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— BEHINDERUNG

PWS

Im Gesprach mit Esther Konz von der Prader-Willi-Syndrom-Vereinigung Schweiz

DAS PRADER-WILLI-SYNDROM -

Von Karin Durr

Es ist anzunehmen, dass in vielen Heimen fiir erwachsene

Menschen mit einer geistigen Behinderung auch Menschen mit dem Prader-
Willi-Syndrom (PWS) leben, bei denen, aufgrund ihres Alters, nie ein PWS
diagnostiziert wurde. Das PWS ist auf einen Fehler des Erbgutes zurilickzu-

fuhren. Menschen mit einem PWS fallen dusserlich durch ihren Kleinwuchs,

die kleinen Hande und Fiusse und die meist vorhandene Fettleibigkeit auf.

Nachfolgender Artikel gibt einen kurzen Uberblick zu diesem, im Jahre 1956

erstmals beschriebenen Symptom.

Medizingeschichtliches zum
Prader-Willi-Syndrom (PWS)

Das Prader-Willi-Syndrom wurde nach
seinen Erstbeschreibern benannt. In den
finfziger Jahren fiel dem damaligen
Chef des Zircher Kinderspitals, Profes-
sor A. Prader, auf, dass er immer wieder
Kinder mit dhnlichen Symptomen zu se-
hen bekam. Die Kinder waren sehr tiber-
gewichtig, kleinwtchsig, hatten oft klei-
ne Flsse, Hande und Genitalien und
waren vermindert intelligent. Gemein-
sam mit den Professoren H. Willi und
A. Labhart ging Prader diesen Sympto-
men nach. Die drei Arzte beschrieben
1956 als erste das Prader-Willi-Labhart-
Syndrom, welches heute meistens ver-
kirzt das Prader-Willi-Syndrom (PWS)
genannt wird. Die spatere Forschung
bestatigte die Erkenntnisse der drei Arz-
te. Doch wusste man bis 1991 nichts
Uber die Ursachen des PWS. Das Syn-
drom wurde einzig aufgrund der ausser-
lichen Merkmale diagnostiziert. Sicher
stellten die Arzte nur fest, dass es Falle
gibt, bei denen die Beschreibung von
Prader/Willi/ Labhart genau zutrifft, und
solche, in denen die Diagnose nicht
ganz sicher gestellt werden kann. Die
Suche nach den vermuteten geneti-
schen Ursachen wurde jedoch erst mit
der Entwicklung der Chromosomendar-
stellung moglich. Die Chromosomenfor-
schung fuhrte nun zu der Erkenntnis,
dass bei vielen PWS-Kindern (60 bis
70%) auf dem Chromosom 15 eine
Strukturverdnderung (Deletion) vorhan-
den ist. Mit Hilfe von neuen biochemi-
schen Methoden, welche eine differen-
zierte Analyse der Erbsubstanz ermogli-
chen, stellten die Forscher fest, dass bei
fast allen der noch verbleibenden PWS-
Kindern beide Kopien des Chromosoms
15 von der Mutter stammen, statt wie
normal, eine vom Vater und eine von
der Mutter (Uniparentale Disomie). Al-

lerdings erklaren diese beiden feststell-
baren genetischen Defekte nicht ganz
alle PWS-Falle.

Die medizinische Forschung beschaf-
tigt sich seit einigen Jahren stark mit
dem PWS. In den Erklarungsansdtzen
des Systems «Hunger-Essen-Sattigung»
sowie auf der Suche nach einer Er-
kldrung fur den erhohten Fettgewebs-
anteil der PWS-Kinder, hofft man bald
umfassendere Erkenntnisse zu gewin-
nen. Dr. med. Urs Eiholzer ist Facharzt
fur Kinder- und Jugendmedizin FMH,
speziell Wachstums- und Hormon-
storungen. Im Rahmen der Stiftung
Wachstum Pubertdt Adoleszenz nimmt
er, und die Arbeitsgruppe um ihn, aktiv
an der Erforschung des PWS teil. Die Lei-
stungen der Arbeitsgruppe um Urs
Eiholzer werden weltweit anerkannt.
Dabei geht es vor allem um das Wachs-
tum sowie um die Regulation des Appe-
tits und der Korperzusammensetzung
(Fett, Muskeln) beim PWS und um die
dabei implizierten Hormonsysteme. Die-
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se Forschungsarbeiten haben schon zur
Identifikation von verschiedenen hor-
monellen Fehlfunktionen gefiihrt.

