleksen og gangreflekser
er ofte vanskelige at udlgse. | de fgrste maneder er der naesten ingen eller meget svage reaktioner.

Primitive reflekser og spaedbarnsreaktioner optraeder svagt og forsinket, men forsvinder og hindrer derfor
ikke barnets videre motoriske udvikling.

Ligeveaegtsreaktionet/stillingskontrol

Stillingsreflekser udvikles langsomt. | begyndelsen er evnen til at rette sig op og holde balance svag eller
forekommer slet ikke.

Som tidligere omtalt er faldreflekserne sent udviklede og svage hele det fgrste levear. Dette geelder speci-
elt for arme, men ogsa ben.

Den statiske og dynamiske balance er ofte svagere end normalt hele livet. | staende stilling og under gang
kompenseres for den darlige balance med en unormal kropsholdning, udadrotation (eller indadrotation) i
hofteled og somme tider kraftig valgusstilling (knaekker indad) i knae og evt. fgdder. Svag kropsopfattelse
kan pavirke barnets evne til at forsta instruktioner til gvelser hos fysioterapeuten, gvelser som anvises for
at bedre kropsholdningen — ligevaegt og balance (der igen er preeget af den nedsatte muskelspaending).

Mange med PWS har ofte sma f@dder i forhold til veegt og hgjde (specielt dem, der ikke far vaeksthormon-
behandling i barndom). Svag muskulatur, fejlbelastning og overvaegt er faktorer, der pavirker den postura-
le kontrol (stillingskontrol).
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Muskeltonus/muskelstyrke

Muskeltonus (speending) er nedsat. | den fgrste tid ligger barnet helt
slapt (hypoton). Tonus @ges efterhanden, men er meget nedsat i
spadbarnstiden og bliver sjeeldent helt normal. Dette pavirker bar-
nets almene og motoriske aktivitet.

Muskelstyrken er i begyndelsen usaedvanlig svag, og udholdenheden
endnu mindre. Barnet bliver ved den mindste anstrengelse meget
hurtigt traet.

Muskelmassen er mindre end normalt, og fedtveevet fylder mere.
Den maksimale koncentriske styrke bliver bedre med tiden, men
barnet kan kun i kort tid holde kropsstillingen.

Nar barnet bliver ivrigt, kan det mobilisere isometrisk og koncentrisk muskelarbejde, men har sveert ved at
oparbejde og dosere kraft til villede og funktionelle bevagelser.

Sma bgrn har sveert ved at udfgre excentrisk muskelarbejde, og det gzlder specielt bgrn med PWS.

Ledbevagelighed

Ledbevaegeligheden er de fgrste to levear hos raske bgrn meget for-
skellig fra voksnes, fx kan albue-, hofte- og kneaeled ikke straekkes helt
hos bgrnene.

Et barn med PWS tilbringer megen tid pa ryggen i det fgrste ar, og der
kan forholdsvis hurtigt dannes lette muskel-/senestramninger. Pga. de
samtidigt slappe muskler kan nogle led saledes veere stramme, andre
hypermobile.

Selv en lille muskelstramhed giver fejlstillinger i hofte-, knae og fodled.

Let stramhed findes ogsa i og omkring overekstremiteterne, specielt i brystmuskulaturen.
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Resume

14

Hos bgrn med PWS er spontanmotorikken seedvanligvis meget ringe det farste levedr.

Den unormalt svage muskulatur ggr, at barnet udvikles langsommere end normalt, og bevae-
gelserne ser stereotype ud.

| begyndelsen er reflekser og reaktioner meget svage eller forekommer slet ikke (0-6 mdr.),
derefter sker der en forbedring.

Asymmetrisk kropsholdning kan veere et forvarsel om senere skoliose.

Efter det farste levedr har de fleste bgrn som regel lzert at skubbe sig frem pG numsen/kravle,
sidde med stgtte, eventuelt saette sig op.

En del lzerer at std pa alle fire, og nogle star/gdr med stgtte af to haender i etdrsalderen.
Ved to-tredrsalderen plejer barnet at kunne sta og ga frit omkring pad jaevnt underlag.

Lgb og hop er feerdigheder, som vedbliver at vaere svaere og md stimuleres/traenes.




FYSIOTERAPI

Indholdet i dette afsnit gaelder for bgrn med PWS i alle aldersgrupper. Motoriske problemer hos voksne
med PWS svarer til dem, der beskrives hos st@grre bgrn. Nogle af symptomerne, (fx muskelstyrken) forbed-
res gradvist, mens andre forvaerres (fx fejlstillinger og kontrakturer iszer ved overvaegt).

Den fysioterapeutiske vurdering og behandling beskrives for de forskellige motoriske udviklingsfaser:
spaedbgrn, smabgrn og skolebgrn/teenagers.

Vurdering af motorik

Fysioterapeutens indsats og den individuelle behandling baseres pa en klinisk undersggelse og vurdering af
barnets motoriske faerdigheder. | vurderingen indgar bl.a. observation af funktionelle bevaegelsesmgnstre,
motoriske milepaele, aktiv og passiv muskeltonus, muskelstyrke og ledbevaegelighed.

