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Forord

1 1986 blev Landsforeningen for Prader-Willi Syndrom (PWS)
oprettet af en lille gruppe foraldre.

Fra begyndelsen har det veret det overordnede formal med
foreningens arbejde at sprede oplysning om sygdommen bade
blandt pargrende til dem, der har faet diagnosen, og blandt per-
sonale i sundheds- og socialsektoren og i skolen.

Midlet til denne informationsspredning har veret udgivelsen
af bladet PWS NYT og fremstillingen af et antal foldere/pjecer
om emner af betydning for alle, der er i bergring med personer,
som har PWS. Desuden kan der hentes oplysninger fra for-
eningens hjemmeside www.prader-willi.dk, som vi bestreber
os pa at holde opdateret med relevant og aktuel information ba-
de om sygdommen og om foreningens arbejde.

12006 forela sa fgrste udgave af nervarende lille bog. Sigtet
med udgivelsen var at imgdekomme behovet for en mere samlet
beskrivelse af PWS, som kan give bade et overblik over og en
nyttig forhdndsorientering om de mange forskellige spgrgsmal
og problemer, der melder sig for alle, der kommer i bergring
med PWS.

Anden udgave af bogen, som hermed udsendes, er let revide-
ret under hensyntagen til ny viden om PWS, som er kommet til
siden fgrste udgave.

Bogen er skrevet af flere forfattere, fgrst og fremmest fra for-
eningens fagrad. Fremstillingen bzrer naturligvis preeg af, at de
forskellige bidragydere har hver sin personlige stil, og der fore-
kommer ogsa nogle gentagelser, idet enkelte emner tages op af
flere af forfatterne.

Bogens afsnit er forholdsvis korte, og for de lesere, der gn-
sker mere indgdaende information, er den bagest forsynet med et
serligt afsnit Litteratur og henvisninger, hvor der er kildeop-
lysninger og link.

Endelig er bogens indholdsfortegnelse gjort relativt detalje-
ret, sa det ogsa er muligt at bruge bogen som opslagsverk, hvor



man kan finde frem til omtale af de emner, man er serligt inter-
esseret i, uden at man behgver at lese alle kapitlerne.

Redaktionen takker alle, der har bidraget med fotos og andre
illustrationer til bogen.

God lzselyst!
Landsforeningen for Prader-Willi Syndrom



Prader-Willi Syndrom

BESKRIVELSE AF SYNDROMET

Prader-Willi Syndrom er en medfgdt tilstand. Hos nasten alle
kan pavises en fejl ved kromosom nr. 15. Bgrn og voksne med
PWS har flere trek (symptomer), der praeger deres udvikling,
helbred og dagligdag. PWS ses i alle lande. Der fgdes 4-5 bgrn
med PWS arligt i Danmark.

En usa@dvanlig interesse for mad og utilstrekkelig meetheds-
fglelse, der kan fgre til overspisning og svar overvagt, er det
problem, som nok er det mest kendte ved PWS, men det er kun
en del af helheden, og det er ikke lige udtalt hos alle.

Nedenfor beskrives i korte traek karakteristiske symptomer
og forlgbet af sygdommen.

Karakteristiske treek

Syndrom betyder ”sammenbragt”, og den, der har PWS, har fle-
re bestemte symptomer eller treek, som andre med PWS ogsa
har.

I de f@rste beskrivelser af PWS n&vnes: svage muskler, spe-
cielt de fgrste levear (det lille barn), lav hgjde, overspisning og
overvegt fra tidligt i barnealderen, forsinket udvikling og
ufuldsteendig pubertetsudvikling. Desuden visse karakteristiske
trek ved udseendet som smal pande, mandelformede gjne, sma
hander og fgdder, og bgrn med PWS er ofte mere lysharede end
deres s@gskende.

I 1gbet af de senere ar er man blevet opmerksom pa, at ogsa
specielle trek ved adferd og psyke er karakteristiske for PWS,
og det er oftest dette, der praeger hverdagen. Derfor er kendska-
bet hertil lige sa vigtigt som at kende de rent fysiske sympto-
mer.

Bgrn og voksne med PWS er forskellige. De velkendte traek
(symptomer) er ikke lige udtalte hos alle. Samtidig vil heller ik-
ke alle med PWS have alle kendte (mulige) symptomer.



HVAD SKYLDES PWS?

En rekke af de symptomer, der ses ved PWS, kan beskrives
som en “fejlregulering” fra et center midt i hjernen, der hedder
hypothalamus. Hypothalamus regulerer bl.a. appetit, vaeksthor-
mon- og k@nshormondannelse i kroppen, desuden temperatur,
varme/kuldefornemmelse og smerteoplevelse. Ved forskning
har man sggt at afklare, om der er bestemte signalstoffer fra
nerveceller, der mangler eller ikke bliver "forstaet” i hjernen og
specielt ved hypothalamus. Hidtil er denne gade ikke lgst.

KAN PWS BEHANDLES?

Man kender ikke medicin, der kan kurere PWS, men det er mu-
ligt at behandle personer med PWS bade medicinsk, pedago-
gisk og socialt, siledes at bgrnene og de voksne i dag har mu-
lighed for at fa en tilverelse, der er langt bedre end for blot fa ar
siden.

Der er mange aspekter ved PWS, sa den optimale behandling
krever en bred indsats.

Det er vigtigt, at foreldre og andre involverede far et godt
kendskab til PWS, sa de i lgbet af barnets opveakst kan veare
forberedt pa de problemer, der kan opsta, sdledes at der tidligt
kan sattes ind med den rette hjlp.

FORLOBET AF PWS

Det er karakteristisk for PWS, at de symptomer, der er fremtrae-
dende hos det spade barn og i lgbet af det fgrste levear, er helt
forskellige fra de symptomer og trek, der ses senere i1 barneal-
deren. Hos den voksne @ndres billedet igen. Man taler derfor
ofte om sygdommens 3 faser.

Graviditet, fpdsel og det nyfpdte barn
Mange mgdre beskriver, at de marker pafaldende fa fosterbe-
vagelser, men ellers forlgber graviditeten normalt.

Nogle bgrn fgdes for tidligt, men om det er hyppigere end i al
almindelighed vides ikke. Det er ikke en for tidlig fgdsel, der er
skyld i barnets symptomer.



Ofte sker fgdslen ved kejsersnit, fordi barnet har ligget i se-
depresentation eller i tvarleje.

Det nyfgdte barn med PWS er oftest pafaldende stille. Selv-
om mange reagerer normalt lige efter fgdslen, viser det sig hur-
tigt, at de har svert ved at sutte, de synes ikke at vare sultne,
greder sjeldent og sover meget. Det lille barn er tidligt preget
af muskelslaphed, og mange bliver undersggt for muskelsyg-
domme (som de ikke har). Hvis spadbarnet ikke kan spise selv,
ma man give sondemad.

Der er sjeldent problemer med vejrtraekningen.

Der kan ses fejlstilling af led, som kan behandles med fysio-
terapi og skinner eller bandager.

Bgrnenes slaphed og slgvhed aftager gradvis, og oftest lerer
barnet at sutte (bruge sutteflaske) i Igbet af nogle uger, men det
kan fortsat vere svart at amme barnet.

De fleste med PWS er indlagt pa hospital de fgrste uger efter
fadslen.




Forste levear

I starten drejer det sig om at give barnet mad; maltider kan tage
lang tid. Bgrnene er slappe, er l&nge om at lere at kontrollere
hoved og kropsbalance. Bgrnene er stille, stiller fa krav, og
pludresproget er forsinket.

Efterhanden oplever man, at barnet ggr gode fremskridt, og
omkring 1 ars alderen kan de fleste sidde uden stgtte, maske
trille og krybe, og bgrnene er mere vagne, interesserede i leg og
kontakt.

Forskolealderen
I 1-3 ars alderen ser man, at barnet med PWS ggr fine frem-
skridt, iseer motorisk og sprogligt. Hvis man pa det tidspunkt
ikke har stillet diagnosen, kan det ske, at barnets kontakt til
hospitalets bgrneafdeling afsluttes, da alt synes at ga fint frem-
ad. Barnet, der fgr ikke kunne spise, har nu en god appetit, hvil-
ket gleder familien. Ofte ser man, at barnet taler og beder om
mad og modsat mange jevnaldrende gerne sidder lenge ved
bordet og spiser op.

Det er pd det tidspunkt, det er vigtigt at blive seerlig opmeerk-
som pd barnets kost og veegt og allerede her indarbejde faste
rutiner med hensyn til mad og maltider for at undga overvegt.
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De fleste med PWS kan ga i 2-3 ars alderen, nogle lidt senere.
Der er store forskelle. Den sproglige udvikling er ofte lettere
forsinket. Mange af de mindre bgrn med PWS har en svag stem-
me og har udtalefejl, men har ofte et pant stort ordforrad. Nogle
kan vere lenge om at lere at tale, og de kan have glede af at
lere “tegn til tale”. Dette vil ikke hindre dem i at tale senere,
snarere tvertimod. Det har vist sig at “tegn til tale” kan vare
med til at udvikle barnets sprog og sprogforstaelse. For at sti-
mulere sprog og motorik har bgrnene brug for ekstra stgtte i
vuggestue/dagpleje eller bernehave og regelmessig kontakt til
fysioterapeut, bgrnelege og dietist anbefales.

De forste skoledr

Nar barnet med PWS er 6-7 ar, har de fleste en relativ god mo-
torik, men ikke sd modnet som jevnaldrende, fx kan balancen
vaere mere svag, sa det er svart at lere at cykle. Finmotorik
(handmotorik) er oftest god. Nogle har fortsat problemer med
tale og udtale. Selve sprogforstaelsen (forstaelse af indholdet af
det sagte og hgrte) kan vere mere umoden, end man umiddel-
bart far indtryk af, iser hos de bgrn, der er meget talende. At
teenke abstrakt og forsta en lengere besked kan vare svert, og
bgrnene har ikke altid forstaet indholdet pa den made, som man
tror, de har forstaet det.

Bgrnene lever i en meget konkret verden og kan somme tider
have svert ved at “tage ved lere” af fejltrin (har maske ikke
forstaet situationen), og deres tankegang kan virke “’stiv”.

Kontakten til de jevnaldrende i skolen kan undertiden vere
problematisk. Nogle bgrn sgger helst voksenkontakt og kan ha-
ve svart ved socialt samspil og leg med andre bgrn. I fritiden
kan strukturerede aktiviteter (fx spejder, ridning og svgmning)
styrke kontakten med andre bgrn.

Det navnes jevnligt i bgger og artikler om PWS, at bgrnene
kan fa voldsomme vredesudbrud og reagere voldsomt, ofte fordi
planer @ndres. Maske kommer disse vredesudbrud, fordi barnet
har svert ved at forsta, hvad der sker. Det kan skyldes, at barnet
har nogle bestemte forventninger eller méaske har misforstaet,

11



hvad der er sagt. Nogle bgrn viser deres “sorg” eller skuffelse
mere voldsomt end jevnaldrende, dvs. de reagerer umodent
som et lille barn. Det kan veere svert at forsta, netop fordi bar-
neti 1-2 ars alderen var meget stille, mild og glad.

Fagligt klarer en del bgrn med PWS sig relativt godt de fgrste
skolear. De fleste l@rer at leese og skrive, mens de kan have
svert ved matematik og talforstaelse.

Barnet har brug for stgtte, saledes at alt omkring mad og mal-
tider, ogsa i fritiden, er i helt faste rammer.

Teenagedrene

De fysiske @&ndringer, der fglger med pubertetsudviklingen, er
oftest ufuldstendige, og de unge med PWS vil generelt vere
mere umodne end jevnaldrende.

Det er ofte beskrevet, at netop denne periode kan volde van-
skeligheder i forhold til adferd og psyke, og de fleste har i sko-
len behov for specialundervisning.

Der er fortsat brug for hjelp for at undga overspisning. Det
kan vare et problem, hvis man stiller stgrre forventninger, end
der kan honoreres af den enkelte, da sygdommen satter be-
grensninger for, hvor meget den unge selv kan tage ansvar for,
specielt med hensyn til at administrere sin kost.

I disse ar er det vigtigt at forberede sig pa voksentilvarelsen,
bade med hensyn til bolig, arbejde og fritid.

Voksne
I Danmark bor mange voksne med PWS i mindre bofellesska-
ber sammen med andre med PWS. Her er det muligt at tage
seerlige forholdsregler med hensyn til mad og maltider. I nogle
bofellesskaber er der samtidig en falles arbejdsplads (varksted,
landbrug osv.). Andre steder har beboeren sit arbejde “ude”.
Mange voksne gar pa aftenskole og er aktive med forskellige
fritidsaktiviteter. Enkelte voksne med PWS er gift eller bor i
parforhold, men har fortsat behov for den ngdvendige stgtte for
at undga overspisning.
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En reekke medicinske problemer kan opsta, og det er ngdven-
digt med regelmassig legekontakt.

Specielt er det vigtigt at vide, at nogle kan udvikle psykisk
sygdom, som kraever behandling.

HVAD DER OGSA ER VIGTIGT AT VIDE

Nar man skal beskrive en tilstand som PWS, som indebarer sa
mange symptomer, bade behandlingskravende (som tendens til
overspisning) og mange sma facetter og specielle trek, der er
vigtige at kende, kommer det let til at fremsta som en uoversku-
elig opgave at varetage. Det er det ikke.

De fleste mennesker med PWS er venlige, imgdekommende
og hyggelige og rare at vaere sammen med.

De fleste vil gerne alt det, andre gerne vil: have en menings-
fyldt dagligdag med en interessant beskftigelse, bo godt, have
god kontakt til familie, lre nyt og gerne mgdes, feste eller rej-
se og opleve nyt.

Alt dette er muligt i dag, specielt hvis omgivelserne har god
viden og forstaelse for PWS.

13



Helbredsmaessige forhold

Sundhedsvaesenets laegefaglige tilbud

Prader-Willi Syndrom er en sjalden tilstand med en rakke
symptomer fra flere organsystemer. Det stiller sa@rlige krav til
viden og en hgjt specialiseret indsats. Derfor har Sundhedssty-
relsen i 2001 anbefalet, at det overordnede ansvar for koordina-
tion af diagnostik, behandling og kontrol samt genetisk radgiv-
ning samles ved to landsdelscentre i en tvaerfaglig teamfunkti-
on. I Danmark er der etableret to sadanne specialiserede centre
— henholdsvis Klinik for Sjeldne Handicap pa Rigshospitalet i
Kgbenhavn og Center for Sjeldne Sygdomme pa Skejby Syge-
hus i Arhus. Disse to steder kan personer med PWS fglges livs-
langt.

Centrene er forpligtede til at opsamle og formidle viden, for-
ske og undervise. Det primere formal er at forbedre behandlin-
gens kvalitet.

Ved mistanke om diagnosen kan den enkelte henvises til et af
centrene. Nar diagnosen er stillet, har den enkelte ret til at blive
henvist til et af centrene.

Hyppigheden af kontrolundersggelser vurderes ud fra den
enkeltes behov. Typisk ses bgrn to til fire gange arligt og voks-
ne en gang arligt. En stor del af kontrolundersggelser og be-
handling kan forega i lokalt regi. Der skal laves klare samar-
bejdsaftaler mellem centret og den lokale funktion, ofte lokal
bgrneafdeling og for voksnes vedkommende egen lege eller
endokrinologisk afdeling, om den konkrete opgavefordeling.
Centrene og den lokale funktion er forpligtet til gensidig tilba-
gemelding.
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Genetik og diagnostik

Prader-Willi Syndrom er en medfgdt sygdom, der skyldes
manglende funktion af gener i et bestemt omrade pa kromosom
15. Ca. 1 af hver 15.000 nyfgdte har PWS. I langt de fleste til-
felde er der ikke andre i familien, der har eller far PWS. PWS
ses i alle folkeslag og er lige hyppigt hos drenge og piger.

OM KROMOSOMER OG KROMOSOMANALYSE
I de fleste af kroppens celler er der en cellekerne, hvor menne-
skets 46 kromosomer ligger.

Kromosomerne bestar af 23 par. Det 23. par er kgnskromoso-
merne X og Y; XX for en pige, XY for en dreng. I hvert par
stammer det ene kromosom fra faderen og det andet fra mode-
ren.

Kromosomer bestar af arvemasse (DNA). Pa hvert kromo-
som er der flere arveanleg (gener), der gennem et kompliceret
system giver signal til opbygning og vedligeholdelse af alle
kroppens og cellernes funktioner.

15



Ved en kromosomanalyse (fx af en blodprgve eller en mo-
derkageprgve) undersgges cellernes kromosomer i mikroskop.
Kromosomerne telles, og deres udseende vurderes.

Ved mange genetiske sygdomme er en sddan kromosom-
analyse normal, og diagnosen kan sa kun stilles ved bestemte
test, der netop undersgger for den sygdom, man leder efter. Det
gelder ogsa for PWS.

Dette betyder, at man som regel ikke kan diagnosticere PWS
hos et foster eller barn ved en almindelig kromosomunder-
sggelse. Derfor kan der fgdes bgrn med PWS, hvor der er fun-
det normale kromosomer i en fostervands- eller moder-
kageprgve.

FOSTRETS FORSTE CELLER

Agcellen og sadcellen indeholder hver 23 uparrede kromoso-
mer. Ved befrugtningen smelter @g- og s@dcelle sammen, s
der dannes en celle med 46 kromosomer (23 par). Det er den
forste celle af det kommende individ. Denne celle deler sig til to
identiske celler. Ved alle efterfglgende celledelinger dannes nye
cellegenerationer, der er kromosommessigt identiske. Disse nye
cellegenerationer bliver til foster og moderkage.

OM GENER

Nesten alle vores gener findes i to kopier. En genkopi er fra
moderen og en fra faderen. Der ligger flere gener pa hvert kro-
mosom. Et gen er ligesom en instruks, og et kromosom er lige-
som en bog fyldt med instrukser. Genet (instruksen) afl@ses og
bruges af cellen til at bygge et bestemt genprodukt, som er ngje
tilpasset kroppens, organernes og cellernes funktion og behov.
Dette sker, sa l&nge vi lever.

Nogle gener kan vare abne eller lukkede for afleesning. Det
kaldes imprinting. Det gelder bl.a. for en del af generne pa
kromosom 15, hvor det normalt kun er de gener, der kommer
fra faderen, der afleses, dvs. er aktive. De tilsvarende gener pa
kromosom 15 fra moderen er inaktive.
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OM KROMOSOM- OG GENFEJL
Ved kromosomfejl kan der vare for lidt eller for meget kromo-
sommateriale.

Ved en genfejl er genet forandret. Kromosomfejl og genfejl
@ndrer et eller flere geners funktion og medfgrer en risiko for,
at individets helbred, udseende og/eller indleringsevne kan bli-
ve unormalt.

En sarlig genfejl kaldes imprintingdefekt. Her er kromoso-
merne og generne normale af udseende, men et eller flere gener
i en defineret kromosomregion, der skulle vere aktivt, fungerer
ikke. De er aflast”, saledes at instruksen ikke kan l&eses.

KROMOSOMER OG GENER VED PWS

Hos normale mennesker er de gener i PWS-regionen, der stam-
mer fra faderen, normalt aktive og klar til afl&sning, hvorimod
generne fra moderen er inaktive (last).

Nar PWS-regionen fra faderen mangler, eller generne i det
pageldende omrade er laste, sa afleses omradets gener ikke.
Det er, hvad der sker ved PWS. Mekanismen med manglende
signal fra kromosom 15 kan opsta pa flere mader. Hvorfor disse
fejl ved kromosom 15 opstar, ved man ikke. Sa vidt vi ved, er
det helt tilfzldigt. Man kan ikke pa nogen made forebygge det.
Nesten alle med PWS har et af de fglgende genetiske fund.

1. Deletion af kromosom 15

Hvis der mangler et stykke pa et kromosom, kaldes det deletion.
Hos et barn med PWS med en deletion af PWS-regionen pa
kromosom 15, er det altid pa det kromosom 15, som stammer
fra faderen. Deletionen er ikke nedarvet. For det enkelte par er
gentagelsesrisikoen ligesa lille, som den er for andre, der ikke
har faet et barn med PWS.

2. Maternel uniparental disomi (mUPD)

Under modningen af agcellen og efter befrugtningen ved de
forste celledelinger kan der ske fejl ved fordelingen af kromo-
somerne til naste cellegeneration. Nar en af de fgrste celler
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kommer til at indeholde to kromosomer 15 fra moderen i stedet
for et kromosom 15 fra hver af foraldrene, sa mangler personen
det aktive omrade pa kromosom 15 fra faderen. Personen har
PWS. Denne fejl kaldes maternel uniparental disomi og er
sammen med deletion en af de hyppigste arsager til PWS.
mUPD er ikke nedarvet, sa risikoen for at fa endnu et barn med
PWS er ikke stgrre end baggrundsbefolkningens. Det er dog sa-
ledes, at risikoen for, at mUPD opstar, er lidt hgjere, jo @ldre
moderen er.

3. Imprintingdefekt

Hos ferre end 5 % skyldes PWS en imprintingdefekt (ID). Ved
denne type fejl er PWS-regionerne pa begge kromosom 15 til
stede, men generne, som stammer fra faderen, kan ikke aflases.
Denne fejl kan vare nyopstéet eller arvet fra faderen, som er
rask berer af ID. Er ID arvet fra faderen, sa har foreldreparret
50 % risiko for PWS hos kommende bgrn. I en sadan situation
er der risiko for, at faderens brgdre er raske barere af ID. I givet
fald har disse maend ogsa 50 % risiko for at fa et barn med
PWS.

4. Translokation
Hos ferre end 1 % skyldes PWS en translokation. Translokati-
on skyldes kromosombrud, hvorefter to eller flere kromosom-
stykker bytter plads. Et brudsted i PWS-regionen kan have gde-
lagt et eller flere gener og/eller afbrudt den mekanisme, der ak-
tiverer generne i regionen.

En translokation kan nedarves, og der kan vere gget risiko
for PWS hos efterfglgende bgrn.

GENETISK PWS-DIAGNOSE
Hvis der er mistanke om PWS, kan en genetisk test i en blod-
prove hos nasten alle af- eller bekrefte diagnosen.

