Kinder mit dem '
Prader-Willi-
Syndromsind
Tag und Nacht '
auf der Suche %
nach Essbarem.

PRADER-WILLI-SYNDROM (PWS)

ormone statt
Spieltrieb

PWS-Kinder leiden an unstillbarem Hunger. Weil die Lust

auf Bewegung fehlt, genligt ihre Muskelmasse nicht.
Unbehandelt gefahrdet massives Ubergewicht ihr Leben.
Studien zeigen: Testosteron hilft. Der Padiater erklart, wie.

Wie konnen Sie PWS-Kindern
helfen, die fehlende Muskelmasse
zu kompensieren?

Prof. Dr. Urs Eiholzer: Vor der Pubertit
ist Bewegung der wichtigste Treiber
bei der Entwicklung der Muskulatur.
Kinder sind immer in Bewegung. Thre
Lust auf Bewegung nennt man auch
Spieltrieb. Dieser ist ungeheuer wich-
tig. Beim Prader-Willi-Syndrom fehlt
er. Die Muskulatur entwickelt sich
deshalb ungeniigend. In der Pubertat
vervielfacht sich normalerweise die
Muskelmasse dank Testosteron. Bei
PWS-Kindern bleibt die Entwicklung
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in der Pubertidt wegen einer hormo-
nellen Funktionsstérung oft aus,

die Muskelmasse nimmt nicht zu.
Mit welchen Hormonen konnen

Sie Miadchen mit PWS helfen?
Fehlende Hormone werden wie

bei Frauen ohne funktionierende
Eierstdcke zuerst mit Ostradiol und
spater zusétzlich mit Gestagenen

im Wechsel ersetzt. Das fithrt zu
einer normalen Pubertdtsentwicklung
und zum Einsetzen der Periode,
sobald wihrend zehn Tagen Gestagen
dazugegeben wird.

Konnte die fehlende Muskel-

masse bei PWS-Kindern

nicht schon mit einem frithen
Training kompensiert werden?

Ja, schon, aber die Ursache der
ungeniigenden Muskulatur ist bei
PWS-Betroffenen ja die fehlende Lust
auf Bewegung. Das haben wir als
Erste wissenschaftlich nachgewiesen.
Vorher dachte man, die Muskel-
zellen seien fehlerhaft. Wir haben
Kinder mit PWS taglich ein Waden-
training durchfiihren lassen und
konnten zeigen, dass der Muskel

zunimmt wie bei gesunden Probanden.
Wir konnten auch zeigen, dass das
Training und die Zunahme der Kraft
die Lust auf Bewegung weiter erh6hen.
Ein Training, von aussen diktiert und
kontrolliert, ist unbedingt notwendig.

Etwa ein Neugeborenes
unter 15000 kommt mit PWS zur
Welt. Ein typisches Symptom ist,

dass die Betroffenen nie satt sind.
Denn Prozesse im Hypothalamus,
die Hunger und Sattigungsgefiihl
regulieren, sind gestort. Die unaus-
weichliche Folge: starkes Uber-
gewicht. Gleichzeitig stehen zu
wenig Wachstumshormone und

Dazu erschweren vielfdltige Ent-
wicklungsstorungen, die sich in
Wutausbriichen oder emotionalem
Kontrollverlust dussern, den
Eltern die Erziehung. Zuriickfiihren
lassen sich diese Symptome
auf den Funktionsverlust von
Genen, die nur auf dem vaterlichen
Chromosom 15 aktiv sind.

Probleme im Babyalter
Das grosste Problem fiir Sduglinge
mit PWS ist das Schlucken. Der

Geschlechtshormone zur Verfligung.

Fakten zum Prader-Willi-Syndrom

schwache Muskeltonus macht das

Saugen schwierig. Atemnot, Herz-
versagen und Diabetes sind die

héufigsten Probleme alterer Kinder,
die extrem libergewichtig sind.