Observation af, hvordan barnet sidder, spiser og drikker giver vigtige oplysninger til brug i planlagning og
gennemfgrelse af behandling og tiltag. Hand- og finmotorik undersgges, helst i samarbejde med en ergote-
rapeut. Man bgr vaere opmaerksom pa, at barnet kan have nedsat syn og afvigende perception.

Socialt samspil, gjenkontakt og aktiv medvirken i undersggelsen giver information om barnets almene psy-
komotoriske udvikling. Undersggelsen adskiller sig ikke naevnevaerdigt fra en rutinebedgmmelse af moto-
rikken hos andre bgrn.

Motoriske undersggelser

Nedenfor er anfgrt eksisterende status-/vurderingsmodeller, der kan anvendes til at vurdere motorik hos
bern med PWS. De er ikke udarbejdet specielt for bgrn med PWS, men de indeholder vigtige malevariabler
som fx spontanmotorik, tonus, styrke og bevaegelighed i led.

De nedenfor naevnte modeller er alle standardiserede og anerkendte i Danmark. Desuden eksisterer der

modeller, som danske og svenske fysioterapeuter og laeger har anvendt i mange ar, men som ikke er viden-
skabeligt vurderet eller standardiseret for en stgrre svensk/dansk befolkningsgruppe.

Undersogelser for spaed- og smaborn

| Danmark anvendes hyppigt:

BAYLEY-IIl Motor Scales testen er en standardiseret motorisk test. Formalet med Bayley-Ill Mo-
tor Scales testen er, at identificere og evaluere bgrn med let forsinket motorisk udvikling. Te-
sten bestar af en finmotorisk og grovmotorisk del (0-42 mdr.).

AIMS (Alberta Infant Motor Scale) bruges til at undersgge motorisk kompetence hos savel
normalt udviklede som risikobgrn. Den maler motorisk modning fra fgdslen og frem, til der
etableres en selvsteendig gangfunktion (0-18 maneder).

PEDI (Pediatric Evaluation of Disability Inventory) 0 - 7 ar, kvantitativ vurdering af daglige funk-
tioner, standardiseret test.
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Undersogelser for forskole- og skoleborn

| Danmark anvendes hyppigt:

PEDI (Pediatric Evaluation of Disability Inventory) O - 7 ar, kvantitativ vurdering af daglige funk-
tioner, standardiseret test.

Februar 2013 udkommet i ny version 0-20 ar (ikke oversat til dansk, men i CAT-version: Com-
puter Adaptive Test).

GMFM (Gross Motor Function Measure), kvantitativ bedgmmelse af funktioner i liggende, sid-
dende, krybende, staende stilling samt gang, standardiseret test.

Movement ABC Test, grov- og finmotorik, 4 - 11 ar, giver en udviklingsprofil, standardiseret
test.

Sjeeldnere anvendt:

Bruinincks-Oseretsky Test of Motor Proficiency, grov- og finmotorik, balance og muskelstyrke,
5-11 ar, standardiseret test.

MAP (Miller Assessment for Preschoolers) 2,9 — 5,8 ar.
Vurdering af udviklingsforstyrrelser hos bgrn, standardiseret test.

Test/vurdering af muskeltonus

Grund/hviletonus og aktiv muskeltonus observeres i forskellige stillinger. Aktiv tonus vurderes ligeledes ved
at tage barnet i handen og ved at fgre henholdsvis arm og ben i en stilling og slippe hurtigt.

Passiv muskeltonus vurderes ved hurtigt og rytmisk at bevaege et led. Der findes vurderingsskalaer for pas-
siv og aktiv muskeltonus hos spaed- og smabgrn (Dubowitz, Ballard og Neonatal og Mot. neurol. status KS,
MAI, Peabody).

Madling/bedommelse af muskelstyrke

Muskelstyrke ved koncentrisk arbejde bedgmmes funktionelt eller vurderes efter 0-5 skala. Maling af iso-
metrisk muskelarbejde med elektronisk dynamometer (Myometer) kan anvendes fra 3-4 ars alderen. Me-
toden/teknikken er anvendt i forbindelse med forskellige andre diagnoser og anses for at veere palidelig og
sikker.

Styrken ved excentrisk muskelarbejde er i begyndelsen meget svag hos PWS. At laegge sig ned, satte sig,
kravle og ga op og ned ad skraninger og trapper er funktioner, der bl.a. giver information om excentrisk
muskelstyrke i arme og ben. “Motorisk status for bgrn med PWS” bedgmmes og vurderes, fx isometrisk og
funktionel muskelstyrke, eksplosivitet samt udholdenhed.

Madling/bedsmmelse af bevaegelighed

Ledvinkler vurderes og males med goniometer. Man finder ofte indskreenket beveaegelighed i hofteled i for-
bindelse med adduktion, ind-/udadrotation og extension. Der er naesten altid bevaegelsesindskraenkning i
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haser og leegmuskler, nar barnet begynder at sta og ga. | princippet har alle bgrn med PWS hyperextension
i kneleddene. Pectoralmusklerne har en tendens til at vaere stramme.

Madling af omfang daf Iar og laegge
Maling af omfang af 1ar og laegge med centimetermal er en let made at konstatere, om der er forskel pa

hgjre og venstre og eventuel gget fedt- eller muskelmasse. Ved videnskabelige studier af muskel- og fedt-
vaev males volumen oftest med ultralyd- eller datascanning.

