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Prof. Eiholzer, welche ersten Anzei-
chen kdnnen auf ein Prader-Willi-
Syndrom hindeuten?

Die Kinder entwickeln sich im Mutter-
leib zunichst ganz normal. Auch im Ul-
traschall sieht man keine Auffilligkei-
ten. Die Miitter spiiren jedoch deut-
lich weniger Kindsbewegungen. Wenn
die Kinder auf die Welt kommen, sind
sie meist etwas kleiner als der Durch-
schnitt und haben einen sehr schwa-
chen Muskeltonus. Sie sind absolut
schlaff. Zudem leiden die Sauglinge
meistens an Unterernidhrung, da die
Saugmuskeln zu schwach sind, um ge-
niigend Nahrung aufzunehmen.

Die Symptome kénnten auch eine
Muskelkrankheit vermuten lassen.
Wie wird die Diagnose Prader-Willi-
Syndrom gestellit?

Tatsidchlich dachte man friiher, dass
das Prader-Willi-Syndrom eine Muskel-
krankheit sei. Heute wissen wir, dass es
sich um eine Steuerungskrankheit han-
delt. Wenn die Babys auf die Welt kom-
men, haben sie nur sehr wenige Mus-
keln. Dies aus dem Grund, weil sie sich
kaum bewegen. Und warum bewegen
sie sich wenig? Weil im Zwischenhirn
(Hypothalamus) verschiedene Steuer-
vorgange gestort sind. Die Diagnose Pra-
der-Willi-Syndrom wird aufgrund der
starken Schlaffheit gestellt. Jahrlich
werden in der Schweiz etwa drei bis vier
Kinder mit einem Prader-Willi-Syndrom
geboren. Kinderirzte sind heute mehr

~ -
; WA
>

+ ' DasPrader-willi-Syndrom wurde 1956 von den Ziircher Arzten

-
’\‘;"’[ »

m’,

K

> Von 12 000 Neugel

gilt heut:

weltweit als einer

Prof. Dr. med. Urs Eiholzer
Forscht fur das Prader-Willy Syndrom

sensibilisiert, und die Diagnose wird
frither gestellt. Das ist wichtig fiir den
Therapieerfolg.

Im2Z hirn wird viel

ert: die Bewegungslust, Hunger,
Schiaf h-Rhy Temp.
ratur- und Schmerzempfinden,
Atmung und Herzschlag. Welcher
Steuervorgang ist beim Prader-
Willi-Syndrom gestort?

Primir sind die Bewegungslust sowie
das Hungergefiihl gestort. Prader-Willi
bedeutet auch: die unstillbare Lust, zu
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- Prader-Willi-Syndrom:
die unstillbare Lust, zu essen

essen. Fatal ist, dass diesem unstillbaren
Hunger die Bewegungsunlust gegen-
iibersteht. Betroffene mit Prader-willi-
Syndrom kénnen bis 300 Kilogramm
schwer werden! Sie befinden sich inner-
lich in einer permanenten Hungersnot.

Wie entwickeln sich Prader-Willi-
Betroffene?

Prader-Willi-Betroffene haben keine Pu-
bertitsentwicklung, ihnen fehlen die
Geschlechts- und Wachstumshormone.
Zudem sind sie geistig behindert und
haben einen unterdurchschnittlichen
1Q. Oftmals sind sie psychisch auffillig,
haben autistische Ziige und erkranken
hochsignifikant mehr an Manischen
Depressionen. Es gibt Betroffene, die
kaum sprechen lernen. Prader-Willi-Pa-
tienten nehmen weniger Schmerz wahr,
sic leiden oft an Temperatur- und Atem-
regulationsstérungen. Die Symptome
sind individuell sehr unterschiedlich
ausgepragt. Was sie alle gemein haben:
Sie konnen nicht mit Zahlen umgehen.
Fiir sie sind 1000 Franken gleich viel wie
1Franken.

Eine urséchliche Behandlung des
Prader-Willi-Syndroms gibt es
nicht. Welche Therapieoptionen
kommen zum Einsatz?

Die Behandlung besteht einerseits dar-
in, das Essen zu kontrollieren, 24 Stun-
den lang. Mit zunehmendem Alter wird
das natiirlich schwierig. Im Kindesal-
ter stellen Physiotherapie und Logopa-
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die wichtige Therapieoptionen dar. Zu-
dem kommt eine Wachstumshormon-
behandlung zum Einsatz. Das Hormon,

das beim Prader-Willi-Syndrom unge-
niigend wirkt, hat eine grosse Bedeu-
tung im Stoffwechsel und beeinflusst
neben dem Wachstum noch viel mehr,
so zum Beispiel die Korper -
setzung (Muskelmasse, Fettmasse). In
der Pubertit werden Geschlechtshor-
mone verabreicht. ®

A. Prader, A. Labhart und H. willi entdeckt.
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sind jahrlich etwa 7 Kinder in der Schweiz betroffen.
« Das Syndrom entsteht durch eine zufillige Verinderung
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PRADER-WILLI-SYNDROM

Der fiinfjdhrige Samuel wurde mit dem Prader-Willi-Syndrom
geboren. Seine Eltern, Nicole und Roland Kohn, sagen:

Samuel ist auf positive Weise anders.

von Anna Birkenmeier

Wann haben Sie gemerkt, dass mit

Ihrem Kind etwas nicht in Ordnung

ist?

Nicole Kohn: Meine Schwangerschaft
verlief bestens und ich hatte kaum Be-
schwerden. Im Nachhinein fiel mir
auf, dass sich Samuel wenig in meinem
Bauch bewegte. Aber ich war ja Erstge-
barende und konnte nicht wissen, wie
viel sich ein Baby sonst bewegt. Nach-
dem die Geburt eingeleitet werden
musste, wurden Samuels Herztone mit
jeder Wehe schwicher. Die Arzte ent-
schieden sich zu einem Kaiserschnitt.
Wir waren tibergliicklich, als Samu-
el endlich da war. Er hat sogar kurz ge-
schrien, was fiir Prader-Willi-Kinder
cher ungewdhnlich ist. Alles dran, ge-
sund und munter - dachten wir.

