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Prader-Willis syndrom (PWS)

•Beskrevet i 1956

•Sporadisk

•Genetisk, 15q

•Sjælden
•P = 1 : 21.000

•I = 2-3 pr år i DK

•Ingen kønsforskel 

•Ingen raceforskel

•~ 180 i Danmark
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DK: Alder og køn, n = 145, november 2025
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0-17 år, n = 52
Gennemsnit 28 år
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Prader-Willis syndrom

• Udseende

• Global udviklingshæmning

• Neonatal hypotoni

• Forsinket motorisk udvikling

• Går ca 2½ år gamle

• Kognitivt

• median IQ 63

• Sprog

• Endokrinopatier

• Væksthormonmangel

• Væksthæmning og abnorm body 
composition

• Kønshormonmangel

• Hypogonadisme

• Andre?

•Adfærd …..

Driscoll et al. Genereviews.org, 2024
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Schwartz et al J Neurodevelopmental Disorders 2021

”The PWS behavioural phenotype”
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Holland et al., 1993. Int J Obesity 17:527-532

Hyperfagi  - ”sandwich-studiet”
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PWS & kropssammensætning

•Abnorm kropssammensætning

•Høj fedtmasse

•Lav muskelmasse

•Det gælder også de slanke
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Burman et al. Endocrine Reviews, 2001; 22: 787-799
Höybye et al. J Clin Endocrinol Metab, 2002; 87:3590-3597
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Hvile-energiforbrug nedsat
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Butler et al. Am J Med Genet 2007;143A:449-459
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Bodycomposition and resting metabolic rate
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Goldstone. Am J Clin Nutr, 2002
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Den allervigtigste behandling!!

• Kaloriebehov

• 60-90% af det normale

• Aftalt mængde. KAN ikke 

afviges

• Gode råd

• Sunde kostvaner fra starten

• Kostplan, når den øgede 

madlyst viser sig

• CSS-diætist

• Følg de officielle kostråd

https://foedevarestyrelsen.dk/kost-og-foedevarer/alt-om-mad/de-officielle-kostraad
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Hvad frarådes?



Rigshospitalet

Stense Farholt

Juliane Marie Centret

Kostkontrol → Adfærdsregulering
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2023 Pedemonti et al
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Ingen ”huller i stakittet”
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BMI in adult PWS in DK
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Median 24,9 and mean 26,05 kg/m2

34,4   (n=72), Dykens, 2007
34,7   (n=38), Mogul, 2008
34,1   (n=22), Kido 2012
29,2   (n=22), Hirsch, 2014

n = 73

Sode-Carlsen et al 2010
Farholt et al, unpublished. Opgjort 2016
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Hypothalamus

Tauber & Hoybye 2021
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Appetit-regulering: Neuroendokrine faktorer
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 Vlaardingerbroek et al 2021
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Erfaring med PWS og Semaglutid i DK: BMI falder ikke
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GLP1 receptor agonist og PWS

• Fordele

• Hyperfagi-score reduceres hos nogle

• Bedre glycæmisk kontrol

• Ulemper

• Utilstrækkelige videnskabelige data

• Safety uafklaret

• Nedsat ventrikeltømning

• Øget risiko for ventrikelruptur?

• Fører ikke til vægttab

• Ingen RCCT vedr Semaglutid og PWS

• Slækkes på støtten til at overholde kostplan?

• Økonomi
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Finer et al 2025
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Mavetarm-kanalen

• Refluks

• Manglende evne til at 

kaste op

• Øget forekomst af 

forstoppelse

• Signaler om 

afføringstrang?

• Gastroparese

• Ileus, pseudo-

obstruktion?

• CAVE! Overspisning 

– risiko for 

ventrikelruptur

• Nedsat 

ventrikeltømnings-

hastighed

• Arenz et al 2010

• Høybye et al 2006

• Øget GITT

• Kuhlmann et al 2014
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Status på nuværende tidspunkt

• …. existing obesity and diabetes assets are not effective for genetic obesity such 

as PWS (Sarkar et al, 2024, meta-analyse)

• FPWR og IPWSO

• Fraråder brug af GLP1-ra ved PWS
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Landsforeningen for Prader-Willi syndrom
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http://prader-willi.dk

 

Fagråd

http://prader-willi.dk/
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