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Allein aus Griinden der besseren Lesbarkeit wurde auf die gleichzeitige Verwendung mannlicher und weiblicher Sprachformen verzichtet.
Samtliche Personenbezeichnungen gelten aber selbstverstandlich fiir beide Geschlechter.
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VORWORT

Liebe Eltern,

wird bei einem Kind das Prader-Willi-Syndrom diagnostiziert, stellt das im Leben seiner Familie
ein sehr einschneidendes Erlebnis dar.Vorausgegangen sind oft Tage des Bangens, da der Start ins
Leben nicht problemlos gelingen wollte. Oft bedeutet dann die Diagnosestellung Erleichterung
und Trauer zugleich. Erleichterung, denn Kinder mit Prader-Willi-Syndrom kénnen heutzutage be-
handelt werden und haben eine gute Lebensperspektive.Aber auch Trauer, denn die Hoffnung auf
ein gesundes Kind hat sich nicht erfiillt.

Neugeborene mit Prader-Willi-Syndrom sind leise, zarte Wesen, denen es mit ihrem Charme ge-
lingt,die Herzen ihrer Familie zu erobern.Der Grundstein flr ein gemeinsames Wachsen ist gelegt.

Diese Broschiire mochte Eltern von Kindern mit PWS helfen, die besonderen Bediirfnisse ihrer
Kinder zu verstehen. Sie beschreibt neben dem typischen Entwicklungsweg die Behandlungs-
maglichkeiten auf dem aktuellen Stand der Medizin.

Dr.med. Constanze Lammer
Kinderklinik St.Bernward Krankenhaus Hildesheim
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Wodurch wird das Prader-Willi-Syndrom
verursacht?

Kinder mit Prader-Willi-Syndrom (PWS) werden
mit einer Haufigkeit von 1:10.000-1:12.000
Neugeborenen geboren. Das PWS wird durch
einen Funktionsverlust am langen Arm des
vdterlichen Chromosoms 15 hervorgerufen.!
Genauere Untersuchungen zeigen, dass dieser
Funktionsverlust durch drei unterschiedliche
Mechanismen verursacht werden kann.



Bei 70% der Kinder mit PWS liegt eine Dele-
tion vor. Das vaterlich geprdgte Gen fehlt. Bei
30% der Kinder mit PWS liegt eine maternale
uniparentale Disomie (UPD) vor. Beide Chromo-
somen 15 stammen von der Mutter. Selten wird
das PWS durch einen Imprintingdefekt? hervor-

gerufen. Dabei wird das vaterliche Chromosom
15 durch eine chemische Veranderung (Methy-
lierung) inaktiviert. Die Veranderung des Erbgu-
tes entsteht spontan und zufallig. Sie wird in der
Fruchtwasseruntersuchung nicht gefunden. Die
Eltern von Kindern mit PWS sind meist gesund.

Normal: vaterlich gepragte Gene sind aktiv

Chromosomenabschnitt \
15q11.2-q12 /

I aktive Gene
(vaterlich geprdgt)

I inaktive Gene
(mutterlich gepragt)

Prader-Willi-Syndrom: Funktionsverlust der viterlich geprigten Gene

a) Deletion b) maternale UPD 15

¢) Imprintingdefekt

P IT |

vaterlich geprdgte

modifiziert nach Zimn 2009

beide Chromosomen
Gene fehlen stammen von der Mutter

vaterliche Pragung
funktioniert nicht

Nur in sehr seltenen Ausnahmefallen besteht
ein Wiederholungsrisiko fur die Familie.

Auerlich zeigen Kinder mit PWS Besonderhei-
ten, die sie von den anderen Familienmitglie-
dern unterscheiden. Kinder mit PWS sind eher
kleiner im Vergleich zu ihren Geschwistern, sie
sind meist blond und hellhautig. Ihr Gesicht ist
schmal und zeigt mandelférmige Augen und
eine schmale Oberlippe. Sie haben weniger
Muskeln als altersgleiche Kinder. Zum Glick
haben ihre Muskeln eine normale Struktur und
einen normalen Muskelstoffwechsel. Das heifit,
sie konnen durch gezieltes Training aufgebaut
werden. Dies braucht jedoch Zeit. Deshalb ver-
laufen alle Entwicklungsschritte auch deutlich
langsamer.

Bis auf wenige Ausnahmen lernen alle Kinder
mit PWS Laufen und Sprechen, meist auch
Lesen, Schreiben und Rechnen. Kinder mit PWS
essen fir ihr Leben gern und sind eigentlich
nie satt.