Den test, man som regel vil valge at udfgre, kaldes en
MLPA-analyse. Ved en MLPA-analyse undersgges, om generne
i PWS-regionen er til stede, og om de er aktive. Er PWS-re-
gionens gener til stede og aktive, er PWS-diagnosen ikke sand-
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synlig. Er generne i PWS-regionen derimod inaktive eller ikke
tilstedevaerende, er PWS-diagnosen bekraftet.

@nsker man at kende den specifikke genetiske arsag til PWS,
fortszettes med nogle specialundersggelser. I de tilfelde kan det
tillige vaere ngdvendigt at undersgge en blodprgve fra mindst
en, helst begge foreldre.

FOSTERUNDERSAGELSE

Det er muligt at lave fosterundersggelse for PWS. At man ikke
tilbyder det i praksis skyldes, at PWS anses for at vare for sj&l-
dent til, at man vil undersgge alle gravide. Moderkageprgve el-
ler fostervandsprgve medfgrer 1 % gget risiko for spontan abort.
Derfor forbeholdes fosterdiagnostik for PWS de gravide, hvor
undersggelser har vist, at der er risiko for familier forekomst.

GENETISK RADGIVNING

Uanset hvilken kromosom- eller genfejl, der pavises hos en per-
son med PWS, tilbydes familien information og radgivning om
de genetiske forhold. I de tilfzlde hvor PWS er arveligt, tilby-
des tillige familieundersggelse.

KAN PERSONER MED PWS FA BORN OG VIDEREGIVE
PWS?

Indtil for fa ar siden mente man ikke, at personer med PWS
kunne fa bgrn. Inden for de sidste 10 ar er der beskrevet mindst
3 tilfzelde i1 verden, hvor en kvinde med PWS har faet barn.

Hvis kvinden har deletion pa kromosom 15, er der 50 % risi-
ko for at barnet far, ikke PWS, men Angelman Syndrom, som
skyldes deletion pa det kromosom 15, der er arvet fra moderen.
Angelman Syndrom er kendetegnet ved svar udviklingshem-
ning og epilepsi.

Hvis en kvinde med PWS har mUPD, er der ingen risiko for
PWS eller Angelman Syndrom hos barnet.

Sa vidt vides er ingen mend med PWS blevet fedre. Helt te-
oretisk ville en mand med PWS og deletion eller med ID have
50 % risiko for at fa et barn med PWS.
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GENETIK OG FORSKNING

Det vides i dag, hvor pa kromosom 15 fejlen er. Man ved dog
ikke, om det er et bestemt gen eller flere gener, der er ansvarlige
for PWS. Den dag, genernes funktion er kendt, vil der maske
opsta muligheder for en forbedret medicinsk behandling.
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Generelle helbredsproblemer

SYN

Synsproblemer er almindelige hos bade bgrn og voksne med
PWS. Nogle er langsynede, andre nersynede. Derfor har mange
brug for briller. Mange bgrn med PWS skeler, nogle i en sadan
grad at de bliver opereret for skelen.

Man ved, at synet kan @ndre sig bade i Igbet af opvaksten og
ogsa i voksenalderen. Derfor anbefaler man, at alle med PWS
kommer regelmessigt til gjenleege, 1 gang arligt i barnealderen
og hvert 2.-3. ar i voksenalderen, ogsa selv om synet er stabilt
gennem mange ar.

Nar det geelder PWS, anbefales undersggelse hos en gjenlege
frem for en optiker.

Selv om synet kan @ndre sig, er der dog ikke pa grund af PWS
risiko for sver synsnedsettelse. Og selv om mange med PWS
har brug for briller, sa er synssansen en af de sterke sider ved
PWS, forstaet siledes, at mange specielt kan huske det, de har
set, mange har gode evner for at genkende sete ting, og en del
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har helt utrolig evne for at leegge meget svare puslespil med
sma brikker pa rekordtid.

Det er en vigtig ting at vide fx for lerere, idet det, der er set,
huskes langt bedre, end det, der kun er hgrt (fortalt). Den visuel-
le hukommelse er med andre ord meget sterkere end den audi-
tive.

HORELSE

De, der har PWS, hgrer lige sa godt som alle andre, dvs. PWS
er ikke ledsaget af nedsat hgrelse. Men forstaelse og hukom-
melse for det, der hgres (og ikke samtidig ses), kan vare svag.
Dvs. selv om ordene er hgrt, er det ikke altid, at selve indholdet
eller pointen er forstaet. Det er vigtigt at vide for alle, der om-
gas bgrn og voksne med PWS. Nar der treffes mundtlige afta-
ler, kan der let opsta misforstaelser, og netop misforstaede afta-
ler er ofte anledning til konflikter. Derfor anbefales at man ogsa
bruger billedmateriale i undervisning og andre situationer.

TZANDER OG SPYT

Sma bgrn med PWS far taender til forventet tid, men malke-
teendernes emalje er som regel ikke sa steerk som hos andre, og
mealketenderne slides, de bliver korte og med synlig slidflade.
Hvorfor vides ikke. M®lketenderne tabes til forventet tid, og
tandstrukturen i de blivende tender er oftest normal.

De blivende tender sidder ofte tet, hvis keben er lille, sa
tandregulering med tandbgjle kan vere ngdvendig.

Et betydeligt problem ved PWS er, at spyttets struktur ikke er
normal. Spyttet er sejt og kan ofte ses som skum i mundvigen,
og mengden af dannet spyt er mindre end normalt. Det seje,
sparsomme spyt kan ikke rense teenderne sa godt som normalt,
hvilket betyder, at man skal veere meget opmerksom med tand-
hygiejnen for at forebygge huller. Det er bedst at bgrste teender
efter hvert maltid. Tidligere havde mange med PWS som voks-
ne meget darlig tandstatus, men i dag er nul huller” almindeligt
hos mange med PWS takket vaere god tandhygiejne. Tandlege-
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besgg anbefales mindst hvert halve ar, gerne hver 3.- 4. maned i
barnealderen.

Et ofte rejst spgrgsmal er, om bgrn med PWS téler en let be-
dgvelse ved tandbehandling. Det ggr de.

REFLUX
Tilbagelgb af mavesyre fra mavesakken til mundhulen (kaldes
reflux) har vist sig at vare et ikke helt ualmindeligt problem
ved PWS, som man maske ikke umiddelbart tenker pa. Reflux
af mavesyre kan irritere slimhinderne i spisergr og mundhule og
skade tendernes emalje. Almindeligvis vil man fgle reflux som
det, der kaldes “halsbrand”. Man hgrer dog sjaldent personer
med PWS klage over det, maske fordi deres smerteterskel er
anderledes end normalt.

Ved tandlegebesgg ma man tage spgrgsmalet op, om tan-
dernes emalje viser tegn til “syrepavirkning”.

Ved reflux kan gives behandling med syreh@mmende medi-
cin, sa syrepavirkning af teender og slimhinder mindskes.

MAVE OG TARM

Personer med PWS kan have tendens til forstoppelse. Det gel-
der iser speedbgrn, men kan ogsa ses hos stgrre bgrn og voksne.
Det kan skyldes, at de bevager sig meget lidt, maske far for lidt
veske, og maske ogsa fordi tarmperistaltikken ikke er normal.
Det kan vaere ngdvendigt at behandle med affgringsfremmende
midler i en periode.

Mange med PWS kaster ikke op ved maveinfektion.

Pludseligt opstaet sveer sygdom i mavesewekken med udspiling
af maven er en tilstand, som kan veare livstruende.

I en del tilfelde ved man, at det er sket efter indtagelse af
meget store maltider, der har udvidet mavesaekken sa meget, at
blodforsyningen til maveslimhinden er ophgrt, og der dermed er
opstaet sar, evt. hul i mavesakken, som uopdaget kan fa dgdelig
udgang. Det er vigtigt at vide, selv om det forekommer sjel-
dent. I disse tilfelde kan udover udspiling af maven ses opkast-
ning, smerteklage og manglende lyst til at spise, hvilket er
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usadvanligt ved PWS. Ved disse symptomer ma straks sgges
leege, ogsa selv om man ikke mener, der har veret spist meget.

RYG (kyfose og skoliose)

Kyfose (pukkel) er en unormal fremadbgjning i rygsgjlen. Ky-
fose i den gvre del af rygs@jlen udvikles gradvis hos mange med
PWS og er som regel fgrst udtalt hos voksne.

" Denne fremadbgjning sker
formentlig, fordi muskelspan-
dingen omkring hoved og hals
ikke er sa steerk som normalt. Ef-
terhanden gar den voksne med
PWS mere og mere foroverbgijet,
specielt hvis man ikke tidligt er
opmarksom pa problemet. Qvel-
ser efter fysioterapeutisk vejled-
ning kan forebygge, og ryggym-
nastik er vigtig hele livet. I mod-
sat fald kan man risikere, at ryg-
sgjlen med tiden ikke kan rettes
helt ud, og det kan give smerter.

Skoliose (krumning) er en S-
formet rygskaevhed, som ses hyp-
pigt ved PWS, hos de fleste kun i
lettere grad. I sjeldne tilfelde op-
star skoliosen allerede i de fgrste
levear, men hyppigst ferst grad-
vis efter 7-8 ars alderen. Det er
vigtigt at kigge efter ved hvert
legebesgg. Ved mistanke vil man
tage rgntgenbillede af ryggen, og
man taler her om at udmale en
skoliosevinkel, som beskriver
graden af skoliosen.

Rontgenbillede af buet ryg-
sgjle, som medfprer skeev
ryg (skoliose)

24



Ved skoliose henvises til en ortopadkirurg, der tager stilling
til den videre behandling og kontrol.

Hos nogle bgrn bliver det sa udtalt, at korsetbehandling 23
timer i dggnet anbefales i en periode. Bgrnene venner sig me-
get hurtigt til det.

For nogle vil operation vere ngdvendig. Der indopereres me-
tal i rygsdijlen. Det ggr, at ryggen delvis rettes op og ikke bliver
mere skav.

Operation er et stort indgreb, som kan pavirke vaeksten. Ope-
ration foretages som regel fgrst, hvis korsetbehandling ikke har
haft den gnskede effekt.

Hvor meget fysioterapi og ryggymnastik kan forebygge ud-
vikling af skoliose er usikkert, men det er altid godt at have en
steerk ryg. Selv om der er en skoliose, vil ryggvelser ggre ryg-
gen mere sterk og smidig og forebygge smerter.

Hvorfor der s@rlig ved PWS er risiko for skoliose vides ikke.
Det er et karakteristisk treek ved syndromet, men kan ogsa ses
ved en lang rekke andre sygdomme og syndromer, som i gvrigt
er forskellige fra PWS.

HJERTE

Medf@dt hjertefejl ses ikke hyppigere hos personer med PWS
end hos andre. Hjerte og kredslgb belastes ved svar overvagt.
Hvis det sker, kan det fgre til forhgjet blodtryk, areforkalkning
og vand i benene (gdem). Disse tilstande er belastende for
kroppen og kan blive invaliderende. Medicinsk behandling kan
blive ngdvendig, men vigtigst er at undga overvagt.

Hjerte og kredslgbsproblemer er beskrevet som meget hyp-
pigt forekommende hos voksne og specielt midaldrende og al-
dre med PWS. I alle de undersggelser, der er offentliggjort hid-
til, har de allerfleste undersggte varet betydeligt overvaegtige.

Derfor kan vi ikke sige, om det er overvaegt alene, der giver
hjerte og kredslgbsproblemer, eller om det er et generelt sund-
hedsproblem hos alle med PWS, ogsa normalvaegtige. Det ma
undersggelser i fremtiden vise.
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LUNGER

Som udgangspunkt har bgrn med PWS normale lunger, men
sveer overvegt, muskelslaphed og ogsa sver rygskevhed kan
hamme brystkassens bevagelighed og pavirke vejrtrekningen
negativt.

De helt sméa bgrn med PWS kan pa grund af slappe muskler
fa problemer med vejrtrekningen og have svert ved at hoste,
hvis de far lungebetandelse.

Vor vejrtreknings dybde og hyppighed reguleres via flere
signaler fra kroppen, bl.a. blodets indhold af CO, (kultveilte),
som udskilles ved udanding. Jo hgjere CO, jo flere vejrtraeknin-
ger. Kroppens fglsomhed for hgjt CO,-niveau er nedsat ved
PWS. En undersggelse har vist at kroppens fglsomhed for hgj
CO, bedres ved veksthormonbehandling.

Béade bgrn og voksne med PWS kan ligesom alle andre fa
lungebeteendelse med pavirket vejrtreekning, oftest kortandet-
hed, hoste og trethed, men modsat andre er det ikke alle med
PWS, der far feber eller klager over ubehag, og derfor kan
symptomerne i vaerste fald overses.

Bgrn og voksne med PWS kan ogséa have astma ligesom alle
andre, og her gelder igen, at man skal huske pa muligheden,
hvis den med PWS bliver hurtigt forpustet, evt. med hvaesende
vejrtrekning ved fysisk aktivitet eller ofte hoster, evt. om nat-
ten.

Allergi kan veere arsagen. Ca. 10 % af alle danske bgrn har
allergi, det formodes ogsa at geelde ved PWS.

FODDER

Sma fgdder og sma hander er et kendt treek ved PWS. Fgdderne
er ofte ogsa meget smalle, og i nogle tilfeelde med en let grad af
fejlstilling i fodleddet, sa indleeg i skoen er ngdvendigt. Det kan
vare vanskeligt at finde sko i en almindelig skobutik, der sam-
tidig bade passer og stgtter foden godt nok. Begge dele er meget
vigtigt, iser da den motoriske udvikling ogsa oftest er forsinket,
og balancen er svag.
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Det er vigtigt, at skoen har en fast bagkappe. Nogle gange er
man heldig at finde en sko i en almindelig butik, men i mange
tilfaelde vil det vere at foretraekke at kgbe fabriksfremstillet or-
topadisk fodtgj, som forhandles i specialbutikker, hvor man og-
sa kan fa vejledning af specialskomager eller bandagist.

Lagen kan skrive en anbefaling til kommunen om dakning
(hel eller delvis) af udgifter til fodtgj, det kreves her, at legen
beskriver problemet og vurderer, at der er tale om en “varig li-
delse”.

HUD
Blandt de mest almindelige problemer kan navnes: sart hud,
eksem og pillen i hud og sér.

Sart hud

Mange sma bgrn med PWS har lysere hud og har end deres sg-
skende, og huden er mere sart over for sollys. Soleksem kan fo-
rebygges med solfaktor creme, men vigtigere er nok at undga at
udsatte bgrnene for direkte sterk sol ved at bruge solhat og tgj,
der dekker krop, arme og ben.

Eksem

Kan ses hos bgrn med PWS. Eksemet kan have svert ved at he-
le, hvis huden er sart, hvis der kommer infektion, eller hvis bar-
net piller i huden. Tal med legen (evt. hudlege). Eksem evt.
med svampeinfektion kan ogsa forekomme ved sver overvagt,
hvor der er fugtigt mellem store hudfolder.

Sar og pillen i sar
Mange bgrn og voksne piller i huden, specielt hvis der er sar.
Arsagen kendes ikke. Men det kan vare et meget stort problem.
Der kan opsta store sar, der vanskeligt kan hele.

En undersggelse fra Italien viste, at bgrnene is@r piller, hvis
de keder sig! Somme tider kan en belgnning hjelpe for at fa
barnet til at undlade at pille. Et godt rad er at s@tte plaster pa
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selv sma sar. Man kan fa gode rad fra leege eller sygeplejerske
til behandling af sar.

TEMPERATURFALSOMHED

Temperatur og smertesans er tet forbundet i nervesystemet, og
mange med PWS har svart ved at registrere, hvor varmt det er,
og skal vejledes med péakledningen.

Kropstemperaturen kan ogsa somme tider komme ud af ba-
lance. Det kan ses (maske specielt hos sma bgrn), at de har tem-
peraturforhgjelse maske gennem flere uger uden at vere syge.
Samtidig er der mange, der ikke far feber ved selv sveere infek-
tioner. Det er en vigtig oplysning at give leege og vagtleger,
nar man ¢gnsker barnet/den voksne med PWS vurderet, hvis man
som pdrgrende har indtryk af, ”at der er et eller andet galt”.

SOVNMONSTER

Det er velkendt, at mange med PWS har tendens til at falde i
sgvn midt pa dagen, typisk som passager i en bil, men ogsa ofte
nar de sidder stille uden at foretage sig noget. Dette er uaf-
hangigt af en evt. overvagt, men kan forvarres af overvagt.
Forskning har vist, at selve sgvnmgnsteret om natten mange
gange ikke er normalt, dvs. de 4 kendte s@vnstadier, hvor
drgmmesgvn er det ene, kommer ikke i samme rakkefglge som
hos andre. Mange med PWS sover meget let, dvs. vagner let og
falder let i sgvn igen. Arsagen tilskrives igen fejlregulering fra
hypothalamus i hjernen.

Sevnapng er et andet fenomen, der kan forekomme. Her er der
for lange vejrtrekningspauser under sgvnen. Apng kan skyldes
en fejlregulering af andedrettet (igen fra nervesystemet) eller
store mandler og polypper, hvilket der kan undersgges for hos
en grelege. Den hyppigste arsag til sgvnapng ved PWS er dog
overvaegt.

Hvis barnet snorker, kan det vere tegn pa polypper. Hvis
barnet er pafaldende treet om dagen, ma man overveje, om der
skal henvises til en sgvnundersggelse, som foregar under ind-
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leeggelse. Astma kan ogsa vare en mulig arsag til traethed, se
ovenfor.

VANDFORGIFTNING

Mange bgrn og voksne med PWS vil gerne drikke meget. Dette
er oftest ufarligt, men hvis der gives medicin, som kan tilbage-
holde vaske fx for at behandle ufrivillig vandladning om natten
(sengevaedere), kan det resultere i en fortynding af saltene i
blodbanen. Det kan give krampeanfald. Her ma veskeindtagel-
sen indskraenkes og kontrolleres, iser om aftenen.

KROPPENS SIGNALER (faresignaler)
Personer med PWS har tilsyneladende en hgjere smerteterskel
eller maske snarere en anderledes smerteopfattelse end andre.
Signaler fra kroppen, der normalt giver stor smertefglelse og
ubehag, opleves ikke altid pa samme made ved PWS, hvor
mange ogsa kan have svert ved at lokalisere smerte. Det bety-
der, at svaere infektioner, sygdom i mave og tarm og knoglebrud
kan overses. Personen med PWS virker ofte ikke medtaget eller
pavirket pa den made, som det forventes.

Det er vigtigt at veere opmarksom pa, at hvis en person med
PWS reagerer eller opforer sig helt anderledes end vanligt, kan
det skyldes, at den pageeldende er alvorligt syg.

Dette md overvejes
e  hvis hun/han pludselig ikke vil spise
ved opkastning
hvis hun/han er uszdvanlig stille og helst vil ligge ned
ved udspilet mave

Man ma overveje knoglebrud
¢ hvis hun/han pludselig ikke vil stgtte pa benet
e ikke vil bruge en arm/hand
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Pludselig og markant endret adferd kan skyldes psykisk syg-
dom.

Hypothalamus er med til at registrere vores smerteopfattelse, og
man mener, det er utilstreekkelige signaler herfra, der er arsag til
den slags fenomener/tilstande, som er omtalt ovenfor.
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Medicin og bedovelse

UVENTEDE BIVIRKNINGER AF MEDICIN

Nogle former for medicin kan ved almindelig standarddosering
somme tider medfgre betydelige bivirkninger hos personer med
PWS. Specielt skal man vare opmarksom pa medicin, der kan
give trethed og slgvhed. Selv med sma doser kan nogle reagere
med udtalt og langvarig traethed og slgvhed. Det gelder serlig:

sovemedicin

angstdempende medicin

medicin mod uro og depression

nogle typer af medicin mod epilepsi

visse former for sgsygetabletter (antihistaminer)
nogle tabletter mod allergi (antihistaminer)

Skal ovenstaende medicin gives, anbefales at man ngje radfgrer
sig med legen.

Samtidig er det vigtigt at vide, at mange personer med PWS
taler denne medicin, men evt. blot i en lavere dosis end sedvan-
ligt. Et godt rad vil vere at starte med en lav dosis af medici-
nen, og tales det godt, kan dosis gradvist gges, hvis det er ngd-
vendigt for at fa den gnskede effekt.

En af arsagerne til navnte forhold kan veare, at personen med
PWS, trods hgj vaegt, er meget spinkelt bygget, dvs. den "fedt-
frie" del af kroppen (hvor medicinen omsettes) er meget lille,
og pa den made virker det, som om der er givet en stor dosis.
Dvs. man skal teenke pa, hvad kropsvagten ville vaere, hvis per-
sonen ikke var overvegtig, og sa evt. dosere medicin ud fra det-
te.

Noget af den medicin, der bruges mest til bgrn og voksne, er
antibiotika ved almindelige infektioner som fx halsbetendelse,
og det taler personer med PWS lige sd godt som andre.
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BEDO@VELSE (anastesi)

Der er i litteraturen om PWS beskrevet sjeldne tilfelde med
langvarig opvagning, feber og lange vejrtreekningspauser under
opvagning efter bedgvelse.

Generelt tales den medicin, der gives ved bedgvelse i Dan-
mark i dag, udmarket.

Mange bgrn med PWS bliver bedgvet til mindre operationer
sa som operation for skelen og operation for manglende “ned-
fald af sten i pungen”, og det er sjeldent, der her opstar proble-
mer.

Hvis personen med PWS er svert overvagtig, kan ses samme
problemer som ved bedgvelse af andre svart overvaegtige, nem-
lig langsom opvagning efter langvarige bedgvelser.

Det tilrades altid, at den leege, der skal bedpve (narkoselce-
gen/ancestesiologen), informeres om PWS.

BLODPR@VER OG "DROP”

Mange bgrn og voksne med PWS er ikke kede af at fa taget
blodprgver, maske fordi en anderledes smertetaerskel ggr, at det
ikke ggr ondt.

Det kan somme tider veere svert at fa en blodprgve fra de al-
lermindste og ogsa at anlaegge drop, hvis der skal gives medicin
i en blodare. Serlig ved overvaegt kan det vare svart at ’finde”
en blodare.
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Hormoner
Et hormon er et signalstof, som dannes i ét organ og transporte-
res via blodbanen for at regulere et andet organs funktion. Et
eksempel er insulin, som dannes i bugspytkirtlen og regulerer
andre organers sukkeroptagelse pa celleniveau.

Det vides, at personer med PWS har hormonelle forstyrrelser
serligt vedrgrende vaksthormon og kgnshormon.

