Prader-Willis

syndrom

Prader-Willis syndrom kénnetecknas av omattlig
aptit, lag produktion av tillvaxthormon och kéns-
hormoner samt varierande grad av intellektuell
funktionsnedsattning. Den omattliga aptiten kan
leda till svar fetma (obesitas) och till en 6kad risk
att utveckla féljdsjukdomar. Till syndromet hor
ocksé autism, humérsvéngningar och beteende-
svarigheter.

I Sverige f6ds 5—7 barn med syndromet varje ar.

Symtom
Symtomen varierar mycket mellan olika personer med
syndromet och fordndras ocksé med &ren.

Vid fodseln har de flesta barn med syndromet nedsatt
muskelspanning och svaga sugreflexer, vilket leder till
matningssvarigheter. Senare utvecklas en &tstorning med
omattlig aptit och ett tvdngsmassigt forhallande till mat.
Energibehovet ar dessutom légre &n normalt. Detta kan leda
till extrem fetma, och ddrmed till en 6kad risk att utveckla
diabetes, somnapné samt hjart- och kérlsjukdomar.

Den motoriska utvecklingen ér paverkad. De flesta har
en lindrig till medelsvér intellektuell funktionsnedséttning,
vilket bland annat medfor forsenad tal- och sprakutveckling.

Personer med Prader-Willis syndrom har ofta humor-
svingningar och beteendesvérigheter. Autism, tvangstankar,
tvangshandlingar och sjdlvdestruktivt beteende forekommer.
Somnbehovet ar stort.

Puberteten &r ofta forsenad hos personer med syndromet.
Utan behandling med tillvéixthormon &r de korta till vixten
och har sma hiander och fotter.

Olika former av epilepsi kan inga i syndromet.

Orsak

Prader-Willis syndrom orsakas oftast av nyuppkomna
genetiska fordndringar som paverkar utvecklingen av hjarnan
och hypotalamus. Syndromet ar vanligtvis inte arftligt.

Behandling
Det finns ingen behandling som botar Prader-Willis
syndrom, utan insatserna inriktas pé att lindra symtomen
samt forebygga och behandla medicinska komplikationer.
Utveckling av dvervikt kan minskas genom en strikt diet
och regelbunden fysisk aktivitet. Kosten planeras av en
dietist. Personer med syndromet kan inte sjilva ta ansvar for
kosthallningen och bér inte ha fri tillgang till mat. Aven nir
det géller motion behover de flesta vigledning och tillsyn.
Behandling med tillvixthormon har en gynnsam effekt pa
langd och muskelstyrka samt &mnesomsittning. Barn som
inte kommit in i puberteten vid 12—14 ars alder kan be-
handlas med kénshormoner for att f4 normal pubertets-
utveckling samt storre muskelmassa och 6kad muskelkraft.
For savél barn som vuxna ér det oftast nddvandigt med
habiliteringsinsatser och stdd i det dagliga livet. Psykologiskt
stod ar viktigt.
Smérttroskeln hos personer med syndromet kan vara hog,
vilket krdver extra uppméarksamhet fran omgivningen sé att
inte allvarliga sjukdomar och skador forbises.

Resurser
Kunskap om Prader-Willis syndrom finns vid universitets-
sjukhusen.

Vid universitetssjukhusen finns Centrum for séllsynta
diagnoser (CSD). De kan ge végledning och informationom
séllsynta hélsotillstand.

Samhallets stédinsatser

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stdd och insatser. Mer information finns i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta hélsotillstand,
under Sambhdillets stédinsatser.

Intresseorganisationer
* PWS-foreningen i Sverige

» Riksforbundet FUB, for personer med
intellektuell funktionsnedséttning

* Riksforbundet Séllsynta diagnoser

Las mer

Det hér &r en kort sammanfattning av texten i
Socialstyrelsens kunskapsdatabas om séllsynta
hélsotillstdnd. Se vidare
socialstyrelsen.se/sallsynta-halsotillstand

Texterna i kunskapsdatabasen produceras av
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand
vid Agrenska pa uppdrag av Socialstyrelsen.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se,
agrenska.se/informationscentrum
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