Die wichtigsten Symptome,
die aktuellen Behandlungs-
methoden und niitzliche Tipps

Die genetischen Hintergriinde des PWS
sind heute bekannt — doch nach wie vor
konnte die Forschung die Frage nicht
kldren, wie es vom genetischen Defekt
zu den Symptomen kommt. Da der Weg
vom Gen-Defekt zu den Symptomen
noch nicht bekannt ist, gibt es auch fur
die beim Einzelnen unterschiedlich star-
ke Auspragungen der Symptome noch
keine Erkldarung.

Im Alltag brauchen Menschen mit ei-
nem PWS vor allem individuelle Forde-
rung. Die unterstitzende und beratende
Mitarbeit von Fachleuten wie Logopdd-
Innen, Erndhrungsberaterinnen, Physio-
therapeutinnen und Heilpddagoginnen
ist wichtig. Fur Eltern eines Betroffenen
steht der Erfahrungsaustausch in der
PWS-Elternvereinigung offen.

Das Ubergewicht
stellt fiir alle Beteiligten
ein gewaltiges Problem dar

Der Umgang mit dem Essen und dem
Ubergewicht stellt fiir die Betreuenden
eines der grossten Probleme dar. Die
Forschung weiss nicht genau, weshalb

Angeregt wurde die Griindung des PWS-Vereins Schweiz von Professor A. Prader.
Er fragte Esther Konz anlasslich einer ihrer Konsultationen mit Tochter Seraina an,
ob in der Beziehung des PWS endlich etwas «gehe». So entschloss sich Kénz im
September 1991 zur Griindung des PWS-Vereins Schweiz.

Der Verein feiert im nachsten Jahr sein 10-jahriges Bestehen. Vereinsmitglieder
sind vorwiegend Eltern mit Kindern mit dem PWS. Neben der jdhrlichen General-
versammlung, an der, neben der Erledigung anstehender Geschéafte, immer ein
Schwerpunktthema zur Diskussion gestellt wird, bietet der Verein seinen Mitglie-
dern einen alljahrlichen Familientag an. Einmal pro Jahr findet auch ein Frauen-
wochenende fir die Mtter betroffener Kinder statt. Aufgrund privater Initiative
entstand fur eine kleine Gruppe erwachsener Menschen mit dem PWS die M6g-
lichkeit, sich in einer dreiwochigen Stoffwechselkur zu entgiften, zu entschlacken
und die Uberzahligen Kilos abzunehmen. Weiter flihrt der Verein ein Adressver-
zeichnis aller Betroffenen Familien, um Querverbindungen unter den Eltern zu er-
moglichen und Kontaktaufnahmen zu erleichtern. Die dreimal jahrlich erschei-
nende PWS-Info und die Literaturstelle sind weitere Dienstleistungen, die der Ver-
ein bietet. Der aus 7 Mitgliedern bestehende, und sich regelmassig treffende Vor-
stand, wird seit eineinhalb Jahren von Andreas Béchli und seiner Frau Doris Bach-
li prasidiert.
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PWS Menschen zu starkem Uberge-
wicht neigen. Fest steht , dass ihr Gefiihl
fur das «Satt-sein» zu wenig ausgepragt
ist und sie endlos Essen konnen, wenn
sie nicht gestoppt werden. Eine weitere
maogliche Ursache fiir das Ubergewicht
ist die Neigung, sich deutlich weniger zu
bewegen, als dies andere Menschen
tun. Es ist deshalb fir Menschen mit
PWS sinnvoll, tdglich ein spezielles
sportliches Trainingsprogramm zu absol-
vieren, um so das Gewicht zu kontrollie-
ren. Koénnen im Kindesalter die
Erndhrungsmuster angepasst und ein
diszipliniertes  Essverhalten eingetibt
werden, so entsteht weniger Uberge-
wicht. Dies ist wichtig, weil die «Ess-
Lust» und der geringere Kalorienver-
brauch der PWS-Menschen lebenslang
weiterbestehen. Das Gewicht wird fir
sie immer ein Thema bleiben, und nur
eine lebenslange Diat schitzt vor allzu
massivem Ubergewicht. Die Situation
entscharfen kann der Beizug einer
Erndhrungsberaterin, welche die Betreu-
enden beim Thema Essen unterstiitzt.
Alle Betreuenden miissen sich beim The-
ma Essen an die vereinbarten Regeln,
wie fixe Essenszeiten oder abgemessene
Portionen, halten. Um das Ubergewicht
bei Menschen mit einem PWS zu brem-
sen, wurden praktisch alle bisher ent-
wickelten appetitziigelnden Medika-
mente ausprobiert. Sie erwiesen sich al-
lerdings nur als bedingt wirksam. Bei
sehr stark GUbergewichtigen PWS Men-
schen besteht im Erwachsenenalter die
Maoglichkeit  eines  Magen-Bandings
(Magenband). Dieser Eingriff ist reversi-
bel.