Undersggelse af ryg

Asymmetrisk kropsholdning og sideforskel i muskelstyrke (hgjre/venstre) kan i fgrste omgang fgre til funk-
tionel og senere en manifesteret scoliose. Der bgr pa et tidligt tidspunkt foretages en klinisk rygundersg-
gelse hos en ortopaed og med jaevne mellemrum senere. Kyfometer og scoliometer er begge kliniske male-
instrumenter, der er konstrueret til bedgmmelse af thorakalryggens krumninger/bevaegelighed.

@vrigt
Balance og koordination pavirkes af muskelsvaghed. Ustabilitet i leddene giver problemer med at indtage
og bibeholde korrekt kropsholdning og g@r det vanskeligt at foretage korrigerende bevaegelser.

Funktionelle balance- og koordinationstest findes i Movement ABC, GMFM og PEDI (se Motoriske status).
En kvalitativ vurdering af perception, f.eks. kropsopfattelse, fglelse, syn og hgrelse indgar i nogle af de
naevnte tests.

Observer barnets benstilling og belastning staende og under gang. Allerede fra etarsalderen ses der ikke
sjeeldent valgusstilling i knae- og fodled. Bérn med PWS har undertiden behov for ortopaediske og tekniske
hjelpemidler, f.eks. indlaeg i sko, korset og individuelt tilpasset kropsstgtte.

Hos bgrn med PWS er kondition og udholdenhed darligere end normalt. Konditionstest pa ergometercy-
kel/armergometer eller maling af gang over en vis straekning med pulsur kan beregnes i henhold til PCI
(physiological cost index) - en anvendelig vurderingsmetode. Udholdenhed kan males funktionelt, fx ved
trampolinhop i et bestemt antal minutter.

En praecis bedgmmelse af barnets finmotorik bgr udfgres af en ergoterapeut. Savel ergoterapeuter som
uddannede paedagoger kan herefter veere behjaelpelige med at finde frem til egnet paedagogisk legetgj.

Resume

Formadlet med en grovmotorisk vurdering af et barn med PWS er at fastsla:

1. Grov- og finmotorisk udviklingsniveau (finmotorik i samarbejde med ergoterapeut).
2. Muskeltonus/muskelstyrke.

3. Bevaegelsesomfang i led og muskler; i ryg, arme, hofter, knae og fadder.

4. Skeletudvikling; iszer i ryg, hofter, knae og fadder.

5. Alment aktivitetsniveau.

6. Sutte- og spiseproblemer; sutte, synke og tygge (i samarbejde med talepaedagog).

7. Behov for hjaelpemidler.
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MOTORISK TRANING 0-2-ar

De fgrste maneder praeges af mad- og spiseproblemer; barnet tager ikke pa i veegt og sover meget. Infor-
mation om kost og madning bgr prioriteres hgjt. Bérn med PWS udtrykker sjeeldent ubehag med grad og
skrig; man bgr vaere meget opmaerksom pa ansigtsudtryk og vejrtraekning under traeningen.

Tidspunktet for den fysiske traeening ma vaelges med omhu, sa barnet ikke udtraettes fgr maltiderne.

Intensiteten af traeningen bgr i starten vaere lav, forega i korte perioder (et par minutter) og indeholde
mange pauser. Afvent barnets signal om at fortsaette traeningen. Efterhanden kan traningsperioderne for-
leenges.

Barnet har brug for hjzelp til at komme i gang med at bevaege sig for at opleve noget nyt og fa spaendende
erfaringer. Babysvgmning og senere lege-, musik- og rytmikgrupper er gode fysiske aktiviteter.

Fysioterapeutisk behandling 0-2 dr

Den fysioterapeutiske behandling af spaed- og smabgrn bestar i at overfgre traeningen til hverdagssituatio-
ner. | begyndelsen vil en stor del af traeningen foregd i hjemmet, og familien bliver fysioterapeutens sam-
arbejdspartner.

Forslag til gvelser

I rygleje

Pa puslebordet kan man, nar man skifter ble, gve rulning fra
mave eller ryg ved at lokke med et stykke legetgj eller pabegyn-
de rulningen fra benene. Giv barnet god tid og vent pa barnets
egen reaktion. Forsgg at traekke barnet op i siddende stilling,
afvent, om barnet viser tegn til at Igfte hovedet og lad eventuelt
barnet stemme imod med fodsalerne.

I bugleje

| forbindelse med traening af hovedlgft kan man szette sig i
gjenhgjde foran barnet eller lade barnet se sig selv i et spejl.
Barnet stgtter ikke selv pa underarmene, hvorfor man bgr hjael-
pe til og eventuelt laegge et lille sammenrullet handklaede (evt.
skrakile) under brystkassen.

Nar barnet bliver 5-7 maneder, kan man stille barnet pa knae
med underarmsstgtte mod en pude eller lighende og anbringe
yndlingslegetgjet foran, som barnet kan kigge pa og rgre ved. At
ligge pa mors/fars mave styrker evnen til at Igfte hoved og ryg.

