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@ Kort om Prader-Willi syndrom

Prader-Willi syndrom (PWS) er en medfadt kronisk sygdom, der indebaerer, at patienten ikke har
nogen appetitregulering. Det medfarer, at statte til administrering af kosten er ngdvendig livet
igennem for at undga livstruende overvaegt. Syndromet er desuden forbundet med udviklings-
haemning i forskellig grad. Der er betydelige individuelle forskelle mellem mennesker med PWS,
ligesom adfzaerdsprofilen og deraf felgende behov for stette varierer igennem de forskellige livs-
eller udviklingsfaser.

@ Familien og det lille barn

Det nyfgdte barn med PWS har fgrst og fremmest behov for stimulering af den sansemaessige og
fysiske udvikling. Familien har behov for grundig information om barnets udviklingsprognose og

i den forbindelse iszer vejledning og statte af leege, sundhedsplejerske, dizetist og fysioterapeut.
Kontakt til patientforeningen og derigennem til andre familier, der har erfaringer med livet med di-
agnosen, kan ogsa veere saerdeles nyttig. Endelig er der behov for socialrddgiverbistand vedrgrende
mulighederne for statte til familien med hensyn til pasning af barnet, orlovsmuligheder, aflastnings-
tilbud for foreeldre og ans@gning om evt. tabt arbejdsfortjeneste.

Et barn med PWS vil i dagplejeordning, vuggestue, barnehave og senere skole og fritidsordning of-
test profitere af optagelse i et specialtilbud. Under alle omstaendigheder vil barnet pd baggrund af
sit lave aktivitetsniveau have behov for szerlig personlig stette til sdvel fysisk/motorisk som mental/
sproglig udvikling.

Fra det andet eller tredje levedr — nar den karakteristiske mangel pa appetitregulering og deraf falg-
ende madsggende adfeerd udvikler sig — opstar behovet for konstant opmaerksomhed og statte til
dicetoverholdelse og kostadministration.

@ Skolealderen

Det sterre barn med PWS har fortsat behov for stimulering af den fysiske og mentale udvikling. Det
anbefalede skolevalg vil i langt de fleste tilfeelde indebaere optagelse i specialklasse eller special-
skole. Hos skolebarnet udvikles en raekke psykiske og adfeerdsmaessige traek, som affeder behov for
seerlige stotteforanstaltninger.

Med hensyn til det laeringsmaessige udbytte af skolegangen er det veesentligt at vaere opmaerksom
pa, at bern med PWS er kendetegnet ved en ringe korttidshukommelse og en tilsvarende steerkere
langtidshukommelse. Desuden foretraekker de kendte og rutinemaessige arbejdsopgaver og -pro-
cesser og bliver usikre i forhold til (pludselige) forandringer og uforberedte nye tiltag. Manglende
opmarksomhed pa disse forhold kan fare til overraskende voldsomme vredesudbrud hos bgrnene.

Bade i skoletiden og i sammenhaeng med fritidsaktiviteter er det vigtigt at motivere og stimulere
bern med PWS til at vaere fysisk aktive. Ekstra svemmeundervisning og fysisk traeening fx i form af
ridefysioterapi kan erfaringsmaessigt tilbydes med succes.

En meget vigtig opgave i arbejdet med bern med PWS bestar i at yde stotte til at udvikle en hen-
sigtsmaessig social adfeerd. Umiddelbart foretraekker b@rn med PWS tilsyneladende voksenkontakt
frem for kontakt til og samvaer med jeevnaldrende, og desuden kan deres store interesse for mad
indebeere risiko for konflikter i forholdet til andre barn. Det vil altid vaere for stor en fristelse for per-



soner med PWS, hvis fx madpakker og drikkevarer ligger fremme, eller madvarer er frit tilgeengelige.

For familien (foreeldre og s@skende) til skolebarnet med PWS er nogle af de patraengende behov
labende hjzelp og vejledning fra dieetist og fysioterapeut. Desuden kan det vaere relevant med
aflastningstilbud og eksempelvis tilbud om tilknytning af en paedagogisk statte i forbindelse med
ferieafvikling. For pargrende er der ogsa behov for stette til regelmaessig deltagelse i handicapret-
tede kurser.

@ Den unge

Efter skolegangen vil personer med PWS have dbenlyst behov for statte og vejledning i forhold til
uddannelse, beskaeftigelse og boform.

