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Das Williams-Beuren Syndrom

(WBS)

Die ldsion der supravalvuldren Aortenstenose wurde erstmals im Jahre 1930 von
Mencarelli beschrieben. Williams und Beuren publizierten kurz hintereinander
ihre ersten Beobachtungen iber das gehdufte Auftreten einer supravalvuléren Aor-
tenstenose in Kombination mit geistiger Retardierung und einem typischen Gesicht-

sausdruck.

Das WABS tritt bei ca. 1:2000 - 1:5000
von ca. 70’000 Geburten jahrlich auf.
(Weltweit sind es etwa 2000 erkrankte
Kinder pro Jahr.)

Von den vielen WBS-Kindern, die als
solche identifiziert werden, weistn ein
bestimmter Prozentsatz eine Hyperkal-
zamie auf, und sie entwickeln diesel-
ben typischen Wesenszige.
WABS-Kinder sind sehr extravertiert und
gesellig. Sie lieben es, vor allem mit Er-
wachsenen zu sprechen, sie sind sehr
hilfreich, kooperativ und bestrebt, je-
mandem zu gefallen. Sie plaudern un-
authérlich, jedoch auf einem ober-
flachlichen Niveau, oftin einem formel-
len, erwachsenen Stil mit einem kom-
plizierten Wortschatz und stereotypen
Phrasen und Klischees. Es fehlt ihnen
aber ofters das Verstandnis fir das,
was sie eben gesagt haben. Im Ge-
gensatz dazu haben viele Kinder vi-
suell-rdumliche sowie grob- und fein-
motorische Probleme. Sie lernen nur
miUhsam das Sitzen und Gehen; Velo-
fahren, Knépfen, schneiden mit der
Schere oder schreiben mit dem Stift ist
fur sie sehr schwierig zu meistern. Sie
leiden auch unter teilweise starken
Angstzusténden, z.B. vor Héhen, dem
Treppensteigen, unebenen Fléchen
wie Sand, Gras oder Kiesboden und
vor allem vor larmquellen (wie Klat-
schen, laute Musik, oder Donnerknall).
Die WBS-Kinder sind hyperaktiv und

kén-

Fahigkeiten:

— leichte bis starke lernschwierig-
keiten

- relativ gute verbale Fahigkeiten

— fliessendes und artikuliertes
Sprechen, meistens unauthorli-
ches Geplauder

— markante visuell-réumliche
Schwierigkeiten

— schwerste bis leichtere motori-
sche Probleme

(s.1.)

nen kaum stillsitzen und sich auf etwas
konzentrieren. Anderseits kénnen sie
durch bestimmte Objekte oder Themen
fasziniert und beschéftigt sein und sich
léngere Zeit damit aufhalten, z.B.
Eisenbahnen, Popstars oder fremde

Orte.

Das Benehmen von WBS Kin-
dern.

- hyperaktiv

- begrenzte Konzentration

- gesellig und extravertiert

— Uberfreundlich zu Erwachsenen

- Ubertriebene Angst und Be-
sorgtheit

- Beschéaftigtsein mit Objekten /
Themen

— Uberempfindlichkeit gegen-
Uber L&rm

- &ngstlich gegentber Héhen /
unebenen Flachen u.s.w.

Symptome

Die meisten WBS-Kinder entwickeln in
den ersten lebensjahren ernsthafte Ess-
schwierigkeiten, mit Erbrechen, Ver-
stopfung und Verweigerung der Kost,
die zum Teil nervése und schreiende
Reaktionen ausldsen kénnen. Durch
Test hat man herausgefunden, dass ein
Teil der Kinder an einem erhéhten Kal-
ziumspiegel leidet, und erreichte mit
einer kalziumarmen und Vitamin-D-frei-
en Diat eine Verbesserung der Essge-
wohnheiten.  Viele Kinder weisen
Zahnabnormitaten, z.T. erhéhten Blut-
druck sowie ein verlangsamtes Wachs-
tum auf, was zu ihrer meist schméchti-
gen und kleinen Statur fohrt. (Sie errei-
chen ca. 70% der normalen Kérper-
lénge gesunder Kinder.) Sie sind in der
Regel blond, haben blave Augen und
eine sternférmige Iris — viele schielen.
lhr kleiner Finger ist abgespreizt, und
der Mund st breit mit vorgewslbten
Oberlippen. Fast alle Kinder sind in
ihrer gei-
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stigen und seelischen Entwicklung be-
hindert. Zu den kérperlichen Sympto-
men gehéren zudem eine Verengung
der Aorta, Uberdehnte Gelenke, ein
leistenbruch und dadurch allgemeine
Stérungen des Gedeihens (Wachstum,
Knochen, Niereninsuffizienz).

