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ALKUSANAT

Kun perheeseen syntyy PWS-vauva, moni asia muuttuu. Siitd ldhtien ruoalla ja
syOmisella on aivan erityislaatuinen rooli perheessa. Aluksi pienen PWS-vau-
van ruokkiminen voi olla vaikeaa ja kasvu hidasta.Vanhemmilla on jatkuva huoli
lapsensa kasvamisesta. Vdhitellen tilanne muuttuu pdinvastaiseksi ja lapsi alkaa
syoda liiankin hyvin. Kiinnostus ruokaa ja syomistd kohtaan vaihtelee lapsesta
toiseen. Joillakin kiinnostus on vain hieman tavanomaista suurempaa, mutta toi-
set saattavat mennd aarimmaisyyksiin. PWS-lapsi saattaa olla jatkuvasti nalkai-
nen, ja hanen voi olla hyvin vaikea hallita ruokahaluaan ja syomistian. Ravitse-
mubksellisiin asioihin perehtyminen, niukasti energiaa sisiltdva ruokavalio seka
painonhallinta tulevat jokapdivaisiksi asioiksi. Jos energian saantia ei rajoiteta,

Painonhallinta onnistuu yleensd paremmin, jos PWS-henkilé on tottunut jo
pienestd pitden elamdin ymparistossa, jossa hanelle on luotu oikeanlaiset ruo-
kailutottumukset. Kun lapsi kasvaa, varttuu nuoreksi ja edelleen aikuiseksi, on
tarkead, ettd ravitsemukselliset ja painonhallintaan liittyvat asiat seuraavat mukana
kouluun, tyopaikalle ja omaan asuntoon. Ravitsemuksellinen tuki on PWS-henki-
I6lle yhta tirkeda niin lapsuudessa kuin lapsuusidn jalkeenkin.

Monipuolisen, niukasti energiaa sisaltivan ruokavalion lisaksi myds lilkkunnan mer-
kitys onnistuneessa painonhallinnassa on merkittiva. Taman oppaan tarkoituk-
sena on antaa perustietoa PWS-henkilon ravitsemuksesta ja painonhallinnasta
sekd auttaa tekemadn ravitsemukseen liittyvia yksil6llisia ratkaisuja. Onnistunut
painonhallinta parantaa PWS-henkilon elimanlaatua ja ehkiisee monia ylipainos-
ta johtuvia terveysriskeja.



YLEISTA PRADER-WILLIN OIREYHTYMASTA

Prader-Willin oireyhtyma (Prader—Willin syndrooma, PWS) on geneetti-
nen kehityshdiridoireyhtyma, joka aiheutuu poikkeamasta kromosomissa 15.
Periman muutos on useimmiten ainutkertainen tapahtuma, mutta harvoissa
tapauksissa (< %) siihen voi liittyd uusiutumistaipumus. Suomessa arvioidaan
olevan noin 150—170 PVVS:aa sairastavaa henkil6d. Prader—Willin oireyhtymaan
liittyy lukuisia eri oireita ja ominaisuuksia, joiden esiintyminen ja vaikeusaste
vaihtelevat.

Prader-Willin oireyhtyman yleisimmat piirteet:

* Alhainen lihasjinteys (hypotonia). Lihes kaikki PWVS-lapset syntyvit
velttoina, ja heilld on imemisvaikeuksia. Hypotonia jatkuu myos aikuisialla.
Se on aivoperiistd eikd johdu lihaksista, joiden rakenne on normaali. Alhai-
sesta lihasjanteydesta aiheutuvia ongelmia voidaan helpottaa liikunnalla ja saan-
nolliselld lihasharjoituksella, kasvuhormonihoidolla ja fysioterapialla.

* Liiallinen ruokahalu ja hallitsematon ylensyominen (hyperfagia) on kyl-
laisyyden tunteen puuttumisesta johtuva syOmishairio. Syomishdirio voi
ilman asiantuntevaa ruokavalio-ohjausta johtaa vaikeaan ylipainoon. PWS-
henkildiden ylipaino ei johdu ainoastaan liiallisesta energian saannista, vaan
heilla on myds epdtavallinen kehon rakenne, jossa rasvakudoksen maira on
tavallista suurempi suhteessa lihasmdaraan. Paino lisadantyy nopeasti, jos hen-
kilon ravinnon saantia ja energian maaraa ei rajoiteta.