At lege flyvemaskine og derefter tage imod med haenderne er
en god treening for ryggen, armene og handerne.

Sidde

| siddende stilling skal man holde rundt om barnets skuldre eller
krop og traene hovedkontrol. | begyndelsen ma man stgtte ho-
vedet, men stimulér ved at give barnet en synsoplevelse, nar
det sidder. | samme stilling kan man fgre kroppen lidt frem og
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tilbage. At hjxlpe barnet op at sidde og ned at ligge henover
henholdsvis hgjre og venstre side stimulerer hovedkontrol,
arm/handstgtte og traener faldreflekser (stgttereflekser) i ar-
mene.

Nar man lgfter barnet, er det godt at stgtte fodsalerne mod
underlaget for at stimulere straekning af benene.

At sidde med god understgttelsesflade letter traening af
kropsbalance og rygmuskler.

| det fgrste ar er det vigtigt at holde gje med ryggen og ikke
lade barnet sidde i leengere tid ad gangen. En skrastol er ikke
sa god for ryggen. Pa lange bilture og spadsereture bgr barnet

i perioder ligge ned for at aflaste ryggen. Tal med fysioterapeuten, evt. ergoterapeut, bgrnelzsege eller or-

topadkirurg. Disse fagpersoner kan henvise til hjaelpemiddelcentral, hvis der er brug for fx specielle stole.

At std

Leeg meerke til, om barnet stgtter pa benene, og hvordan det baerer
sin kropsvaegt. Lad barnet ligge pa maven pa en stor bold; gyng med
barnet og lad det derefter komme ned at st3, saledes at teeerne fgrst
rerer underlaget, og se, om det stemmer fra med fgdderne. Stgt bar-
nets knae, sa de holdes strakte og lad barnet belaste fgdderne.
Straekning af benene kan man gve ved en leg, hvor man lgfter barnet
i vejret og saenker det ned mod underlaget (udlgser faldreflekser i
benene) eller stemme imod ens mave fra rygliggende.

Til stimulation af stand og gang findes ligeledes forskellige hjaelpered-
skaber. Lad fysioterapeuten vurdere, hvad og hvor meget stgtte bar-
net har behov for. Er barnets ryg fx staerk nok til at komme i gastol
eller evt. hoppegynge!

Lgfte og beere

Loft/treek barnet hen over siden, saledes at halsmusklerne aktiveres,
mens arm/hand belastes/stgttes lidt. Man kan baere barnet pa forskelli-
ge mader for at stimulere musklerne i hoved og ryg. De fleste foraeldre
baerer barnet over skulderen, og hvis armene streekkes fremad, bliver
det lettere for barnet at holde hovedet. Hvis man gnsker at anvende en

baeresele, bgr den have god rygstgtte.

En anden made er at baere barnet i bugleje, naesten horisontalt, foran

kroppen.
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Kontrakturprofylakse og behandling

Kontrollér jeevnligt beveegeligheden i led, isaer hofte- og fodled. Da barnet med PWS har slap muskulatur,
udvikles der normalt ikke svaere kontrakturer, men mere stramhed i muskulaturen, i hoftebgjere, hase-
muskler, abduktorer og rotatorer i hoften og haelsener (achillessener).

Fedderne er sma og buttede pa fodryggen. Laegmuskulaturen
streekkes sjaeldent spontant, fedderne ligger slapt i spidsfodsstil-
ling, og bevaegeligheden i dorsalfleksionen bliver indskraenket.

Nar barnet begynder at belaste fgdderne, kan en lille stramhed
give ugnsket valgusstilling i fodleddet.

Langsom og forsigtig straekning af leegmuskulaturen kan udfgres
med bgjet og derefter strakt knae samtidig med, at man holder
haelen fast i midtstilling.

Det er ikke ngdvendigt at lave alle gvelserne samtidigt; det er nok
med korte perioder, fire-fem gange og derefter hvile. Med en vel
afpasset intensitet plejer de fleste bgrn med PWS at opleve tree-
ningen positivt, og med tiden klarer de mere og mere.
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Motorisk treening - forskoleborn

| 1% - 3-3rsalderen ses problemer med stzerk sultfglelse og vaegtagning. Det er derfor vigtigt allerede pa
dette tidspunkt at indgve rutiner for motorisk traening. Vuggestue- og
bgrnehavepersonalet bgr informeres om barnets mad- og vaegtpro-
blemer samt vaere indstillet pa at hjzelpe til med den motoriske trae-
ning.

Der findes saedvanligvis kun fa organiserede gruppeaktiviteter for
mindre bgrn, udover hvad der sker i bgrnehaverne - ogsa hvad angar
fysisk traening. Aktiviteter som leg i vand, rytmik, danselege og rid-
ning passer til denne aldersgruppe.

At ga daglige korte ture, bade/svémme, cykle, gynge, hoppe, haenge
og klatre er aktiviteter, som ogsa bgrn med PWS bgr opleve og prgve.
En del bgrn har en stgttepsedagog, som kan vaere ansvarlig for, at
traeningen gennemfgres.