IQ

— 55% schwer behinder
= |Q 50 oder weniger

— 41% mittelschwer behindert
= |Q 50-70

— 4% normaler Durchschnitt

Ursachen

Die Ursachen der Hyperkalzédmie und
das Problem mit dem Kalziumstoff-
wechsel sind noch nicht ergrindet. Es
wird angenommen, dass dieser Zu-
stand bereits vor der Geburt besteht,
da das Geburtsgewicht niedriger ist
als normal, ein Herzgerdusch bereits
vorhanden und das Elfengesicht er-
kenntlich ist. Untersuchungen haben
ergeben, dass das Alter der Diagnose-
stellung auf die nachfolgenden Még-
lichkeiten und das Benehmen keinen
Einfluss hat, d.h. Frihdiagnose scheint
auf den Grad der geistigen Behinde-
rung im spdteren leben keinen wesent-
lichen Einfluss zu haben. Soweit man
das schon sagen kann, ist das WBS-
Syndrom nicht erblich; das Risiko fur El-
tern, ein zweites WBS-Kind zu bekom-
men, ist nicht héher als bei anderen El-
tern mit gesunden Kindern. Das gilt
Ubrigens auch fur die Geschwister. Bis
heute weiss man nur von 2 WBS-Perso-
nen, die selbst normale Kinder beka-
men. Irgendwelche Konklusionen zu
verdffentlichen wére zu frioh.

Studie Gber Schulplétze von 44
WBS Kindern

— 30% befanden sich in Klassen
for Schwer-lehrnbehinderter

— 30% befanden sich in Klassen
for Mittelmassig-lehrnbehin-
derter

— 30% befanden sich in
gemischten Klassen

— 10% befanden sich in normalen
Schulen




[ ] DOSSIER

25

Kirzlich wurde bei 119 WS-Erwach-
senen in Grossbritannien folgende
Untersuchung vorgenommen:

— 27% befanden sich in Schulen,
Weiterbildung oder Schulen fur leute
mit besonderen Beduirfnissen

— 44% befanden sich in lokalen Er-
wachsenen-Trainings-Zentren von Ge-
meinden

— 4% waren in geschitzem Verhaltnis
angestellt  als  Kellner/Serviertoch-
ter-Assistent, Haushaltshilfe, in der In-
dustrie als Packer oder fir leichte Mon-
tagen

— nur 3% befanden sich in offenem
Angestelltenverhaltnis

Wenige der Erwachsenen wohnten
selbstandig, und die meisten brauchten
verschiedene Stufen von Uberwa-
chung sowie Unferstitzung beim An-
/Auskleiden, Waschen, Essen-Zuberei-
ten, Geddchtnis-Routine, Geldhand-
habung, efc. 3/4 der Gruppe lebten
mit den Eltern und 23% in Heimen. Nur
ein Mann lebte allein und eine Frau
war verheiratet.

Es ist wichtig, sich daran zu erinnern,
dass diese Erwachsenen die Vorteile
spezieller Schulung und Unterstitzung
noch nicht erfahren durften. Aber mit
den heutigen Méglichkeiten in den
Schulen mit speziellem Unterricht be-
steht die Hoffnung, dass WBS-Kinder,
die jetzt im Schulalter sind, gréssere
Schritte in Richtung Unabhangigkeit im
leben und in der Arbeit erzielen wer-
den.

Philipp

Philipp war ein sisses, kleines Baby,
doch er schrie praktisch pausenlos.
Seine Mutter ging zum Kinderarzt mit
ihm, der fand das nicht weiter schlimm,
das Kind habe vermutlich Blahungen,
sie solle es halt beruhigen und herum-
tragen, damit das Kind ein «B&uer-
chen» machen kénne...! Die Mutter tat
wie geheissen und trug ihr Kind bis zu
14 Stunden am Tag auf den Armen her-
um. Dabei fiel ihr auf, dass Philipp
draussen viel ruhiger wurde und
scheinbar besser atmete. Doch sie und
ihr Mann wurden immer nervéser und
waren vollig verzweifelt; denn Philipp
schrie weiter. Mit zweieinhalb Mona-
ten musste er notfallmdssig einen lei-
stenbruch operieren lassen. Auch hier
wurden die Eltern wieder beruhigt, das
Kind habe eine kleine Aortaverengung,
sei aber sonst gesund. Philipp schrie

weiter. — Ein paar Tage spéter bemerk-
te die Mutter, dass Philipp Blut im Stuhl
hatte und brachte ihn sofort wieder ins
Spital. Nach einer Rickenmarkpunk-
tion, die die Befurchtungen einer Hirn-
hautentzindung gliucklicherweise aus-
schloss, wurde der Kleine zur Beob-
achtung im Spital behalten, wo er mit
Beruhigungsmittel schlafen konnte.
Der Chefarzt brachte dann endlich et-
was Licht in die Sache; denn er kannte
das seltene WBS dem er zuféllig in sei-
ner Ausbildung bereits begegnet war.
Er vermutete, dass Philipp an dieser sel-
tenen Krankheit leiden kénnte, was sich
dann auch dls richtig herausstellte. Das
war fur die Eltern ein harter Brocken als
sie erfuhren, dass ihr Kind geistig be-
hindert sei, doch war es auch ein Trost
nun endlich zu wissen, dass Philipp
krank war und deswegen so gequalt
schrie.