* Vihidinen kasvuhormonieritys. Useimmilla on normaalia vahdisempi kas-
vuhormonin eritys. Kasvuhormonin erityksen vajaus on vaikea osoittaa, ja se
edellyttad aina erityistutkimuksia. llman kasvuhormonihoitoa PWS-aikuisen
keskipituus on miehilld 155 ¢cm ja naisilla 145 cm. Kasvuhormonia saaneet
henkilot ovat yleensd pidempid, ja usein my6s heidan kétensi ja jalkansa ovat
suuremmat. Kasvuhormonihoito auttaa saavuttamaan ldhes keskimdiriisen
vdeston aikuispituuden.

* Puutteellinen sukupuolinen kehitys (hypogonadismi), jota voidaan yksilol-
lisen harkinnan mukaan hoitaa sukupuolihormoneilla. Murrosian kehitys jaa
yleensd puutteelliseksi ilman sukupuolihormonihoitoa.

* Kehityksen viivistyminen ja kehitysvammaisuus. Kognitiivinen suoriutumi-
nen sijoittuu suurimmalla osalla keskitasoisen ja lievan kehitysvammaisuuden
vilille. Joillakin voi olla ainoastaan lievia oppimisvaikeuksia, ja vain hyvin harva
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on vaikeasti kehitysvammainen. Myds sosiaaliset ja emotionaaliset kyvyt ovat
puutteellisesti kehittyneet.

* Haastava kayttiytyminen, joka ilmenee mm. heikkona tunteiden hallin-
tana ja itsepdisyytend. Kiukku- ja raivokohtaukset ovat yleisia, erityisesti ruo-
kailuun liittyvissd asioissa. Kdyttdytymisen ongelmista huolimatta PWS-hen-
kilot ovat hyvantuulisia ja huumorintajuisia ihmisid, ja he pyrkiviat mielellddn
miellyttamaan muita.

* Tyypilliset kasvojen ja kehon piirteet, joita ovat mantelinmuotoiset sil-
mat, kapea otsa ja kapeat kasvot, suora nend, pieni suu seka alaspiin kaanty-
neet suupielet ja ohut yldhuuli, vaalea iho ja hiukset seka pienet kidet ja
jalat.

Naiden piirteiden lisaksi Prader—Willin oireyhtymdan liittyy useita muita
piirteitd tai ominaisuuksia, joiden esiintyminen vaihtelee yksilosta toiseen.
Naitd ovat mm. paksu ja sitked sylki sekd muut suun ongelmat, puheen ja kielen-
ongelmat, huono verenkierto, tasapaino-ongelmat, iho-ongelmat ja ihon nyp-
piminen, osteoporoosi sekd lisidntynyt unen tarve, hiiridt unirytmissa ja
uniapnea. Myos skolioosi eli kieroselkaisyys, ryhtiviat ja karsastus ovat yleisia.
Ylipainoisilla henkil6illd rasva kertyy tyypillisesti keskivartalolle. Lisaksi PWS-
henkil6t voivat reagoida poikkeavasti ladkkeisiin. Heilld voi olla korkea kipukynnys
sekd epatavallista reagointia kipuun ja sairauksiin. He voivat myos olla kykene-
mattomid oksentamaan.



KIINNOSTUS RUOKAA JA SYOMISTA KOHTAAN

Vastasyntynyt PWS-vauva on usein veltto ja hidnelld on syémisvaikeuksia. Ime-
misrefleksi on yleensa heikko, ja joskus se puuttuu kokonaan. Usein joudutaan
turvautumaan nenamahaletkuruokintaan. Aluksi myds painon kehitys on hidas-
ta. |-3 vuoden idssd alkaa epanormaali kiinnostus ruokaa ja syomistd kohtaan.
Siitd lahtien lasta on vaikea pitdd erossa ruoasta ja ruokayllykkeista. Koska han
ei tunne tavalliseen tapaan kylldisyyttd, han saattaa sy6da niin paljon kuin ruokaa
on saatavilla.

PWS-henkiloiden liiallinen ruokahalu ja hallitsematon ylensyominen johtuvat
aivoissa sijaitsevan kylldisyyden keskuksen hdiriostd, minka vuoksi he eivdt pysty
tunnistamaan kylldisyyttd normaaliin tapaan. He ovat aina nalkdisid ja tuntevat
itsensd vain harvoin kyllaisiksi.

