Mad og Prader-Willi Syndrom (PWS)

PWS er en medfedt sygdom, hvor kirtlen hypothalamus i hjernen
er pavirket. Det bevirker, at barn med PWS fra ca. 1-ars alderen
udviser en useedvanlig interesse for mad og mangler
meethedsfglelse.

Opmeerksomhed pa mad og det at f4 noget at spise vil optage
barnet pafaldende meget. Der er brug for at styre mad og maltider
for barnet og senere den unge og voksne med PWS.

| Igbet af de farste levear bliver barnet bedre til at spise, men
spiser ofte langsomt. Flere bgrn har problemer med
mundmotorikken, som kan vise sig ved vanskeligheder med at
tygge og synke maden.

Kropssammensaetningen ved PWS er kendetegnet ved en lille
muskelmasse og mere fedt pa kroppen end normalt, hvorfor
kaloriebehov og omsaetning er relativt lav. Mange er desuden
mindre aktive end jeevnaldrende.

Ovenstaende forhold ger, at personer med PWS hele livet har
brug for en omfattende og stattende indsats fra omgivelserne med
hensyn til mad og maltider.

Spadbarnealderen

Nyfedte med PWS kan sjeldent ammes pa grund af
muskelslaphed og svag sutterefleks. Det er ofte ngdvendigt at
give modermeelk eller modermeelkserstatning i sonde i de farste
uger eller maneder af barnets liv. Hyppig veegtkontrol og
dicetvejledning er derfor ngdvendig allerede fra barnets forste
levedr.

Born og unge

Manglende maethedsfglelse kombineret med ukontrolleret
spisning farer til hurtig og stor veegtegning og i veerste fald
livstruende fedme. Det er ngdvendigt at veere opmaerksom pa,
hvor meget og hvilken mad det enkelte barn spiser og leere
familien tidligt at handtere og stette op om dette.

Diaet ved PWS

Der er mange myter om sund mad og om diset. Mange digeter
synes attraktive en tid, indtil de er sveere at fastholde, som fx low
carb, gluten- og meelkefri diset, ketogen diset og stenalderdicet,
men frarddes ved PWS, da det kan medfere mangeltilstande hos
barnet.

Det anbefales at fglge individuelt ftilrettelagt dieetplan med
udgangspunkt i Fedevarestyrelsens sunde kostanbefalinger og i
samarbejde med klinisk dizetist Det har vist sig at veere det mest
effektive som dieet ved PWS med det formal at holde en normal
kropsveegt, forebygge overveegt eller opna veegttab, og at maden
tilgodeser barnets og den unges erngerings-behov.

Administration af mad og maltider

Alle med PWS har behov for hjeelp og statte til mad og maltider,
uanset hvor de feerdes. Det er vigtigt savel i hjiemmet, hos familie
og venner, institutioner og i skoler, at alle er bekendt med de
seerlige forhold ved mad og PWS. Foraeldrene har sammen med
personalet ansvaret for, at der serveres den anbefalede mad i de
beregnede maengder pa de aftalte tidspunkter.

Barn og unge vil gerne deltage i indkeb og madlavning.
Erfaringen viser, at det ofte giver anledning til uro og unadig
stress. Det frarades at lade bgrn og unge med PWS deltage i
madlavning, paedagogiske madskoler og opholde sig alene i et
kokken.

Maltider og portionssterrelser

Der anbefales regelmaessige maltider, 3-6 daglige maltider med
hovedmaltider og mindre mellemmaltider. Mellem-maltider kan
hjeelpe til at holde et stabilt blodsukkerniveau.

Det anbefales at undga at barnet og den unge har adgang il
noget spiseligt.

For mange bem er tryghed om mad og maltider af afgerende
betydning. Mange har det bedst med at f& maden serveret pa en
tallerken, s& diskussion om maengder undgéds. Maden ber se
indbydende ud og fylde pa tallerkenen. Brug evt. en mindre
tallerken, sa det giver indtryk af en starre portion.

Energibehov

Pa grund af kropssammensaetningen og et ofte lavt fysisk
aktivitetsniveau er energibehovet hos barn med PWS omkring 50-
80%, sjeeldent 100% af det normale.

Energibehovet vurderes og beregnes individuelt i samarbejde
mellem forzeldre, institutioner og sundhedspersonale i et af
landets Centre for Sjeldne Sygdomme. Centrenes kliniske
dieetister tilbyder individuel disetbehandling og opfelgning af
erngeringstilstanden.

Protein, fedt og kulhydrat

Digeten til bgrn med PWS sammensettes individuelt med
udgangspunkt i de officielle kostrad fra Fedevarestyrelsen:
www.altomkost.dk

Protein bar udgare 10-20% af energien.
Gode proteinkilder er magert fisk, fierkree, kad, ag, beelgfrugter
samt magre maelkeprodukter og ost.

Fedt bar udgare 25-30% af energien.