VZEKST
Bgrn med PWS har nedsat vaksthastighed og manglende
vaekstspurt i pubertetsarene. Gennemsnitshgjden for personer
med PWS er lavere end baggrundsbefolkningens. Ubehandlet
opnar kvinder med PWS i gennemsnit at blive 155 cm hgje og
maend med PWS 161 cm.

Vaksthormon er en vasentlig faktor for vaekst i lgbet af
barndommen. Veaksten i puberteten reguleres af savel vaekst-
som kgnshormon.

KROPSSAMMENS ATNING
Ved PWS er kroppens sammensa&tning preget af en relativt hgj
mangde kropsfedt og nedsat mangde muskelmasse. Voksne
ubehandlede normalveegtige kvinder med PWS har lige sa me-
get fedt- som muskel-masse, dvs. at nasten halvdelen af krop-
pens vevsmasse er fedt. Hos normale voksne kvinder udggr
fedtmassen 25 %.

Hos voksne m@nd henholdsvis med og uden PWS er tallene
33 % og 18 %.

VAKSTHORMON

De fleste personer med PWS har nedsat virkning af vaksthor-
mon eller egentlig vaeksthormonmangel. Arsagen er bl.a. en de-
fekt i hypothalamus (et vigtigt center i hjernen), som regulerer
hypofysens produktion og frigivelse af hormoner, bl.a. vaekst-
hormon.
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Storhjernen . Hjernebjaelken

Hypothalamus
Hypofysen

Lillehjernen -_':"' Forlanget marv

Menneskets hjerne

Vaksthormon medvirker til kroppens lengdevekst, muskel- og
knogleopbygning samt fedtforbrending.

Behandling med veeksthormon

Det er muligt at behandle med vaksthormon. Vaksthormon gi-
ves ved indsprgjtning i huden pa lar, mave eller balder en gang i
dggnet, om aftenen.

Hos bgrn med PWS, som behandles med vaksthormon, gges
vaeksthastigheden i en grad, si mange kan opna nasten normal
eller normal sluthgjde. Ligeledes mindskes kropsfedtet, hvor-
imod muskelmassen og knoglemineraltetheden gges. Nyere
forskning tyder pa, at den tidlige motoriske udvikling bedres,
hvis behandlingen pabegyndes i 12-18 maneders alderen.

Kaloriebehovet hos personer med PWS er 50-75 % af det
normale. Ved vaksthormonbehandling af bgrn gges kalorieom-
setningen. Det kan delvist forklares ved, at energioms&tningen
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er hgjere i muskelvav end i fedtvav. Selvom der behandles med
veeksthormon, er kaloriebehovet stadig lavere end hos normale,
hvorfor det stadig er ngdvendigt at fplge en ngje tilrettelagt
kostplan.

I Danmark tilbydes alle bgrn med PWS behandling med
veksthormon. Behandlingen pabegyndes almindeligvis i forste
levear. Behandlingen stoppes som regel i 16-18 ars alderen, nar
hgjdeveksten er ophgrt.

Voksne mennesker bruger vaksthormon til at vedligeholde
kropssammensatningen. Trods dette er det endnu ikke vedtaget
at behandle voksne med PWS med vaksthormon. Flere viden-
skabelige undersggelser om vaksthormonbehandling af voksne
har vist, at voksne med PWS har gavn af behandling, i alle til-
feelde set i forhold til fedt- og muskelmasse, men formentlig og-
sa knoglemineraltetheden.

KONSHORMONER
Hos personer med PWS er m@ngden af bade mandlige og kvin-
delige kgnshormoner nedsat. Arsagen er en fejlregulering fra
hjernens hypothalamus kombineret med underudviklede eller
umodne testikler/®ggestokke.

Kgnshormoner har betydning for kroppens kgnskarakterer,
knoglemineraltethed og vekst i puberteten.

Konsudviklingen hos kvinder
Pigerne fgdes med sma ydre kgnsorganer. Pubertetsforandringer
med kgnsbeharing kan starte allerede i 7-8 ars alderen. Den @v-
rige pubertet er for de flestes vedkommende ufuldstendig.
Brystkirtelvevet udvikles sparsomt. Aggestokkene indeholder
fa eller ingen &g. Hgjst 4 ud af 10 kvinder oplever at fa fgrste
menstruation. Ikke sjeldent kommer fgrste menstruation ef-
ter 20-ars alderen. Blgdningsmgnstret er sterkt uregelmeessigt
med fa blgdninger.

De fleste kvinder er sterile. Der er rapporteret 3 tilfelde i
verden, hvor en kvinde med PWS er blevet gravid og har fgdt et
barn.
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Konshormonbehandling af kvinder

Niveauet af det kvindelige kgnshormon, gstrogen, i kroppen er
lavt. Ved gstrogenmangel-tilstande er der stor risiko for udvik-
ling af osteoporose (knogleskgrhed). Navnlig af den grund bgr
det overvejes at pabegynde behandling med kgnshormon i Igbet
af pubertetsarene.

Mange, om end ikke alle, tilbydes i dag behandling med
kgnshormon. Almindeligvis anvendes behandling med en kom-
bination af @gstrogen og gestagen. Det anbefales at valge et
preparat, som har graviditetsforebyggende virkning. Hormon-
behandlingen kan sammenszttes saledes, at kvinden ikke behg-
ver at have menstruation. Behandlingen gives som tabletter,
plaster, spiral og/eller p-stav.

Konsudviklingen hos meend

En del af drengene fgdes med en lille penis. De fleste har ikke
testiklerne i pungen ved fgdslen, og kun i fa tilfeelde kommer de
siden ned pa plads af sig selv. Hvis dette ikke er sket inden 5 ars
alderen, bgr testiklerne opereres pa plads i pungen. Det ggres
ved et mindre operativt indgreb.

Pubertetsforandringer med harveekst i skridtet kan starte alle-
rede i 9 ars alderen. Beharingen er sparsom til normal. Den gv-
rige pubertet er for drengenes vedkommende ogsa ufuldsten-
digt forlgbende.

Testiklerne vedbliver at veere sma og umodne og med nedsat
eller manglende s&d- og testosteron-producerende vev. Vak-
sten af penis er oftest begrenset. M@ndene regnes for at vare
sterile.

Da niveauet af det mandlige kgnshormon, testosteron, er lavt,
gar stemmen ikke i overgang, og stemmelejet er hgjt. Skaeg-
vaksten er sporadisk eller mangler helt.

Konshormonbehandling af meend

Iseer af hensyn til knoglernes mineraltethed, men ogsa af hen-
syn til kgnskarakterer, bgr behandling med testosteron overve-
jes pabegyndt i pubertetsarene. Skgnsmessigt er mere end
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halvdelen af ma@nd med PWS i testosteronbehandling. Behand-
lingen gives som daglige tabletter eller creme. Det kan ogsa gi-
ves som indsprgjtning i musklerne med to til tre méaneders in-
terval. Testosteronbehandling medfgrer ikke risiko for at udvik-
le eller forsterke en aggressiv adferd. Det er usikkert, hvor me-
get det betyder for den seksuelle interesse og adferd eller for
evnen til at have et seksualliv.

ANDRE HORMONER

Sa vidt vides er andre hormondannende organer end hypotha-
lamus, hypofyse, @ggestokke og testikler normalt fungerende.
Ligeledes er alle andre hypofysehormoner end vaeksthormon og
kgnshormoner (LH og FSH) normale. Det synes ogsa at gelde
for de hormoner, som regulerer skjoldbruskkirtel (stofskifte) og
binyrebark (kredslgb, stressreaktion).

Ved PWS er der gget risiko for at udvikle type 2 sukkersyge,
ikke mindst ved samtidig overvaegt og/eller famili@r dispositi-
on. Ved type 2 sukkersyge er der nedsat fglsomhed for, men ik-
ke mangel pa insulin. Denne form for sukkersyge kan i langt de
fleste tilfzlde behandles med dizt, motion og vagttab. Nogle
vil have brug for tabletbehandling. Insulin er sjeldent ngdven-
digt.

I de senere ar er der forsket i appetitregulerende hormoner.
Det kan maske vere med til at lgse gadden om overspisning. Det
er dog endnu alt for tidligt at konkludere noget.
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Knogleskorhed (osteoporose)

Osteoporose er en tilstand med nedsat knoglemasse og knogle-
skgrhed. Ved knogleskgrhed er der risiko for knoglebrud, sam-
menfald af ryghvirvler og knoglerelaterede smerter.

Der er flere kendte risikofaktorer for udvikling af osteopo-
rose, bl.a. mangel pa vakst- eller kgnshormon — se i gvrigt ne-
denstaende oversigt. Risikoen for at udvikle osteoporose stiger
med alderen.

Eksempler pa risikofaktorer for udvikling af osteo-
porose

Familier forekomst

Lav kropsvagt (BMI < 19 kg/m?)

Lavt indtag af kalk og D-vitamin

Rygning

Nedsat fysisk aktivitet

Tidlig overgangsalder

Alder

Sygdomme associeret med osteoporose
Veksthormonmangel
Kgnshormonmangel
Sygdom i kalkstofskiftet

Diagnosen stilles enten i tilfeelde af brud pa ryghvirvler og/eller
hofte opstaet efter beskedent traume eller ved maling af skelet-
tets knoglemineraltethed (Bone Mineral Density; BMD).

PWS OG OSTEOPOROSE

Personer med PWS har stor risiko for udvikling af osteoporose.
Det skyldes blandt andet de hormonale forstyrrelser med man-
gel af vaekst- og kgnshormon.
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Der er lavet enkelte videnskabelige undersggelser af osteopo-
rose ved PWS. Mellem 20 og 30 % af de voksne har osteopo-
rose.

Forebyggelse af osteoporose

Knogle-opbygning og vedligehold styrkes af fysisk aktivitet,
sikring af tilstraekkeligt tilskud af kalk og D-vitamin samt er-
statning af manglende vekst- og kgnshormon.

Det anbefales dagligt at dyrke motion, tage et tilskud af 400
IE (= 10pg) D-vitamin, og derudover indtage 800 mg kalk (cal-
cium). En deciliter mezlk indeholder 120 mg kalk. Hvis man ik-
ke far tilstreekkelig kalk i kosten, kan man supplere med kalk i
pilleform.

Bgrn med PWS behandles med vaksthormon. Det har en po-
sitiv effekt pa knoglemineraliseringen.

Der findes ikke videnskabelig dokumentation for, om BMD
hos voksne med PWS gges af veksthormonbehandling.

I 1gbet af teenage-arene anbefales det at overveje at pabegyn-
de behandling med kgnshormon.

Behandling med hormoner drgftes med leegen.

Behandling af osteoporose

I tilfzelde af manifest osteoporose kan denne, som hos alle andre
voksne, behandles med kalk, D-vitamin, kgnshormoner og/eller
bisfosfonat. Behandling og kontrol varetages af legen.
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Seksualitet

Selv om vi pa mange mader fgler os frisindede, er det for man-
ge stadig tabubelagt at tale om sex. Ekstra vanskeligt bliver det,
nar der skal tales om seksualitet hos personer med handicap.
Handicappet pavirker ogsa seksualiteten.

Hos personer med Prader-Willi Syndrom er det almindeligt,
at den seksuelle modning er forsinket og ofte aldrig udvikles
helt. Og de fleste udviser ikke interesse i et aktivt seksualliv. De
synlige tegn pa, at puberteten starter med udvikling af kgnsbe-
haring, kan ses ret tidligt. Men hos mange géar udviklingen i sta,
og det vil sige, at penis og testikler ikke udvikles fuldt ud hos
drengene, og pigernes bryster begynder at vokse, men bliver al-
drig s@rligt udviklede. Cirka halvdelen af pigerne oplever at fa
en eller flere menstruationer, og hos nogle piger starter men-
struationerne fgrst efter 20 ars alderen. De piger, der far hor-
monbehandling, far gerne flere menstruationer. Ikke alle drenge
far skeeg, med mindre de far behandling med mandlige kgns-
hormoner.

Indtil for nylig havde man ikke kendskab til bgrn fgdt af per-
soner med PWS. Der er nu rapporteret ganske fa tilfelde af
kvinder med PWS, der har faet bgrn. Tidligere havde nogle den
fejlagtige holdning, at fordi personer med PWS ikke kunne fa
bgrn, havde de heller ikke brug for viden om seksuelle forhold.
Men det er endda meget vigtigt, at de unge far en god undervis-
ning og vejledning om seksuelle forhold, for deres sygdom kan
stille dem i situationer, hvor deres adferd kan misforstas af an-
dre.

Alle mennesker har en medfgdt seksualitet, som er med til at
give et gnske om intimitet, eventuelt ogsa med seksuelt indhold.
Unge med PWS kan godt have forstaelsen af at vere ”anderle-
des” i forhold til deres jevnaldrende, og det kan vare vanske-
ligt at handtere i teenagearene. Man efterligner maske jevnald-
rendes adfeerd, ogsa seksuel adfeerd. Man vil gerne flirte, kysse
og kramme, men kan blive misforstaet som var der interesse i at
g3 videre” med egentligt samleje. De unge kan derfor komme i
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en situation, hvor de kan blive udsat for overgreb, idet de kan
have vanskeligt ved at skelne mellem en adferd, der kun hand-
ler om venskab/karesteri og en adfard, der indeholder sex. De
unge bgr lere, hvad deres adferd kan betyde i forskellige socia-
le sammenhange, men ogsa i de seksuelle sammenhange. Vi-
den om, hvilke bergringer det er acceptabelt bade at give eller
modtage, og hvilke der ikke er acceptable, er meget vigtig.

PWS indebarer for mange en umoden udvikling af seksuali-
teten sammen med en social fglelsesmassig umodenhed. For-
hold, der alle ggr det meget vanskeligt at etablere sig i et par-
forhold. Sadanne vanskeligheder, der er karakteristiske for per-
soner med PWS, bgr ikke kun vaere de pargrendes og professio-
nelles viden, men bgr i hgj grad videregives til den, der skal le-
ve sit liv med PWS. I stedet for at opmuntre den unge pige, der
taler om at fa familie og bgrn, ma man hellere vere erlig og ta-
le om, hvad der realistisk kan vere fremtiden. Det er jo ikke
ensbetydende med, at man ikke kan have en ven eller kareste,
men man skal leere sig at handtere et sddant keeresteforhold.

Et weekendbekendtskab i trygge rammer kan vare nok for nog-
le. Nogle har et lengerevarende forhold, hvor forholdet mest af

41



alt indeholder sma besgg hos hinanden, hvor der holdes i hand
eller ggres noget sammen, mere end det handler om et forhold,
der tangerer noget egentligt seksuelt. For mange er den status,
det indebarer at have en “kereste”, i sig selv et vigtigt mal.

I og med, at det nu er kendt, at enkelte kvinder med PWS kan
fa bgrn, bgr man selvfglgelig veere opmarksom pa at lere de
unge om beskyttelse mod graviditet. Ligesom de unge ogsa skal
oplyses om beskyttelse mod seksuelt overfgrte sygdomme. Det
er derfor ngdvendigt, at savel pargrende som personale vil pata-
ge sig den opgave at hjelpe den unge gennem en god seksual-
undervisning. Det er ikke kun selve det, at de unge far under-
visning, der er ngdvendigt, men nok sa relevant er det, at parg-
rende, iser foreldre og personale i savel eventuelt botilbud som
skole, er enige om undervisningens indhold. De unge kan have
vanskeligt ved at skulle forholde sig til forskellige meninger om
et emne. Nar det omhandler et tabubelagt emne som seksualitet,
er det endnu mere ngdvendigt, at man samarbejder. En mulig-
hed kan veare, at foreldrene overvarer skolens undervisning for
derigennem at vide, hvad der fortelles. Da de unge kan vare
meget forskellige, bgr man vare opmaerksom pa de individuelle
behov i undervisningen.

Abenheden over for, at handicappede kan have et seksualliv,
gges hele tiden. Dermed gives der ogsa stgrre mulighed for
handicappede til at indgd venskaber, karesteforhold og egte-
skab. Unge med PWS er ikke mindre ’rigtige mand” eller min-
dre “rigtige kvinder” — deres stgrste problem bestér iser af en
umodenhed i samspillet i sddanne traditionelle forhold. Man méa
vaere opmarksom pa, at handicappede ikke kan skares over en
kam — det kan personer med PWS heller ikke.
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Kost og ernaering

Ved Prader-Willi Syndrom er der en rakke forhold, der gor er-
naringen specielt vigtig. Det er forhold, der knytter sig til den
utilstreekkelige mathedsfornemmelse, den madsggende adfaerd,
administreringen af mad og maltider samt kropssammensztnin-
gen. Opmarksomhed pad mad og det at skaffe noget spiseligt
kan optage den enkelte uhyre meget.

Personer med PWS har dermed hele livet brug for en omfat-
tende og stgttende indsats fra omgivelserne med hensyn til mad
og maltider.

De ernzringsmassige spgrgsmal omtales i det fglgende.

NYFODTE BORN OG SPEDBORN

Det nyfgdte barn med PWS vil ofte have svart ved at tage til-
streekkelig nering til sig. Barnet med PWS kan oftest ikke die
pa grund af muskelslaphed og svag sutterefleks. Det er som re-
gel ngdvendigt helt eller delvist at sondeern®re barnet de fgrste
leveuger eller maneder. Der gives udmalket modermelk eller
modermalkserstatning.
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Et par af de mest karakteristiske trek hos spedbarnet med PWS
og nogle af de symptomer, der straks efter fgdslen leder tanken
hen pa PWS, er netop, at barnet er slapt og ikke kan sutte og
synke og evt. kan have svert ved at tage pa i vaegt.

Det yngre barn bliver gradvist bedre til at spise, men spiser
ofte meget langsomt.

BORN, UNGE OG VOKSNE

Efter fa maneder, fra ca. ¥2 ar til 4 ars alderen, vendes perioden
med spiseproblemer ofte gradvist, idet der efterhanden ses en
betydelig og us@dvanlig interesse for mad.

Overspisning kombineret med utilstreekkelig methedsfglelse
betyder for mange en ngdvendig livslang opmerksomhed pa
kosten for at forebygge en stor vegtggning, som kan medfgre
en anselig fedme, der kan blive livstruende.

Der er risiko for udvikling af sygdomme, der kan relateres til
et for hgjt og evt. usundt madindtag og et beskedent fysisk akti-
vitetsniveau, de sdkaldte “livsstilssygdomme” som overvagt og
fedme, sukkersyge, hjertekarsygdomme, forhgjet blodtryk, led-
og skeletproblemer og vejrtreekningsproblemer. Der kan ogsa
vere tale om forringet motorik og fysisk aktivitetsformaen.
Hertil kan ogsa komme hygiejneproblemer og sociale og psyko-
logiske problemer.

Det er derfor vigtigt, at man op igennem barnets opvakst er
opmarksom pa, hvor meget og hvilken slags mad, barnet far
tilbudt og spiser. Det er vigtigt, at veegten holder sig inden for
det normale, gerne tet pa gennemsnittet ogsa op igennem vok-
senalderen.

Man bgr samtidig sikre sig, at barnet far tilstreekkeligt med
naringsstoffer for at tilgodese en sa normal hgjdetilvaekst som
muligt. Dette er ogsa vigtigt, hvis barnet behandles med vakst-
hormon. For den voksne med PWS er det ogsa vigtigt at have et
tilstrekkeligt naringsstofindtag.

Kosten bgr lgbende fglges og relateres til veksten. Kosten
bgr justeres individuelt med hjelp fra PWS-kyndig klinisk dize-
tist.
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NZARINGSSTOFBEHOV
Energi- kaloriebehov
Personer med PWS har et energibehov (kaloriebehov), der er
lavere end raske jevnaldrendes. Energibehovet ligger ofte pa
ca. 50-75 % af en jevnaldrendes. Det lavere energibehov skyl-
des kropssammens@tningen med en hgjere fedtandel, lavere
muskelandel og et mindre fysisk aktivitetsniveau end hos raske.
Et udgangspunkt for fastsattelsen af energibehovet kan vaere
energibehovet for et normalvegtigt barn af samme kgn og hgj-
de. For nogle vil behovet vare betydeligt mindre. I fastsattelsen
tages der hensyn til barnets alder. I praksis m& man indrette
energiindtaget efter vegtstigningen. Energibehovet angives i ki-
loJoule (kJ) eller kilokalorier (kcal).
Den enkeltes vagtudvikling bgr siledes vere medbestem-
mende for, hvorvidt kostindtaget bgr reduceres eller gges og til-
passes det fysiske aktivitetsniveau og vaeksthormonbehandling.

Protein
Proteinindtaget bgr i udgangspunktet fglge de generelle anbefa-
linger, saledes at bgrn, unge og voksne med PWS fér proteinbe-
hovet dekket fra ”almindelig” mad. Proteinandelen bliver ofte
forholdsmassigt hgjere ved et mindre (lille) energiindtag. I
praksis betyder det dog ofte ogsa, at proteinindtaget bliver hgje-
re end det, der som minimum anbefales pr. kg kropsveegt, hvil-
ket sandsynligvis kan vere positivt, fordi et hgjt proteinindtag
ofte giver bedre mathedsfglelse (uvist ved PWS). Dette er set
hos raske. Proteinbehovet til bgrn og unge i vekst er stgrre pr.
kg kropsvagt end voksnes behov pr. kg kropsveaegt.

Proteinenergiprocenten (ProteinE%) bgr i udgangspunktet
ligge pa ca. 10-20 E% (15 E%) for bgrn over 2 ar og voksne.
For yngre bgrn og spadbgrn bgr ProteinE% veare lavere, jf. ne-
ringsstofanbefalinger.

Nye forskningsresultater viser desuden, at ProteinE% sand-
synligvis gerne ma vare 25 E% til stgrre bgrn (unge) og voks-
ne, der er overvagtige, og som skal tabe sig.
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Studier har vist stgrst vagttabseffekt ved samtidig brug af
sakaldt lav glykemisk index madvarer som fiber- og fuldkorns-
rige produkter, f.eks. rugbrgd, fuldkornsprodukter og grove
grgntsager.

Fedt og fedtkvalitet

Et fedtindtag pa 25-35 energiprocent (30 FedtE%) anbefales fra
2 ars alderen. Et fedtindhold svarende til 25 E% er tilstreekkeligt
ved overvaegt. Et fedtindhold i kosten under 20 E% er ikke at
anbefale, idet behovet for livsngdvendige fedtsyrer og fedtoplg-
selige vitaminer hermed vanskeligere deekkes. Bgrn under 2 ar
bgr have en hgjere fedtandel, jf. det hgje fedtindhold i f.eks.
modermalk.