Barnet bgr ikke sidde for lang tid uden at skifte lege- og arbejdsstil-
ling. Fysioterapeuten eller en ergoterapeut har ansvaret for, at bar-
net har en god siddestilling og kan anbefale stol med indstillelig ryg-
og fodstgtte samt sgrge for, at siddefladen er af hardt materiale.

Motionstraeningen planlaegges i samrad mellem fysioterapeut og bgrnehave, da bgrn med PWS har brug
for megen hjaelp til motorikken. Selvom det er sjovt at motionere i en gruppe, er det undertiden ngdven-
digt med individuel treening. Veer opmarksom pa barnets spontane leg/forslag og giv korte, enkle og
konkrete instrukser!

Forslag til motion

Indholdet af traeningen bgr vaere opvarmning, styrketraening, motorisk planlaegning, motorisk hurtighed,
balancegvelser, sansemotorisk traening (@ve syn, hgrelse og fglesans) og “afspanding”. @velser parvis er
ideelt, nar man skal treene muskelstyrke og balance. Musik giver ofte lyst til bevaegelse, og det gaelder spe-
cielt for denne gruppe bgrn.

Eksempler

Hoppe parvis pa trampolin, jogge/lgbe korte straekninger, Igbe slalom, Igbe i takt til rytmeinstrument eller
musik, arbejde pa matte med modstand, rejse sig hurtigt fra gulvet og indtage forskellige stillinger. Ligge pa
maven og trille bold, kgre slalom og lige ud pa rullebrzet, rulle og trille hinanden rundt pa matter og lege
trillebgr med hinanden.

Flere eksempler pa gvelser

Haenge i ringe/tov og hoppe over sma forhindringer, kravle/krybe under og klatre over, sgrgverleg og jor-
den er giftig (reb, ringe, banke, balancebom, matter), “bowling” med stor bold, lege med ballon, spille
ballonbadminton.

Treeningsperioderne bgr vaere ganske korte, men intensive, 10-15 min. er passende. Skift ofte mellem de

forskellige gvelser, sa barnet ikke mister interessen og koncentrationen. Hold flere sma pauser og forlaeng
efterhanden traeningen.
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Der findes en del litteratur med inspirerende tips til motion fx hos Riks-
centralen for pedagogiska hjalpmedel for rérelseshindrade (RPH-RH). |
Danmark henvises til bl.a. ”Motorisk usikre bgrn” af Helle @stergaard og
"Fumlere-tumlere og idreet” af Dal-Frederiksen.

Fysioterapeutisk behandling - ferskolebgrn

| smabgrnsperioden lerer barnet at sta og ga selv, men har vanskeligt ved
at Igbe og ga pa trapper. De kan ikke hoppe eller sta pa ét ben, og arme-
ne er generelt svage. Nedsat bevaegelighed, isaer i hofte- og fodled, pavir-
ker de motoriske muligheder og aktiviteter.

Overveegt, muskelsvaghed og instabilitet fgrer til, at barnet med PWS
foretraekker stillesiddende beskaeftigelser, der igen disponerer til over-
vaegt.

Den fysioterapeutiske behandling skal afstemmes efter de specifikke pro-
blemer, der hindrer barnet i at udvikles motorisk, men samtidig veere fo-
rebyggende.

Hvis barnet ikke kan szette sig pa hug og lege, kan det skyldes, at fodled-
det er stift. Nar benmuskulaturen er svag, bliver det sveert at rejse sig op
til staende stilling.

At ga op og ned ad trapper bliver bade usikkert og besvaerligt, nar musku-
latur, bevaegelighed og stabilitet er darlig, nar man star pa ét ben. Det
bliver svaert at laere at skifte ben op og isaer ned (excentrisk muskelarbej-
de) ad trappen uden stgtte.

Barnet kompenserer for dette ved en forkert kropsholdning, som senere
kan vaere vanskelig at endre.

Styrketraening af skulderparti, arme og krop bgr veere en fast del af /\
treeningen, bl.a. fordi barnet ofte ikke har kravlet tilstraekkeligt. Tree-
ningen afpasses efter barnets evne og forudsaetninger. Begynd hellere
med beveaegelser og lege, som barnet udfgrer spontant, end med hvad
man tror, det kan. Mange bgrn med PWS har meget sveert ved at kon-
centrere sig og giver hurtigt op.

Det anbefales at gve én ting ad gangen og ikke at tage for meget sti-
mulerende materiale frem samtidigt. Et enkelt mislykket m@de kan
blive fatalt for det fortsatte samarbejde.

Forslag til behandling

Opvarmning

Rulle, kravle eller ga pa en tyk matte. Klatre over og krybe under for-
skellige redskaber. Lgbe slalom over korte strakninger. Trille/kaste
eller sparke bold. Hop pa trampolin er godt som opvarmning for muskler og balance og for udholdenhed.
Tag tid pa, hvor laenge barnet hopper og teel antal hop!
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Muskelstyrke

Treening af koncentrisk
og excentrisk mu-
skelarbejde for hofter og
lar kan udfgres pa et
skratstillet breet, barnet
kravler bade op og ned
ad.

Saml sma ting op fra
gulvet. Leg elevator fra
stdende til hugsiddende
og op igen.

At ga pa en lav bank og dyppe foden i “vandet”, ligge pa maven og kgre pa
rullebrzet, at ligge eller sidde pa en stor bold er styrketraening for arme, ryg og
mavemuskler.

