PWS und Komplikationen des Magen-Darm Traktes

Das Prader-Willi-Syndrom ist selten (1:15°000 bis
1:25'000 Geburten); das heisst in der Schweiz wer-
den pro Jahr nicht mehr als 3 bis 4 Kinder mit einem
PWS geboren. Weil das PWS so selten ist, gibt es
nicht viel Spezialisten und der normale Arzt hat
vielleicht noch nie einen Patienten mit einem PWS
betreut. Wenn es dann noch um seltene Komplika-
tionen bei einer so seltenen Erkrankung geht, dann
besteht das Risiko, dass Fehler passieren. Darum ist
auch eines der Ziele der IPWSO; dass Erfahrungen
zusammengefiihrt werden, um die Betreuungsqua-
litat zu verbessern. Es geht also nicht darum, unné-
tige Sorgen zu verbreiten, sondern im Gegenteil, auf
spezielle Situationen aufmerksam zu machen und
damit Sicherheit zu schaffen.

In den vergangenen Monaten kam es weltweit zu 3
Todesfallen von PWS Betroffenen, die auf Kompli-
kationen des Magen-Darmtraktes zurtckzufihren
waren.

» Was ist da passiert und wie hatte das vielleicht ver-
hindert werden kénnen?” Diese Fragen sind nicht so
einfach zu beantworten, weil uns die genauen Um-
stande nicht bekannt sind und die Situationen auch
ganz unterschiedlich sind. Trotzdem ist es ganz wich-
tig, zu wissen, was bei PWS Betroffenen anders sein
kann und worauf speziell geachtet werden muss:
Verstopfung: Etwa die Halfte der PWS Betroffenen
haben eine mehr oder weniger ausgepragte Ver-
stopfung. Wir denken, dass das mit dem veranderten
autonomen Nervensystem (Parasympathikus) zu tun
hat; die Ursache ist also direkt mit dem PWS verbun-
den und deswegen ist die Verstopfung in der Regel
eine lebenslange Herausforderung. Wir konnten be-
reits vor 12 Jahren mit einer wissenschaftlichen Ar-
beit zeigen, dass beim PWS nicht nur die Magenent-
leerung langsamer ist, sondern sich auch der Darm
viel langsamer bewegt, der Transit des Darminhaltes
braucht also viel langer. Das ist zum Beispiel bei tiber-
gewichtigen Patienten ohne PWS nicht so! Sauglinge
und Kleinkinder mit einem PWS sind wegen der fa-
serarmen Erndhrung und der eingeschrankten kor-
perlichen Bewegung haufiger verstopft. Bei Erwach-
senen scheint die Verstopfung eher zusammen mit
Ubergewicht aufzutreten. Fir die Behandlung der
Verstopfung beim PWS gelten die normalen Emp-
fehlungen: Viel trinken, faserreiche Nahrungsmittel,
viel bewegen. Medikamente (zum Beispiel Macrogol)
sollen unter arztlicher Kontrolle eingesetzt werden.
Einldufe konnen gefahrlich sein, weil das Risiko ei-
ner Perforation (ein Loch im Darm, der Darm platzt)
beim PWS deutlich héher ist. Darmverletzungen (vor
allem vom Enddarm) kénnen auch wegen Manipula-
tionen mit Gegenstanden auftreten.

Perforation: Eine Darmperforation ist eine lebens-
bedrohliche Komplikation und wird bei PWS Betrof-
fenen oft erst spat erkannt, weil PWS Betroffene ihre
Beschwerden nicht so gut erkldaren kénnen und sie
auch weniger schmerzempfindlich sind. Beim PWS
kénnen die Symptome also geringer und anders sein,
so dass die Arzte diese vielleicht nicht richtig beur-
teilen. Bei der Frage nach einer Darmperforation
sollte grossziigig eine Rontgenkontrastmittelunter-
suchung veranlasst werden.

Akute Magenuberblahung: Der medizinische Aus-
druck dafur ist ,akute idiopathische Magendilatati-
on”. Dabei wird der Magen wie ein Ballon tberblaht,
was zu einer Durchblutungsstérung der Magenwand
fuhrt. Die Magenwand kann so zum Teil absterben,
was vergleichbar mit einem Herzinfarkt ist; als Folge
davon droht eine Perforation des Magens mit fatalen
Konsequenzen. Eine weitere schwerwiegende Kom-
plikation der akuten Magenuberbléhung kann eine
Zwerchfellhernie sein. Das heisst, dass der Druck im
Bauchraum so gross wird, dass der Magen und Teile
des Darms durch Schwachstellen im Zwerchfell (das
Zwerchfell trennt den Bauchraum zum Brustkorb
ab) in den Brustkorb gepresst werden und dort die
Lungen und das Herz zusammendricken. Auch die
akute Magenuberbldhung ist eine sehr seltene Kom-
plikation. PWS Betroffene sind aber gefahrdeter,
weil deren Magen-Darm Entleerung ja langsamer
funktioniert und sie das sogenannte Véllegefuhl,
das macht, dass wir aufhéren zu essen, auch wegen
ihrer reduzierten Schmerzempfindlichkeit weniger
spuren. Fressattacken (,,Binge eating”) kénnen eine
akute Magenuberblahung auslésen. Die akute Ma-
genuberbldhung tritt haufiger bei erwachsenen als
bei jangeren PWS Betroffenen auf.

Woran Sie denken sollten:

Ein gebldhter Bauch mit Bauchschmerzen oder Er-
brechen bei PWS Betroffenen kann Hinweis fiir eine
lebensbedrohliche Situation sein und muss genau
abgeklart werden. In der Regel braucht es dazu
mindestens eine stehende Réntgenaufnahme vom
Bauch.

Jede medizinische Problematik, ob sie akut ist oder
nicht, soll mit lhren Arzt, der mit dem PWS am mei-
sten Erfahrung hat, besprochen werden. Die Arzte
sollen miteinander sprechen!
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