Mit Hilfe der Eltern mlssen sie lernen, eine fiir
sie in der Menge und in der Zusammensetzung
angemessene Erndhrung zu akzeptieren,um die
Entwicklung von Ubergewicht zu vermeiden.
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Auch sonst bendtigen sie klare Strukturen, um
sich im Alltag gut zurechtzufinden. Kinder mit
PWS kommen meist spater in die Pubertat.
Vereinzelt tritt eine friihzeitige pubertare Be-
haarung auf. Haufig verlduft die Pubertat aber
langsamer und unvollstandig.

Kinder mit PWS sind keine guten Verlierer. Sie
sind auch schwer umzustimmen, wenn sie sich
etwas in den Kopf gesetzt haben. Ihr Arger
kann sich dann in gewitterartigen Verhaltens-
ausbriichen dufern. Aber Kinder mit PWS sind
auch Familienmenschen. Sie sind kommunikativ,
kuscheln gern und suchen die Nahe von Erwach-
senen haufiger als die von Kindern. Dabei sind
sie sehr anhanglich.
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Neugeborene und Sauglinge

Neugeborene mit PWS sind zufriedene Babys.
Sie weinen selten und schlafen viel. Aufgrund
der fehlenden Muskelkraft haben sie sich schon
im Mutterleib wenig bewegt. Probleme be-
reitet ihnen deshalb auch das Trinken. Zu den
Mahlzeiten mlssen sie geweckt werden. Haufig
bendtigen sie anfangs zur ausreichenden Er-
nahrung unterstiitzend eine Magensonde.

Das Fiittern nimmt in den ersten Lebensmonaten
sehr viel Zeit in Anspruch. Das Stillen gelingt
leider nur selten und nur mit sehr viel Ausdauer.
Demgegeniiber wird der Umgang mit dem Lof-
fel haufig verbliffend leicht erlernt. In kleinen
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Schritten werden motorische Fortschritte er-
reicht. Kinder mit PWS krabbeln meist erst mit
15-18 Monaten und Laufen frei mit 24-27 Mo-
naten.Zu diesem Zeitpunkt beginnt sich auch die
Sprache deutlich zu entwickeln.® Dafiir schenken
sie ihren Eltern immer wieder ein zartes Lacheln
und ziehen sie mit Charme in ihren Bann.

Kleinkinder

Endlich wachsen die Interaktionsmaglichkeiten
mit der Umwelt. Schon lange schenkt Ihnen lhr
Kind ein morgendliches BegriiRungslacheln.
Jetzt sitzt es morgens schon im Bett, hebt die

Bei einigen Sduglingen mit PWS aufert sich die
Muskelschwache auch in Atemproblemen, die
insbesondere im Schlaf auftreten. Diese Kinder
bendtigen deshalb fir die Anfangszeit zu Hause
einen Monitor zur Uberwachung.

Hande und will hochgenommen werden. Schritt
flr Schritt werden neue Bewegungsfortschritte
erreicht, so dass die meisten Kinder mit PWS
ihre Eltern zwischen dem zweiten und dritten
Geburtstag mit dem freien Laufen Giberraschen.
Mit ersten Worten und Wortkombinationen be-
nennen sie Dinge, driicken Wiinsche und Mei-
nungen aus. Spatestens jetzt brauchen Kinder
mit PWS auch andere Kinder, um sich weiter
zu entwickeln. Sie gehen wie andere Kinder in
Kindertagesstatten und Kindergarten. Kleine
Gruppen und integrative Einrichtungen werden
den Bedirfnissen haufig besser gerecht. Fir
Sie als Eltern stellt das Einbeziehen von frem-
den Personen eine neue Herausforderung dar.
Diese neuen Bezugspersonen konnen Sie gut

unterstiitzen, wenn sie von lhnen lber die be-
sonderen Bediirfnisse lhres Kindes angemessen
informiert werden.

