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Utmarkande beteenden vid PWS

Fenotypen och behov av stod férandras med aldern — mer
beteendeproblem hos barn, mer psykiatriska och sociala svarigheter
hos vuXNa (soni et al, 2008)

Stor individuell variation beroende pa genetisk undergrupp

Finns en forhojd biologisk risk men aven interaktion med miljofaktorer

Mest framtradande symtom:

Intellektuell funktionsnedsattning
Problematiska atbeteenden
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Psykiatrisk samsjuklighet



Intellektuell funktionsnedsattning (IF) (1)

Definition:

= Bristeriintellektuella funktioner (HIK < 70)

= Brister i adaptiv funktionsformaga (kognitivt, socialt, praktiskt)
=  Bristerna ska ha visat sig under utvecklingsperioden

Svarighetsgrader:

- Lind rig MNumber of scores

= Mattlig

= Svar 34% 34%

= Mkt svar Below Average Above Average

S5 70 85 100 115 130 145

Score on Wechsler Adult Intelligence Scale




Intellektuell funktionsnedsattning (IF) (2)

IF tar sig olika uttryck pa hos olika personer (>1000 kanda genetiska orsaker)
Samma grundlaggande behov men svarare att uttrycka sina behov

Okad risk for psykiatrisk samsjuklighet

Tar ofta langre tid att lara sig saker

Uppfattar varlden mer konkret, svart med det abstrakta (tex symboler, siffror)
— |attare med bilder

Ofta svart att generalisera kunskap

Svart att planera och utvardera sitt egna beteende — svart att anpassa,
utvardera och foérandra sitt egna beteende

Svarigheterna foljer med men tar sig olika uttryck under livsforloppet



Kognitiva svarigheter vid PWS

Stor variation av intellektuell funktionsnedsattning (curfs, 1992)
— 1Q>70 -32%
— Mild IF - 34%
— Mattlig - 27%
— Svar - 6%

Aven vid hogre 1Q finns ofta tydliga inlarningssvarigheter.

Forsenad tal- och sprakutveckling. | vuxen alder har manga ett stort ordférrad,
men svarigheter med sprakforstaelse.

Neuropsykologisk profil:
— Styrka: visuella stimuli och att tex se monster
— Svarigheter: i korttidsminne, att processa auditiv information, finmotorik
och informationsbearbetningshastighet
— Exekutiva funktioner (formaga till koncentrationsférmaga, arbetsminne
och planeringsférmaga) pa motsvarande niva som de intellektuella



Atbeteenden vid PWS

Hyperfagi dvs overdriven hunger och konstant behov av att ata, forekommer hos 98 %
(Dykens & Sah, 2003)

Ej en atstorning utan ett grundsymtom

Forandras med alder:
— Spadbarn - Infantil muskelhypotoni, minskad viktuppgang och matningssvarigheter
— Forskolealder — utvecklas tvangsmassigt forhallande till mat och hyperfagi
— Ungdomar och vuxna — fortsatt tvangsmassigt forhallande till mat, hyperfagi och svar
overvikt om inte kontrolleras

Konsumtion av icke atbar foda
Vanligt med tvangsmassiga beteenden runt matsituationen

Finns flertal riktlinjer och program for att arbeta med hyperfagi vid PWS som bla

inkluderar inlarningsstrategier, att 6ka fysisk aktivitet och diet
(se tex Goldstone et al, 2008)



Psykiatrisk samsjuklighet vid PWS

Israelisk populationsstudie visade pa psykiatrisk samsjuklighet hos 89% hos
personer >12 med PWS (shriki-Tal et al, 2017)

— Trots- och uppférandestorningar (Disruptive behaviour disorder) 68%
— OCD 45%

— Dermatillomani (skin picking) 35%

— Depression 20%

— Enures (sangvatning) 17%

— ADHD 15%

— GAD 13%

— Schizofreni 11%



Psykiatriska symtom vid PWS (1)

= Kanslomassig labilitet och aggressionsutbrott
— Fran svarigheter att anpassa sig till verbalt och fysiskt vald

— Okar ofta i tondren men kan minska i dldre aldrar
— Triggas ofta av forandringar av rutiner och oforutsagbara handelser

— Tros vara ett resultat av bristande EF och mental flexibilitet

= Tvangshandlingar och tvangstankar (ca 80% visar symtom)
— Samlande, behov av att saker ska vara pa samma satt, att upprepa

forsakrande fragor, upptagenhet av att ordna saker

= Sjalvdestruktivt beteende hos 69-95%
— Pilla upp sar pa ben och armar (51%), bitande och skrapande



Psykiatriska symtom vid PWS (2)

= Affektiva symtom
— Okad risk fér bade mono- och bipolira tillstand
— Kliniskt signifikanta depressiva symtom hos ca 10% av vuxna
— Kliniskt signifikanta maniska symtom hos ca 7% av vuxna

