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PSYKIATRISKA PROBLEM
VID PWS

Beteenden, symtom, orsaker
och behandling

Arne Akefeldt
Med. dr. Barnpsykiatri och Neurokemi



Vanligaste beteenden enligt

Greenswag, Poang 4 -1
« ROr sig langsamt 3,6

« Godmodig 3,5
* Envis 3,5
e SOMnIQ 3,4
 Stridig om mat 3,3
 Lattretlig 3,2

L Greenswag 1987




Karakteristisk personlighet,
jJamfort med andra med samma
BMI, 1Q-niva, kdn och alder

Tanker standigt pa mat
Motorisk och psykisk hamning och oro
Bar ofta pa en djup sorgsenhet,
ibland vytligt glattig
Storning 1 kognition och empati

Blir ofta ensamma
Akefeldt o Gillberg 1999



Karakteristiskt beteende,
jJamfort med kontroller med samma
BMI, 1Q-niva, kon och alder

* Ritualistiskt beteende
* [rritablilitet

« Haftiga utbrott
 "Skin picking”

Akefeldt o Gillberg 1999



Debutalder for olika beteenden

o

« 2 ar Extremt intresse for mat
Speciella rutiner
Autistiska drag, ofta 6vergaende

e 3 ar Envishet, utbrott om rutiner stors
o 7 ar "Skin picking”

Tvangsmassigt beteende

Utbrott

25-30 ar Depression, psykos
Okad forekomst av senil demens



Autism spectrum disorder (ASD)
In PWS. 12 studier

* Number of ASD/PWS 38/150
e Del 18/97
e UPD 20/53 p=0.02

Weltman et al 2005



Autistiskt syndrom, DSM-1V

« Kvalitativt nedsatt formaga att interagera
socialt — kroppssprak, kamrater, dela
gladje

o Kvalitativt nedsatt férmaga att
kommunicera — tal och sprak

* Begransade, repetitiva och stereotypa
beteendemonster

Autistiskt syndrom, DSM-IV




Tidiga symtom pa autism vid PWS
ofta Overgaende

* Drar sig undan socialt
 Foredrar ensamaktiviteter

 Bristande formaga till
kamratrelationer

Tidiga symtom pa autism vid P\
ofta dvergaende

« Drar sig undan socialt
« Foredrar ensamaktiviteter

« Bristande formaga till
kamratrelationeir




"Skin picking”

 Svart att paverka
« SSRI hjalper ibland
* Topiramat hjalper ibland



Tvangsbeteende

Tvang att fraga eller beratta
Rutiner
Samlande, hamstring

Upprepning
Ordnande



Humaorsutbrott vanliga

* Tjatighet
 Okad irritabilitet
« Haftiga utbrott




Psykisk sarbarhet

« Stord funktion | signhalsubstanserna
serotonin och dopamin

» Ger Okad kansligheten for stress

« Ger Okad risk for depression och psykos



Undvik stress

Manga personer med PWS ar angsliga, osakra och
radda. De skapar rutiner for att fa trygghet mot
forandring. Dessa racker inte alltid

Viktigt att forhindra uppkomsten av stressande
situationer! Undvik argumentation!

Viktigt att ta tid for information och férberedelse

Ofta maste psykofarmaka anvandas som skydd for att
oka sjalvkanslan, minska sarbarheten och 6ka
toleransen



Utlosande faktorer

Ofta debut efter handelse, traumatisk eller inte
Andring av rutiner

Interpersonella problem

Fysisk sjukdom

Om man kan forhindra den utlosande faktorn kan
man ocksa undvika utbrott

Forbereda rutinandring, forsiktig medicinering eller
att upptacka infektion kan minska risken for utbrott

Utlosande faktorer




Efterstrava trygga rutiner

Var generds med tiden tillsammans med barnet

FOr att kunna stalla krav kravs att man har ett
fortroendekapital, alltsa ett positivt konto

