Prader-Will1 syndrom

Psychologicke aspekty



P-W sy

Geneticky podminéna porucha vyvoje - v€etné
odchylky vyvoje CNS
Subtypy -pon¢kud odliSny behavioralni fenotyp
Rada spoleénych ryst ¢i problémii - soucasné ale
znac¢na interindividualni variabilita
Subtypy - delece - 70% (typ I a II)- vice
maladaptivniho chovani a nizsi IQ
maternalni uniparentalni disomie (mUPD) - vice

Y N/

BP,psychosa)



I Rany vek

* Pre- a perinatalne:
I — casto abnormni poloha plodu

— casteji porodni komplikace

» Postnatalne vyrazna hypotonie
- opozdéni PMV (chuze mezi 2. a 3. rokem)
- probléemy krmeni / sani
— slaby plac, problemy dychani
- letargie, spavost (obtizné se budi)
— problémy koordinace oCnich pohybu



I Detstvi

« Casto (aZ 50%) strabismus
* Opozdovani vyvoje - snizene intelektove
schopnosti
* Opozdeny vyvoj reci (1. slivka kol. 18 més.; v
dospélosti variabilita -od plynula re€ po nemluvici)
» Excesivni spavost, poruchy spanku
— spankova apnoe - dale poskozuje kognitivni vyvoj
» Snizeny prah bolesti (riziko pozdniho zahajeni 1&é8by)

I * Trva hypotonie, pohybova neobratnost

* Mezi 2. - 8. rokem pocC. hyperfagie (prejidani)
- v.s.dusledek hypothalamické dysfunkce



I Trvalé behavioralni problemy

— zabyvani se jidlem
— zachvaty zlosti
- agrese
— tvrdohlavost
- Stipani kuze (s funkci uvolnéni tenze, nutkavé)
- dalsi kompulsivni projevy (hromadeni veci, trvani
na stejném, opakovani otazek, cisteni
* Vyskyt behavioralnich problému asi u 65 -
95% - stabilni v gase; 40% nezralost soc.-emoéni
e soclalni obtize (pfedskolni vék 20%, Skolni az 70%)

I » PocCatek kolem predskolni vek



I Inteligence

adaptivita). Rozlozeni:
— asi 5% v normé (prumeér), dalsich 25% hraniéni (1Q
nad 70) /nékteré studie i vice/
- 40% - lehka mentalni retardace
- 25 - 30% stredné tézka MR (1Q 35-50)
- 2% tézka az hluboka MR
* NizSi IQ obecne - delece typ |; zde prevaha
PIQ, horsSi VIQ
* PIQ srovatelné s mUPD, zde ale profil
rovnomernejsi

I * Primérné 1Q odhad = 60 (ale horsi




Kognitivni profil

Dobra zrakova percepce (véetné diferenciace podnétl -
pr. i + puzzle a vlastni orientace v prostoru), ale horsi
vizualni pracovni pamet a vizuoprostorova predstavivost,
mentalni rotace)

Dobrée cteni, ale problemy psani a matematika

Dosti bohata slovni zasoba, ale deficity pragmatické
(neudrzi téma, nepfizpusobuji se kontextu, problém stfidani se v
dialogu, vypravéni)

Obtize vyslovnosti, neobratnost vyjadrovani,
agramatismy

Lepsi porozumeni nez exprese - dysfaticke projevy
HorSi zpracovani sluchovych podnétu (auditivni pozornost
a pracovni pamet, ale pomerne dobra pamét dlouhodoba)
Horsi sekvencni zpracovani, mala kognit. flexibilita



I Exekutivni dysfunkce

vazby, tvoreni strateqii; flexibilita
— ale i sebekontrola, inhibice reakci a impulsu,
ovladani emoci, motivace

» dysfunkce byva u poruch frontalnich oblasti
CNS, u ADHD, u autismu

» chovani je rigidni, perseverativni (oproti OCD
je ale vetsinou egosyntonni - trpi jim druzi,
ne dite samo; nebyvaji nutkave zuzkostnujici
myslenky - dtto byva i u autismu)

I » Exekutivni funkce = planovani, uziti zpetne



I Uceni / terapie

* Vice duraz na vizualni aspekty

» Schemata, pravidla (take anal. PAS)