Med hensyn til fedtkvaliteten bgr man tilstr&ebe en nogenlun-
de ligelig fordeling mellem enkeltumattede, flerumattede og
mettede fedtsyrer. Dette opnas ved at fglge dette kapitels anbe-
falinger og ved overvejende brug af plantefedtstoffer og ngdder,
mandler og frg samt fisk.

Kulhydrat og stivelse

Kosten bgr i gvrigt sammensattes efter de sunde kostanbefalin-
ger (Nordiske Neringsrekommendationer 2004), siledes at den
resterende energimaengde bgr komme fra kulhydrat. Kulhydrat-
energiprocenten (KulhydratE%) bgr ligge pa ca. 50-60 E% (55
E%). For bgrn under 2 ar bgr KulhydratE% vere lavere.

Kulhydratandelen bgr overvejende dekkes gennem kartofler
og fuldkornsprodukter som rugbrgd, havregryn, fuldkornspasta
og ris samt grgntsager og frugt. Kostfiberrige og fuldkornshol-
dige produkter kan have en methedsregulerende effekt og er
desuden mere neringsrige.

De nye rekommendationer, der ventes at komme i 2012, og
som evt. malrettes overvaegt og fedme, vil evt. leegge sig op ad
de nye protein/glyk@®misk index-overvagtsstudier. Dette vil be-
tyde, at kulhydratandelen bliver forholdsvis mindre, men med
fokus pa grove grgntsager og fuldkornsholdigt brgd, gryn og
lignende.
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Vitaminer og mineraler, inkl. kalk

Behovet for vitaminer, mineraler og sporstoffer skgnnes at vaere
det samme som for raske bgrn og voksne. Ved PWS kan det
veere sverere at fa deekket behovene, da energiindtaget er lave-
re. Dette betyder, at man ma vere yderligere opmarksom pa
kostsammensatningen, hvorfor der er god grund til at konsulte-
re klinisk dietist.

Kosten til stgrre bgrn, unge og voksne med PWS bgr inde-
holde groft og fuldkornsrigt brgd og gryn, grentsager, kartofler,
frugt og ber, der indeholder mange naringsstoffer, kostfibre og
fuldkorn, men ogsa fisk og magert kgd, fjerkre og malk og
melkeprodukter samt en vis mangde plantefedtstoffer for at fa
daekket behovene for mikronaringsstoffer.

Det anbefales dog at supplere med en multivitamin- og mine-
raltablet daglig tilpasset alderen. Herved sikres tilstraekkeligt
indtag af blandt andet vitamin D, der vanskeligt dekkes gennem
kosten alene. Vitamin D har betydning for en god knogle-
mineralisering, men spiller formentlig ogsa en stor rolle i mange
andre sygdomssammenhange og har efterhanden faet mere sta-
tus som et hormon.

Et dagligt kalktilskud kan vere ngdvendigt, safremt det dag-
lige maelkeindtag er begranset til under 4 dl. Dette kan ogsa an-
befales ved en lav knoglemineralisering, det vil sige lav kalk-
teethed malt ved en DXA-skanning.

Der bgr om muligt velges et kalktilskud med vitamin D.

Sma bgrn med PWS bgr have vitamin D draber til 2 ars alde-
ren, alternativt i form af en multivitamin- og mineral tablet fra 1
ar i henhold til Sundhedsstyrelsens anbefalinger. Spadbgrn med
PWS bgr i gvrigt fglge Sundhedsstyrelsens anbefalinger for vi-
tamin D og jerntilskud.

MADEN I PRAKSIS

Maltidsmgnster

Der anbefales et maltidsmgnster pa 5-6 daglige maltider, hvoraf
hovedmaltiderne bgr udggre tre: morgen, middag og aften. Her-
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udover kan der indga mindre mellemmaltider: formiddag og ef-
termiddag samt evt. aften.

Mellemmaltiderne har den funktion, at de er med til at sikre
et mere konstant velbefindende og stabilt blodsukkerniveau.
Samtidig forhindrer mellemmaltider ogsa en ungdig stor sultfg-
lelse, der ellers kan opsta mellem hovedmaltiderne. Safremt der
er problemer med at holde mellemmaltiderne som sma, mindre
maltider, kan det for nogle personer med PWS vere hensigts-
messigt at undlade mellemmaltiderne. I sadanne tilfaelde kan 3-
4 daglige maltider vaere optimalt.

Portionsstgrrelser og maltidssammenseetning

Der bgr sa vidt muligt tilstrebes én portion til maltiderne. Al-
ternativt kan der gives to mindre portioner, safremt dette kan
administreres. Maltiderne bgr sammenszttes, sa anbefalingerne
om energi og naringsstoffer dekkes. Et brugbart hjelpemiddel
til fordeling af den varme mad kan vere “Slanke-Tallerken-
modellen”, hvorved der opnas en sund fordeling af naringsstof-
ferne. Hvis energibehovet er lille, kan madvaregrupperne tilpas-
ses og evt. reduceres, og der kan anvendes mere grgnt.

I praksis er der tale om en kost svarende til en energireduce-
ret kost, og hvor man bgr vaere konsekvent og vedholdende med
hensyn til at servere forholdsvis sma portioner mad. Energibe-
hovet varierer individuelt og er athengigt af muskelmassen og
det fysiske aktivitetsniveau.

For de fleste stgrre bgrn og voksne med PWS er tryghed om-
kring mad og maéltider af afggrende betydning. Mange har det
bedst med at fa maden serveret pa en tallerken, sa diskussioner
om mengde undgas. Maden skal se indbydende ud og fylde pa
tallerkenen. Anvend evt. en mindre tallerken, sa det giver ind-
tryk af en stor portion.
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Brod

Ris
Pasta
Kartofler Vand/malk
Gronsager

Kaed
Fisk

Fjerkrae

Ay \/ Frugt

Selve maden

Overordnet set bgr maden sammensattes og tilpasses efter de
geldende kostrad fra Ernazringsradet og Danmarks Fgdevare-
forskning (2005).

”De 8 kostrad” lyder:

1.
2.

(9%}

© NNk

Spis frugt og grent — 6 om dagen

Spis fisk og fiskepaleg — flere gange om ugen

Spis kartofler, ris eller pasta og fuldkornsbrgd — hver
dag

Spar pa sukker, is@r fra sodavand, slik og kager

Spar pa fedtet — iser fra mejeriprodukter og kad

Spis varieret og bevar normalveagten

Sluk tgrsten i vand

Ver fysisk aktiv — mindst 30 minutter om dagen.

Den kliniske diztist kan individuelt radgive om behovet og de
anbefalede mangder inden for de forskellige madvaregrupper
for den enkelte med PWS.

49



Kunstige spdemidler og lightprodukter

Kunstige sgdemidler indeholder fa eller ingen kalorier. Det er
ikke ngdvendigt at sgde det lille barns mad kunstigt. Stgrre bgrn
og voksne kan sjeldent helt undga kunstige sgdemidler i saft og
sodavand, hvor lightprodukter ma anbefales. Der er ikke mis-
tanke om skadelige virkninger ved begranset brug af kunstige
sgdemidler. Nogle sgdemidler kan give “’lgs affgring”.

Man skal ikke lade sig vildlede af betegnelsen light”, idet
denne betegnelse blot angiver et lavere energiindhold end i ik-
ke-lightprodukter. Eksempler herpa er saft, slik, chips og may-
onnaise.

Pa varedeklarationerne kan man lese, hvor mange kcal, der
er i 100 g af en madvare og varens indhold af fedt og sukker.

HIZELP TIL ADMINISTRERING AF MAD OG MALTIDER
Grundet den manglende medfgdte mathedsfglelse og adferden
er det vigtigt, at alle bgrn, unge og voksne med PWS far den
ngdvendige hjelp og stette til administrering af mad og malti-
der for at tilgodese det ovenfor n®vnte energi- og n&ringsstof-
behov og for at undga kostrelaterede sygdomme.

Det galder, uanset hvor barnet/den voksne med PWS ferdes,
om det er i hjemmet, hos familie og venner, i institutioner, sko-
ler, boformer og pa arbejdspladser er det vigtigt, at alle er be-
kendt med de serlige problemstillinger i forhold til mad og
PWS og handler derefter. Personalet har ansvaret for, at der ser-
veres den anbefalede mad i de rigtige maengder og pa de aftalte
tidspunkter, og at personen med PWS ikke selv har adgang til
mad.

Det er som regel ogsa ngdvendigt at administrere penge for
voksne med PWS, da de ofte vil bruge penge pa ekstra mad.

Det ma frarades at lade unge og voksne med PWS tage del i
indkgb og madlavning, at opholde sig alene i et kgkken eller at
arbejde som medhjelp i kgkkener. Sadan et arbejde ser mange
med PWS som et gnskejob. Men det giver ofte anledning til
stress og konflikter.
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I dag er man meget opmarksom pa PWS-personers adferd
og de spgrgsmal, der rejser sig med administreringen af maden
og maltiderne. I Danmark er vi langt fremme, néar det gelder
deciderede bofellesskaber og botilbud for voksne personer med
PWS, hvor der bliver taget hand om ovenstaende forhold.

KROPSSAMMENSATNING OG VAEGT

Det diskuteres meget, hvad der er den ideelle vaegt ved PWS.
Kropssammens®tningen ggr vagtvurderingen vanskelig, da
muskelmassen er lille i forhold til fedtholdigt vev. Det er ikke
altid at anbefale, at en person med PWS skal opna en meget lav
vagt svarende til, at de ligger under den nedre normalgrense,
nar det gelder kropsmasseindex (BMI) i forhold til alder. Et
udgangspunkt kunne vare den normale vagt i forhold til hgjde.

Det er set, at der ved en meget lav vagt, herunder et lavt
kropsfedtindhold og muskelmasse ogsa males et lavt kalkind-
hold i knoglerne. Dette er der grund til at veere opmaerksom pa
af hensyn til risikoen for udvikling af skgre knogler siden hen,
men ogsa af hensyn til den samlede muskelmasse. Der bgr sam-
tidig ogsa veere fokus pa individuelt tilrettelagt daglig fysisk ak-
tivitet og motorisk trening. Vagttab bgr ske i samarbejde med
PWS-kyndig klinisk diztist.

Ved vurdering af vaegten bgr man vere opmarksom pa even-
tuelle overskydende hudfolder opstéet fra et tidligere vegttab.
Den overskydende hud kan veje en del og saledes slgre den re-
elle vaegt.

HENVISNING TIL KLINISK DIEATIST

Det er relevant med Igbende individuel kost- og diztradgivning
og opfelgning af en PWS-persons erneringstilstand ved klinisk
dizetist, herunder vurdering af kostindtag og eventuel beregning
af aktuelle kostindtag. Dette sammenholdes med vagt- og hgj-
deudviklingen, kropssammens@tningen og knoglemineralise-
ringen.
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Fysioterapi

Bgrn med Prader-Willi Syndrom er lige sa forskellige som an-
dre bgrn, men udvikler sig generelt bade fysisk og psykisk lang-
sommere. Dette skyldes flere felles trek/faktorer hos bgrnene.
De har mindre muskelmasse, lav muskelsp@nding, svag mu-
skelstyrke og svage reflekser.

Fysioterapi er en vigtig del af den samlede indsats over for
mennesker med PWS, og de og deres omgivelser har ofte behov
for kontakt til en fysioterapeut, specielt gennem opvaksten. Det
er serlig, mens barnet vokser, at risikoen for at udvikle fejlstil-
linger og stramme muskler og sener samt evt. fejl/overbelast-
ning er til stede.

Behovene varierer fra person til person. Nogle har brug for
megen fysioterapeutisk trening, andre kan ngjes med individuel
radgivning.

Fysioterapeuten kan bidrage med udviklingsvurderinger, mu-
skel- og ledundersggelser, motorisk treening, specifik behand-
ling og rad og vejledning om treeningsprogrammer, motoriske
aktiviteter og diverse hjelpemidler.

NYF@DTE, SPEDBORN OG SMAB@RN

Det nyfgdte barn med PWS vil nasten altid vere muskelslapt
og har svage reflekser. Det fgrste problem er derfor barnets
vanskeligheder med at tage fgde til sig. Foreldre og barn skal
radgives om stimulation af mund-svaelgmuskulatur (massage/@-
velser), om hensigtsmassige amme/spisestillinger og hjalpe-
midler som fx sarlige sutter/flasker og evt. sondemadning.

Den slappe muskulatur og et sanseapparat, der ikke fungerer
optimalt, hemmer barnets aktivitetsniveau. Derfor skal det have
seerlig hjelp, nar de fgrste basale motoriske funktioner skal lz-
res.

Med bevagelser, sang og legetgj kan den voksne vise og sti-
mulere barnet til at gribe og slippe, ligge pa maven og lgfte ho-
vedet, rulle osv. Babysvgmning kan vare en god start til egen-
bevagelse.
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Fysioterapeuten kan vurdere barnets udviklingsniveau og
radgive om relevant legetgj, gvelser og daglige aktiviteter, som
kan stimulere den enkelte funktion.

Bgrnene sidder, kravler, star og géar senere end andre bgrn, og
de skal stimuleres mere intensivt for at komme videre. Omgi-
velserne ma lokke og lege og vaere med til at gge aktivitetsni-
veauet hos bgrnene. Det er nu fra starten, de gode vaner med
daglig motorisk aktivitet skal dannes, sa det bliver en naturlig
del af hverdagen. Samtidig med at givne kostrad fglges, giver
det gode muligheder for pa én gang at holde vaegten nede og fa
opbygget en bedre fysik.

Det spaede og lille barn stimuleres mange gange bedst alene,
men jo ®ldre det bliver, jo mere forngjelse kan det have af an-
dre bgrn. Bgrnene stimulerer og inciterer hinanden til at yde
mere.

Nogle bgrn kan i udviklingsforlgbet have behov for forskelli-
ge hjelpemidler til brug for trening og udvikling af visse vigti-
ge funktioner. Det kan vere sa@rlige spiseredskaber, lejringspu-
der, gymnastikmatter og store bolde. Der findes serlige stole
med muligheder for individuel stgtte til hoved, krop eller ben,
og forskellige hjelpemidler til stimulation af std- og gangfunk-
tion.
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Bgrn med PWS er ofte platfodede, har blgde ankelled og kan
have stramme akillessener. Nogle stgtter mest pa ydersiden af
foden. Nar barnet skal op at sta, bgr det have stgttende fodtgj
med fast helkappe og god svang. En bgrnelege eller ortopaed
kan ordinere specialfodtgj om ngdvendigt.

FORSKOLEBORN

De fleste bgrn har lert at ga i 2-4 ars alderen. Nu skal de lere
de mere komplicerede motoriske ferdigheder som lgbe, hoppe,
klatre, kaste og gribe. Ferdigheder, som er en forudsatning for
mange bgrnelege. Det er vigtigt hele tiden at stimulere og tr&ne
gennem leg og naturlige dagligdags aktiviteter, hvor de kan
trene balance, koordination og styrke, selv kravle ind og ud af
bilen, skubbe indkgbsvognen, ga ture (skov og strand), sparke
bold, ga pa trapper, lege tagfat, feje, vande med vandkande,
skovle sne osv.

I fgrskolealderen skal bgrnene forberedes sa godt som muligt
motorisk til skoleforlgbet. Man kan med den rigtige sammen-
setning med fordel arrangere holdtrening. Der skal ikke vare
for mange bgrn, og man ma vare opmaerksom pa, at nogle bgrn
med PWS sgger mere efter voksenkontakt end kontakt til andre
bgrn. Men er man opmarksom pa forholdet, kan samspillet med
andre bgrn styrkes ved deltagelse i holdtraning.

Bgrn med PWS har risiko for at udvikle fejlstillinger i ryg og
ben og stramme muskler/sener ise@r skulderbzlte, hofte- og fod-
led. Derfor skal de jevnligt kontrolleres hos en fysioterapeut.

Man skal se pa kropsholdning og symmetri og undersgge
rygsgjlen for kyfose (krumning) og skoliose (sideskavhed).
Muskler og led skal undersgges for stramninger, specielt bryst-
muskler, hasemuskler og akillessener.

Bgrn med stramme sener bgr lgbende fglges af en lege, og
de voksne omkring barnet skal instrueres i daglig udspending
samt specifikke gvelser for at undga udvikling af fejlstillinger.
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SKOLEB@RN
I skolealderen bedres bgrnenes grovmotorik betydeligt, og de
leerer flere og flere feerdigheder.

Hos bgrn med PWS skinner det i denne alder tydeligere igen-
nem, at de, foruden det fysiske problem med muskelsvaghed,
ogsa hammes af, at de har sveert ved at forsta mundtlig instruk-
tion, at tage initiativ og foretage motorisk planlegning. De har
derfor brug for aktiviteter, der tilgodeser disse problemer, fx
styrketrening, korte forklaringer — evt. anvendelse af billedma-
teriale. De skal stadig opmuntres, og aktiviteter, der skifter i ha-
stighed og involverer begge sider af kroppen som fx rulleskgj-
ter, dans og div. boldspil, anbefales.

Samtidig skal der tages hgjde for deres fysiske begransninger.
Cykling, ridning og svgmning er eksempler pa sportslige aktivi-
teter, hvor man undgar belastning af svage led pga. delvist eli-
mineret tyngde.
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Sport og motoriske aktiviteter, som kan dyrkes enten sam-
men med eller ved siden af andre bgrn, vil vere at foretrekke,
hvis man samtidig gnsker at styrke sociale feerdigheder.

De motoriske ferdigheder, bgrnene traner, bgr lgbende kor-
rigeres (af fagperson) for at undga fejlstillinger eller uhensigts-
massige belastninger af krop og led.

Seneforkortning og muskelstramning kan ogsa opsta pa
grund af inaktivitet bl.a. som fglge af overvagt, men kan i bar-
nealderen, is@r ved trening og iherdig daglig udsp@nding, ofte
bringes tilbage til normal status. Fysioterapeuten instruerer og
radgiver.

VOKSNE

Det ideelle vil vare, hvis man gennem opveksten har faet lagt
grundlaget for gode motionsvaner. Motoriske aktiviteter skal
blive en livsstil, en naturlig del af hverdagen.

Den motoriske aktivitet i voksenalderen har til formal at
styrke vejrtrekning, kredslgb og hjerte og gge/bevare muskel-
styrke, bevaegelighed og udholdenhed.

Derfor er den daglige “dosis” af stor betydning. Man ma til-
streebe, at den voksnes hverdag indeholder motorisk aktivitet, fx
ga- og cykelture, trappegang og grovere renggring. Derudover
ber der veere faste motionsaktiviteter flere gange ugentlig.

Nogle voksne med PWS vil gerne sammenligne sig med an-
dre voksne. Det er heldigvis blevet moderne at vare fysisk aktiv
i fritiden. Stavgang og lgb er muligheder, og nogle af de maski-
ner, man kan anvende i et fitnesscenter, er serdeles velegnede,
fx gangband og cykel- og romaskiner. Fysioterapeuten bgr rad-
give i hvert enkelt tilfeelde og vurdere, hvad den enkelte kan
klare og behgver, og tilrettelegge et program, som kan have til
formal at vedligeholde fysikken og styrke sarlige muskelgrup-
per og/eller opna vaegttab. De personlige egenskaber hos perso-
ner med PWS — deres vedholdenhed, gnske om rutiner og op-
mearksomhed pa sig selv — kan ofte udnyttes positivt, idet de
kan udlgse konkurrenceelementet, sa de bliver ved, gennemfg-
rer og endda konkurrerer med sig selv i et treeningsforlgb.
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Det er under alle omstendigheder ngdvendigt, at fysiske ak-
tiviteter indgar i de voksnes hverdag gerne i lige sa stort omfang
som maltider. Kombineret med den rigtige diet opnas en langt
hgjere livskvalitet, og udviklingen af hjerte-, kar- og andre fgl-
gesygdomme forebygges.

HENVISNING TIL FYSIOTERAPI

Bgrn og voksne med PWS kan henvises til fysioterapi. Man
henvises af en lege, der udfylder en speciel blanket, som afle-
veres til den praktiserende fysioterapeut. Henvisningen skal
fornys én gang arligt. Det galder ogsa ridefysioterapi (rideun-
dervisning ved specialuddannet fysioterapeut). En del vil vere
berettiget til vederlagsfri fysioterapi. Far man individuel fysio-
terapeutisk behandling i bgrnehave eller skole (fx som led i et
samlet behandlingstilbud) kan man supplere med ridefysiotera-

pi.
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BETALING FOR HJZLPEFORANSTALTNINGER

Ortopadisk fodtgj, korset, hjelpemidler som stole, gang- og
stastativer og specialcykler ansgges i kommunen og bevilges
derfra enten fuldt ud eller med tilskud i henhold til Servicelo-

ven.

HUSKELISTE
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muskelslaphed og svage reflekser ved fgdslen

muskler generelt: Mindre muskelmasse, lav muskel-
spending (tonus), mindre styrke

langsom postural kontrol (holde stilling mod tyngden),
vanskeligheder med motorisk planlegning

blgde led: fgdder, kne og nedsat stabilitet over hofte og
skulderbalte

sansemotorisk udvikling langsommere og ufuldstendig
tendens til stramning af muskler og sener: skuldre, hof-
ter og fgdder

risiko for udvikling af fejlstillinger og skoliose

nedsat fysisk ydeevne

fysisk inaktivitet og overvaegt giver risiko for hjerte-
karsygdomme



Adfeerd og psyke

Ligesom der er fysiske trak, der er karakteristiske for menne-
sker med Prader-Willi Syndrom, er der ogsa traek ved adferd og
personlighed, som er karakteristiske. Der sker desuden @ndrin-
ger i adferdsprofilen i lgbet af opvaksten. Generelt konstateres
det ofte, at de sma bgrn er stille, keerlige, stiller fa krav, og de
opfattes derfor som lette at have med at ggre. Derimod anfgres
der som regel mange negative karaktertrak i beskrivelsen af de
voksnes adferd. De omtales fx som stedige, manipulerende,
vrede, egocentrerede og kraevende.