Die volle Geschlechtsreife wird
bei Menschen mit einem PWS
selten erreicht

Menschen mit einem PWS wachsen
langsam und sind auch als Erwachsene
kleiner als der Durchschnitt. In der Pu-
bertdt erleben sie keinen Wachstums-
schritt, da ihr Koérper zu wenig Ge-
schlechtshormone bildet. Die Behand-
lung mit Wachstumshormonen er-
scheint als effiziente Methode, den An-
teil des Korperfettes von PWS-Kindern
zu senken. Diese Behandlung st
hauptsachlich wirksam bei Kindern vor
der Pubertat.

Die Entwicklung der Genitalien ist
aufgrund eines schon vorgeburtlich be-
stehenden Mangels an Geschlechtshor-
monen unvollstandig. Dieser Mangel an
Geschlechtshormonen hat zur Folge,
dass die Pubertéat bei PWS-Kindern mehr
oder weniger ausbleibt. Bei den
Madchen geht die Entwicklung mei-
stens etwas weiter, doch mehrheitlich
wird die volle Geschlechtsreife nicht er-
reicht. Ob die fehlenden Geschlechts-
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Mein Heimalltag

machen mdssen. Ich wasche ab,

Ich, Seraina Kénz, bin 31 Jahre alt. Ich lebe
seit 10 Jahren im Heim. Nun erzéhle ich
euch, wie es bei uns geht. Am Morgen, um
halb sieben Uhr stehe ich auf. Zuerst du-
sche ich mich, dann bette ich und gehe um
viertel ab sieben Uhr zmorgenessen. Da-
nach putze ich meine Zdhne, um viertel vor
acht beginnt die Arbeit. Ich arbeite in der
Ktiche, mit drei Kolleginnen und einem
Koch, und eine Chefin. Die sagt was wir

Gemdse, putze und wir haben es lustig. So
um halb zehn Uhr ist eine Pause, dann geht
es weiter. Um zwolf Uhr ist Mittagszeit.
Nach dem Essen putze ich die Zdéhne und
gehe Velofahren auf meinem grossen Drei-
radvelo. Um halb zwei Uhr beginnt die Ar-
beit. So am Nachmittag dréckne ich ab und
mache die Kiiche sauber. So um drei Uhr geht es in die Pause. Um viertel vor finf
ist arbeitsfrei. Ich gehe mich duschen und umziehen. Um sechs Uhr ist Nachtes-
sen. Wir spielen an Abend zusammen oder machen etwas alleine. So um neun
Uhr gehe ich ins Bett. Ich hoffe es geféllt Euch was ich geschrieben habe. So ver-
abschiede ich mich. (Seraina Kénz, 31 Jahre alt)