For at daekke barnets behov for livsngdvendige fedtsyrer og
fedtoplgselige vitaminer méa kosten indeholde forskellige
planteolier, fisk, &g, meelkeprodukter og kad.

Kulhydrat bar udggre 50-60% af energien.

Gode kulhydratkilder er grgntsager, kartofler, bred, pasta og ris -
s& vidt muligt i fuldkornsvarianter i den udstraekning, barnet kan
tygge det, og barnets mave tolererer dette. Dette geelder ogsa for
hele kerner, fre og nedder, der med fordel evt. kan findeles.
Sukker giver tomme og overfladige kalorier.

Frugt og grent indeholder sunde vitaminer og mineraler,
antioxidanter og polyphenoler. Frugt indeholder ogsa frugtsukker
og bar derfor gives i begreensede maengder.

Diseten sammensaettes individuelt med vejledende madmaengder
til maltiderne, s& neeringsbehovene tilgodeses.

Vitaminer, mineraler og kalk

Det anbefales at supplere maden med individuelt tilpasset tilskud
af vitaminer og mineraler for at sikre et tilstraekkeligt indtag af
mikroneeringsstoffer. Det kan veere vitamin D-draber, barne-
multivitamin-/mineraltablet og/eller vitamin D og kalk, som er
vigtigt for knoglerne.

Kunstige sedemidler indeholder & eller ingen kalorier. Det er
ikke ngdvendigt at sede barnets mad kunstigt, og barnet bar lsere
at drikke vand. Starre bern kan sjeeldent helt undgéd kunstige
sgdemidler i saft og sodavand, hvor sukkerfattige produkter
anbefales. Veer opmaerksom pa, at disse drikkevarer kan give
syreskader pa teenderne. Der anbefales en god tandhygiejne
grundet nedsat spytsekretion og grundet en uerkendt refluks med
mavesyre til mund og teender. Hyppige tandleegebesag anbefales.


http://www.altomkost.dk/

Gode rad

Oplys alle, der er i kontakt med barnet i og uden for hjemmet, om
de seerlige forhold om mad og maéltider. Forklar, at ingen ma give
barmnet mad uden aftale.

Sarg for, at der ikke ligger noget spiseligt fremme i hjemmet eller
fx i klasseveerelset, da barnet vil fokusere pa dette og have
vanskeligt ved at fastholde koncentrationen om andet.

Veer opmeerksom pa, at nogle bern vil kunne spise giftige og
farlige ting, sege efter mad i skraldespande, spise dyrefoder og
rester i koleskab/fryser.

Ved sygdom kan eneste symptom veere, at barnet er pafaldende
stille. Kontakt laegen, hvis barnet spiser mindre end normalt.

Barnet kaster sjeldent op - heller ikke ved filfelde, hvor barnet
har overspist eller spist noget giftigt. Veer opmaerksom pa udspilet
mave, der kan veere tegn pa overspisning eller forstoppelse.

Nogle barn sluger maden uden at tygge den. Det giver gget risiko
for fejlsynkning. Barn skal altid spise sammen med en voksen.

Leer barnet at drikke vand og meelk fremfor sgde drikke. Begraens
vaeskeindtaget til den af dieetisten anbefalede daglige maengde.

Daglig fysisk aktivitet er vigtig. Beveegelse stimulerer
muskelmassen og hjeelper med at holde veegten indenfor
normalomradet. Det hjeelper ogsa med at holde maven i gang og
undga forstoppelse. Den fysiske aktivitet ber ogsa tilpasses
individuelt, s barnets krop, sener og led ikke overbelastes.

Der kan med fordel installeres et lasesystem, s kakken/kgleskab
kan lases af og derved ikke frister til madsggende adfeerd. Veer
opmeerksom pa madpakker i andres skoletasker, et frugttree pa
skolevejen og en skolebuschauffgr eller andre, der tilbyder noget
spiseligt. Mulig adgang til mad kan fjerne fokus pa leg og leering.

For at undgé keb af ekstra mad, drikke og snacks ber barnet ikke
have adgang til penge, mobil-app eller kabekort.

Det er vigtigt at overholde de aftaler, der er truffet om mad og
maltidsstruktur, sa barnet fgler sig tryg. Hele familien, ogsa
bedsteforaeldre, har brug for grundig information om PWS og

betydningen af, at aftaler overholdes. Barnet og den unge magter
ikke selv at have ansvar for den daglige mad, méltider og motion.

Forbered fadselsdage, julearrangementer og lignende. Aftal altid
med foreeldrene, hvad barnet med PWS ma fa at spise.

Brug aldrig slik og kager som belgnning, heller ikke ved ekstra
fysisk aktivitet. Det vil skabe en forventning om, at barnet ogsa
naeste gang skal belgnnes med slik og kager.

Landsforeningen for
Prader-willi sywdrom



http://www.prader-willi.dk/