Nun hat Ihr Kind mit PWS auch die Maglichkeit,
selbst einen Blick in den Kiihlschrank zu werfen.
Klare Spielregeln im Umgang mit Essen sind
deshalb jetzt sehr wichtig. Dabei miissen Oma
und Opa ebenso wie der Kindergarten einbe-

Schulkinder

Kinder mit PWS sind stolze Schulanfanger. Der
erste Schultag bedarf einer griindlichen Vor-
bereitung. Damit die Schule den Kindern auch
Spafl macht, sollten die Eltern bei der Schul-
auswahl die besonderen Stdrken aber auch
den Forderbedarf ihres Kindes beriicksichti-
gen. Beratend stehen dabei der Kindergarten,
sozialpadiatrische Zentren, der Kinder- und
der Schularzt zur Verfiigung. So fallt die Wahl
durchaus auf unterschiedliche Schulen. Denn
trotz vieler Gemeinsamkeiten zeigen sich jetzt
auch unterschiedliche Bedirfnisse bei den Kin-
dern mit Prader-Willi-Syndrom.
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zogen werden. Selbstbedienung ist dabei nicht
gefragt. Dafiir sollte der Drang nach Selbstan-
digkeit in allen anderen Bereichen unterstiitzt
werden. Kinder lernen beim An- und Ausziehen
mitzuhelfen, mit dem Loffel zu essen und sich
das Gesicht zu waschen. Sie diirfen auch erste
kleine Aufgaben im Haushalt erledigen. Schritt-
weise weicht das Bobbycar dem Dreirad und
dem Laufrad.




Alle Kinder mit PWS brauchen klare Regeln.

Vertraute Ablaufe und Bezugspersonen geben
ihnen Sicherheit. Einige werden deshalb beim
Schulbesuch  durch einen  Schulbegleiter
unterstitzt. Kinder mit PWS haben ein gutes
visuelles Geddchtnis. Mit Ausdauer und Detail-
liebe arbeiten sie an kleinen Aufgaben. Gern
beschaftigen sie sich mit Puzzeln. Dabei gehen
sie haufig mit einer ganz eigenen Technik vor.*

Abstraktionen bereiten ihnen Schwierigkeiten.
Kinder mit PWS kennen meist gut ihre Grenzen.

In Uberforderungssituationen kénnen sie ihre
Probleme nur mithsam sprachlich ausdriicken
und reagieren mit Verhaltensausbriichen. Dann
ist das Feingeftihl einer vertrauten Person ge-
fragt,um die Situation wieder zu glatten. Haufig
hilft auch ein ,Time-out".

GroRRe Kinder haben mehr Mdglichkeiten und
mehr Drang zur Essensbeschaffung als kleine
Kinder. Deshalb kommt dem Essensmanage-
ment eine zentrale Bedeutung zu. Die Entwick-
lung einer Adipositas muss unbedingt vermie-
den werden.

Kinder mit PWS haben oft eine andere Vor-
stellung vom gemeinsamen Spielen. Bei der
Gestaltung von sozialen Kontakten bendtigen

Kinder mit PWS viel Unterstiitzung. Kinder mit
PWS schwimmen gern. Viele von ihnen lernen
im Schulalter Fahrradfahren, einige benétigen
weiterhin mehr Stabilitat und bevorzugen ein
dreiradriges Therapierad. Aber auch andere
Sportarten wie Judo, Tanzen, Gymnastik, Reiten
oder Trampolinspringen werden von Kindern

mit PWS gepflegt. Einige fahren auch gern Ski.

Erlaubt ist alles, was Spaf® macht. Der Sport
sollte zu einem festen Bestandteil im Alltag
entwickelt werden.

Die in der Schulzeit erworbenen Fahigkeiten
und Fertigkeiten, das Wissen aber auch soziale
Kompetenzen sowie der Grad des verantwort-
lichen Selbstmanagements werden den wei-
teren Lebensweg von Jugendlichen mit PWS
bestimmen.

Die meisten Jugendlichen mit PWS bendtigen
in unterschiedlichem Ausmafl weiterhin Hilfe
und Begleitung,vor allem im Umgang mit Essen
und Geld.

Erwachsene

Auch Erwachsene mit PWS bendtigen in ihrem
Alltag Unterstiitzung. Diese kann in Abhdngig-
keit von der vorherigen Entwicklung sehr stark
variieren. Ein vollig unabhangiges und eigen-
verantwortliches Leben ist trotz aller Forderung
aufgrund der eingeschrankten Kompetenz im
Umgang mit Essen und Geld bisher nicht er-
reicht worden.

Bei der Auswahl eines Arbeitsbereiches kom-
men essensbezogene Tatigkeiten nur in Aus-
nahmefallen infrage, da der standige Umgang
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mit Lebensmitteln unkontrolliertes Essen und
psychische Belastung provozieren kann. So
werden viele Menschen mit PWS in auf das
Krankheitsbild spezialisierten Einrichtungen
betreut.

Dabei erméglicht die Vielfalt der Betreuungs-
konzepte eine begleitete und individuelle Le-
bensplanung. Einer aktiven Freizeitgestaltung,
in der Sport einen festen Platz erhalt, kommt
grofie Bedeutung zu.
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Wie wird das Prader-Willi-Syndrom
festgestellt?