* Vhodny nacvik socialnich dovednosti -
porozumeni perspektive druhych

* Vizualne nazorna priprava na zmeny, pomoc
pri prechodech mezi aktivitami

I * Dul.-.konkretizace



I Behavioralni problémy ve
| vztahu k jidlu

LD a4

dodrzovani rezimovych opatreni) a s pohybovymi
aktivitami
Dul. od raného véku (pred nastupem zajmu o jidlo)
velmi dusledna pravidla a limity chovani a velmi jasné
strukturovany a pravidelny rezim
» Zajem o jidlo - jiz predskolni vék, skolni - jiz i patrani po
jidle




Ostatni behavioralni problemy
s véekem spise narust

Kompulsivni projevy - nejvice ve vztahu k jidlu, ale i
hromadéni, fazeni/srovnavani, trvani na rutinach; repetitivni rec
(ale ne typicka OCD jako obrana proti uzkostnym / agresivnim
mysSlenkam), ne myti atd.

- 1j. spiSe egosyntonni - kompulse je bavi (anal. PAS)
Sebeposkozovani (také nutkavy charakter) - Stipani kuzicek,
Skrabani se apod. (vliv i zvySeny prah bolesti, ale ne nutné uzkost
nebo psychiatricka dg.) = riziko infekce (Ize behav.th.- uvédoméni
si - posilovani odlisné reakce)

ObtiZze regulace afektu, ,zachvaty“ zlosti, tvrdohlavost
Obtize zvladani zmén, ADHD, manipulativni chovani
Pasivita, spavost

Vyssi vyskyt PAS i riziko psychozy Ci psychotickych
epizod (jen u mUPD) a deprese nebo uzkostnych poruch



I Socialni fungovani

» Vetsinou (ale zejména u mUPD) vzhledem k

I |IQ horSi socioemocni fungovani (emoéni a
socialni nezralost i s ohledem na mentalni veék) - v.s.
dusledek exekutivni dysfunkce

* Horsi zpracovani socialnich informaci -
nerozumi socialnim klicum; chybi ,teorie mysli® (také
anal. PAS)

* Problemy sebekontroly

» V predskolnim veku - asi 20% problemy
socialni adaptace

* Ve skolnim veku az 70% problémy socialni
adaptace




I Vztah k autismu

casteji u mUPD (obvykle ale nesplnuji
vsechna diagnosticka kritéria)

* /Analogicky kognitivni profil, ale ne emocni
deficit, méné bizarnich projevu/

* Obecné ne casteji nez u jinych lidi s MR

* Byva normalni potreba sdileni zajmu a
pozornosti, normalni socialni motivace; veku
(resp. MV) primerena empatie

I » Symptomy PAS nebo ,autisticke rysy“-



Predskolni a skolni vek

* Logopedie a ergoterapie

* Rehabilitacni pece + navazne pak celozivotne
sportovni aktivity

- chuze, plavani, kolo, béh, lyze (spiSe nevhodné
micove hry)

e VCasna th. behavioralnich problému (od
poradenstvi pres nacviky, ABA terapii Ci KBT po
rodinnou terapii)

« Nekdy vhodny nacvik socialnich dovednosti

» Pozdeji skaut apod. kluby

» Psychiatrie - Iéky (hl. antidepresiva - zmirneni
afektu i kompulsivity)



Skola

Hranicni inteligence az LMR - zakladni skola

V v v

Stredni a tezsi MR - skola specialni

Byva nutné poskytnuti podpurnych opatreni
asistence, individualni vyukovy plan

Dul. soucasné zvladani problémového
chovani | ve skolnim prostredi -

psychologické vedeni, behavioralni terapie
pr. kradeze jidla - posilovat jiné chovani - pr. vybira si zeton
misto kolacku



| Skolni vék a dospivani

» Casteji psychiatricka komorbidita
(psychoticke epizody az u 5-30% ve veku 13
- 26 let; vice u uniparentalni disomie nez u
delece); chlapci s deleci naopak vice agrese,
deprese a zavislosti

* S vékem narust i uzkost, deprese, Spatne
sebepojeti

* Vice I soc. stahovani a poruchy mysleni (i pri
vyrovnani skupin vzhledem k 1Q)

I » Stupnovani problému s jidlem



Rodina

Obecné vysoka mira rodiCovskych stresu a naroku
- dlouhodobe zvladani dietniho a pohyboveho
rezimu a problemoveho chovani