Sandsynligvis haenger den forskellige vurdering af bgrnenes
og de voksnes adfeerd sammen med, at man ikke har gje for, at
der er tale om et udviklingsproblem i den forstand, at adferd,
som man er parat til at undskylde og acceptere hos sma bgrn,
stadig forefindes og maske endda udvikles/forverres hos de
voksne. Derfor er det en vigtig nggle til forstaelse i omgangen
med voksne med PWS at huske, at de 1 flere henseender i deres
psykiske udvikling ikke er naet ud over fgrskolealderen.

Der er gjort flere forskellige forsgg pa narmere at forklare,
hvad det er for en udviklingsbrist, der ggr sig geldende. Nogle
er tilbgjelige til at se den szrlige adfeerd ved PWS som et ud-
slag af almindelig psykisk udviklingsh&mning, altsa lav intelli-
gens. Andre ser problemet i et psykiatrisk perspektiv og ser sa-
ledes adfzrden som udtryk for mental sygdom.

Ingen af disse betragtninger kan afvises som fejlagtige og
uden forklaringsverdi. Men det forekommer dog i mange hen-
seender mere frugtbart at lytte til dem, der anlegger en neuro-
psykologisk synsvinkel pa problemerne. Det karakteristiske for
denne tilgang er, at den sztter fokus pa den genetisk betingede
@ndrede hjernefunktion med dertil hgrende forstaelsesmeessige
problemer og indleringsvanskeligheder.

I det fglgende vil det blive forsggt at referere, hvad forskere
og behandlere med denne baggrund har kunnet sige til belys-
ning af karakteristiske adferdstrek hos mennesker med PWS.
En sadan indsigt er vigtig som grundlag for at give gode rad
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om, hvordan man evt. kan stgtte og fremme en udvikling, der
begraenser uhensigtsmessig og i nogle tilfelde maske direkte
uacceptabel adfaerd.

BORN

Selv om de sma bgrn med PWS opleves som kerlige og nem-
me, betyder det ikke, at der ikke ogsa er adfeerdsmassige pro-
blemer at forholde sig til i denne fase af livet. Det gaelder fgrst
og fremmest i forhold til den “madsggende” adferd, som mel-
der sig tydeligt fra omkring 2 ars alderen. Men med tiden kan
der ogsa opstd andre problemer, serlig nar det for disse bgrn
drejer sig om social kontakt til jeevnaldrende.

Adfeerd i forhold til mad/maltider

Det er helt ngdvendigt, hvis man vil forsta den stadige og store
interesse for mad, som er sa karakteristisk for mennesker med
PWS, at se det som et udslag af en fejlfunktion af hjernecentret
hypothalamus. Personer, der har PWS, har ingen appetitregule-
ring eller maethedsfglelse. Det er sveert at sige, om det ogsa er
ensbetydende med, at de fgler konstant sult, fx ogsa nar de ikke
er i neerheden af mad. Men det synes sikkert, at nar noget spise-
ligt er tilgaengeligt, sa melder trangen sig til at indtage det med
det samme.

Set pa den baggrund er det indlysende, at det ikke er muligt
at Igse problemet ved at se det som et udslag af darlig opdragel-
se og komme med formaninger om at &ndre opfersel.

Desvarre har det vist sig, at heller ikke medicinsk behandling
eller kirurgiske indgreb egner sig til at Igse spiseproblemet.

Indtil nu m& man derfor konstatere, at der ikke er andre veje
end det besvearlige seje trek i form af en omhyggeligt tilrette-
lagt kostadministration og en fornuftig diztoverholdelse. Som
der er gjort rede for andetsteds i denne bog, er det ngdvendigt
for mennesker med PWS at vere pa lavkaloriedizt hele livet,
og fgrst og fremmest kan det ikke overlades til den, der har
PWS, selv at administrere madindkgb og maltider.
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Der er ingen tvivl om, at det af omgivelserne til bgrn, som
skal underlagges den slags restriktioner, jevnligt opfattes som
synd for dem. Men sa ma man huske, at trangen til mad er syg-
domsbetinget. Derfor er det ikke mere synd for bgrn med PWS
end for dem, der har sukkersyge, at de ikke kan spise, hvad de
har lyst til, eller det samme som andre far. Ligeledes er det ikke
nogen kraenkelse at treffe foranstaltninger til, at der ikke er fri
adgang til madvarer eller penge.

Mange foraeldre har erfaret, at det kan vere en god hjelp at
have 1as pa kgleskabet, sa barnet hindres i at give efter for den
steerke trang til hele tiden at skaffe sig noget spiseligt.

Personer med PWS betragter det som en befrielse og lettelse,
at der er nogen, der patager sig at styre disse ting for dem.

Portionsanrettet morgenmad for unge med PWS pa botreningskursus

Et vigtigt element i den paedagogiske stgtte til bgrnenes adferd
er ogsa at informere dem, der omgas bgrnene i det daglige, om-
hyggeligt om, hvad det indebzrer at have PWS, sa misforstael-
ser og uhensigtsmessig adferd kan forebygges.
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For bgrnene er det vigtigt, at de kan regne med, at der er no-
gen, der sgrger for, at de far den rigtige forplejning til tiden,
hvilket fx indebearer klar og rettidig information, nar der sker
@ndringer i rutinerne i forbindelse med kostadministrationen.
Uro og konflikter omkring maltiderne opstar langt sjeldnere,
nar et menneske med PWS hele tiden kan vide sig sikker pa, at
der ikke hersker vilkarlighed eller sker pludselige forandringer i
forhold til mad og maltider.

Social kontakt

Det andet sarlige adfeerdstrek hos bgrn med PWS er deres til-
bajelighed til at foretraekke social omgang med voksne frem for
andre (jeevnaldrende) bgrn.

Bgrn med PWS kan som fglge af specielle trek ved deres
sprog- og intelligensudvikling ofte fremsta lidt gammelkloge og
snusfornuftige. Med tiden udvikler mange et ganske fint tale-
sprog og et betragteligt ordforrad. Men samtidig er det karakte-
ristisk for dem, at de ikke altid har den fulde forstaelse af de
ord, de bruger.

Nar man sa yderligere husker, at bgrn med PWS tit fore-
treekker mere stillesiddende aktiviteter, er det klart, at det er nyt-
tigt at animere til s& megen og sa god kontakt til andre bgrn som
muligt, et forhold som er vigtigt, nar det fx handler om at finde
en egnet dagpasningsordning for barnet.

Endelig bgr det ogsa navnes, at barnets serlige gnske om og
evne til voksenkontakt kan medfgre risiko for, at barnet udset-
tes for seksuel udnyttelse og krankelse.

PUBERTET OG VOKSENALDER
Det er — maske lidt firkantet — blevet sagt, at ved PWS er diag-
nosen medicinsk, men behandlingen er padagogisk. Og dog er
det sandt, at navnlig fra puberteten og fremefter er det begraen-
set, hvilke forbedringer i tilstanden der for tiden kan opnas ved
en egentlig medicinsk behandling.

Det er i dagligdagen, den helt afggrende indsats skal ggres,
og derfor er den mest perspektivrige stgtte, der kan ydes, en til-
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passet padagogisk adferdsbehandling eller -styring med bag-
grund i en neuropsykologisk indsigt i de s@regne forhold ved
syndromet.

Mad og kostadministration

De adferdsmassige problemer i forhold til mad er de samme i
voksenalderen som i barndommen, hvilket betyder, at der fort-
sat skal vere stor opmerksomhed pa vigtigheden af en fast,
konsekvent og abenlys strukturering af hverdagens kostadmini-
stration.

Dertil kommer for de voksne et behov for ledsagelse og stgt-
te, nar de feerdes uden for hjemmet, pa arbejdspladsen, i fritiden
og pa vej til og fra disse aktiviteter. I mange tilfaelde kan det
kun ved sadanne foranstaltninger undgas, at de tilegner sig mad
fx ved at lede i affaldsbeholdere med risiko for at padrage sig
smitte eller forgiftning.

Personale i bo- og beskaftigelsestilbud, som har til opgave at
stgtte unge og voksne i at undga fristelser”, vil ofte vere tilbg-
jelige til at anse den taette overvagning for et uberettiget indgreb
i et voksent menneskes frihed. De vil vaere @ngstelige for at gg-
re sig skyldige i magtanvendelse og ulovlig tvang og derfor vae-
re tilbageholdende med sikkerhedsforanstaltninger som aflas-
ning af kgleskab eller kgkken og installering af alarmsystemer,
der forhindrer beboeren i ubemarket at forlade sin bolig.

Ingen forventer, at peedagogisk personale skal bega lovbrud.
Problemerne skal 1gses paedagogisk. Man kan fx ved indflytning
i et bofellesskab indgd en skriftlig aftale om, at disse foran-
staltninger anvendes og accepteres som hj&lp og stgtte og ikke
er udtryk for en hensigt om ulovligt at begrense voksne og
myndige personers frihed.

Vredesudbrud, raserianfald

Et af de dominerende adferdsproblemer hos mennesker med
PWS er de pludseligt opstaede tilfeelde af voldsom og ukontrol-
leret vrede. For omgivelserne forekommer disse situationer ofte
aldeles uforklarlige, s& meget mere som den, der optraeder sa
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aggressivt, mange gange heller ikke evner at udtrykke sig klart
om, hvad der har foranlediget situationen.

Det er en almindelig konstatering, at personer med PWS har
en god langtidshukommelse, men en darlig korttidshukommel-
se. Derudover har de betydelige vanskeligheder ved sakaldt se-
kventiel opgavelgsning, dvs. opgavelgsning, hvor rekkefglge
og handlingsforlgb indgér, og hvor der er tale om logisk raeson-
nement efter mgnstret “hvis... sa”. Nar dertil fgjes en karakteri-
stisk tilbgjelighed til “perseveration” (vedvarende tilbageven-
den til de samme spgrgsmal og emner), er det ikke vanskeligt at
se det udsigtslgse i at forsgge at tale den oprevne eller ophidse-
de person til rette, ligesom straffeforanstaltninger, der skal fa
den pageldende til at teenke sig om en anden gang, ikke kan til-
leegges megen vaerdi. En anerkendende adferdsmodel, der op-
fordrer til den gnskede adfeerd, er — ogsa i det lange 1gb — langt
mere effektiv end repressalier.

I den ophedede situation er det mest fornuftige at inddemme
vreden. Fx kan man forsgge at fa den ophidsede til at rette op-
marksomheden mod noget helt andet, om muligt ved at sette
en tidsgraense for, hvor lenge situationen/emnet kan diskuteres,
eller ved simpelthen at afbryde samtalen/samvaret og fa ved-
kommende til at gd i enrum og “falde ned”, inden man igen
slutter sig til fellesskabet. Meget befordrende for Igsningen vil
det ogsa vere at udnytte den evne til at se humoristisk pa tinge-
ne, som er ganske veludviklet hos mange med PWS.

Stiv tankegang eller ”steedighed”

Ord som ”stedig” eller “ufleksibel” bruges ofte om personer
med PWS. Men i grunden er det uberettiget eller maske snarere
misforstaet. I hvert fald udspringer denne adfzerd ikke af ond
vilje. Den he@nger i stedet sammen med den konkrete tanke-
gang, som kendetegner mennesker med PWS. De har abenlyse
vanskeligheder med at forstd begreber om tid (i morgen, ikke
nu, neste maned) og med at klare opgaver, hvori der indgar fle-
re trin og med fx at omstille sig fra vi skulle have gjort det”, til
1 stedet ggr vi nu dette”. Deraf udspringer vanskeligheder med
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at forsta og acceptere impulsive, ikke-planlagte aktiviteter.
Yderligere har mennesker med PWS en mangelfuld forstaelse af
sociale forhold, og de mangler i nogen udstrekning abstrakt
forstaelse og har sveert ved at skifte emne eller perspektiv. Lige-
ledes mangler de tilsyneladende i nogen grad evne til medfglel-
se.

Alle disse mangler eller vanskeligheder er imidlertid ngjagtig
som vanskeligheden med at administrere kosten organisk be-
tingede, og det ma paedagogikken tage hensyn til.

I praksis betyder det, at man ma se bort fra den formodning,
som ellers spiller en stor rolle i det paedagogiske arbejde med
udviklingsheemmede, at alle — uanset intelligensmessige be-
grensninger — med tiden lerer af deres erfaringer.

Det nytter ikke dagen efter en episode at indlade sig pa en de-
taljeret ”gennemgang” af forlgbet med den pageldende for at
uddrage en lere af det skete, for den, som har PWS, har som re-
gel glemt, hvad der skete i gar, og derfor er det bedst at starte pa
en frisk hver dag.

Det klogeste, man kan ggre i forhold til uhensigtsmassig ad-
faerd hos mennesker med PWS, er at afsta fra adferdsbehand-
ling og i hgjere grad satse pa adferdsstyring. Det bedste fore-
byggende middel bestar ganske enkelt i at skabe et hgjt niveau
af tryghed i deres dagligdag.
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Psykiatriske aspekter hos voksne

Nar diagnosen Prader-Willi Syndrom stilles, indebarer det ikke
kun fysiske symptomer. Syndromet indebzarer ogsa forskellige
psykiske forstyrrelser, der ligesom de fysiske problemer vil va-
re individuelt til stede i en vekslende grad. Generelt kan siges,
at med syndromet fglger ofte:

* mental retardering
e adferdsforstyrrelser
o fglelsesmassig ustabilitet

Psykiatriske sygdomme som depression, mani eller psykoser fo-
rekommer jevnligt blandt personer med PWS og ses is@r efter
teenagearene.

MENTAL RETARDERING

Graden af den mentale retardering er vekslende fra person til
person. Desuden er det intellektuelle funktionsniveau ikke jevnt
nedsat. Den enkeltes fardigheder vil veksle for hvert funktions-
omrade, hvad der kan vere vanskeligt at handtere, ikke blot for
personen selv, men ogsa for omgivelserne.

En del l®rer at l&se, men har vanskeligt ved at anvende den-
ne ferdighed, da de sjeldent fuldt ud forstar indholdet i det, de
leser.

Mange lerer bedre det, de ser, end det, de hgrer. Det er vig-
tigt at veere opmerksom pa dette i enhver indleeringssituation og
bruge billedmaterialer frem for lange forklaringer.

Der kan vere problemer med den abstrakte tenkning, der be-
sverligggr muligheden for at udnytte indlert viden fuldt ud.
Man mangler evnen til at bruge det, man har indlert i en situa-
tion, nar man naste gang befinder sig i en tilsvarende situation.

De fleste har en bedre langtids- end korttidshukommelse, og
kommer derfor til at minde om den demente, der husker, hvad
der er sket og oplevet tidligere i livet, men ikke husker aftalen,
der blev indgaet i gar.
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Mange personer med PWS har koncentrationsbesver, hvilket
omgivelserne bgr vere opmarksom pa. De skal have tilbud,
hvor man kun skal koncentrere sig kort tid ad gangen. Altsa hel-
lere mange kortvarige tilbud frem for fa langvarige tilbud, og
der bgr vaere mulighed for pauser ind imellem tilbuddene.

De lever mere i nuet, og de tenker ikke pa det, der skete i
gar. En situation eller konflikt fra dagen fgr kan man ikke tage
ved lere af, nar man ikke kan forholde sig til den, for som en
ung mand sagde: ’det var jo i gar!!!”

Hvad der er nok sé vigtigt at vaere opmarksom pa for forzl-
dre og personale er, at selv en mindre mental retardering kan
have store sociale konsekvenser i en almindelig dagligdag.

For personer med PWS betyder det, at de kun i meget fa til-
felde (hvis overhovedet nogen) kan klare sig uden stgtte og
undga fiaskoer med daglige praktiske feerdigheder.

Det galder frem for alt med hensyn til at administrere kost
og penge i hverdagen, men ogsa i tilsyneladende mere ukompli-
cerede situationer. Fx kan sproglige vanskeligheder kombineret
med et generelt darligt talbegreb ggre det nasten uoverskueligt
at skulle foretage indkgb.

ADFZARDSFORSTYRRELSER
Adfardsforstyrrelserne hos mennesker med PWS viser sig ofte
ved, at de er impulsstyrede og har meget vanskeligt ved at af-
vente, at deres gnske skal opfyldes — ligesom hos et lille barn.
Desuden kan en tendens til jalousi ggre det meget svert at skul-
le acceptere, at der tages hensyn til andre. De kommer til at vir-
ke, som om de krampagtigt sgger at vaere i centrum hele tiden,
hvilket kan give mange konflikter i almindelige sociale sam-
menhange. Desuden kan de have en stiv tankegang, der kan
graense til det pastaelige.

Kontaktformen er ofte klebende med stor tendens til at spgr-
ge, uden stgrre interesse i at hgre svaret, og der spgrges gerne
om og om igen om det samme.
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Det er ikke ualmindeligt at se en tvangspraeget adferd med
trang til at ritualisere ved at insistere pa rutiner, trang til at sam-
le pa noget eller repetere handlinger eller tale.

Denne tvangsmessige adferd kan sammenlignes med sma
bgrns trang til, at alt skal vaere pa samme made, ellers bliver det
lille barn usikker pa situationen. Man kan se den tvangspregede
adfaerd hos personer med PWS som et umodent adferdsmgnster
mere end egentlige tvangshandlinger, ritualer eller lignende.

En tilbgjelighed hos enkelte med PWS til at treekke har ud og
pille i sar far dem let til at fremtraede med et ikke seerligt indby-
dende udseende, og uvidende kan umiddelbart finde det ubeha-
geligt.

FOLELSESMASSIG USTABILITET

Den fglelsesmaessige ustabilitet, der ses hos mange, er is@r van-
skelig for omgivelserne at tackle. Fglelsesudsvingene kan svin-
ge fra den ene ende af skalaen til den stik modsatte, men fglel-
serne kan ogsa svinge fra sekund til sekund for derefter at svin-
ge tilbage igen sekundet efter. I kontakten vil en del fremsta
uden stgrre ®gte folelsesmassig interesse, men de vil gerne ha-
ve, at andre na&rer konstant interesse for dem.

PSYKIATRISKE SYGDOMME

I undersggelser er det vist, at der er flere tilfelde af de svare
psykiatriske lidelser som depression, mani og psykoser blandt
personer med PWS end blandt psykisk udviklingsh&emmede ge-
nerelt. Det kunne lede tanken hen pa, at nogle af disse syg-
domme er relateret til kromosom 15, men det ved man ikke til-
straekkeligt om endnu. Nar disse sygdomme opstar, skal den sy-
ge behandles som andre med disse lidelser, men der kan vere
specielle hensyn at tage i den medicinske behandling. Iser skal
der holdes gje med, om den medikamentelle behandling giver
bivirkninger i form af vegtggning.
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ADVARSELSTEGN

For at give den bedst mulige behandling ved tilkomne psykiatri-
ske sygdomme er det betydningsfuldt, at disse sygdomme diag-
nosticeres sa tidligt som muligt, sa der kan tilbydes behandling.
Mange har vanskeligt ved selv at kunne fortzlle, at der er noget
galt. Dels har mange et lidt darligt sprog og mangler maske ord
til at kunne beskrive deres symptomer, og dels har de fleste med
PWS meget vanskeligt ved at marke deres egen krop. Det vil
derfor vaere vigtigt, at foraeldre og personale er opmerksomme
pa eventuelle advarselstegn.

Et advarselstegn kan vere, at personen @ndrer adferd gen-
nem flere dage eller uger. Hvis man siger eller ggr ting, som af
andre opfattes som helt uforstaelige, kan det vaere tegn pa en
psykose, hvor vedkommende oplever sansebedrag. Et andet
tegn, der kan tyde pa, at der kan vare en sidelgbende psykia-
trisk sygdom, er en gget selvskadende adferd. En adferd, hvor
vedkommende virker meget trist over en lengere periode eller
modsat virker unaturligt opstemt, kan vaere symptom pa depres-
sion eller mani. Ved mange psykiatriske sygdomme kan der ses
sgvnproblemer gennem lengere tid, hvor man enten har vanske-
ligt ved at falde i sgvn, vagner flere gange hver nat eller vagner
meget tidligt.

Angst kan vere et symptom, der ses ved flere af de psykiatri-
ske sygdomme, herunder en indre fglelse af angst, som ikke sy-
nes at komme i specifikke situationer, og som det kan vere me-
get svert at forklare til andre.

Hvis sadanne advarselssymptomer viser sig, bgr man tilses af
en lege eventuelt en speciallege i psykiatri, for at det kan af-
eller bekraftes, hvorvidt der er en psykiatrisk sygdom, og en
adzkvat behandling kan iverksattes.

KAN DE PSYKIATRISKE SYGDOMME UNDGAS?

De psykiatriske sygdomme kan nappe undgéas hos alle med
PWS, men gennem en struktureret dagligdag med forudsigelig-
hed og uden ungdig stress, kan de psykiatriske sygdomme
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mildnes. Ligeledes vil en tidlig indsats med savel padagogiske
som medicinske tiltag bedre tilstanden hurtigere.
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Sundhedstjekliste for unge og voksne

Prader-Willi Syndrom kan for den enkelte betyde hyppige be-
s@g hos mange behandlere inden for sundhedsvasenet.

For unge og voksne anbefales leegekontrol én til to gange ar-
ligt. Kontrollerne kan forega i et samarbejde mellem Centrene
pa Rigshospitalet eller Skejby Sygehus og lokal hospitalsafde-
ling eller egen lege.

Nogle unge og voksne konsulterer fortrinsvis deres praktise-
rende laege, som maske ikke tidligere har mgdt personer med
PWS.

Nedenstéende er et forslag til en huskeliste i forbindelse med
leegebesgg. Listen omfatter kun de mest almindelige helbreds-
forhold. Listen kan suppleres athangig af den enkeltes behov.
Den er tenkt som en hjzlp til personen med PWS, pargrende,
pedagoger og leger.

Ver opmarksom pa, at mange unge og voksne med PWS
kan have en darlig kropsopfattelse og kan have svert ved at re-
deggre for fysiske og psykiske gener.