Friiher wurden vor allem Kinder mit ausgeprag-
ter Adipositas, Kleinwuchs und Entwicklungs-
verzogerung mit Verdacht auf PWS untersucht.
Inzwischen wird die Diagnose in der Regel in
den ersten Lebenswochen gestellt. Eine ange-
borene Muskelschwdche, auffallig kleine Hande
und FiRe, besondere Gesichtsmerkmale und
der Hodenhochstand der Jungen lassen an ein
PWS denken. Die Diagnose erfolgt mittels einer
speziellen genetischen Untersuchung, einem
Methylierungstest. Mit einer kleinen Blutmenge
kann bereits bei Neugeborenen der Verdacht
uberpriift werden.
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Therapiemoglichkeiten

PWS ist noch nicht heilbar. Durch ein ganzheit-
liches Behandlungsvorgehen kdnnen aber die
Symptome und die Entwicklung der Kinder sehr
positiv beeinflusst werden. Ziel ist es, dass das
Kind mit PWS mit seiner Familie ein erfilltes
Leben fithren kann. Wie in jeder Familie gibt es
dabei Hohen und Tiefen,und manchmal konnen
auch Situationen die Ressourcen einer Familie
ubersteigen. Deshalb sollten alle Familien mit
einem Kind mit PWS von Anfang an neben
dem Kinderarzt vor Ort durch einen auf die Be-
handlung von PWS spezialisierten Kinderarzt
begleitet werden. Nur so gelingt es, komplexe
Therapiemodelle auf das Kind und die Familie
abzustimmen und dabei Wichtiges nicht zu ver-
passen, aber auch Uberfliissiges zu vermeiden.

Erndhrung

Die Ernahrung hat in der Behandlung des PWS
eine zentrale Stellung. Wir unterscheiden ver-
schiedene Phasen in der Entwicklung des Ess-
verhaltens der Kinder? Im ersten Lebensjahr
steht die Sicherung einer ausreichenden Ener-




giezufuhr im Mittelpunkt. Eine Entwicklung im
unteren Gewichtsbereich altersgleicher Kin-
der wird angestrebt. Als Orientierung dienen
die 3-10. Perzentile der Wachstumskurven
altersgleicher Kinder. Wird die 3. Perzentile
aufgrund erschwerter Nahrungszufuhr nicht
erreicht, kann lhnen lhr behandelnder Arzt
entsprechende Erndhrungstipps fiir lhr Kind
geben. Eine Zugabe von Zucker oder Starke
ist nicht empfehlenswert. Bei der Auswahl der
Nahrungsbestandteile sollte auf eine bewusste
Geschmackspragung geachtet werden. Kinder
mit PWS sollten die Lebensmittel mit ihrem
natlrlichen Geschmack ohne Zuckerzusatz
kennenlernen. Neben der Sauglingsmilch kon-

nen Wasser und zuckerfreier Tee als Getrank
angeboten werden. Babysafte sind (frucht-)
zuckerhaltig, gefahrden die Zahnentwicklung
und verstarken den Drang nach Sifiem. Zum
Durstloschen sind sie ungeeignet. Nach dem
ersten Geburtstag konnen Muttermilch und
Sduglingsmilch durch Kuhmilch ersetzt wer-
den. Anfangs braucht Ihr Kind noch keine Su-
Rigkeiten, Eis oder Kuchen.

Der Nahrungsaufbau orientiert sich an den
Empfehlungen der Deutschen Gesellschaft fiir
Ernahrung. Folgt man dem Beispiel der opti-
mierten Mischkosts, ist eine gesunde, ausge-
wogene Erndhrung fiir das Kind mit PWS und
seine Familie gesichert. Dabei bendétigt das
Kind mit PWS weiterhin nur zwei Drittel der
Energie eines altersgleichen Kindes.”® Eine da-
riber hinausgehende Nahrungsaufnahme fiihrt
zu vermehrtem Gewichtsanstieg und Fettauf-
bau. Eine feste Mahlzeitenstruktur, bestehend
aus drei Hauptmahlzeiten und zwei kleinen
Zwischenmahlzeiten, vermittelt dem Kind Si-
cherheit: ,Fir mein Essen sind Papa und Mama
zustandig, ich muss mich selbst nicht kiimmern.”
Die dabei vermittelte Essensgarantie, eine ab-
wechslungsreiche Tagesgestaltung ohne Lan-
geweilephasen und eine unsichtbare Lagerung

der Lebensmittel sind die besten Instrumente
gegen eine unkontrollierte Nahrungsbeschaf-
fung.Das Kleinkind mit PWS lernt jetzt auch, Er-

nahrungsalltag und -sonntag zu unterscheiden.