At haenge i ringe/reb/stang, ga “trillebgr” eller klatre i ribber giver styrke i ar-
me og haender. At treekke, baere, Ipfte, kaste og bygge hus med store puder, at
traekke og skubbe traeningsredskaber, spille bold og rulle en stor bold er ogsa
gode g@velser for armene.

Balance

At ligge, sidde og sta pa balancebraet opgver ikke bare balance, men aktiverer
ogsa arm- og kropsmuskler. At ga pa eller klatre/hoppe over puder pa en tyk
matte er sjove gvelser til at styrke ben og balance. At trille eller kaste en stor
bold til hinanden og at ga pa hale traener balancen, men er ogsa godt for ben-
og mavemuskler.

At ga pa en bred og smal baenk g@r barnet opmaerksom pa holdning og balan-
ce. At spille bold eller “fiske pa kajen” (fiskestang med magnetkrog) pa en
bank er en anden made at g@re barnet bevidst om kropsholdning og planleegning af bevaegelse.

Bevaegelighed

Passiv og aktiv straekning af muskulatur/led; at ligge pa maven (hoftestrak), sidde pa hug (fodled), sta eller
vippe op og ned i knazene (hofte- og fodled), traekke eller skubbe tungere genstande (hofter, knae og fod-
led), sidde med strakte knae (hasemuskler), sidde i skraedderstilling og til siden (havfruestilling) giver bevee-
gelighed i hofter (rotation). Hvis balancen er darlig, kan man stille et bord foran eller give stgtte i ryggen.

Hvis der er behov for passiv udspaending, oftest af hofte- og fodled, vil det vaere
godt, hvis foraeldre eller stgttepaedagog sgrger for, at det ggres dagligt. Kontrollér
med jaevne mellemrum bevaegeligheden i ryggen.

Der bgr gribes ind overfor begyndende funktionel skoliose: kontrol hos ortopaed,
traening, evt. indlaeg i sko og kontrol af siddestilling. Enkelte bgrn far behov for
korrigerende korset.

| denne alder kan man gennemfgre et kort dagligt behandlingsprogram (2-5 minutter) for at styrke musk-
ler, balance og bevaegelighed i led.
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MOTORISK TRAENING - SKOLEBORN

Skolesituationen er meget forskellig for bgrn med PWS, en del gar i almindelig skole i de fgrste ar, andre
gar i specialklasse eller pa specialskole. Barnet med PWS bgr deltage i alle aktiviteter, ogsa i den almindeli-
ge skoleidraet.

| samvaer med andre elever bliver barnet med PWS stimuleret og motiveret til at treene. Selvom barnet er
langsomt og motorisk kluntet til fx boldspil, kan det alligevel deltage, idet det kan hjalpe til med andre
opgaver, som fx at dele band ud, stille baner op og ordne redskaber.

Hvis det bliver for vanskeligt at deltage i idraetstimerne, er der muligheder for at fa specialundervisning.
Leereren kan udarbejde et individuelt traeningsprogram, fx konditionstraening med ergometercykel, styrke-
traening med forskellige redskaber, balancegvelser, svgmning og gature.

| specialklasse og pa specialskole er motorisk treening ofte en integreret
del af det daglige skema. Kvantiteten og kvaliteten af den motoriske trae-
ning er dog ikke altid nok til at holde barnet i god fysisk form og til at hol-
de en passende vaegt. Det er derfor ngdvendigt at supplere med daglige
fysiske aktiviteter, fx gature, svgmning, ridning, cykling, dans, trampolin-
hop, judo og anden form for gymnastik/idraet.

Bgrn med diagnosen PWS har foruden svage muskler og nedsat udhol-
denhed vanskeligt ved at forstda mundtlige instruktioner, tage initiativ,
planleegge bevaegelser, huske bevaegelsesstrategier samt at andre ruti-
ner.

Skolens personale bgr informeres om disse specifikke problemer. Fysiote-
rapeuten kan deltage i det paedagogiske oplaeg til traeningen: indhold,
intensitet og tid. Instruktionerne skal veere enkle og opgaverne varieren-
de. Planlaeg korte gvelsesperioder og par-gvelser, hvor bgrnene hjzelper
hinanden med at udfgre en opgave.

Idraetslerere, fritids- og stgttepaedagoger kan bidrage meget til barnets velbefindende og sundhed. Nar
skolen tager ansvaret for en del af den fysiske traening, aflastes familien.

| ferier, pa helligdage og i den gvrige fritid er det familien, der har ansvaret for motionen. Det er vigtigt at
veelge fysiske aktiviteter, som passer og interesserer de gvrige familiemedlemmer.

Cykling, ridning, dans, svgmning, rulleskgjtning og judo er morsomme aktiviteter, som barnet selv kan dyr-
ke i fritiden eller sammen med sgskende og foraeldre. Motions-/traeeningsspil til konsoller (fx Wii-
programmer) er absolut gode og underholdende supplementer. De har forskellige sveerhedsgrader og kan
derfor anvendes af savel voksne som bgrn pa alle niveauer. De kan anvendes i hjemmet nar som helst, og
man kan konkurrere med sig selv.