Hvad kan medbringes?
e notater om sygdomsperioder og helbredsgener
® notater om @&ndret adfaerd
e liste med spgrgsmal
* medicinoversigt

Hvad kan ske hos leegen?
e helbredsforhold gennemgéas med opmerksomhed rettet
mod béade det fysiske og det psykiske
vagt med vurdering af ernaringstilstand
maling af blodtryk
stetoskopi af hjerte og lunger. Vurdering af kredslgb
gennemgang af led og ryg
gennemgang af hud — sar, eksem?
vurdering af pubertetsudvikling
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e vurdering af teender
e gennemgang af medicin inkl. kalk og D-vitamin
e overveje behov for

O

O O 0O 0O O

blodprgver: skjoldbruskkirtelhormon, faste-
blodsukker, maling af blodsukker over en peri-
ode (HbAlc)

diaetist

fysioterapi

speciallegeundersggelser

seksualvejledning

tandlege



Paedagogiske og sociale forhold

Daginstitution

BARSELSORLOV OG TIDEN DEREFTER

De fleste bgrn med Prader-Willi Syndrom passes hjemme det
forste levear. Specielt de fgrste maneder tager maltider lang tid,
og allerede fra de fgrste uger er det vigtigt med kontakt til fysio-
terapeut for at fa vejledning om, hvordan barnets motorik og
udvikling stimuleres.

Efter de nuga®ldende regler kan barselsorloven forlenges
med det antal dage, barnet var indlagt som nyfgdt pa hospitalet.
Omkring 1 ars alderen starter mange bgrn i Danmark i vugge-
stue eller dagpleje, og det kan de fleste med PWS ogsa.

Selv om udviklingen er forsinket, er den udtalte muskelslap-
hed, der pregede barnet de fgrste uger, aftaget meget, og barnet
kan oftest sidde selv, og er ved at lere at krybe og kravle. Bar-
net spiser maske lidt langsomt, men der er ikke egentlige spise-
problemer. Mange pludrer og er blevet mere opmarksomme og
er glade for leg og kontakt.

Heldigvis er bgrn med PWS ikke mere modtagelige for in-
fektioner end andre, og bliver de forkglede, er de fra 1 ars alde-
ren sa sterke, at man ikke skal frygte, at de bliver mere syge
end andre. Man skal derfor ikke vare bange for pasning sam-
men med andre bgrn.

I DAGPLEJE ELLER VUGGESTUE?

Om man skal velge dagpleje eller vuggestue vil bero pa, hvilke
tilbud og muligheder der er, hvor man bor, men der vil vere be-
hov for ekstra resurser til pasning, tr&ning og stimulation. Dvs.
der er behov for ekstra stgtte i vuggestue eller dagpleje. Barnet
har brug for daglig stimulation og trening af motorik efter fy-
sioterapeutens vejledning, og man skal tidligt veere opmarksom
pa den sproglige udvikling.
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Kontakt til talepadagog anbefales fra 1 ars alderen, da spro-
get ofte er forsinket bade pa grund af udtaleproblemer (grundet
svage ansigtsmuskler) og generel sen sprogudvikling.

Brug af "tegn til tale”, hvor tegn og bevegelser illustrerer de
enkelte ord, kan stimulere den sproglige udvikling.

I 1-2 ars alderen er bgrnene ofte stille og ikke s@rlig kreeven-
de. De kan vere tilfredse med blot at sidde stille og kigge pa de
andre bgrn eller sidde l&nge med et stykke leget@j. Det er derfor
vigtigt at sikre, at barnet med PWS ikke “overses” i en stgrre
bgrnegruppe med jaevnaldrende mere opmarksomhedskraeven-
de bgrn.

Hvor mange stgttetimer” barnet har brug for, vurderes ud fra
barnets konkrete behov. Enkelte har brug for ekstra stgtte alle
de timer, de er i vuggestue eller dagpleje.

I nogle vuggestuer har man sma specialgrupper for bgrn, der
har specielle behov, og det vil ofte vare et godt tilbud for barnet
med PWS. Nogle bgrn vil blive tilbudt en plads i en specialin-
stitution, hvilket kan vere en god lgsning maske de fgrste ar,
fordi man der har serlig mange resurser til det enkelte barn og
samtidig har bade fysioterapeut og talepadagog i institutionen.

Valg af pasningstilbud vil oftest ske i samrad med en peda-
gogisk konsulent fra kommunen.

Udvikling af sociale ferdigheder er ofte mangelfuld, og der-
for anbefales det, at bgrn med PWS sa tidligt som muligt lerer
at vere en del af en bgrnegruppe og derigennem blive styrket
socialt.

Nar barnet starter i et pasningstilbud, vil man i nogle tilfaelde
sgge om en kompensationsordning for en af foreldrene til at ar-
bejde pa nedsat tid i en periode, hvis der er serlige forhold, der
ggr, at barnet ikke kan vare sa mange timer i dagpleje eller
vuggestue.

BORNEHAVE

Skift fra vuggestue eller dagpleje til bgrnehave sker oftest om-
kring 3 ars alderen.
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Her star man over for et nyt valg: skal barnet fortsatte sam-
men med de andre vuggestuebgrn i en almindelig bgrnehave
med ekstra stgtte, eller vil en specialbgrnehave eller en speciel
sprog- eller motorikgruppe i en bgrnehave vare et bedre tilbud
til barnet?

Det er igen en individuel vurdering. I 3 ars alderen kan de
fleste bgrn med PWS gé uden stgtte, men ikke alle. Generelt vil
bgrnenes grovmotorik ikke vare helt alderssvarende, balance og
muskelstyrke vil vere svagere end hos jevnaldrende, og fortsat
kontakt til fysioterapeut er vigtig.

Sprogligt er der som regel ogsa brug for ekstra stimulation.
Her kan bgrn med PWS vare meget forskellige, idet nogle taler
stort set som jevnaldrende (men har maske ikke helt aldersva-
rende sprogforstaelse), andre har meget lidt aktivt talesprog og
har gleede af at lere “tegn til tale” dvs. lere nogle tegn, de kan
bruge for at udtrykke det, de gerne vil sige, hvis deres talte
sprog fortsat er meget forsinket.

Igen er det vigtigt, at bgrnene i deres dagligdag er sammen
med andre bgrn og l@rer de sociale regler og normer, der skal
overholdes i en bgrnegruppe. Mange bgrn vil i 3 ars alderen
fortsat vaere mest interesseret i voksenkontakt og leger ved si-
den af de andre bgrn i stedet for sammen med dem. De andre
bgrn vil ofte vaere motorisk hurtigere, og en stor del af stgttear-
bejdet er at fa barnet integreret i bgrnegruppen.
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Skole

FORBEREDELSER
Allerede 1-2 ar inden barnet med Prader-Willi Syndrom skal
pabegynde skolegang, vil det vaere en god ide at begynde plan-
leegningen heraf. Hvis barnet gar i bgrnehave, kan lederen for-
midle kontakt til kommunens Padagogiske Psykologiske Rad-
givning (PPR), der oftest vil vare den part, der efter aftale og i
samarbejde med foreldrene indstiller barnet til undervisning.
Forud for beslutning om valg af skole vil det vare en fordel
at fa testet barnets funktionsniveau. Dette kan foretages ved en
psykologisk undersggelse (oftest udfgrt af den psykolog, der er
ansat i PPR, men undertiden ogsa af en psykolog ved et hospi-
tals bgrneafdeling). Somme tider velger man at supplere med
en neuropsykologisk undersggelse, hvor specielle forhold vedr.
indleering belyses.

SKOLEMULIGHEDER
Ifglge Folkeskolelovens § 20 stk. 2 skal bgrn med behov for
s@rlig hensyntagen eller stgtte tilbydes specialundervisning el-

ler specialpadagogisk bistand. Der eksisterer fglgende mulig-
heder:

¢ Almindelig folkeskole med almindelig undervisning og
stgtte i nogle eller alle timer.

¢ Almindelig folkeskole med sarligt tilrettelagt undervis-
ning i et eller flere fag uden for den almindelige under-
visningstid.

e Specialklasse pa en almindelig folkeskole, pa en speci-
alskole eller pa et regionalt undervisningstilbud.

e Almindelig folkeskole med undervisning i bade almin-
delig klasse og specialklasse.

¢ Dagbehandlingstilbud eller anbringelsessted.

PPR kan oplyse om de muligheder, der findes, samt om eventu-
elle fritidstilbud, der kan tilgodese de behov, barnet har.
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BESOG

Nar mulighederne er afdakket, er det tilradeligt at aflegge et
besgg pa de skoler, der kan tilbyde et relevant undervisnings-
miljg. Dette vil ofte ske i samarbejde med PPR, og det er en god
ide at forberede disse besgg ved fx at have skrevet nogle
spergsmal ned og gjort sig overvejelser om, hvad der skal til for
at tilgodese barnets behov.

STOTTE

Ved alle disse forberedelser bgr det ligeledes vurderes, om bar-
net har behov for en stgtteperson og omfanget heraf. Stgtteper-
sonen kan vere den person, der giver sikkerhed for, at eleven
ikke har adgang til mad og penge samt giver barnet den struktur
og forudsigelighed, det kan have behov for.

SAMARBEJDE
Nar skolen er valgt og skolegangen pabegyndt, er det vigtigt, at
foreldre, lerere og pedagoger arbejder tet sammen om og med
barnet, s hverdagen bliver tryg, overskuelig og forudsigelig.
Skolen udarbejder undervisningsplaner og handleplaner, som i
samarbejde med forzldrene danner rammer og mal for den ind-
sats, der i perioder ad gangen skal gzlde for barnet. Disse eva-
lueres og justeres en gang arligt.

De sidste skolear far eleven tilknyttet en uddannelsesvejleder,
der sammen med eleven og foreldrene planlegger det videre
uddannelsesforlgb.

UNDERVISNING/PADAGOGIK

Undervisningstilbuddet bgr tilrettelegges i et miljg, hvor eleven
foler sig sikker og kan honorere de krav, der stilles. Struktur og
forudsigelighed danner optimale rammer for en indlering, der
med fordel kan understgttes af visuelt og auditivt materiale.
Elevens styrke i langtidshukommelse bgr udnyttes, og der bgr
kompenseres for svagheden i korttidshukommelsen. Eleven vil i
de fleste tilfeelde kunne arbejde med konkrete opgaver i mange
fag, hvis der anvises bade overskrift og lgsningsforslag. Opga-
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ver inspireret af praktisk-musisk dimension vil eleven ligeledes
kunne nyde fordel af. Rutiner bgr vare en naturlig del af under-
visningen — dog ikke i en sddan udstrekning, at de far lov til at
styre elevens hverdag. En anerkendende padagogisk tilgang og
ros er motiverende for elevens indstilling til undervisningen og
er med til at opbygge et positivt selvbillede.

% '*..'_-p_; ¥ T F.
Frikvarterer og pauser kan virke uoverskuelige, hvorfor det er
tilradeligt at hjelpe eleven i gang med en aktivitet eller en aftale

om leg med andre.

FRITID

Parallelt med valg af skole er det vigtigt at teenke pa og under-
sgge muligheder for fritids- og klubtilbud. Er der en stgttepz-
dagog med i skoletiden, kan det vaere en fordel, at samme stgt-
teperson fortsetter i fritidsordningen, sa der ikke skal kommu-
nikeres mellem stgtterne” hver dag, og der ikke opstar uroska-
bende misforstaelser grundet mangelfulde informationer.
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Ud af skolen - og hvad sa?

Det er det store spgrgsmal for de fleste unge (og deres familier).
De feerreste unge ved, nar de gar ud af skolen “hvad de vil ve-
re”, og der er en masse muligheder, der skal undersgges.

Nar man er udviklingshammet, er der trods mange nye tiltag
og stgrre opmarksomhed pa omradet begreensede muligheder.
Har man endvidere Prader-Willi Syndrom, begrenses mulighe-
derne yderligere. Det skyldes, at man er ngdt til at sikre sig, at
man i de tilbud, der foreligger, er parate og villige til at tage de
individuelle hensyn, der (oftest) er ngdvendige, for at en person
med PWS kan trives, udvikle sig og leve op til de krav, der stil-
les.

I Danmark er der for tiden kun fa arbejdssteder udelukkende
for personer med PWS og med dertil indrettede fysiske forhold
og uddannet personale, men med s& beskedent et antal tilbud, er
det selvfglgelig svert at finde en plads her.

I det fglgende skal de nuvarende muligheder kort ridses op.
Derefter refereres til 2 nyere undersggelser, og afsluttende kon-
kluderes med nogle overvejelser.

MULIGHEDER

I henhold til lovgivningen er myndighedsalderen i Danmark 18
ar. Det betyder, at udviklingsheemmede ligesom andre unge fra
det fyldte attende ar betragtes som voksne og dermed gar direk-
te fra skolen til arbejdslivet.

Selv om der i Lov om specialundervisning for voksne er be-
stemmelser om, at unge udviklingsh®mmede efter undervis-
ningspligtens ophgr kan fa sakaldt “kompenserende specialun-
dervisning”, og selv om der er oprettet forskellige undervis-
ningstilbud for udviklingsh&mmede pa forskellige hgjskoler, sa
er disse tilbud for unge med PWS i de fleste tilfelde ikke et re-
elt alternativ til de ungdomsuddannelser, som andre unge over-
gar til, nar de forlader skolen. Det mest realistiske for dem er
derfor de beskeftigelses- eller aktivitetstilbud, der er beskrevet i
Lov om social service § 103 og 104.
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Beskyttet beskeeftigelse kan forega savel pa beskyttede verk-
steder som i virksomheder. § 103 er fortrinsvis for personer, der
er sa velfungerende, at de er i stand til at udfgre en eller anden
form for produktion eller serviceydelse. Naturligvis med stgtte.

Aktivitets og samveerstilbud jf. § 104 er en anden mulighed.
Den har til formal, at "forbedre eller opretholde personlige feer-
digheder og/eller livsvilkar.” Det vil sige, at disse tilbud retter
sig mod personer, som fx er svage motorisk, sprogligt, eller pa
anden made kan have behov for megen stgtte.

Skanejob. Endelig er der nu mulighed for job med lgntilskud.
Det sakaldte skanejob. Man kan have job med lgntilskud og fa
pension samtidig.

UNDERS@GELSE OM BESKAFTIGELSE FOR VOKSNE
MED PWS

I 2001 udfgrte Landsforeningen for Prader-Willi Syndrom en
undersggelse, hvor der blev udsendt spgrgeskemaer til 42 be-
skeftigelsestilbud af forskellig art i hele Danmark.

Der indkom 25 besvarelser. Disse besvarelser rummede per-
sonalets mening om, hvordan hverdagen fungerede med hensyn
til forskellige parametre for de i alt 51 personer med PWS i dis-
se beskaftigelsestilbud.

Et af formalene med undersggelsen var at finde ud af, om
personer med PWS kunne trives pa et beskyttet verksted eller i
et miljg, hvor de var den eneste med dette handicap, eller om
det gav problemer. Man gnskede desuden at finde ud af, hvor-
dan de var placeret, altsa hvilke beskaftigelsestilbud personerne
med PWS havde modtaget.

Mange beskaftigelsestilbud har i dag valgt at ’integrere’ pa-
ragrafferne, sa det kan vere svert ud fra de opgivne oplysnin-
ger at afggre det generelle funktionsniveau. Dog var det tyde-
ligt, at de allerfleste af de 51 personer med PWS udfgrte pro-
duktion eller andre opgaver af denne art.
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Undersggelsen viste, at

e 2 variskanejob

® 12 personer var de eneste med PWS i tilbuddet

e 23 var placeret sammen med fra 1-7 andre med PWS

® 14 vari beskeftigelse malrettet til personer med PWS
Hvad trivsel angik, var der for den fgrste gruppe i skanejob en
person med PWS, der fungerede uden problemer, s@rlig hen-
synstagen eller foranstaltninger. Den anden person med PWS i
skanejob, udfgrte sit job med stgtte fra de @gvrige ansatte. Der
var s@rlige rammer omkring spisning osv. Der var en del kon-
flikter, specielt i forhold til maden og i tilfelde af &ndrede afta-
ler.

For de personer, der var de eneste med PWS i tilbuddet, men-
te personalet de fleste steder, at det fungerede, og at personen
med PWS var velanbragt. Dog fremgéar det, at det kunne ske, at
personen med PWS lokkede mad og penge ud af andre brugere,
samt at der i personalenormeringen ikke i alle tilfeelde var taget
hgjde for de serlige behov, dette handicap medfgrer. Ikke man-
ge steder var der rent fysisk taget hensyn, fx i retning af at ggre
affaldspande utilgengelige m.v. Socialt fremgik det, at det kun-
ne vere vanskeligt for personen med PWS at fglge de sociale
spilleregler, forsta en joke og vare en del af gruppen. Personer-
ne med PWS var ret athengige af det faste personales tilstede-
varelse for at kunne fungere. Nogle havde fast stgtteperson i
arbejdstiden.

De personer, der var sammen med andre med PWS, fungere-
de bedre socialt. Ud fra besvarelserne var personalet mere for-
staende over for dette handicap, var mere forudseende og parate
til at kompensere for handicappet. Nogle fa steder var personer-
ne med PWS samlet i en gruppe med eget personale, hvilket pa
disse steder var anset for den bedste lgsning.

De, der var i beskaftigelse udelukkende sammen med andre
med PWS, fungerede socialt savel med hinanden som inden for
rammerne. Besvarelserne viste trivsel og udvikling. Padago-
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gikken var tilrettelagt efter den viden, personalet havde om
PWS.

Der sker mange ting pa omradet i disse ar. I 2002 tog social-
ministeriet initiativ til en undersggelse af omradet. Socialt Ud-
viklingscenter (SUS) udfgrte denne og har i den efterfglgende
rapport givet nogle anbefalinger, heriblandt at der gives efter-
uddannelse til personalet, og at tilbuddene i hgjere grad tilrette-
legges under hensyntagen til den store gruppe, der kommer nu,
og som ikke i samme grad som tidligere generationer har veret
institutionaliserede. Disse unge — ogsa unge med PWS — kom-
mer med gnsker og krav til arbejde og uddannelse, og dette ma
omradet indstille sig pa.

TN s
Arbejde pa beskyttet veerksted

VALG AF ARBEJDSPLADS — OVERVEJELSER
Man kan frygte, at de unge med PWS kan blive tabere i en tid,
hvor valgfrihed og indflydelse pa eget liv er nggleordene.

Det betyder, at man som de unges forzldre eller nermeste
ngglepersoner i hgj grad ma vare med til at sikre, at man pa den
arbejdsplads, der tilbydes den unge, ogsa forstar og er parat til
at indrette sig pa opgaven, savel pedagogisk som i forhold til
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de fysiske rammer. Desuden ma man sikre, at der er personale,
som kan vere tet pa den unge med PWS, idet det som tidligere
navnt kan vere den faktor, som far det til at lykkes. Om ngd-
vendigt ma der sgges om en stgtteperson. Det er vasentligt, at
personalet er abne over for at modtage viden om PWS. Lands-
foreningen for Prader-Willi Syndrom har fagpersoner tilknyttet,
der i nogle tilfeelde yder gratis radgivning, i andre tilfeelde beta-
les efter geeldende regler.
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Botilbud

Definition pa et botilbud: Et botilbud er et specialtilbud med
dggndakning (jf. Lov om social service § 108).

Definition pa et bofellesskab: Det er en mindre indgribende for-
anstaltning uden dggndekning (jf. Lov om social service § 107).

Efter gennemfgrelsen af den kommunale strukturreform og ned-
leeggelse af amterne er det de nye storkommuner, der har ansvaret
for oprettelse af botilbud til personer med Prader-Willi Syndrom.

Erfaringen gennem de sidste ti ar har vist, at mennesker med
PWS sjeldent kan fungere og leve sammen med andre udvik-
lingshemmede pa en god made.

Da gruppen af voksne med PWS er forholdsvis lille, er det
ikke forventeligt, at der oprettes botilbud i de enkeltes naermiljg,
hvorimod mulighederne vil blive vesentligt stgrre i den enkelte
region.

Uanset hvor et botilbud skal oprettes, kreves der en stor ar-
bejdsindsats fra pargrende for at henlede opmearksomheden pa,
at der er en gruppe unge med PWS, som efterspgrger et botilbud
ud fra fglgende malsatning:

® integration
e nerhed
® mindst indgribende foranstaltning
e tryghed ogsa vedr. fremtiden
Fundamentet for hele det fremtidige samarbejde vedrgrende op-
rettelse af botilbud for personer med PWS ligger i et tet samar-
bejde med de stedlige bopalskommuner, som har det fulde an-
svar for at etablere botilbud, herunder specialtilbud som efter-
sporges i kommunen. Det vil sige, at kommunerne har den fulde
forsyningspligt og det fulde finansieringsansvar.

Det er derfor vigtigt, at de pargrende/Landsforeningen, som
fortsat gnsker at vaere i front i forbindelse med at pege pa vig-
tigheden af, at der oprettes botilbud for voksne med PWS, hol-
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der kommunerne fast pa deres forpligtelse til at sikre det faglige
niveau ved en forsvarlig gkonomisk drift.

Allervigtigst er det maske at vere opmeerksom pa, at der er
tale om en langvarig proces, som man ma pabegynde i meget
god tid, inden de unge med PWS nér den alder, hvor de skal
flytte hjemmefra.

BOTILBUD I DANMARK

I Danmark (inkl. Grgnland) er der i dag 10-11 botilbud, som er
specielt indrettet til beboere med PWS. Flere af dem er opstaet
som s@rlige afdelinger af eller satellitter i tilknytning til botil-
bud for udviklingshemmede eller fysisk handicappede. Kun et
enkelt af tilbuddene, Grankoglen pa Djursland, er helt fra plan-
leegningsstadiet og opf@relsen af bygningerne indrettet specielt
efter de sa@rlige behov, der kendetegner personer med PWS. I
det fglgende berettes der om nogle af intentionerne og erfarin-
gerne 1 forbindelse med etableringen af dette tilbud.

FORTZALLINGEN OM GRANKOGLENS TILBLIVELSE
Idéen om at etablere et sarligt botilbud for personer med PWS
opstod i forbindelse med, at Driftsomradet for Voksne Handi-
cappede i Arhus Amt gennem en lengere periode havde varet
bekendt med, at der i bgrn- og ungeregi var kommende beboere
til voksenomradet, som var diagnosticeret med PWS. Derud-
over havde vi indhentet en bred erfaring via et aflastningsforlgb
i det ungdomstilbud, som var organiseret i bo- og aktivitetstil-
buddet Granbakken.