An Geburtstagen kommt ein Geburtstagskuchen
auf den Tisch, an besonderen Tagen darf auch
in Mafen genascht werden, wenn die Familie
dann den Weg wieder zur Alltagsernahrung fin-
det. Eine Naschdose, aus der das Kind mit PWS
einmal am Tag eine kleine SiiRigkeit aussuchen
darf, entspannt die Situation.Auch Geschwister-

kinder dirfen eine Naschdose haben und nach
gleichem Prinzip nutzen. Die Eltern setzen sich
mit dem unterschiedlichen Energiegehalt von
Lebensmittelgruppen auseinander und wenden
ihr Wissen bei der Mahlzeitenzusammenset-
zung an. Ansprechende Portionsgrofien entste-
hen durch die Beriicksichtigung der Tellerregel:
Der halbe Teller sollte mit Gemuse gefiillt sein.
Kartoffeln, Reis bzw. Nudeln machen ein Viertel
der Portion aus. Das Fleischstiick entspricht in
der GroRe dem Handteller des Kindes mit PWS.
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Als Durstléscher sind weiterhin ausschlieBlich
zuckerfreie Getranke angesagt.Wichtig ist es zu
erkennen, wenn von offenen Essensvorraten im
Haushalt eine qualende Anziehungskraft aus-
geht, die alle Aufmerksamkeit des Kindes mit
PWS bindet und das Kind vom kreativen Spiel
abhalt. Solch eine Situation kann durch ein Ab-
schlieBen der Lebensmittelvorrdte entspannt
werden. Manche Jugendliche mit PWS kennen
ihre Schwdchen und bitten um ein Abschlie-
Ren der Kiche, wenn die Eltern aus dem Haus
gehen, da sie Angst haben, dem inneren Drang

nach Essensbeschaffung nachzugeben. Die
Essensgewohnheiten und -spielregeln in der
Familie sollten den mitbetreuenden Familien-

mitgliedern und Freunden vermittelt werden.

Wenn alle an einem Strang ziehen, werden
keine falschen Erwartungen geweckt, die Ge-
fahr auf Enttduschungen bergen.

Kinder mit PWS lernen ihre Erndhrung zu ak-
zeptieren. In Gegenwart ihrer Eltern gelingt es
einigen sogar, ungeeignete Angebote abzuleh-
nen. Dennoch stellen unerwartete Gelegenhei-
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ten zur Selbstbeschaffung auch fiir Jugendliche
und Erwachsene mit PWS eine grofe Heraus-
forderung dar und konnen meist nur in Beglei-
tung bewaltigt werden. Dadurch bediirfen auch
Freizeitaktivitaten mit anderen Jugendlichen
genauer Absprachen und Vorbereitungen.

Kinder essen mit den Augen. Ein gefiillter Tel-
ler lasst die Herzen der Kinder mit PWS hoher
schlagen. Trotzdem darf der Energiegehalt
einer Mahlzeit ein individuelles alters- und
groBenabhdngiges Maf nicht (ibersteigen. Be-

Bewegung

Neben der Ernahrung hat die Bewegung den
wichtigsten Stellenwert in der Therapie des
PWS.In den ersten beiden Lebensjahren steht
der gezielte Muskelaufbau durch Kranken-
gymnastik im Mittelpunkt. Kinder mit PWS
miissen zundchst Muskeln aufbauen, um die
motorischen Meilensteine der Entwicklung
bewadltigen zu konnen. Dies kann in einem
sehr effektiven Zeit-Nutzen-Verhaltnis mit-
tels Krankengymnastik nach Vojta, aber auch
spielerisch mit hoherem Zeitaufwand durch
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ricksichtigt man den unterschiedlichen Ener-
giegehalt der Lebensmittel, kann man leicht
den Kaloriengehalt der Mahlzeit variieren.Eine
Verschiebung zu den ,griinen” Lebensmitteln
hilft bei der Senkung der kalorischen Dichte
der Mahlzeiten. In 1kg Gemiise steckt ebenso
viel Energie wie in 100g Bratwurst. Anstatt
100g Schokolade kénnte man bei gleicher
Kalorienzahl ungefdhr 1kg Obst oder 1,8 kg
Gemise essen. Stimmen Sie bitte den Erndh-
rungsplan lhres Kindes immer mit dem behan-
delnden Arzt ab.

eine Behandlung nach dem Bobath-Kon-
zept erfolgen. Beide Therapieformen stellen
unterschiedliche Anforderungen an die Eltern
und die Mitarbeit des Kindes: Das individu-
elle Therapievorgehen sollte mit dem die
ganzheitliche Behandlung koordinierenden
Kinderarzt und einem erfahrenen Physiothe-
rapeuten geplant werden. Therapien sollten
zeitlich begrenzt sein und konkrete Ziele
verfolgen. Sie miissen Zeit fir ein normales
Familienleben lassen.