For bgrn med PWS er det af stor betydning, at aktiviteten er skemalagt. Et motorikprogram, fx en "moto-
rikbane”, der kan gennemfg@res pa samme tid hver dag pa legepladsen i al slags vejr, kan anbefales. Tids-
punktet kan vises ved hjaelp af piktogrammer, sa barnet ved, at programmet fx skal udfgres fgr frokost og
efter eftermiddagsfrugt. Andre bgrn kan vaere med, men barnet med PWS skal vaere i fokus og hjalpes
efter behov.
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Fysioterapeutisk behandling - skoleborn

Det er vigtigt, at fysioterapeuten og skolen har et taet samarbejde omkring barnet med PWS. Ved gentag-
ne besgg i skolen og i fritidsordningen far fysioterapeuten vaerdifuld information og ideer til videre trae-
ning og behandling.

En del af den fysioterapeutiske behandling kan overfgres til skolen og aktiviteter i fritidsordningen. Nogle
af de behandlingsteknikker, der anvendes inden for fysioterapien, fx kropsbevidsthed, afslapning og styr-
ketraening, har vist sig at have en god effekt pa elever med hovedpine, rygproblemer, traethed, uro og
sgvnproblemer.

En indgdende motorisk undersggelse af barnets styrke, bevaegelighed, balance, koordination og vurdering
af perceptionen bgr gennemfgres hvert skolehalvar (se Motoriske Undersggelser), evt. hvert kvartal i for-
bindelse med pubertet/vokseperioder. Det bgr jeevnligt undersgges, om der er behov for ortopaediske sko.
Gentagen undersggelse af ryggen og eventuel maling med kyfometer er relevant i skolealderen, specielt i
puberteten.

Forbedret muskelstyrke og udholdenhed kan bedgmmes med myometer eller med forskellige funktionelle
undersggelser. Det er vigtigt at veelge vurderingsinstrumenter tilpasset alder og bedgmmelses-
/maleomrade.

Fysioterapeutens specifikke opgaver er at forebygge kontrakturer og behandle led, planlaegge styrketrae-
ning for muskulatur i arme, krop og ben samt konditionstraening. Sammen med familie, skole og barn ud-
arbejdes malszaetningen for traeningen, og effekten deraf bgr vurderes regelmaessigt, halvarligt eller med
kortere mellemrum.

Forslag til behandling

Husk p3, at de fleste bevaegelser/aktiviteter indeholder flere motoriske funktioner, hvor bl.a. bevagelig-
hed i led og evne til at planlaegge og koordinere bevaegelsen pavirker resultatet.

Muskelstyrke

Styrketraeningen kan udfgres pa forskellige mader:
funktionelt, med apparater eller som leg.

e At lgbe en kort straekning eller at rejse sig hur-
tigt op fra gulvet pa tid er én made at opgve
funktionel muskelstyrke og eksplosivitet i mu-
skulaturen.

e At ligge/sidde pa rullebreet og kgre slalom
styrker ryg, arme og ben og kraever planlaeg-
ning af bevaegelsesstrategier.

e At traene pa forskellig made med medicinbold,
vaegtmanchetter eller treekapparatur og ben-
pres styrker savel isometrisk som koncentrisk og excentrisk muskelarbejde i benene.

e At hoppe pa trampolin i et bestemt tidsrum (fx 1 minut) uden pause er anstrengende traening og male-
stok for udholdenhed. Man kan udelukke balancemomentet pa forskellig made ved at stgtte bar-
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net(holde i hander/give fast stgtte). Tael, hvor mange
gange barnet hopper, og hvor mange pauser det holder.

At treene muskelstyrke og udholdenhed pa almindelig
cykel eller pa ergometercykel over en vis leengde og med
lav modstand. Anvend en pulsmaler til at male hvilepuls
og puls efter anstrengelse/aktivitet.

At ga eller jogge en vis straekning, med eller uden pause.
Kan ogsa forega pa Igbeband med varieret hastig-
hed/haeldning osv.

At ga op og ned af skammel (“steptest”) eller ga op og
ned ad trapper.




Balance, koordination og perception indgar som vigtige elementer i den daglige
motorik og kan traenes pa forskellige mader.

® Forskellige hop pa trampolin opgver balance og koordination: skihop, “spreel-
lemandshop”, slalomhop, h@gje hop med pauser ind imellem, hoppe og klappe
(foran, bagved, over hovedet), hoppe og samtidigt gribe/kaste en bold.

e At holde en stor ballon op i luften, spille “fodbold” eller tennis med ballon op-
gver balance, perception og koncentration.

e Circuit/cirkeltraening, hvori alle momenter indgar, er en sjov made at traene
styrke, kondition, balance og koordination pa.

e Udstrakningsgvelser ved afslutningen af traeningen, isaer af skuldre, hofter og
fodled, bgr geres til rutine.

Bgrn med PWS har lav muskeltonus, men det betyder ikke, at de har god af-
spaendingsevne, kropsbevidsthed eller dyb vejrtraekning. @velser til fremme af
kropsbevidsthed (efter Roxendal /BAT i DK) er gode og velegnede for denne
patientgruppe.