Ziircher Arzte
Die Krankheit wurde 1956 von
den Ziircher Arzten Andrea Prader,
Alexis Labhart und Heinrich Willi
erstmals beschrieben. Zu den Merk-
malen, die definiert wurden, zdhlen
kleine Hande und Fiisse, eine
geringe Korpergrosse, ausgepragte
Muskelschwache und eine deutlich
verminderte Intelligenz. Am auf-
falligsten ist der unstillbare Hunger.

Die Studie
Die Arbeit liber die Muskelmasse
bei Knaben mit PWS wurde
im JCEM, einem der wichtigsten
Journale fiir Endokrinologie
weltweit, publiziert.

Alle diese Erkenntnisse fithrten

zu unserem weltweit anerkannten
Finf-Finger-Behandlungsmodell:
Beschrankung der Kalorienzufuhr,
Wachstumshormonbehandlung,
tagliches Training, Substitution mit
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Geschlechtshormonen, Familien-
coaching.

Welches sind die neuen
Erkenntnisse aus Ihrer Studie?

Wir zeigen in unserer Arbeit, dass
Testosteron punkto Muskelmasse viel
wirksamer ist als Wachstumshormon.
Die teure und aufwendige Wachstums-
hormonbehandlung wird vor allem
wegen der reduzierten Muskelmasse
durchgefiihrt. Heute weiss man, es
braucht beides. Die Testosteronsub-
stitution ist teilweise immer noch um-
stritten, weil einige PWS-Betroffene
Wutanfille zeigen und man Angst hat,
dass diese verstarkt werden. Doch wir
haben schon vor Jahren gezeigt, dass
dies nicht der Fall ist. Ohne Zufithrung
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Dr. Urs Eiholzer leitet seit 30 Jahren das

Padiatrisch-Endokrinologische Zentrum
Ziirich (PEZZ).

von Testosteron behalten PWS-
Minner ihr kindliches Aussehen.
Lassen sich aus der jiingsten
Studie auch Erkenntnisse

fiir gesunde Kinder ableiten?

Ja, durchaus. Die Arbeit lehrt uns
auch etwas {iber die Pubertit nor-
maler Kinder. Sie zeigt, wie wichtig
der Spieltrieb — also die Lust auf
Bewegung - bei normalen Kindern
vor der Pubertit ist und wie wichtig
Testosteron bei Knaben in der Puber-
tdt und spater. Am Prader-Willi-
Syndrom sind mehrere grundlegende
Gesetze der Natur entdeckt worden.
VERENA THURNER

Mehr Infos: www.pezz.ch

Wechseljahre:

wahrend der Wechseljahre.
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Helsse Zeiten?

Plétzlich diese aufsteigende Warme, Schweiss bricht aus. Nachts ist an Schlaf kaum zu denken, das Bett-
zeug klatschnass... Das kennt fast jede Frau im Alter zwischen 45 und 60 Jahren. Denn Hitzewallungen und
Schweissausbriiche gehdren zu den verbreitetsten Begleiterscheinungen der hormonellen Umstellung

Die hormonelle Umstellung ist zwar -
genau wie die Pubertat - eine ganz na-
turliche Lebensphase. Dennoch erleben
viele Betroffene die Beschwerden als Ein-
schrankung ihrer Lebensqualitat. Nacht-
liches Schwitzen raubt ihnen den Schlaf,
die kraftezehrenden Hitzewallungen ver-
mindern die Leistungsfahigkeit - ganz zu
schweigen vom unangenehmen Korper-
gefuhl, das damit verbunden ist. Und
diese Phase kann unter Umstanden bis
zu 10 Jahre dauern.

Hilfe aus der Natur:

mit Salbei gegen das Schwitzen

Um unangenehme Beschwerden zu
lindern, bevorzugen viele Frauen eine
pflanzliche Therapiemethode. In diesem
Zusammenhang wurde die Salbeipflanze

wiederentdeckt. lhre schweisshemmen-
de Wirkung ist traditionell wberliefert.
Nehmen Anzahl und Intensitat von
Schweissausbriichen ab, verbessert sich
oftmals auch die Schlafqualitat, die Leis-
tungsfahigkeit nimmt zu, das Korper-
gefuhl wird angenehmer.
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