hormone ersetzt werden sollen, ist bis
heute nicht unumstritten und die Frage
wird von Spezialisten sehr unterschied-
lich beantwortet. Die Geschlechtshor-
montherapie kann bei Knaben und
Méadchen nicht auf dieselbe Art durch-
gefuihrt werden. Bei Madchen kann eine
Pille benutzt werden, bei den Knaben
werden die Hormone in der Regel alle
vier Wochen mit einer Spritze verab-
reicht.

Menschen mit einem PWS sind
haufig selektiv begabt

PWS-Kinder weisen psychomotorische
Entwicklungsstorungen auf. Je friher
auf eine mogliche Abweichung von der
Norm geachtet wird, desto grosser ist
die Chance, dass sich das vorhandene
Potential, mit Hilfe von unterstltzenden
und korrigierenden Massnahmen, bes-
ser zu entwickeln vermag. Die Entwick-
lung von Lernfahigkeit und Intelligenz
ist bei Menschen mit einem PWS unter-
schiedlich, mehrheitlich besteht eine
massige Beeintrachtigung der Lern-
fahigkeit. Haufig sind diese Menschen
selektiv begabt. In der Regel ist das
Sprachverstandnis besser entwickelt als
das Sprachvermdgen. Hilfreich kann
eine Abklarung der Intelligenz in spezia-
lisierten Fachzentren sein, an die der
Hausarzt verweisen kann.

Gegen Ende des Kleinkindalters zeigt
sich bei Kindern mit PWS eine ausge-
pragtere Trotzphase als bei anderen Kin-
dern. Weshalb das so ist, weiss man
nicht. Die Erfahrung von Eltern zeigt
aber, dass ein Grund fur Wut und Ver-

zweiflung haufig in einer starken Planfi-
xiertheit der Kinder zu finden ist. Es ist
sinnvoll, die PWS-Kinder auf Programm-
anderungen vorzubereiten und ihre Fle-
xibilitat frih zu trainieren.

Menschen mit PWS sind
haufiger psychisch auffallig
als andere,

daher wurde der Einsatz von verschiede-
nen Psychopharmaka ausprobiert, dar-
unter auch sogenannte Tranquilizer. Im
Zusammenhang mit PWS wird der Tran-
quilizer «Prozac» genannt. Thm werden
wundersame Wirkungen auf die Seele
zugeschrieben. Eine kritische wissen-
schaftliche Betrachtung zeigt aber, dass
auch «Prozac» kaum wirksamer bzw.
unwirksamer ist als andere vergleichba-
re Tranquilizer.

Im Erwachsenenalter stellen sich vor
allem im grobmotorischen Bereich Pro-
bleme, im Bereich der Feinmotorik sind
die Menschen mit PWS meistens begab-
ter.

Weitere mogliche korperliche Symp-
tome bei Menschen mit PWS sind haufi-
gere Wirbelsaulenverkrimmungen und
das «Skin picking» (Exzessives Kratzen
an Insektenstichen und Wunden). Da
der Zahnschmelz bei Menschen mit PWS
weniger stabil ist, sind eine seridse Pfle-
ge und haufige Kontrollen von zentraler
Bedeutung.

Esther Kénz ist die Grunderin der Pra-
der-Willi-Syndrom-Vereinigung Schweiz.
Heute ist Sie 66 Jahre alt, ausgebildete
Psychologin IAP, lebt in Hausen am Albis



und arbeitet in ihrer Praxis in Zurich. Sie
selbst ist Mutter eines gesunden er-
wachsenen Sohnes und einer ebenfalls
erwachsenen Tochter mit dem PWS. lhre
Tochter lebt und arbeitet in einem Heim.