Entwicklungsneurologische  Untersuchungen
helfen, Entwicklungsfortschritte genauer zu
erkennen und die Therapie individuell anzu-
passen.Je rascher der Aufbau des Muskeltonus
gelingt, desto friiher kann das Kind mit PWS
in den Erfahrungsaustausch mit seiner Umwelt
treten. Anfangs robbend, spater krabbelnd und
am Ende laufend erobert es seinen Lebens-
raum. Sitzen erfordert eine stabile Rumpfmus-
kulatur, diese wird durch intensives Krabbeln
gebildet. Kommt ein Kind selbstandig zum
Sitzen, verfligt es Uber eine ausreichend kraf-
tige Rumpfmuskulatur,um im Sitzen essen und
spielen zu konnen.

Ab dem ersten Lebensjahr kann die kognitive
Entwicklung erganzend durch Frihforderung
angeregt werden. Nach dem Erlernen des freien
Laufens steigt die Sehnsucht nach dem Spiel
mit altersgleichen Kindern. Anstatt der Einzel-
krankengymnastik steht deshalb jetzt hdufig
psychomotorisches Turnen auf dem Plan. Durch
andere Kinder erfahren Kinder mit PWS eine
grofe Anregung und sammeln so gemeinsam
Bewegungserfahrung. Ergotherapie dient dem
Erlernen komplexerer Handlungen und hilft bei
der Schulung der Feinmotorik und somit der
Schulvorbereitung.

Kinder mit PWS haben ein sehr gutes Sprach-
verstandnis. Einige von ihnen brauchen Unter-

stitzung beim Erlernen der aktiven Sprache.

Hier ist eine logopddische Behandlung ange-
zeigt. Neben den erwdhnten Therapieverfahren
stehen weitere Behandlungsmadglichkeiten zur
Verfligung.Bei der Auswahl sollte jedoch immer
darauf geachtet werden, dass genligend Zeit
zum Spielen und fir ein gemeinsames Fami-
lienleben bleibt.

Spdtestens im Grundschulalter steht die
Suche nach einer regelmafigen Sportart in
einem geeigneten Sportverein auf der Tages-
ordnung. Dabei miissen die lokalen Angebote

gepriift werden. Sport stellt fur ein Kind mit
PWS eine wichtige Freizeitbeschaftigung dar,
die nachdriicklich gepflegt werden sollte.
Neben der Bewegungserfahrung werden hier
auch soziale Kompetenzen vermittelt. Stehen
keine geeigneten Angebote zur Verfligung,
sollte der Wochenplan feste Familienspazier-
gange, -schwimmstunden oder -fahrradrunden
beinhalten. RegelmaBige kleine Bewegungs-
ubungen zu Hause konnen vor dem Abend-
essen einen festen Platz erhalten. Sport und
korperliche Aktivitat sind wichtige Bausteine
einer gesunden Lebensweise. Sie erhohen den
Energieverbrauch, aktivieren den Stoffwechsel
und vermitteln positive Bewegungserfahrung.
Fiir Schulkinder und Erwachsene wird eine
tagliche 45-minitige aktive Bewegungszeit
angestrebt.

Wachstumshormontherapie

Die Behandlung mit Hormonen gehort in die
Hand eines erfahrenen Kinderendokrinologen.
Er fihrt die notwendigen Voruntersuchungen
durch, ermittelt die individuelle Eigenproduk-
tion und berechnet die notwendige Dosis.
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Kontraindikationen missen ausgeschlossen
werden. Dazu sind weitere Blutentnahmen,
Untersuchungen der Herzfunktion und des
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Alter [Jahre]
Name: Max Muster
Geburtstag: 11.10.1998
GroRe der Mutter: 165 cm
GroRe des Vaters: 180 cm
ZielgroRe: 179 cm
—> =Beginn der GH-Therapie

Ein standardisiertes Hilfsmittel: Perzentilenkurven.