Inden for denne ramme havde man vanskeligheder med at
tilbyde et kvalificeret peedagogisk tilbud sammen med de @gvrige
udviklingsheemmede beboere. Dels pa grund af de fysiske ram-
mer, og ogsa fordi Granbakkens gvrige beboergruppe havde be-
hov for en anderledes tilrettelagt peedagogik. De trenes blandt
andet i madlavning, gar selv i bank og pa indkgb. Pedagogiske
principper, som ikke giver de samme udviklingsmuligheder
over for personer med PWS.
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Erfaringen bekreftede endnu engang, at unge med PWS har de
bedste muligheder sammen med ligestillede og i en mindre bo-
enhed.

Med baggrund i ovenn@vnte problemstilling blev der i Arhus
Amt, Driftsomradet for Voksne Handicappede, nedsat en ar-
bejdsgruppe, der fik til opgave at beskrive malgruppens stgrrel-
se, resursebehovet, den pedagogiske struktur og beliggenheden.

Det viste sig hurtigt efter kontakt til Landsforeningen for
Prader-Willi Syndrom, at det var ngdvendigt at tenke ud over
Arhus Amts graenser for at kunne skabe et botilbud for unge
mellem 18 og 25 ar med PWS.

Arbejdsgruppens kommissorium var at give et kvalificeret
bud pa, hvordan man kan skabe en hverdag for unge med PWS,
hvori der indgar en stor faglig ekspertise, og hvor man samtidig
sikrer den ekstraordinere padagogiske indsats, som er ngdven-
dig for netop denne malgruppe.

Arbejdsgruppen anbefalede herefter, at tilbuddet blev tilknyt-
tet som en afdeling under Granbakken — et botreningssted for
unge i alderen 18-25 ar, desuden

e at tilbuddet havde dggndekning

e at tilbuddet skulle indeholde en serlig tilrettelagt paeda-
gogisk struktur

e at tilbuddet havde et integreret tilrettelagt aktivitetstil-
bud

e at malgruppen var fra 18-25 ar

e at botilbuddet var tidsbegreenset med max. 5 ar

e at det kommende personale blev ansat mindst 1 maned
fgr den planlagte indflytning, for at de kunne gennemga
et serligt uddannelsesforlgb, der forberedte dem pa at
varetage den specialpadagogiske opgave, som er ngd-
vendig for unge med PWS.

Den 11. november 1999 blev det besluttet i Arhus Amtsrad at

oprette et botilbud for 5 unge med PWS pa baggrund af ar-
bejdsgruppens anbefalinger.
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Afdeling Grankoglen blev etableret midlertidigt i en villa tet
pa Granbakken. Grankoglen var saledes en realitet og var klar
til at ga 1 gang med de nye og spendende opgaver.

Efter en pionerperiode i de fglgende 2-3 ar stod det lysende
klart, at en vision om, at Prader-Willi-tilbuddet Grankoglen i de
nuvarende boliger ikke kunne forventes at blive aflgst af et al-
ternativt tilbud efter de 5 ar. Arbejdet med malgruppen viste ty-
deligt, at der var behov for et blivende sted svarende til det nu-
vaerende tilbud.

Ligeledes viste ventelisten til Grankoglen, at der er behov for
et permanent og fremtidssikret botilbud for unge med PWS.

Da Grankoglens tilknytning til Granbakkens ungdomskultur
havde vist sig som en succes, og den padagogiske specialise-
ring og struktur gav den tryghed og livskvalitet, som unge med
PWS efterspgrger, blev det besluttet i Driftsomradet for Voksne
Handicappede at udnytte Granbakkens forholdsvis store grund-
areal (fem tgnder land) til at opfgre nye boliger, som dermed
kunne blive permanente til malgruppen.

For at imgdekomme behovet bedst muligt blev der nedsat en
bygge- og planlegningsgruppe, hvor bl.a. Granbakkens forstan-
der og personale fra Grankoglen deltog. Planleegningen bestod i
at beskrive de nuvaerende erfaringer samt indhente erfaringer fra
gvrige botilbud for PWS i Danmark for herefter at kunne be-
skrive savel de fysiske som de padagogiske rammer, for at det
nye botilbud kunne blive sa optimalt som muligt.

Arbejdsgruppens arbejde resulterede i fglgende anbefaling:
At hver beboer fik sin egen lejlighed med opholdsrum, soveaf-
snit og badevarelse. Felles for alle lejligheder er, at varmen
styres centralt, og varmeforbruget styres af elektroniske fglere.

De fazlles opholdsrum er opdelt i mindre enheder. Det bety-
der, at de unge kan vere sammen i mindre rum, eller de kan
veelge at vere alene pa fellesomradet.

Kgkkenet blev foreslaet isoleret fra alle de rum, hvor beboer-
ne kommer, en kgkkenassistent tilbereder maden, der pa alle
mader er tilpasset beboernes behov for sund og ikke-fedende
kost. For at beboerne kan tage sig af borddekning og afrydning,
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er der indrettet et bryggers for hvert spiseafsnit. Her er der bl.a.
opvaskemaskine og kgkkenskab med tallerkener, glas og bestik,
sa beboerne kan deltage i de praktiske opgaver.

P4 baggrund af arbejdsgruppens anbefalinger blev det i Ar-
hus Amt besluttet at etablere 8 nye boliger, heraf 5 erstatnings-
boliger for de nuvarende og 3 som en udvidelse.

Det nye tilbud med de nye streger og rammer for et blivende
unge-tilbud var saledes en realitet og indflytning kunne ga i
gang den 1. november 2003.

PWS-huset Grankoglen foran Granbakkens sportshal
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Kan man vaere hjemme i et botilbud?

PADAGOGIK I ET PWS-BOTILBUD
Det er vigtigt at pracisere, at et botilbud for mennesker med
Prader-Willi Syndrom bygger pa, at den padagogiske indsats
skal forstas som en kompenserende indsats i forhold til netop
dette handicap. Graden af specialisering i denne indsats medfg-
rer, at det is@r er mennesker med PWS, der vil kunne profitere
af indsatsen.

Der er behov for en forholdsmassig hgj personalenormering,
for at den kompenserende indsats kan gennemfgres hensigts-
maessigt.

STRUKTUR I DAGLIGDAGEN

Dagligdagen i et botilbud, hvor flere bor sammen, er som i an-
dre hjem ngdsaget til at baere praeg af en vis struktur for at kun-
ne fungere tilfredsstillende.

Dagligdagen i et PWS bof®llesskab skal vere meget struktu-
reret. Dette hensyn er ngdvendigt at tage for mennesker med
PWS, sé de har mulighed for at kunne overskue dagen. De dag-
lige rutiner og indgaede aftaler har via en veltilrettelagt struktur
stgrre mulighed for at blive gennemfgrt. Nogle kan have behov
for visualisering af dagene, hvor dagenes forlgb vises i skema-
form. Der kan endvidere vare behov for verbal stgtte eller mere
detaljerede beskrivelser af, hvordan man kommer gennem de
enkelte dagligdags ggremal.

Strukturen og medfglgende overblik giver mennesker med
PWS mulighed for at koncentrere sig om nuet, og det er den
kontekst, de befinder sig bedst i. Det kan vere et undervisnings-
forlgb eller noget sa hverdagsagtigt som at vere i gang med
renggring. Oplevelsen af ikke at have overblik kan fgre til be-
kymring, tab af koncentration og afkreevning af svar pa, hvad
der nu skal ske.
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Opslagstavle med symbolmarkering af beboernes daglige gpremdl

KOST
Et andet omrade, der er vigtigt er skabe afklaring om, er kosten.
For mennesker med PWS er det meget vigtigt, at de far oplevel-
sen af, at der er klare aftaler og styring pa dette omrade. Her-
med fritager man personen for at binde urimeligt megen mental
energi pa et omrade, der for dem er sa problematisk.

Her skal det tilfgjes, at det samtidig forpligter at vaere styren-
de i forhold til kosten.

PKONOMI
I forhold til gkonomi er det naturligvis et vigtigt spgrgsmal, om
man nu har rad til at bo et sadant sted.

Hvis man gar ud fra, at mennesker med PWS er tildelt hgje-
ste fgrtidspension eller efter den ny pensionsreform modtager et
belgb, der svarer hertil, giver det med en hensigtsmassig aftale
om den enkeltes gkonomi og styring af denne mulighed for ba-
de opsparing, rejser og anden aktivitet.
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I forbindelse med aftalen vil der vaere en fastlagt ramme for
en stor del af pensionen. For en del mennesker med PWS er det
vigtigt, at der ligger faste aftaler i forhold til anvendelsen af re-
sten af pensionen. Man oplever ogsa, at nogle helt gnsker at fra-
sige sig indflydelse pa gkonomien, og andre, der ikke har resur-
ser i forhold til at fa indsigt i gkonomi.

KOMMUNIKATION

Kommunikationen skal ogsa der ogsa tages hensyn til. Det er
hensigtsmassigt, at kommunikationen er kort og klar, ise@r nar
der gives beskeder eller svares pa spgrgsmal. Dermed skal det
ikke vare sagt, at lengere samtaler ikke skal finde sted, men ri-
sikoen for mistolkninger forgges, og derfor er det vigtigt at
stoppe op for at sikre sig, at det, der er sagt, og det, der er for-
staet, harmonerer.

Den interne kommunikation imellem mennesker med PWS
kan meget hurtigt ende i store misforstaelser og vaere kimen til
konflikter. Derfor er det meget vigtigt at fa afklaret, hvad der
blev sagt og hvorfor og som personale stgtte op om en ny sam-
tale.

SAMARBEIJDE

Samarbejdet mellem foraldre/pargrende og botilbuddet er en
faktor, som ikke mda undervurderes. Personer med PWS er
yderst sensitive i forhold til, om den givne ramme og holdnin-
gerne i barndomshjemmet og botilbuddet modsvarer hinanden.
Derfor er det vigtigt, at man er afklaret omkring egne gnsker til
botilbud og sa undersgger, om dette harmonerer med de verdier
og holdninger, der findes i det aktuelle tilbud.

Man kan foranlediges til at tro, at hvis der er styr pa disse
omrader, sa fungerer det hele uproblematisk i botilbuddet. Den-
ne vildfarelse ma straks manes i jorden. Dagligdagen er ofte
fyldt med problemer.

Men hvis indholdet i dagligdagen er preget af ovennavnte
hensyn og tiltag, vil dagligdagen have stgrre chance for at fun-
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gere. Man vil opleve, at resurseomrader hos personerne med
PWS nu fremstar mere synlige, og en videre udvikling er mulig.

Derfor er det vigtigt, at man i botilbuddet fokuserer pa dette.
Individuelle gnsker til fx beskeftigelse skal forsgges efterkom-
met, og der vil ofte ogsa opleves et sammenfald mellem perso-
nens resurser og gnsker til beskaftigelse.

FRITID

Fritidsaktiviteter bgr have samme fokus pa resurser og udvik-
ling, men her ma der tages hensyn til, at det er fritid og derfor
mere lystbetonede aktiviteter. I mange botilbud er en del fritids-
aktiviteter dog koncentreret om fysisk aktivitet, hvilket er hen-
sigtsmassigt i forhold til handicappet.

Ferie og udflugter er hgijt prioriteret for alle i et botilbud. Her er
det igen vigtigt, at rammen omkring dette er afklaret, for at ud-
byttet og oplevelsen ikke overskygges af tvivl om, hvad der skal
ske, og hvor og hvornar der skal spises.

Udbyttet af disse arrangementer er, udover selve oplevelsen,
at det styrker relationerne og derigennem skaber et bedre socialt
samver i botilbuddet.
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Hjemmelivet, som pa trods af indsatsen for at der leves et ak-
tivt udadvendt liv i botilbuddet, udggr en stor del af dagligda-
gen. Her tages hensyn til de individuelle behov. Nogle gnsker at
beskaftige sig selv pa verelset, andre sgger faellesrum ofte med
det gnske, at fallesaktiviteter igangsattes. Mange af de mere
praktiske ggremal har dog ogsa deres fastlagte rytme, sa en ef-
termiddag i et botilbud kan faktisk summe af aktivitet.

Venskaber opstar, og sociale hensyn udvises, til trods for at
det sommetider pastas, at mennesker med PWS har mangler pa
dette omrade. Det er meget vigtigt her at understgtte i forhold til
denne positive adferd. Det er jo den, der er kimen til oplevelsen
af, at man kommer hinanden ved, og at man ikke kun bor sam-
men, men lever sammen.

-

’::I :
[}

Afslutningsvis skal bemerkes, at i forhold til fremtid og videre-
udvikling af botilbud er forandring og udvikling godt, men man
skal altid forholde sig til, for hvis skyld forandringerne sker.
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Sociale foranstaltninger/stottemuligheder

Bgrn (0-18 ar) med Prader-Willi Syndrom tilhgrer malgruppen,
hvortil der kan ydes de&kning for merudgifter ved forsgrgelse,
jevnfer Servicelovens § 41.

FORSORGELSE I HHEMMET

Det er en forudsetning, at barnet bor hos sine foreldre eller an-
dre pargrende. Skal barnet senere pa kost- eller efterskole, og
betaler forzldrene for opholdet, betragtes barnet/den unge som
hjemmeboende, hvorfor familien fortsat kan fa dekket merud-
gifterne.

Er barnet indlagt pa hospital, betragtes det fortsat som ha-
vende ophold i hjemmet. Hvis der er bevilget dekning af mer-
udgifter, stoppes disse ikke under indleeggelsen.

Hvis et barn/ung permanent er anbragt i familiepleje, vil mer-
udgifterne ikke blive udbetalt til de biologiske foraldre, da bar-
net ikke opholder sig i hjemmet. Merudgifterne vil derimod bli-
ve udbetalt til plejeforaldrene.

Er barnet derimod i familiepleje som aflastning, vil foreldre-
ne bibeholde de bevilgede merudgifter.

MERUDGIFTER
I det fglgende gives nogle eksempler pa merudgifter. Det skal
praciseres, at der ikke er tale om udtgmmende opregning.
Bestemmelsen giver sdledes hjemmel til at deekke de udgif-
ter, som familien ikke ville have haft, hvis barnet/den unge ikke
havde haft en nedsat funktionsevne eller en kronisk/langvarig
lidelse.
Familien skal selv aftholde den del af udgifterne, som svarer
til de udgifter, familien normalt ville have afholdt til et raskt
barn. Eksempler er:

e kost- og dietpreparater
¢ medicin
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e Dbefordring til daginstitution, uddannelse, behand-
ling og fritidsaktiviteter

e handicaprettede kurser til foreldre og andre parg-
rende (de udgifter, der kan vere tale om, er fx rej-
seudgifter, merudgifter ved maltider og ophold,
kursusafgift, kursusmaterialer, pasning af bgrn, som
ikke skal med pa kurset). Hvis kursusdeltagelse
sker i arbejdstiden, kan der endvidere ydes tilskud
til dekning af tabt arbejdsfortjeneste

¢ beklaedning og serligt fodtgj

e vask og personlig hygiejne

Et par af disse ydelser, som er serlig relevante for familier med
bgrn og/eller unge med PWS, skal omtales nermere i det fgl-
gende.

Kost og dicetpreparater

Til bgrn og unge under 18 ar kan der ydes tilskud til merudgif-
ter til diztkost. Det forudsattes, at behovet er tilstrekkelig do-
kumenteret.

Bgrn og unge med PWS tilrades en kost med et lavt fedt- og
sukkerindhold, svarende til sund kosts sammens&tning med en
fedtenergiprocent pa max. 30. Kosten er sammenlignelig med
den kost, der tilrades personer med forhgjede blodfedtstoffer,
forhgjet blodtryk og sukkersyge.

Diabetesforeningen har udarbejdet retningslinier for bereg-
ning af merudgifter ved diabetesmad, og disse kan veare vejle-
dende for bgrn med PWS. Merudgifternes stgrrelse athenger af
barnets energiindtag. For tiden ligger tilskudsydelsen pr. maned
fra ca. 350 kr. - 400 kr.

Befordring
Der vil kunne ydes tilskud til dekning af merudgifter til befor-
dring af bgrn/unge til dagtilbud, uddannelse, behandling og fri-
tid.

Befordringsydelser efter Servicelovens § 41 er subsidiere til
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befordringsydelser efter andre bestemmelser, dvs. at drejer det
sig om transport til skole, skal udgiften aftholdes af skolen. Hvis
det drejer sig om transport til behandling pa sygehus, skal ud-
giften afholdes af sundhedssektoren. Foregéar befordringen i e-
gen bil, kan tilskuddet ydes, hvad enten den bil, der anvendes,
er ejet af foreldrene, lant, lejet, eller anskaffet med stgtte efter
Serviceloven. Tilskuddet kan fastsattes pa grundlag af statens
regler for godtggrelse for brug af egen bil efter laveste sats.

ANDRE YDELSER

Aflastning

Kommunen har efter Serviceloven pligt til at sgrge for tilbud
om aflgsning eller aflastning til ®gtefelle, foreldre eller andre
nare pargrende, der passer et barn eller en ung med nedsat fy-
sisk eller psykisk funktionsevne.

En familie eller en person, der passer et barn eller en ung
med nedsat fysisk eller psykisk funktionsevne i hjemmet, kan
derfor efter en konkret, individuel vurdering af behovet fa tilbud
om aflgsning eller aflastning.

Aflgsning dekker aflgsning i hjemmet, og aflastning daekker
aflastning fx i plejefamilie eller dggninstitution.

Det er ogsa muligt at kombinere ovenstaende.

Tabt arbejdsfortjeneste
Foreldre til bgrn med PWS kan sgge om tilskud til dekning af
tabt arbejdsfortjeneste, j&vnfgr Servicelovens § 42.

Ydelsen fastsettes pa baggrund af den tidligere bruttoind-
teegt, dog hgjst med et belgb pa 19.613 kr. om maneden. Mak-
simumsbelgbet reduceres i forhold til den andel, de visiterede
timer til tabt arbejdsfortjeneste udggr af den samlede arbejdstid.

Det er kommunens forpligtelse at yde rad og vejledning, hvis
en familie gnsker undersggt mulighederne.

Forudscetninger for ydelsen

For at 4 tilskud til dekning af tabt arbejdsfortjeneste er der en
rekke betingelser/forudsatninger, der skal vaere opfyldt. Nogle
af disse omtales i det fglgende.
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Det forudsettes, at barnet/den unge forsgrges i hjemmet, dvs.
at det bor hos forzldrene eller andre pargrende.

Personkredsen omfatter begge foraldre, selv om de ikke bor
sammen, og den ene part ikke har del i foreldremyndigheden.
Det betyder, at den af foreldrene, der ikke har del i foreldre-
myndigheden, ogsa kan fa kompensation for tabt arbejdsfortje-
neste, hvis betingelserne i gvrigt er opfyldt.

Det er ogsa en betingelse, at det er mest hensigtsmaessigt, at
det er moderen/faderen, der passer barnet/den unge. Herudover
er det en forudsatning, at den pageldende forsgrger helt eller
delvis har mattet ophgre med sin beskaftigelse for at passe bar-
net/den unge.

Det er ligeledes en forudsatning for at yde en sadan erstat-
ning, at pageldende har et indtagtstab ved at passe barnet. Ind-
teegtstabet kan vere bade som lgnmodtager og som selvstendig
erhvervsdrivende.

RADGIVNING OG VEJLEDNING

Efter Serviceloven skal kommunen tilbyde gratis radgivning til
bgrn og unge og deres foreldre eller andre, der faktisk sgrger
for et barn eller en ung. Kommunen er forpligtet til ved opsg-
gende virksomhed at rette sadan et tilbud til enhver, som ma an-
tages at treenge hertil.

Kommunens opgave med at tilbyde gratis radgivning som an-
fort ovenfor kan varetages i samarbejde med andre kommuner,
ligesom kommunalbestyrelsen kan indga aftale med regionsra-
det om ydelse af specialradgivning.

Iflg. Servicelovens § 13 er der oprettet en national videns- og
specialradgivningsorganisation (VISO), som blandt andet om-
fatter de mange videnscentre pa handicapomradet, heriblandt
Videnscenter for Handicap og Socialpsykiatri (ViHS). VISO
skal tilbyde borgere og kommuner radgivning og udredning i de
komplicerede sager, hvor kommunerne ikke selv har tilstreekke-
lig ekspertise, og i bemarkningerne til loven n@vnes personer
med PWS som en af de grupper, der er omfattet af dette tilbud.

Borgerne vil kunne henvende sig direkte til VISO om speci-
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alradgivning, men i langt de fleste tilfeelde er det mest hen-
sigtsmessigt, at henvendelsen gar via kommunen.

Endelig er det VISO selv, der treeffer afggrelse om at bista
med specialradgivning og udredning, og afggrelsen kan ikke
ankes.

DZAKNING AF MERUDGIFTER FOR VOKSNE (Servicelo-
vens § 100)

Personkredsen omfatter personer mellem 18 og 65 ar med va-
rigt nedsat fysisk eller psykisk funktionsevne.

Der skal vare tale om en varigt nedsat funktionsevne, hvis
konsekvenser for den enkelte er af indgribende karakter i den
daglige tilvaerelse, og som medfgrer, at der ma szttes ind med
betydelige hjalpeforanstaltninger for at opna en tiln@rmelsesvis
normal tilverelse.

Borgere med PWS er omfattet af ovenstaende.

Personer, der modtager fgrtidspension tilkendt efter de indtil
1. januar 2003 geldende regler, er ikke omfattet af bestemmel-
sen, medmindre de tillige er bevilget personlig hj@lpeordning
efter § 96.

Forsprgelsesgrundlaget har ikke nogen betydning i forhold til
den personkreds, der kan opna tilskud til dekning af ngdvendi-
ge merudgifter som fglge af en nedsat funktionsevne. Bestem-
melsen omfatter alle voksne under 65 ar med varigt nedsat
funktionsevne, uanset om forsgrgelsesgrundlaget er fgrtidspen-
sion, erhvervsindkomst, dagpenge, fleksjob, SU, revaliderings-
hjelp, kontanthjzlp eller andet.

Hvilke sandsynliggjorte merudgifter kan der gives tilskud til?
I vejledningen er der nzvnt fglgende eksempler (ikke udtgm-
mende):

e medicin

e befordring i fritid, befordring til og fra arbejde, be-
fordring til og fra behandling, befordring til og fra
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uddannelse
® handicaprettede kurser
e bekledning
e kost og diztpraeparater

Retningslinierne for tildeling af tilskud til kost og dizt-
praparater til voksne er de samme som de tidligere omtalte reg-
ler for bgrn.

Basisbelpb
En betingelse for dekning af merudgifter er, at disse overstiger
minimum 6.000 kr. pr. ar.