«Das grosste Problem im Heim
stellt der unersattliche Appetit
der Menschen mit dem PWS dar»

Der Vorstand der PWS-Vereinigung
Schweiz gelangte mit dem Anliegen,
dem PWS einige Zeilen zu widmen an
die FZH. Was veranlasste sie zu diesem
Schritt?

E.K.: Wir hoffen, das PWS auf diesem
Weg bekannter zu machen und moch-
ten Heimleiterlnnen und Betreuende so
auf das PWS sensibilisieren. Gerade bei
erwachsenen Menschen mit dem PWS
ist die Behinderung oft unbenannt, weil
nicht als solche diagnostiziert. Fur die El-
tern kann die klare diagnostische Zuord-
nung der Behinderung ihres Kindes hilf-
reich sein.

Sie sind die Grtinderin des PWS-Vereins
Schweiz. Was war Ihre persénliche Mo-
tivation fur diese Griindung?

E.K.: Als meine Tochter Seraina 15 Jah-
re alt war, wurde bei ihr das PWS dia-
gnostiziert. Das PWS war der Bevolke-

NEUMITGLIEDER

Personen

Heimverband Schweiz

Stocker Bernarda, Frohbergstrasse 60,
8680 Wetzikon (dipl. Krankenschwester)
Gjevori Artan, Witikonerstrasse 426,
8053 Zurich (Gruppenleiter Muhlehalde)
Stadler Anita, Fuchsloch 14, 6317 Ober-
wil (Privatschule Leiterin Administration)
Schirmer Hans, Auboden Ausbildungs-
statte, 9125 Brunnadern

Institutionen

Heimverband Schweiz
Pflegeheim St. Raphael, Tivolistrasse 21,
6006 Luzern

Sektion Aargau

Alters- und Pflegeheim Rosenau,
Badstrasse 5, 5408 Ennetbaden
Sektion Bern
Beschaftigungsgruppe BILL-HAUS,
Paul-Robert-Weg 5, 2502 Biel
Sektion BEV

Alters- und Pflegeheim Eigerblick,
Ischzaun, 3818 Grindelwald
Sektion St. Gallen

Alters- und Pflegeheim «Feld»,
Lindenstrasse 4, 9230 Flawil

rung unbekannt und auch nur wenigen
Medizinern war dieses Symptom ein Be-
griff. Vom Kinderspital her wusste ich
aber, dass es noch andere Eltern gibt,
deren Kinder dasselbe wie meine Toch-
ter haben. Meine Motivation zur Grin-
dung dieses Vereins bestand vor allem
darin, den Eltern betroffener Kinder ein
Forum zu schaffen. Sie sollten sich un-
tereinander treffen und sich mit dieser
seltenen Behinderung nicht alleine ge-
lassen flhlen. Der Erfahrungsaustausch
wirkt entlastend. Gemeinsam sollen
nach der Diagnose die weiteren Schritte
gefunden und angegangen werden.

Ein anderer Grund fur die Grindung
war der Aspekt der Offentlichkeitsar-
beit. Ich wollte Uber den Verein das PWS
der Bevolkerung und vor allem den
Fachleuten das PWS und die Problema-
tik, welche damit zusammenhangt,
nahe bringen und so die bitter notwen-
dige Aufklarungsarbeit leisten. Je friiher
ein PWS diagnostiziert wird, desto effizi-
entere Hilfen kénnen angeboten wer-
den.

Sind Sie zufrieden mit den wéhrend Ih-
res Prasidiums erreichten Zielen?

E.K.: Ich bin zufrieden mit der Griun-
dung dieses Vereins und freue mich,
dass daraus ein so lebendiger Verein ge-
worden ist.

Was ich nicht erreichen konnte, und
das bedaure ich, ist die Schaffung einer
Beratungsstelle fur Ernahrungs- und Er-
ziehungsfragen rund um das PWS. Die
Eltern und andere Betreuenden kénnen
nicht einfach auf ein «altbewahrtes» Er-
ziehungsmuster zurtickgreifen. Deshalb
haben sie meiner Meinung nach ein
Recht auf eine solche Beratung.