= Psykotiska symtom (ca 12-16%)
— An mer vanligt vid vissa genetiska varianter (maternell UPD)
— Perceptuella storningar 6kar med aldern och férekommer hos ca 38% av
vuxna individer (uiraiwa et al, 2007)



Attention-Deficit/Hyperactivity Disorder (ADHD)

Ca 15% av ungdomar/vuxna med PWS uppfyller diagnos ADHD (shriki-Tal et al, 2017)

Svensk populationsstudie pa barn visar 22%, med mer hyperaktivitet hos barn
och mer uppmarksamhetsproblematik hos vuxna (wigren Hansen, 200)

Vanliga svarigheter vid PWS och ADHD:

Koncentrationssvarigheter, glomskhet, slarvighet, lattstordhet

Blir [att uttrakad, svart att slutféra uppgifter som man inte ar valdigt
intresserade av

Svart att planera och strukturera
Svarkontrollerade kansloreaktioner

Dalig férmaga att lyssna pa andra

Svart att hantera ostrukturerade situationer
Passivitet och utmattning




Livskvalitet och PWS

Okad livskvalitet &r associerat med:

= Att personliga behov ar tillgodosedda

= Hog grad av gladje, tillfredsstallelse, njutning

= Kansla av personlig mening, tex en meningsfull sysselsattning
= Positiv sjalvbild

= Socialt sammanhang

= Fysiskt vdalmdende

Fa studier om livskvalitet hos vuxna med PWS. | en italiensk studie fann man att individer med PWS
(alder>14 ar) hade en tydligt sankt livskvalitet i jamforelse med normalpopulation. (caliandro et al, 2007)
Faktorer som paverkade livskvalitet:

= Hogre vikt desto samre livskvalitet utifran fysiska aspekter.

= Hogre vikt paverkade dock INTE den emotionella livskvalitet dvs individens maende.

For att oka livskvalitet hos individer med funktionsnedsattningar (Brown & Brown, 2003):

1. Identifiera individuella forutsattningar hos individen och dennes omgivning som paverkar

2. Fokusera pa vad som ar mest viktigt for individen

3.  Stotta aktiviteter/situationer som okar personlig tillfredstallelse och minska de som orsakar stress och
obehag

4.  Valj aktiviteter for att forbattra livskvalitet som ar pa en niva att individen kan klara av dem

Efterstrava sa hog grad av personlig frihet och egna val som mojligt

6. Arbeta med att starka individen sjalvbild

w1



Neuropsykiatrisk utredning — varfor ar det viktigt?

Diagnoser baserade pa etiologi vs diagnoser baserade pa beteendesymtom
Ger en ingaende beskrivning av individens kognitiva och adaptiva styrkor och
svarigheter, dvs bade intellektuella grundférutsattningar samt hur dessa kan
anvandas i personens vardag

Kan dven ge en beddmning av individens psykiska maende

Forutsattning for ratt stod och ev behandling

Fler diagnoser behover inte betyda storre svarigheter, men ger maojlighet att

kommunicera en individs specifika behov till olika vardgivare,
forsakringskassa etc.



Neuropsykiatrisk utredning — hur gar det till?

= Tvarprofessionellt team: psykolog och lakare - vid behov logoped, fysioterapeut,
kurator

= |nformationsinsamling:

Journalgenomgang

Skattningsformular — tex PWSBQ (avrahamy et al 2015)
Anamnes fran vardnadshavare

Strukturerade observationer

Neuropsykologiska test
Kliniska intervjuer

Imtellektuell
funktionsniva

* Personlighet
g = Relationsmassigt

* Sprak .
. :Erjperament .i:ﬁfim * Uppmarksam- * Kommunikations-
* Repetitivabet, « Smn- « |Intellektuella hetsfdrmaga farmagor
+ Sensoriska svarigheter nedsdttningar  ° "hibering * Kunskaps-
avvikelser « 00D - Kognitiva profiler © Exekutiva tillampning
+ Kreativitet + Paykotiska funktioner * Hembeteende
symtom l * Minnesfunktioner * Skolafarbete
« Autism * V.iSDUS-PatI-EH * Halsa _E: sakerhet
« ADHD fermagaor * Samhalls-
. Tics = Social kognition delaktighet
* Emotions-

igenkarnning




Stod och behandling

Identifiera problembeteenden och arbeta med dem

Lyft fram styrkor

Vad kan hoja individens livskvalitet

Kognitiva hjalpmedel

Anpassningar i skola/arbete/boende

Psykologisk behandling av psykiatrisk problematik

Farmakologisk behandling for tex somnsvarigheter, angest, psykotiska
symtom



Tack for er uppmarksamhet!

Fragor?