Den trearige Ungdomsuddannelse til unge med szerlige behov (USB) er et meget relevant tilbud til
unge med PWS. Efterskole, ungdomsskole og hgjskole ma frarddes, idet der ikke for tiden eksisterer
tilbud, som har tilstraekkelige resurser til at yde den ngdvendige stgtte til dizetoverholdelse og kost-
administration, sa risikoen for at udvikle livstruende overvaegt kan undgas.

Egentlig erhvervskvalificerende uddannelse vil i almindelighed ikke vaere relevant for personer med
PWS, hvorfor arbejdsprevning eller erhvervsevnevurdering ikke skannes hensigtsmaessig. Nogle vil
sandsynligvis nok vaere i stand til at udfere enkle arbejdsfunktioner og lgse simple opgaver. Men pa
grund af deres sociale handicap og det stadige behov for stgtte/overvagning risikerer deltagelsen i
disse aktiviteter at medfgre for mange og store nederlagsoplevelser.

@ Voksenlivet

Stort set alle voksne med PWS far tildelt fartidspension. Der vil kun sjaeldent vaere tale om ansaet-
telse i job med lgntilskud eller beskyttet beskaeftigelse (med en kommunalt fastsat lgn for udfert
arbejde). For de fleste vil det bedst egnede veere kommunale aktivitets- og samvaerstilbud.

| forbindelse med specielt indrettede botilbud for personer med PWS er der forskellige steder i
landet etableret saerlige vaerksteder eller aktivitetshuse for beboerne.

Der er behov for ledsagelse/transport til og fra beskaeftigelse og fritidsaktiviteter og undertiden
socialpaedagogisk statte ved deltagelse i disse aktiviteter. Det saedvanlige tilbud om ledsageordn-
ing til personer (hvor ledsageren ikke har nogen paedagogisk funktion) vil for personer med PWS
ofte vaere utilstraekkeligt.

De specielle traek ved PWS har som konsekvens, at ingen med dette syndrom med succes kan bo i
egen bolig uden tilknyttet paedagogisk personale. Ophold i et blandet botilbud (fx sammen med
andre udviklingsheemmede) forudszetter en personalenormering, der giver mulighed for dggn-
overvagning. Endvidere vil en sddan lgsning let blive belastet af problemer, fordi rammerne vil foles
for restriktive af personer, der ikke behgver saerlige regler med hensyn til mad og penge.

Det bedste tilbud ma pa den baggrund skennes at vaere specialbosteder for mennesker med PWS.
Personalenormeringen ma give mulighed for degnbemanding. Da personer med PWS ikke kan
lere at varetage administrationen af kost og penge, ma tilouddet indrettes med henblik pa at veere
ramme om et (livs)varigt ophold i boligen.

De seneste ars klart forbedrede behandlingstilbud betyder, at mennesker med PWS i dag tilsyne-



ladende opnar samme levealder som gennemsnitsbefolkningen. Derfor vil der i arene fremover
jeevnligt veere behov for nyetablering af botilbud.

Hos personer med PWS er det almindeligt, at den seksuelle modning er forsinket og ofte aldrig
udvikles helt. Naesten alle kan antages at vaere sterile, idet der dog nu pa verdensplan er rappor-
teret om ganske fa kvinder med PWS, der har fgdt bgrn. Pa baggrund af den umodne seksualitet og
folelsesmaessig umodenhed, vil det vaere vigtigt at stette unge, der taler om at fa familie og barn,
ved at oplyse dem arligt om, hvad der realistisk kan vaere fremtiden. For boligsituationen ligger der
i disse forhold ogsa3, at fremtidsscenariet for de fleste vil vaere varigt ophold i botilbud som beskre-
vet ovenfor.

@ Pensionsalderen

Personer med PWS oplever som andre med funktionsnedsattelse en overgang, nar de nar
folkepensionsalderen, fordi deres sag i kommunen overgdr fra et regelszet til et andet. Folkepen-
sionsydelsen er vaesentlig lavere end fgrtidspensionen. Imidlertid er behovet for statte og hjzelp
det samme eller mdske endda starre.

Allerede tidligt i voksenalderen bgr fortidspensionister derfor geres opmaerksom pa muligheden

for at indbetale belgb til den supplerende arbejdsmarkedspension og desuden have kendskab til
muligheden for at ansage om personligt tillaeg til at deekke rimelige og nedvendige udgifter.

@ Generelt

For at sikre selvbestemmelsen for barnet, den unge og vokse med PWS, er det vaesentligt, at perso-
nen inddrages pa egne praemisser og har indflydelse pa sit eget liv i den udstraekning, det er muligt.

@ Mere information — kontakt
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mail: mail@sjaeldnediagnoser.dk
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