Weil die Eltern von Philipp inzwischen
viel Uber die Krankheit und die Proble-
me ihres Kindes wissen, ist es ihnen ein
Anliegen, dass auch andere Eltern die

in der gleichen Situation sind, friher
betreut und vor allem besser aufgeklart
werden Uber diese seltene Krankheit.
Sie méchten auch wissen wie solche
Kinder geférdert werden kénnen und
welche Méglichkeiten ihnen als Er-
wachsene offen stehen. Ungeklért sind
auch noch die Regelungen mit der In-
validenversicherung. Bis jetzt mussten
betroffene Eltern bei jeder notwendi-
gen therapeutischen Massnahme um
eineseparate Verfugung kampfen.
Heute geht Philipp in den normalen
Kindergarten. Dank dem hervorragen-
den Verstandnis der Kindergdrtnerin,
geht es ihm sehr gut. Er wird auch phy-
siotherapeutisch betreut und besucht
noch eine Heilp&ddagogische Spiel-
gruppe. O

Adressen Selbsthilfe

Offene Tur, Zircher Oberland
Tel. 01 9300302

Team Selbsthilfe Zirich

Tel. 01 252 30 36

In der vielbeachteten Fernsehsendung
«Kassensturz» vom 18. Dezember 1990
wurde ein Pramienvergleich der wichtig-
sten Krankenkassen gezeigt, in dem die
ZOKU zu Unrecht schlecht abgeschnitten

hat. Die ZOKU legt deshalb Wert auf
folgende Richtigstellung:

- Die vom «Kassensturz» erwdhnten
Pramienansétze der ZOKU sind falsch.
Die richtige Pramie fir das erste ge-
zeigte Beispiel betragt Fr. 114.50 und
nicht wie angegeben Fr. 135.—. Auch
beim zweiten Beispiel wurde eine um
Fr. 27.70 zu hohe Prémie gezeigt.

— Die aufgefthrten Pramien waren
nicht nur falsch, sondern das Beispiel
war auch konstruiert. Der «Kassen-
sturz» verglich unsere Stadtzircher-
Pramien der Einzelversicherung mit
kantonal gerechneten Mischprémien
anderer Krankenkassen.

— Ebensowenig wurde im Vergleich
Rechnung getragen, dass die ZOKU
schon seit Jahren for Frauen und Méanner
die gleichen Pramien kennt, die meisten
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Krankenkassenvergleich des Kassensturzes

Krankenkassen aber fir Frauen einen
Pr&mienzuschlag von 10% erheben.

— Ausserdem hat der «Kassensturz» bei
seinem Pramienvergleich den leistungs-
umfang der Kassen zu wenig berick-
sichtigt. Es gibt jedoch grosse Unter-
schiede bei den Versicherungsleistun-
gen — zum Beispiel bei den Naturheil-
mitteln, der Erfahrungsmedizin, der
Pravention oder im Kundendienst — al-
les Bereiche, auf welche die ZOKU
grossen Wert legt.

— Die von der ASSI (Stiftung zum Schutz
der Versicherten) vorgelegten und vom
«Kassensturz» Ubernommenen Tester-
gebnisse sind heute Uberholt, weil so-
wohl die Prémienansatze als auch die
Versicherungsleistungen per 1991 bei
den meisten Kassen erhebliche Ande-
rungen erfahren haben.

Tatsache ist: die ZOKU braucht einen
fairen Prémien-/Leistungsvergleich nicht
zu scheuen, da sie ein ausgezeichne-
tes Preis-/Leistungsverhéltnis bietet.
Im Kollektivvertrag lhres Verbandes
profitieren Sie zudem von bedeutend
ginstigeren Prédmienansétzen als in
der Einzelversicherung.



AT = Pdpara®

Schweiz. Serum- & Impfinstitut Bern
Postfach, 3001 Bern

Telefon 031 - 346 111

Fur Bestellungen: 031 - 346 246

Rhesuman Erweiterte Rhesus-Prophylaxe
tiberall dort,

Berna I.V.  wo bei Rhesuskonstellation
Humanes  rhesuspositive Erythrozyten
Anti-D-Immunglobulin dle Mutter
sensibilisieren konnen

W 200 mcg in 3 ml zur i.v. (oder i.m.)
Applikation
B 300 mcg in 2 ml zur i.m. Applikation

BERNA

Die breite Palette
immunbiologischer
Praparate

Fur weitere Informationen beachten Sie bitte den
Packungsprospekt oder fragen Sie uns direkt an



	Das Williams-Beuren Syndrom (WBS)

