Dietisternas behandlingsriktlinjer vid Prader Willi

Syndrom (PWS)
Bakgrund

PWS ar ett sallsynt syndrom som drabbar bade pojkar och flickor. Orsaken ar en avvikelse pa kromosom 15. Det
fods ca 6-8 barn/ar i Sverige och diagnosen kan med DNA-analys stéllas redan vid fodseln. En tidigt stalld
diagnos gor det mojligt att satta in férebyggande atgarder bland annat mot 6vervikt. Symtom som muskelsvaghet,
forsenad motorisk utveckling, outvecklade kénsorgan, sémnighet, skolios, hog smarttroskel och inte minst
beteendeproblem ar vanliga. Vuxna kan drabbas av typ 2 diabetes pa grund av sin fetma. Fére 1980-talet dog de
flesta med PWS vid 25-35 ars alder pa grund av sin ¢vervikt. Med tidig diagnos, konsekvent kostbehandling och
god uppfdljning blir personer med sjukdomen stadigt aldre. Alla med diagnosen ar i stort behov av pedagogiskt
stdd. Idag behandlas barn och i vissa fall vuxna med tillvaxthormon. | Jénkdpings Ian har ett drygt tiotal barn och
vuxna med diagnosen kontakt med dietist inom habiliteringen.

Spadbarn och yngre smabarn med PWS har pa grund av muskelsvaghet ofta nutritionsproblem i form av dalig
sugférmaga. Vissa barn maste sondmatas under denna period. Med 6kad alder oftast vid 2- 3 ar uppstar en
tvangsmassigt 6kad aptit och barnet borjar ata mer och mer.

Dokument ang. PWS av Ellen Karlge Nilsson och Katharina Danielsson.

Behandlingens syfte

Férebygga 6vervikt och dess komplikationer.

Samverkande parter

Férutom patientens medverkan i nutritionsbehandling &r ett samarbete med anhériga, habiliteringsteam, dvriga
vardgivare, assistenter med flera viktigt.

Natverksgruppen for dietister inom habiliteringen.

Nutrition

Beddmningen av energibehov gors av dietist utifran kostanamnes, viktanamnes, fysisk aktivitet, behandling med
tillvaxthormon m.m.

Generellt raknar man vid PWS ut energibehovet utifran langd och aktivitetsniva. De flesta med PWS, barn och
vuxna haller sin vikt i férhallande till langd vid 8-11 kcal/cm/dag. Den lagre mangden kcal/cm/dag vid lag fysisk
aktivitet. Vid 6nskad viktminskning 7 kcal/cm/dag.

Kostbehandlingen bygger pa en strikt diet med struktur runt allt som har med mat att géra. Det ar ytterst viktigt att
alla runt omkring patienten &r inforstddda med dessa rutiner.

Principer for nutritionsbehandling:

Kontrollerat energiintag

Fiberrik

Fettmangd anpassas individuellt

Lagt sockerintag

Struktur

Socialt anpassad

Allsidig kost

Tillskott av vitaminer och mineraler (nédvandigt vid sma matmangder for att tdcka naringsbehov)

Mal med nutritionsbehandling.

Kosten ska i mojligaste man kunna ge patienten ett gott férhallande till mat och maltider, uppratthalla halsa och
ge matgladje.

Energiintag i balans med energiférbrukningen. Vitaminer och mineraler i enlighet med NNR.

Proteinintag i enlighet med rekommendation for friska.
Tillrackligt med essentiella fettsyror.

Metod


http://intra.rjl.se/info_files/infosida51340/praderwillissyndrom.pdf

Vid tidig diagnos ar det bra om dietistkontakt etableras sa snart som mdjligt. | spadbarnsalder ar det viktigt att
tillsammans med habiliteringsteamet informera féraldrarna om barnets speciella behov och férbereda pa hur man
kan férebygga problem runt mat och maltider.

Analys av kostsituationen med hjalp av kostregistrering, naringsvardesberakning och att insamla information om
patientens matbeteende.

Muntlig och skriftlig information till patienten, anhériga och andra berérda.

Speciellt &r den strikta struktur som kravs vad galler livsmedelsval, mangder och maltidsordning. Mycket tid bor
laggas pa individanpassade kostrad som bor arbetas fram tillsammans med patient, anhériga och eventuell
personal.

Det ar viktigt att alla runt patienten vet vad som galler.

Vikt och langd bor tas regelbundet (minst en gang varannan manad) och journalféras minst en gang/ar.

Innehall-patientinformation

Skriftligt individuellt matprogram. Energiguide.
Sociala berattelser med hjalp av bilder pa mat underlattar for patienten att ta till sig matbudskapet.

Omfattning

Dietisten foljer patienten under lang tid. | bérjan oftast tata kontakter 1-2 ganger/manad och sedan uppféljning ca
2 ganger/ar. Uppfdljning ar viktig.

Vid évergang fran exempel forskola till skola kravs extra resurser.

Kontakten ar i forsta hand med patienten och deras anhdriga men viktigt &r &ven utbildning till personal pa
exempel férskola, skola, korttidshem, dagcenter, gruppboende m.m.

Utvardering
Viktuppféljning.
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