Judo, Tai Chi, dans og ridning er velegnede aktiviteter ud over den fysioterapeutiske behandling. Ligeledes

de fgrnaevnte motions-underholdningsprogrammer for tv-skaerm.
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Resumé

Formdlet med denne bog er at komme med forslag og ideer til, hvordan man kan tilret-
teleegge beveegelsestreening og fysioterapeutisk behandling af bgrn med PWS.

Hvert enkelt barn har sine specifikke behov, og man kan derfor ikke umiddelbart bruge
samme traeningsprogram til alle.

Hvis bevaegelsestraeningen tager sigte mod at gge muskelstyrke, udholdenhed og smi-
dighed, vil barnet fG bedre muligheder for at opnd de almindelige motoriske faerdig-
heder, der er ngdvendige i dagligdagen.

Balance, koordination og perception integreres i leg og bevaegelsestraening.
Erfaringen med denne patientgruppe viser, at daglig fysisk treening kombineret med en
kaloriefattig kost er meget effektiv til at undga overvaegt og bgr vaere en rettesnor for al-

le, der arbejder med bgrn med PWS.

Den stgrste udfordring ligger i at fG barnet til at opleve glaede og lyst til at traene samt
meadvirke til, at fysisk traening bliver et naturligt element i hverdagen.




Ordliste

Abduktion bevaegelse vk fra kroppen, sprede
Adduktion bevaegelse ind mod kroppen, samle

Aerob treening forbedrer kondition og udhol-
denhed (iltoptagelsen)

Anaerob traening forbedrer muskelvolumen
BAT Body Awareness Therapy

(se kropsbevidsthed)

Diabetes sukkersyge

Dorsalfleksion opadbgjning af foden

Dynamisk balance evne til at holde balancen
under bevaegelse

Excentrisk muskelarbejde
musklen arbejder under forlaengelse

Ekstension straekning

Faldrefleks hurtig bevaegelse af arm/hand eller
ben/fod for at afveerge fald/tage fra

Finmotorik bevaegelser af hand og fingre: gribe,
spise, tegne

Fleksion bgjning
Fraktur knoglebrud

Goniometer instrument til at male ledvinkler
med

Grovmotorik beveaegelser, hvor hele kroppen
aktiveres: hoppe, lgbe, ga.

Gangrefleks let udlgselig stereotyp gangbevae-
gelse hos normale nyfgdte.

Haser larmusklerne pa bagsiden

Handmotorik funktionelle arm/hand og finger-
bevaegelser

Hyperekstension overstraekning

Hypoton for lav muskelspaending

Hoftefleksorer bgjemuskler i hofteleddet
Indadrotation indaddrejning

Isometrisk muskelarbejde musklen arbejder
uden a&ndring af laengden

IQ intelligenskvotient

Kognitiv udvikling af sprog og teenkning/for-
staelse

Koncentrisk muskelarbejde musklen arbejder
under forkortning

Kontraktur indskraenket bevaegelighed eller
ubevaegelighed af led oftest gr. muskel-/sene-
forkortning

Koordination samordning af forskellige kropsde-
le ved komplekse bevaegelser sanseoplevelser
gennem beveaegelse

Kromosom indeholder arveanlaeg (gener)
Kropsbevidsthed (BAT) metode til at blive be-
vidst om vejrtraekning, muskelspaending og af-
spaending gennem enkle gvelser

Kyfose normal eller gget runding af ryggen

Ledvinkler ledbevaegelser angivet i grader

Ligevaegtsreaktioner korrigerende balancebe-
vaegelser

Luxation en skeletdel /et led som gar/er ude af
led

Mororeflex reaktion hos nyfgdte og spaedbgrn
ved pludselig flytning af hoved: slar ud med ar-

me.

Motoriske milepzele aldersrelaterede motoriske
faerdigheder

Muskeltonus muskelspzending, i hvile og aktivi-
tet

Neonatal nyfgdthedsperioden



Neurologisk udviklingsstatus struktureret med
neurologisk aspekt pa motorik

Pectoralis muskulatur brystmuskulatur

Perception opfattelsesevne (syn, hgrelse, fglel-
se m.m.)

Postural kontrol overordnet begreb for balance
og kontrol af kroppens oprette stilling

Praenatal fgr fgdslen

Primitiv spadbarnerefleks/reaktion obligatori-
ske bevaegelser som svar pa ydre stimulation
hos nyfgdte/spaedbgrn

Profylakse forebyggelse

Rooting sggerefleks, der udlgses ved hudstimu-
lation rundt om munden

Scoliose S-formet sideskaevhed af rygraden

Sondemadning slange, der fgrer mad ned i ma-
vesaxekken via naesesonde

Spidsfod afvigende nedadbgjning af foden

Statisk balance evne til at holde balancen i en
stilling

Stillingsreaktioner holdning i forskellige krops-
stillinger

Thorakalt omradet omkring det gverste af ryg-
gen. Thorax = brystkasse.

Understgttelsesflade bl.a. den kropsflade, der
har kontakt mod et underlag (f.eks. omradet
under og mellem fodsalerne nar man star)

Udadrotation udaddrejning

Valgusstilling bgjet indad - f.eks. kalveknze og
knaekfgdder