Ihr Gliick war nicht von langer
Dauer ...

Roland Kohn: Er war unglaublich
schwach und schlaff, er konnte nicht
saugen und hatte eine schlechte Sauer-

stoffsdttigung. Wir schrieben das den la

Geburtsstrapazen zu. Da sich sein Zu-
stand nicht verbesserte, kam er in den
Inkubator und wurde durch eine Ma-
gensonde erndhrt. Spater wurde er ins
Kinderspital verlegt und zahlreiche 1N
Tests folgten.

noch enger zu
mengeschweis

Hatten Sie zu diesem Zeitpunkt
schon einen Verdacht, dass lhr
Sohn ernsthaft krank sein kénnte?
Nicole und Roland Kohn: Nein, wir wa-
ren {iberzeugt, dass unser Sohn gesund
ist. Organisch war er ja auch kernge-
sund. Und die Bluttests, die nun durch-
gefithrt wurden, wir dachten, das sei
Routine. Auf dem Formular fiir den Gen-

dies hat uns

test stand zwar Prader-Willi-Syndrom,
die Arztin sagte uns jedoch, dass wir die-
ses schnell wieder vergessen und nicht
googeln sollen.

Und dennoch haben Sie irgend-
wann Dr. Google befragt ...

Nicole Kohn: Die Schwestern und Arz-
te benah sich teilwei: 1 Ei-
ne Schwester legte mir die Hand auf die
Schulter und sagte. «Sie Arme, ich weiss,
wie es ist, ein krankes Kind zu haben.»
«Mein Kind ist nicht krank», erwiderte
ich. Eine andere: «15000 Mal geht es gut
und einmal eben nicht.» Da fiel es mir
wie Schuppen von den Augen: Sic alle
hatten einen Verdacht; nur wir haben
davon nichts mitbekommen.

Was Sie im Internet zu lesen
bekamen, glich einem wahren
Albtraum. Was war das fiir ein
Moment?

Jicole Kohn: Es zog uns den Boden un-
ter den Fiissen weg und war einfach nur
schrecklich. Ich war erschopft von der
Geburt, steckte mitten im Babyblues
und dann das! Ich dachte, mein Leben
wird nie mehr so, wie ich es erhofft hat-
te. Wir werden nie mehr normal leben
konnen mit einem behinderten Kind.
Gleichzeitig wollten wir es einfach nicht
- glauben, dass Samuel betroffen sein
konnte. Acht Tage nach der Geburt hat-
ten wir die Diagnose.

Wie entwickelt sich Samuel heute?

Roland Kohn: Samuel geht es sehr gut,
er macht in seinem Tempo super Fort-
schritte. Geistig und korperlich ist er et-
wa ein Jahr zuriick, sein IQ entspricht
dem einer Lernschwiche. Er lernt zwar

alles, ist aber in der Bewegung und im
Denken viel langsamer. Gewichtstech-
nisch sind wir zwar ausserhalb der Per-
zentile, haben es seit einem Jahr aber
gut im Griff. Das Essen ist ein grosses
Thema, aber fiir uns noch kein Problem.

Wie hat sich Ihr Familienleben

mit einem Prader-Willi-Kind
verandert

Nicole und Roland 11- Samuel ist auf

Samuel Kohn, Prader-Willi Syndrom Betroffener.

positive Weise anders. Jeder Entwick-
lungsschritt von Samuel ist fiir uns so
etwas Besonderes und wir erleben jeden
Moment sehr intensiv mit ihm. Wir ha-
ben gelernt, mit schwierigen Situatio-
nen umzugehen, was uns heute in vie-
len Lebensbereichen hilft. Und es hat
uns als Familie noch enger zusammen-
geschweisst. W

Die Kinderspitex

Verein Joél Mihlemann Schweiz
hitft schnell und unkompliziert.

1990 griindete Verena Miihlemann die erste und heute grosste private schweizerisch

tatige Kinderspitex. Sie war der Meinung, dass sobald ein Kind krank ist,
die ganze Familie betroffen ist. Mit der Pflege des Kindes im gewohnten Umfeld

zu Hause helfen wir sowohl den Eltern als auch den gesunden Geschwistem.

Der Verein bietet unkomplizierte und unbirokra-
tische Hilfe an in der Pflege von Saugfingen, Kin-
dem, Jugendlichen und jungen Erwachsenen und
in der Beratung der Angehdrigen.

For jedes Kind steht ein mit den Eltemn sorgféitig
zusammengestelites Team zur Verfigung, um opti-
mal auf die individuelle Situation und perstnlichen
Bedrinisse eingehen zu konnen,

Neben der medizinisch, therapeutischen Pflege
bieten wir als einzige Kinderspitex in der Schweiz
auch Psychopéadiatrische Pflege an. Zudem sind die
Pflegefachpersonen speziell auf Kinderpflegetechni-
ken und in Palliative Care geschult

Der Verein ist auf

thre Unterstiitzung angewiesen!

Die meisten Pflegeleistungen des Vereins
werden durch die Versicherer getragen. Trotz der
Restkostenfinanzierung durch die Kantone und
Gerneinden konnen aber keine kostendeckenden
Preise erzielt werden, sodass wir in einem hehen
Mass auf Spenden angewiesen sind.

Bitte setzen Sie sich mit
uns in Verbindung! Danke!
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Ein Kinderlachen
bedeutet mehr als

1000 Worte.