Schlafes erforderlich. Eine Rontgenuntersu-
chung der linken Hand gibt Auskunft (iber das
Knochenalter. Sind alle Voruntersuchungen
abgeschlossen, erfolgt die tagliche Behand-

lungsdurchfiihrung zu Hause durch die Eltern.

Wachstumshormon besteht aus Eiwei3stoffen.

Diese Eiweifle werden bei der Passage des
Magens zerstort. Als Saft oder Tablette ein-

genommen, waren sie deshalb unwirksam.

Wachstumshormon muss deshalb in flissiger
Form unter die Haut gespritzt werden. Diese
Losung wird kiinstlich hergestellt. Das Spritzen
erfolgt in der Regel mit Hilfe eines Pens, der
mit der fliissigen Wachstumshormonldsung ge-

fullt ist. Die richtige Dosis wird dabei fiir jeden
Patienten individuell vom behandelnden Arzt
ermittelt. Die Eltern erlernen in einer Schu-
lung die Handhabung des Pens. Die Injektion
unter die Haut ist haufig aufgrund der schar-

fen, sehr diinnen Nadel nur wenig zu spiren.

Zudem haben Kinder mit PWS ein geringeres
Schmerzempfinden. Mit der abendlichen Medi-
kamentengabe wird der physiologische nacht-
liche Anstieg der korpereigenen Wachstums-
hormonproduktion nachgeahmt. So wachsen
auch Kinder mit PWS im Schlaf.

Ohne Wachstumshormontherapie bleiben
Jungen und Madchen mit PWS oft deutlich

kleiner als der Durchschnitt. Jungen erreichen
oft nur eine Endgrée um 155cm, Madchen
um 147cm. Diese Prognose kann mit Wachs-
tumshormon deutlich verbessert werden. Der
Wachstumsverlauf wird anhand einer Perzen-
tilenkurve dberpriift. Durch Wachstumshormon
wird auch das Muskel-Fett-Verhdltnis verbes-
sert, die Knochen werden stabiler. Schon bald
wird ihr Kind mit PWS aktiver sein und sich ra-
scher nach kérperlicher Anstrengung erholen.
Endlich hat es die Maglichkeit, sich intensiver
in das Spiel mit anderen Kindern einzubringen.
Die positiven Bewegungserfahrungen starken
das Selbstvertrauen und machen Lust auf neue
Entdeckungen. Das Hand- und Fufwachstum
wird angeregt und kann eine altersgerechte
GroRe erreichen. Dadurch wird das Greifen und
Hantieren mit Spielzeug erleichtert.

Ein besonders guter Behandlungserfolg wird
erreicht, wenn die Kinder Gelegenheit haben,
ihre dazugewonnene Muskelkraft im Rahmen
von regelmaiger Bewegungsaktivitat zu nut-
zen und zu trainieren.

Die Behandlung mit Wachstumshormon kann

aber die Bemiihungen um eine angemessene
Ernahrung und Bewegung nicht ersetzen. Fir
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einen optimalen Behandlungserfolg ist das
Zusammenwirken einer PWS-gerechten Ernah-
rung, einer sportlich-aktiven Freizeitgestaltung
und einer zuverldssigen, regelmaRigen abendli-
chen Wachstumshormongabe entscheidend. lhr
Arzt wir das entsprechende Therapieschema fiir
Ihr Kind festlegen. Eine UbermdRige Gewichts-
zunahme muss unbedingt vermieden werden,
da sie Storungen im Zuckerstoffwechsel be-
glinstigen kann.’

Wie bei jeder Therapie kann es unter einer
Wachstumshormongabe zu Nebenwirkungen
kommen. Es konnen wahrend der Behandlung
Muskel- und Gelenksschmerzen, Wasseran-
sammlungen in Armen und Beinen und Miss-
empfindungen wie Kribbeln und Taubheits-
gefihle auftreten. Diese Nebenwirkungen
sind im Allgemeinen mild bis moderat, treten
innerhalb der ersten Behandlungsmonate auf
und klingen spontan oder bei Dosisreduzie-
rung ab. Die Haufigkeit dieser Nebenwirkungen
ist abhangig von der verabreichten Dosis und
dem Alter der Patienten. Selten kann es auch
zu einem qutartigen erhdhten Hirndruck mit
Kopfschmerzen kommen. lhr Arzt wird Sie im
Rahmen Ihres Aufklarungsgesprachs iiber alle
Vorteile und mdgliche Nebenwirkungen be-




raten.® Im Therapieverlauf sind regelmafige
Kontrolluntersuchungen durch den behan-

delnden Kinderendokrinologen erforderlich.