Hvis denne merudgift er naet, udmales hjelpen med 1500 kr.

pr. maned. Hjzlpen reguleres, som det fremgar af nedenstaen-
de:

Sandsynliggjorte Tilskud pr. maned
merudgifter pr. maned:
500 kr. 1.500 kr.
1.750 kr. 2.000 kr.
2.250 kr. 2.500 kr.
2.750 kr. 3.000 kr. osv.
ANDRE YDELSER
Ledsagelse

Kommunalbestyrelsen skal tilbyde 15 timers ledsagelse om ma-
neden til personer under 67 ar, der ikke kan ferdes alene pa
grund af betydelig og varigt nedsat fysisk eller psykisk funkti-
onsevne jf. Servicelovens § 97. Der kan veare tale om ledsagelse
til aktiviteter som biografture, indkgb, deltagelse i undervisning,
sportsudgvelse, mgder m.m.

Det kan muligvis vaere problematisk for personer med PWS
at ggre brug af denne ordning, idet der ikke ma vzare nogen spe-
cialpedagogisk bistand knyttet til ordningen. Ledsageren skal
kun ledsage og kan saledes ikke palegges noget ansvar for, om
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brugeren foretager sig noget uhensigtsmassigt i forhold til fx
diztoverholdelse. Erfaringer fra de tilfelde, hvor man har be-
nyttet sig af ordningen, siger imidlertid, at alene ledsagerens til-
stedevarelse minimerer risikoen for uhensigtsmassig adfaerd.

BESKAFTIGELSE OG AKTIVITETSTILBUD

Kommunen skal tilbyde beskyttet beskaftigelse til under 65-
arige, der ikke kan opna eller fastholde beskeftigelse pa norma-
le vilkar pa grund af betydelig og varigt nedsat fysisk eller psy-
kisk funktionsevne eller s@rlige sociale problemer. Beskefti-
gelsesindholdet kan fx vere:

* montage- og pakkeopgaver

e Dbearbejdning og ferdigggrelse af produkter

e servicefunktioner som kantineassistance, pedelarbejde
og renggring

e kombinationer mellem arbejde, specialundervisning og
livskvalitetsfremme etc.

Aflgnningsforhold mv. i forbindelse med beskeeftigelsen
Udgangspunktet er, at personer, der er i beskaeftigelse, i videst
muligt omfang Ignnes efter indsats. Safremt lgn efter indsats ik-
ke er egnet pa grund af sterkt nedsat funktionsevne, anvendes i
stedet en individuel timelgn efter en arbejdsvurdering.

Hvis den sterkt nedsatte funktionsevne medfgrer en meget
begraenset arbejdsindsats, kan aflgnning fastsettes som arbejds-
dus¢r med mindst 5 % af omradets mindste overenskomstmas-
sige lgn.

Aktivitets- og samveerstilbud

Persongruppen omfatter uden alderskrav personer med betyde-
lig nedsat fysisk eller psykisk funktionsevne, med henblik pa at
opretholde eller forbedre de personlige ferdigheder eller livs-
vilkar.
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Aktivitetsindholdet
kan fx vare egentlige beskaeftigelsesforlgb eller selvhjalps-
gruppearbejde.

Oprettelse og drift af tilbuddene
forestas af kommunen eller kommunen i samarbejde med priva-
te kredse eller foreninger evt. ogsa med brugergrupper.

Der betales ikke 1gn eller vederlag til personer i aktivitets- og
samverstilbud.

PENSION
1. januar 2003 blev lov om hgjeste, mellemste, forhgjet almin-
delig og almindelig fgrtidspension mv. aflgst af Lov om social
pension.

Efter Lov om social pension er bistands- og plejetilleg, inva-
liditetsydelse og personlige tilleg ikke indeholdt i loven.

Dzkning af merudgifter som fglge af borgeres varige handi-
cap kan i stedet sgges efter Servicelovens § 100, og hjzlp til
enkeltudgifter kan sgges efter Lov om aktiv socialpolitik § 81.
Hjalp til sygebehandling kan sgges efter samme lovs § 82.

Det tilrades at forespgrge om mulighederne for hjelp i den
respektive kommune.

De borgere, der er tilkendt pension fgr 1. januar 2003, far de-
res pensionssager behandlet efter reglerne i lov om hgjeste, mel-
lemste, forhgjet almindelig og almindelig fgrtidspension mv.

Tilkendelse af social pension.

Nar den unge fylder 18 ar, ophgrer foreldrenes forsgrgelses-
pligt. Samtidig stopper deekning af merudgifter, dekning af tabt
arbejdsfortjeneste, bgrnefamilieydelse, eventuelt bgrnebidrag
mv.

Det er derfor vigtigt, at den unges forsgrgelsesgrundlag tages
op i god tid fgr det fyldte 18 ar. Kommunen har en vejlednings-
forpligtelse, specielt i de situationer, hvor der er bevilget dek-
ning af merudgifter og/eller tabt arbejdsfortjeneste.
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Fgrtidspension efter Lov om social pension kan tilkendes
personer i alderen fra 18 til 65 ar. Det er en betingelse for at fa
tilkendt fgrtidspension, at

e personens arbejdsevne er varigt nedsat, og

e at nedsettelsen er af et sadant omfang, at pageldende
uanset mulighederne for stgtte efter den sociale eller
anden lovgivning, herunder beskeaftigelse i fleksjob, ik-
ke vil vere 1 stand til at blive selvforsgrgende ved ind-
tegtsgivende arbejde.

I visse serlige tilfelde vil fgrtidspensionssagen kunne pabe-
gyndes, uden at de relevante muligheder for at forbedre arbejds-
evnen har varet afprgvet i praksis. Det drejer sig om situationer,
hvor en praktisk afprgvning af arbejdsevnen med henblik pa
forbedring vil vere abenbart formalslgs eller endog vil kunne
indebere risiko for forverring af personens tilstand. Det vil
bl.a. vaere tilfeldet 1 situationer, hvor det ud fra den eksisteren-
de faglige viden om betydelige fysiske og psykiske funktions-
evnenedsattelser og om visse alvorlige sygdomstilstande og de-
res prognoser er helt abenbart, at pageldendes arbejdsevne er
varigt nedsat og ikke kan forbedres vasentligt ved aktiverings-,
revaliderings- og behandlingsmassige samt andre foranstaltnin-
ger. Denne mulighed bgr man vare opmeerksom pa.

Ansggning om pension
Det er kommunalbestyrelsen, der skal behandle en henvendelse
om fgrtidspension i forhold til alle de muligheder, der findes for
at yde hjlp efter den sociale lovgivning. Personer, som gnsker,
at kommunalbestyrelsen alene tager stilling til spgrgsmalet om
fgrtidspension, kan dog anmode herom. I sadanne tilfeelde treef-
fer kommunalbestyrelsen afggrelse om, at sagen pa det forelig-
gende dokumentationsgrundlag overgar til behandling efter reg-
lerne om fg@rtidspension.

Kommunalbestyrelsen kan pabegynde en sag eller treffe af-
ggrelse om tilkendelse af fgrtidspension til en person, der ikke
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selv har rettet henvendelse herom.

Der kan treffes afggrelse om, at sagen overgar til behandling
efter reglerne om fgrtidspension, nar det er dokumenteret, eller
det pa grund af serlige forhold er helt abenbart, at pagaldendes
arbejdsevne ikke kan forbedres ved aktiverings-, revaliderings-
og behandlingsmassige samt andre foranstaltninger.

Kommunalbestyrelsen skal treffe afggrelse senest 3 maneder
efter tidspunktet for sagens overgang til behandling efter regler-
ne om fgrtidspension. Dette tidspunkt skal fremga af sagen og
meddeles den pagaldende.

MYNDIGHED, VARGEMAL

Personer, som af helbredsmassige eller andre grunde er ude af
stand til at varetage deres personlige og/eller gkonomiske for-
hold, kan have behov for hjelp fra andre.

Der findes forskellige muligheder for at lade andre varetage
de gkonomiske og personlige forhold for personer, som ikke
kan varetage deres egne forhold. Det er meget vigtigt, at disse
regler fglges, da disposition over andres midler ikke er lovlig,
medmindre der foreligger vergemal, en administrationsaftale
eller en fuldmagt efter de nedenfor skitserede regler.

Fuldmagt
Alle, som kan handle fornuftsmassigt, har mulighed for at give
andre fuldmagt til at handle pa deres vegne.

Administrationsaftale

Personer, som er i stand til at handle fornuftsmassigt, men alli-
gevel ikke kan klare de praktiske opgaver, der er forbundet med
at varetage gkonomiske dispositioner som fx at heve penge, be-
tale regninger mv. kan indga en aftale med kommunen om at
overlade disse opgaver til medarbejdere i plejehjem, hjemme-
pleje mv.

Administration af social pension
Efter pensionslovens § 36 kan kommunalbestyrelsen treffe af-
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gorelse om, hvordan den sociale pension skal udbetales, nar
pensionisten ikke kan administrere pensionen.

Veergemal

Hvis en afggrelse om administration af pensionen ikke imgde-
kommer pensionistens behov, kan der eventuelt vaere grundlag
for at anmode den regionale statsforvaltning om iverksattelse
af vaergemal efter bestemmelserne i vergemalsloven. Anmod-
ning om vaergemal kan fremsattes af

den pageldende selv
dennes @gtefzlle, bgrn, foreldre, sgskende eller andre
blandt de naermeste

e vergen eller en sa&rlig verge

e kommunalbestyrelsen

e regionsradet eller

e politimesteren (politidirektgren)
Betingelser

Der er tre betingelser for at iverkseatte et veergemal:

den pagaldende er ude af stand til at varetage sine an-
liggender

den pagzldende skal opfylde et medicinsk kriterium,
som er enten sindssygdom, sver demens, h&mmet psy-
kisk udvikling eller anden form for alvorligt svaekket
helbred, som fx kan vare hjerneblgdninger, hjernesvind
eller andre former for hjerneskade, og

der skal vere et behov for vergemalet

Begrenset veergemdl
Der er med vargemalsloven indfgrt tre former for vaergemal:
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veergemal hvor der tillige er frataget den retlige handle-
evne

samvaergemal hvor samvergen og den pageldende
handler i forening i de gkonomiske anliggender, som er
omfattet af veergemalet.
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Foraeldreerfaringer

Selv om mennesker med diagnosen Prader-Willi Syndrom har
meget til felles 1 kraft af, at de har det samme handicap, er det
vigtigt at huske, at de samtidig individuelt er lige sa forskellige
som andre.

Derfor er det ogsa vanskeligt at sige noget generelt om for-
@ldres erfaringer med at skabe de bedst mulige betingelser for,
at det familiemedlem, som har PWS, kan fa et godt liv.

Alligevel ggres forsgget her af to grunde. For det fgrste er der
en rakke situationer, der rummer problemer og udfordringer,
som vil kunne genkendes af nasten alle, som pa nert hold har
fulgt udviklingen hos en person med PWS. For det andet har
foreeldre og andre pargrende fx i Landsforeningens regi ved
mange lejligheder kunnet mgdes og udveksle erfaringer, og med
disse erfaringsudvekslinger som baggrund er det muligt at vide-
regive noget, som r&kker ud over det personlige.

NAR DIAGNOSEN STILLES

Foraldres fgrste bekymring i forhold til barnet med PWS mel-
der sig straks ved fgdslen, maske endda allerede i graviditeten
pa grund af de svage fosterbevagelser. Det skaber angst og be-
kymring, nar man konstaterer, at ’der er noget galt”, uden at
man ved, hvad der er forklaringen pa den svage muskelspan-
ding og darlige eller manglende evne til at die, og fordi man ik-
ke ved, om tilstanden er varig eller forbigaende.

Heldigvis er kendskabet til PWS i dag s& udbredt pa de dan-
ske hospitaler, at langt de fleste tilfelde bliver diagnosticeret
inden for barnets fgrste levear, sa at man nu har mulighed for
tidligt at fa noget at vide om barnets fremtid og udviklingsmu-
ligheder.

Foraldrenes naste bekymring er nu, hvordan man klarer den
situation at have faet et handicappet barn, og hvad det betyder,
at det drejer sig om PWS.

Psykologisk frustration og stress melder sig i overvejelser
over, hvad situationen indebzrer af fglger for familiens liv. Skal
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en af foreldrene velge at blive "hjemmearbejdende’ i hvert fald
i en laengere periode, end en almindelig foreldreorlov giver
plads til? Hvad med omsorgen for evt. sgskende til det handi-
cappede barn? Hvis den nyfgdte med PWS er den fgrstefgdte, er
der sa risiko for, at det naste barn ogsa far sygdommen?

Det sidste af disse spgrgsmal kan der i dag svares nej pa i
langt de fleste tilfeelde (se nermere herom i afsnittet Genetik og
diagnostik). De gvrige spgrgsmal og flere lignende er det straks
sveerere at give entydige svar pa. Her er det bedste rad nok at
henvise til Landsforeningens forskellige radgivningsmuligheder
og frem for alt muligheden for socialt samvar og erfaringsud-
veksling ved forskellige kursusarrangementer i foreningen.

DEN TIDLIGE BARNDOM

Foraldre til mindre bgrn med PWS har mange positive fortel-
linger om bgrnenes liv og hverdag. Bgrnene opleves i dagligda-
gen som meget karlige, hengivne og glade. Deres fysiske og in-
tellektuelle formaen ggr det ogsa muligt for dem at fungere i et
kammeratligt fellesskab med jaevnaldrende, selv om det er ka-
rakteristisk for dem, at de gerne sgger voksenkontakt.

Glad dreng i bprnehavealderen

107



Den absolut stgrste udfordring, foraldre til et mindre barn med
PWS star overfor, bestar i at forhindre, at barnet bliver over-
vegtigt, nar det fra 1%2-4 ars alderen udvikler den sa karakteri-
stiske trang til mad. I dag, hvor diagnosen stilles tidligt, ved
man pa forhand, at problemet opstar, og at det skyldes PWS, og
man kan derfor reagere hensigtsmassigt, inden en fatal udvik-
ling er begyndt. Men dermed er familiens problemer ikke Igst.
Det skaber stress og frustration bade i familiens kreds og i for-
holdet til omgivelserne, nar kostvanerne skal leegges om, sa ri-
sikoen for Prader-Willi-barnets sundhed og udvikling minime-
res. Andre i familien kan have svert ved at se rimeligheden i, at
familiens kostvaner maske skal &ndres, fordi en enkelt ikke kan
spise, som han eller hun har lyst til. Og i det omgivende sam-
fund er det vanskeligt at se det problematiske i ved sarlige lej-
ligheder som fx bgrnefgdselsdage at servere lidt slik og sgde
sager.

I den situation udfordres pargrendes og bekendtes evne og
vilje til at udvise omsorg og solidaritet. Og det er vigtigt at
nevne, at erfaringen viser, at barnet med PWS sjeldent opfatter
de ngdvendige foranstaltninger som krankelser eller overgreb,
nar der er nogen, der overtager det ansvar, som barnet naturlig-
vis ikke selv kan bare.

SKOLEALDEREN

Opgaven med at beskytte barnet mod risikoen for uhensigts-
massig indtagelse af mad og deraf fglgende udvikling af sver
overvaegt dominerer ogsd i omsorgen for det barn, der er kom-
met i skolealderen. Nu gzlder det bare, at opmarksomheden pa
problemet skal udbredes til dem, barnet kommer i kontakt med i
de nye omgivelser, det feerdes i.

Skolens personale, skolekammeraterne og de, der har ansva-
ret for barnets faerden til og fra skole, skal kende til og have for-
staelse for, hvad der sker, nar barnet med PWS fx tilegner sig
kammeraternes madpakker, samler noget op fra affaldskurven
eller kredser om steder, hvor der er adgang til noget spiseligt el-
ler penge, som kan bruges til indkgb i slikbutikken.
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Det drejer sig med andre ord i fgrste rekke om opmarksom-
hed pa barnets problemer og vanskeligheder i forhold til det at
fungere socialt i skolen.

Men samtidig er det naturligvis ogsa vigtigt at interessere sig
for, hvilke muligheder og problemer, der for barnet med PWS
er forbundet med at fa udbytte af undervisningen.

I det forhold er det den mest udbredte erfaring, at special-
padagogisk bistand i stgrre eller mindre omfang er pakrevet.
Man ggr neppe bgrn med PWS en tjeneste ved at insistere pa,
at de skal gennemfgre deres skolegang i en almindelig skole-
klasse uden stgtteforanstaltninger. Det er vigtigt at skdne dem
for ungdvendige nederlagsoplevelser.

For blot 10-15 ar siden kunne foreldre, som f@rst sent havde
faet deres barns diagnose, fortalle om, hvordan de i barnets op-
veekstar mange gange havde stillet alt for store og urealistiske
krav og forventninger til deres sgns eller datters forméen, bade i
forhold til hverdagen i hjemmet og i skolen.

PUBERTET OG UNGDOM

Fra familier med stgrre bgrn med PWS hgres der jevnligt be-
retninger om et heftigt temperament og kraftige vredesudbrud,
som det kan vare vanskeligt at demme op for. Det er ogsa en
almindelig iagttagelse, at arsagen til de voldsomme reaktioner
ofte er, at planer @ndres med kort varsel og uden forudgaende
ngje forklaring pa, hvorfor situationen har kravet endringer.
Problemer opstar ogsa let i forbindelse med administreringen af
kosten. Andringer og indgreb fgles i denne sammenhang let
som krenkelse og personligt overgreb.

Det er formalslgst i disse situationer at forsgge at tale sig ud
af problemet, og den bedste 1gsning opnas som regel ved at lade
den oprgrte fa lov til at veere i fred alene, indtil vreden har for-
taget sig.

En vasentlig bekymring, som melder sig for de store bgrn og
deres familie, er naturligvis ogsa forbundet med spgrgsmalet
om, hvilke realistiske forventninger og gnsker man kan have for
deres voksenliv. Netop realitetssansen er her det springende
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punkt. Mange af de stgrre bgrn med PWS forestiller sig en vok-
sentilvaerelse, hvor de bliver gift, far bgrn og et ordinzrt arbej-
de. Pnskejobbet kan dreje sig om at have med bgrn at ggre fx
som padagog, og et andet gnskejob er selvfglgelig noget med
madlavning.

Det kraver bade finfglelse og empati af pargrende og andre
vejledere, som omgas de unge i denne periode af deres liv, at
indga i en @rlig og realitetsbetonet samtale om voksenlivet, som
kan give de unge et nggternt syn pa fremtiden uden at dempe
deres livsmod.

VOKSENLIVET

For de mennesker, der igennem deres opvakst har vennet sig til
at leve med PWS efter et udviklings- og opdragelsesmgnster,
som det er beskrevet i det foregaende, kan det vaere bade let og
svert at indrette sig pa en selvstendig tilveerelse uden for for-
eldrehjemmet. Det kan siges at vere let, for sa vidt som der
skabes rammer for og ydes stgtte til, at de unge kan opleve en
grundleggende tryghed i deres hverdag. Mennesker i alle aldre
med PWS har behov for og foretreekker struktur og forudsige-
lighed i deres tilvarelse.

Det rummer imidlertid ikke kun fordele sadan forstaet, at nar
bare man holder sig til rutinerne, sa er personer med PWS gan-
ske omgangelige. Nar forkerligheden for rutiner og fast struk-
tur parres med det, som man undertiden omtaler som en karak-
teristisk stiv tankegang hos de samme mennesker, kan der let
opsta problemer.

En har maske fundet sig en fritidsinteresse, som vedkom-
mende sa gnsker at holde fast ved, uanset hvilke forandringer
der indtreder, som kunne give anledning til at forsgge sig med
noget andet. En anden har maske opbygget en vane med at skul-
le medbringe og bruge et bestemt belgb, hver gang der holdes
ferie, eller man er pa rejse, og sa er ferien ikke vellykket, hvis
ikke kassen er tom, nar man vender hjem, og det galder helt
uath@engigt af, hvor meget spendende man i gvrigt har oplevet.
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Under sadanne omstendigheder er det vigtigt, at der er stgt-
tepersoner, som forstar bade at skabe tryghed og forudsigelig-
hed i hverdagen, men ogsa evner at bryde rutiner og vaner, som
kan blokere for nyttig variation og horisontudvidelse.

FORZLDREEKSPERTISE

Man hgrer jevnligt, at i forhold til mennesker med et sjeldent
handicap er forzldre og andre nare pargrende de egentlige eks-
perter i spgrgsmalet om, hvad der skal til for, at de direkte be-
rgrte kan fa et godt liv.

Hverken fagfolk i sundheds- eller socialsektoren eller pada-
goger, psykologer og lerere sidder inde med den sammenhan-
gende viden, der stammer fra erfaringer indhgstet og indlert i et
langt forlgbs samliv med den handicappede.

Det er vigtigt at huske, nar man skal konkludere pa nogle
overvejelser om foreldreerfaringer. Det betyder nemlig, at for-
@ldre og andre nare pargrende ma veare indstillet pa, at det er
dem, der skal udfylde rollen som tovholdere”, advokater, ja, i
visse situationer maske endda indpiskere i den handicappedes
sagsbehandling. Naturligvis ikke som bedrevidende, der fgler
sig kaldet til at belere de faglige eksperter og bare stille krav.

Opgaven for foreldreeksperten er fgrst og fremmest at fast-
holde fokus pa det sarlige i det sjeldne (i denne sammenhzang
ved PWS), der hvor fageksperten kan vere tilbgjelig til at be-
dgmme situationen ud fra en mere generel viden fx med hensyn
til, hvad der er pakravet i arbejdet med og for udviklingshaem-
mede.

Desuden er det foreldrene, der er bedst rustede til at koordi-
nere og skabe sammenhang i den viden, der skal bringes i an-
vendelse, nar der skal treffes beslutninger om, hvilke foran-
staltninger eller ydelser, der er berettigede og hensigtsmassige i
bestrebelsen pa at give en person med PWS de optimale betin-
gelser for en tilvaerelse sa ner det normale, som det er muligt.

Skal det lykkes at give mennesker med PWS et godt liv, kre-
ver det stgtte fra bade fageksperter og pargrende. Men mest af
alt kreever det et abent og fordomsfrit samarbejde mellem dem,
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der ud fra en bestemt faglig indgangsvinkel har erhvervet sig
viden om PWS, og dem, som har opbygget deres viden pa bag-
grund af livserfaring og kendskab til de bergrtes historie.
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