Forbered allt. Ligg steget fore

Var konsekvent och man om rutiner
Bildschema for rutiner kan forebygga tjat
Tydlighet | vad som galler. Val} dina strider
Var generos med berom och forstarkning
Prova kupongsystem for matintag




Symtom som ar vanligare vid
disomi an deletion

o Autism

* Psykos med horselhallucinationer och
vanforestallningar

Symtom som &r vanligare vid
disomi an deletion

« Autism

» Psykos med

horselhallucinationer och
vanforestallningar




Psykos vid PWS
karakteristika

Debut efter tonaren

Plotsligt insjuknande

Ofta efter aggressiv uppladdning
Ibland med depression och angest
Hallucinationer och vanforestallningar
Fluktuerande stamningslage
Liknande cykloid psykos



Debut av psykisk sjukdom

Symtom som t ex Okad hunger kombinerat
med forvirring (vilka ofta kan avfardas som
vanliga beteendeproblem) kan vara borjan
till en allvarlig psykisk sjukdom



Psykoser, varaktighet

Del 14/ 24 (58 %) 30 v (8-52)

UPD 21/22 (96 %) 8 v (0,5-16)

Soni et al 2008



Medicinering, allmant

 PWS kraver lagre doser, bl a pga
storre andel fett | kroppen

* FOrsiktighet vid sedering
(medel som trottar)
« Kontrollera natrium | blodet

Medicinering, allmant

. PWS kraver lagre doser, bl a pga
storre andel fett | kroppen

. Forsiktighet vid sedering
(medel som trottar)

+ Kontrollera natrium i blodet




Vanligaste psykofarmaka

» Angest o depression - SSRI (Fluoxetin)
- MAOI (Aurorix)
« Valdsamma utbrott - Neuroleptika (Risperdal)
* Anti-epileptika
* (Rastloshet — Concerta)



Medel som hgjer serotonin

SSRI okar tillgangligheten av serotonin

Ger skydd mot yttre handelser — man bryr
sig inte. Som en “regnkappa”

Minskar irritabilitet, angest och oro
Minskar depression och tvang
Okar sjalvkanslan

MAOI hammar nedbrytningen av bl a
serotonin och dopamin



Neuroleptika, ex Risperdal
paverkar dopamin- och serotonin-
systemen

« Minskar oro och valdsamhet
* Minskar psykotiska symtom,
ex vanforstallningar

« Ger Okad trotthet
« Ger Okad aptit
« Kan ge muskelkramper



Okad risk for vattenforgiftning
med psykofarmaka vid PWS

Flertalet barn med PWS ogillar vatten, men en
del Okar sitt drickande starkt. Vanligare hos man

Medicinering och Okat drickande ger okad risk

Forekommer vid medicinering med SSRI,
neuroleptica och antiepileptica

Upptrader oftast | borjan av medicineringen
Vanligare vid disomi?

Kontrollera natrium i blod!

Sannolikt en storning | hypotalamus




Vattenforgiftning, symtom

* FOrvirring

* |llamaende

» Krakningar

* Kramper

e Livshotande tillstand



Om misstankt vattenforgiftning

 Kontrollera koncentrationen av
natrium 1 blodet

» Kontrollera och begransa
vattendrickandet

« Stang av vattenkranar, aven
toaletter

Om misstankt vattenforgiftning




Centralstimulantia
Okar dopaminativiteten

Indikation stord uppmarksamhet,
koncentrationssvarigheter

Minskar ev dveraktivitet
Ger minskad aptit
Ger 0kad vakenhet



Sammanfattning

Manga personer med PWS ar radda, osakra och
angsliga. Rutiner skapar trygghet mot forandring

Manga vill undvika, och maste skyddas fran
onodiga forandringar. Rutinerna racker inte alltid

Forhindra uppkomsten av stressande
situationer! Undvik att argumentera!

Viktigt att ta tid for information och forberedelse

Psykofarmaka kan anvandas for att 0ka
sjalvkanslan och minska sarbarheten