Therapiedurchfiihrung

Taglich 1 x spritzen:

® Abends vorm Schlafengehen
(Abweichungen vom Behandlungs-
schema konnen von Ihrem Arzt gege-
benenfalls vorgenommen werden.)

e [njektion in das Unterhautfettgewebe
® [njektionsstelle taglich wechseln*

® Wird eine Injektion vergessen,am
nachsten Tag die ubliche Dosis
verabreichen (Niemals die doppelte
Hormonmenge spritzen!)

WICHTIG: Das Hormon muss im Kiihlschrank
aufbewahrt werden.

Die Wachstumshormonbehandlung kann nach
aktuellem Stand der Medizin bis zum Erreichen
der Endgrofie durchgefiihrt werden.

\/ Injektionsstelle im

Bauchbereich

Injektionsstellen
am Oberschenkel

8

“um einen ortlichen Abbau des Fettgewebes und Vernarbungen
mit ungleichmdfiger Aufnahme des Hormons in den Kérper zu
vermeiden.

Gemeinsam sind wir stark

Kommt ein Kind mit PWS in eine Familie, wird
aus dieser iber Nacht eine ganz besondere
Familie. Die Beschaftigung mit den Bedirf-
nissen eines besonderen Kindes offnet den
Blick fiir wertvolle Kleinigkeiten im Leben.
Lebensziele und Werte werden tberprift und
neu definiert.

Auf diesem Weg sind die Familien nicht allein.
Eine zentrale Rolle im Netzwerk der Unter-
stitzungsangebote nimmt die PWS Vereini-
gung Deutschland e. V. ein. Hier versteht man
die Sorgen der Familien mit einem Kind mit
PWS. Fachliche Informationen werden weiter-
geben und Kontakte zu Gleichgesinnten und
behandelnden Experten vermittelt. So kann
dem Kind und seiner Familie von Beginn an
die Behandlung nach dem aktuellen Stand der
Wissenschaft ermdglicht werden.

In die Therapieplanung und -durchfiihrung wer-
den das Kind mit PWS und seine Familie aktiv
einbezogen. Im Alltag ist es wichtig, familidre
Ressourcen zu nutzen, aber auch Grenzen der
Belastbarkeit rechtzeitig zu erkennen. ,Kindern
kann es nicht besser gehen als ihren Eltern”.

Prader-Willi-Syndrom - Ratgeber fiir Familien

Deshalb ist es wichtig, dass eine Familie zu-
sdtzliche Hilfs- und Unterstiitzungsangebote
kennt und nutzt. Als Teil der groRen PWS-
Familie spirt jede einzelne Familie die Kraft
der Gemeinschaft.




Adipositas

Deletion

Hormone

Knochenalter

maternal

Methylierungstest

Gewicht und/oder Korperfettanteil liegen oberhalb der Altersnorm, definiert
an der 97.Perzentile

Verlust eines Chromosomenabschnitts

Botenstoffe, die im Kérper Uber die Blutbahn Informationen zwischen
Organen und Zellen vermitteln und verschiedene Prozesse steuern

beschreibt die biologische Reife, also den Entwicklungsstand des Skeletts;
bei einem Kind mit verzogertem Knochenwachstum liegt auch das Knochen-
alter unter dem chronologischen, also dem tatsachlichen Lebensalter

von der Mutter abstammend

Gentest zum eindeutigen Nachweis des Prader-Willi-Syndroms, der aller-
dings nicht zwischen den verschiedenen Ursachen unterscheiden kann

Perzentilen

PWS

UPD
(uniparentale Disomie)

Prader-Willi-Syndrom -

Prozentlinien, erstellt auf der Basis von regelmaRigen statistischen Mes-
sungen der Korperhohe /-lange und des Gewichts. Die 50. Perzentile (Mit-
telwert) wird als der Normwert fir den Wachstumsvergleich von Kindern
gleichen Alters und Geschlechts definiert. Kinder mit einer Korperlange
unterhalb der 3. Perzentile gelten als ,kleinwiichsig®; eine Korperlange
iiber der 97. Perzentile gilt als ,GroRwuchs".

Prader-Willi-Syndrom

Abstammung beider Chromosomen von einem Elternteil

Ratgeber fiir Familien
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NOTTZEN
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Weitere Informationen rund um Wachstum
und Kleinwiichsigkeit finden Sie auch auf
der Patientenwebsite:

www.demlebengewachsen.de

QR-Code mit dem Smartphone scannen
und sich informieren!
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