Welche Probleme stellten sich in lhrer
Arbeit als Présidentin des PWS-Vereins?

E.K.: Zu Beginn waren wir nur Wenige.
Oft war es schwierig, neben des an-
strengenden Alltags noch Aufgaben fiir
den Verein zu tUbernehmen.

Als schwierig erwies sich, das Ver-
einsschiff in Bewegung zu bringen. Fra-
gen nach dem was uns wichtig ist und
wie wir diesen Aspekten als Verein Aus-
druck geben mochten, standen im Vor-
dergrund. Zudem gab es noch beinahe
keine Literatur zum PWS.

Wie sieht die Vernetzung mit anderen
PWS-Vereinigungen aus?

E.K.: Es existiert ein weltweites PWS-
Netzwerk. Die internationale PWS-Orga-
nisation (IPWSO) organisiert zirka alle
drei Jahre eine internationale Konferenz
flr betroffene Eltern und Fachleute. Die
Zeitschrift «wave length» dient interna-
tional als Forum fur Fachleute, Eltern
und Vereine. Die forschenden Arzte ha-
ben zusatzlich noch ein eigenes For-

schungsnetzwerk. Im deutschsprachi-
gen Raum, das heisst mit Deutschland
und Osterreich, kommunizieren wir
hauptsdchlich tber unsere Kontaktper-
sonen und die dreimal jahrlich erschei-
nende Zeitschrift «<PWS-Informationen».

Welche Hilfestellungen bieten Sie als
Verein den betroffenen Eltern und den
Betreuenden an?

E.K.: Wir bieten die Vermittlung von be-
troffenen Eltern als Gesprachspartner in
der Region an. Der Vorstand Gibernimmt
diese Vermittlung von «Betreuungsper-
sonen» oder «Beistanden».

Weiter vermittelt der Verein Fachper-

sonen, wie z.B. Dr. med. Urs Eiholzer,
und bietet eine Literaturstelle an.
Gibt es etwas, das Sie den Heimleiterin-
nen und den Betreuenden in Bezug auf
das PWS besonders ans Herz legen
mdchten?

E.K.: Heimplatze sind fur Menschen mit
PWS sinnvoll und wertvoll. Das grosste
Problem dabei stellt sicher der unersatt-
liche Hunger der Menschen mit einem
PWS dar. Das gemeinsame «hartblei-
ben», auch bei kleinen Versuchungen,
und das konsequente Durchziehen des
Vereinbarten sind Voraussetzung daftr,
dass eine Person ihren Heimplatz behal-
ten kann. Manche Menschen mit PWS
sind aggressiv, so dass die Betreuungs-
personen unsicher werden, vielleicht so-
gar Angst bekommen. Man kann nicht
erwarten, mit einer erwachsenen Person
mit dem PWS von Anfang an einfach so
zurecht zu kommen. Hier appelliere ich
an die Offenheit und Bereitschaft der
Betreuenden, sich auf einen Lernprozess
einzustellen. Niemand sollte zoégern, in
einem solchen Fall externe Hilfe anzu-
fordern.

Frau Kénz,
vielen Dank fiir das Gespréch!

Weiterflihrende Literatur
Weiterfiihrende Literatur und eine aktuelle
Literaturliste sind erhaltlich bei der
Literaturstelle Corinna Aeschbach, Winzerstr. 26,
8400 Winterthur

Die Homepage der Prader-Willi-Syndrom-
Vereinigung Schweiz: www.prader-willi.ch

Kontaktadressen

Andreas Bachli, Bugg 3, 8478 Atzmoos
(Prasident der Prader-Willi-Syndrom-Vereinigung
Schweiz)

Corinna Aeschbach, Winzerstr. 26,
8400 Winterthur (Literaturstelle)

Dr. med. Urs Eiholzer

Stiftung Wachstum Pubertdt Adoleszenz
Mohrlistr. 69, 8006 Zrich

(Kinder- und Jugendarzt FMH,

speziell Endokrinologie) | |
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