Dietni opatreni - nutnost zapojeni celeho rodinneho
systemu a vyuziti formalni opory

Behavioralni modifikace - primarni zde = jidelni
I’VGZIm /bez limita sni 3x vice, nez spotiebuji/

Cim nizsi BMI - tim ovsem vice behav.
problemy, véetné sebeposkozovani (trvale stres -

nutnost staleho potlacovani nutkani jist), horsi
pozornost, vic i paranoidni postoje



Mlada dospelost

* Nejvice behav. problému (vCetné agrese a afektivni
lability) - mezi 20. a 30. rokem - vyvojove snaha o
samostatnost

* Nejvice soc.konfliktl - naroky pfechodu do dospélosti

« Casteji psychiatrické onemocnéni (5-10% mladych
dospelych):

— deprese, ale i psychotickée symptomy - halucinace, bludy,
paranoidita (vyrazné CastejsSi hl. u mUPD)

— vetsi afektivni labilita, vzdor, neschopnost inhibice impulsu,
deprese

- Vzdy v pripade nahleho zhorseni chovani - nutna
psychiatricka konzultace (upozornit na mozné
atypicke reakce na medikaci)

- Trva kognitivni oslabeni, nerovhomeérny profil




I Behav. problemy u dospelych

I nelisi se od detstvi

» Zachvaty zlosti, hadavost, opizicnost,
tvrdohlavost, neposlusnost

* Impulsivita

* Rigidita, perseverace

* Hromadeni veci

I » Jidlo (mala kaloricka potreba), malo pohybu

Kradeze
Pasivita, uzavrenost (nesdeluji sve
myslenky)



I Dospelost

problemoveho chovani, zlepsuji se socialni
dovednosti, ustaluje se rezim

* S vékem narusta riziko psychdzy (jen u
MmUPD nebo disomie - az 16%), hl. bipolarni;
leky- kombinace antidepresiv + nizke davky
antipsychotik

I » Po 30. roce veku dozravani - ubyva



I Pﬁstup

— ale s respektem, podporujici postoj
» Systematicke pohybove aktivity
» Dulezité - snaha zapojit dospélé k aktivni
ucasti s ohledem na peci o vlastni zdravi
 VyCerpani sil rodiny - pfechod do ,domovu*
- 1 dospeli lepe reaguji na omezeni pristupu K jidlu
cizi autoritou

I » Kontrola pfistupu k jidlu - celozivotne



Intervence

ldealne tymova (Iékaf, psycholog, behavioralni
terapeut, psychiatr)

Nezbytna dusledna kontrola pfistupu Kk jidlu /
penézum celozivotné

Psychiatricka medikace - casto nezbytna -
castéji ale nutno zkouset (efekt nelze predvidat) a vice i
vedlejSi negat.ucinky (volba i s ohledem na riziko narUstu
vahy - neuroleptika). Stabilizatory nalady ani Ieky na snizeni
chuti k jidlu - ne efekt; dtto O efekt bariatricke operace)
antidepresiva (SSRI) - i méné afektd,
sebeposkozovani, kompulsi (ev. ale + vaha)



I Behavioralni pristupy

 terapie sebeposkozovani
- nacvik adaptivnéjsiho zpusobu uvolnéni napéti
- relaxace
— diferencialni posilovani
- nacvik sebeuvedomovani
— odvedeni pozornostsi
— ochranne oblecCeni, mistni znecitliveni

» ABA pristup - hledani konkretnich
vyvolavajicich a udrzujicich podnétu

I « Stipani kGiZze = uvolfiovani napéti



Rustovy hormon

zlepSeni nalady (ustup depresivnich symptomu),
narust energie, bdélosti

narust svalové sily, zlepSeni pohybu a véetsi radost
z pohybovych aktivit

narust obvodu hlavy

lepe explorace prostredi - to vse | lepsi vyvoj reci,
kognitivhich schopnosti i socialnich funkci

ale i narust symptomu ADHD nebo hyperaktivity
(dosud nejasne - zda jde o zméeny dlouhodobe -
nebo jen po dobu podavani)

suplementace testosteronem - Iépe kontrola vahy |
pohybu, susp. vice riziko agresivnich projevu
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