PWS-henkiloiden ongelmat ruokaa ja syomistd kohtaan vaihtelevat kuitenkin
yksilosta toiseen. Joillakin kiinnostus voi olla vain vahaistd kun taas toiset mene-
vat lahes daarimmaisyyksiin etsiessaan ruokaa. Kuitenkin monille, ruoka on yksi
heiddn elamansa tarkeimmista mielenkiinnon kohteista — jopa niin paljon, ettd he
saattavat jatkuvasti kysya, milloin seuraava ruokailu on, mitd sy6daan jne.

Huolimatta vanhempien, ohjaajien ja opettajien valppaudesta, PWS-henkil6t
voivat olla erittdin kekseliditd halutessaan ruokaa tai rahaa ruokaan. Toisinaan
melkein mika tahansa voi kelvata. Kiinnostus voi olla jopa niin kova, ettei hdn voi
vastustaa kiusausta napistelld tai varastaa ruokaa. Tilanteen hallitsemista han-
kaloittaa se, ettd yhteiskunnassamme ruokairsykkeita on kaikkialla ja ruokaa
on saatavilla joka paikasta. Toiset pystyvit aikuisena itse valmistamaan ateriansa
itsendisesti tai ohjauksessa, mutta monilta tima ei onnistu milloinkaan.

Tehokasta parannusmenetelmdi tai hoitoa jatkuvan ndldn tunteeseen ei tilld
hetkelld ole olemassa. Ainoita tehokkaita pitkan aikavalin keinoja ylipainon en-
naltaehkiisyyn ovat niukasti energiaa siséltava ruokavalio, oikeanlaiset ruokailu-
tottumukset, ruokahoukutusten vahentdminen, ruoan laheisyyteen padasemisen
rajoittaminen seka sdannollinen liikunta.



10

ENERGIANTARVE

PWS-henkildiden energiantarve vaihtelee, ja se mairitelldan aina yksil6llises-
ti. Energiantarve riippuu mm. henkilon pituudesta, lihasten koosta ja lilkunnan
maarastid. Keskimairdinen energiantarve on vain noin 60 prosenttia terveiden
henkildiden energiantarpeesta.Vahiisempi energiantarve johtuu mm. siitd, ettd
PWS-henkilon lihakset ovat tavallista pienemmit ja lihastonus alhaisempi, joten
lihakset tarvitsevat vahemman energiaa kuin terveen samanikiisen henkilon
lihakset. Ylimadrdinen energia kertyy nopeasti elimisté6n ja muuttuu rasvaku-
dokseksi.

Vihdisemman energiatarpeen vuoksi ruokavalio on koostettava huolella, jot-
ta turvataan riittava valttimattomien ravintoaineiden saanti. Energia lasketaan
kilokaloreina (kcal) tai kilojouleina (k) (I kcal= 4,2 kJ). PWS-henkilon paivittai-
nen energiantarve on keskimdirin 8—I1 kcal/cm. Jos on tarve laihduttaa, ener-
giantarve on 7 kcal/cm paivassa.

Yleensa pienille lapsille riittdd 600-800 kcal energiaa (2520-3360 kJ) paivassa.
Vanhempien lasten ja aikuisten paivittdinen energiantarve vaihtelee 800—1200
kcal (3360-5040 kJ) vililla.
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RUOKAVALION KOOSTAMINEN

Yksilollisen ruokavalion suunnittelu ja ruokavalion noudattaminen tulee aina
sisdltyd Prader—Willin oireyhtymaa sairastavan hoitoon.Yksil6llisen ruokavalion
tavoitteena on taata kasvun ja kehityksen kannalta riittava energian ja ravintoai-
neiden saanti sekd ehkaistd ylipainon muodostuminen. Ruokavaliolla on tirked
merkitys myds silloin, kun PWS-henkilon tulisi laihduttaa.

Pienen leikki-ikdisen PWS-lapsen ruokavaliossa energiamairan rajoittamista tar-
keampad on kiinnittdd huomiota ravinnon laatuun, aterioiden sdaannoéllisyyteen
sekad oikeanlaisten makumieltymysten luomiseen. Makumieltymykset ovat tarked
ruokatottumuksiin vaikuttava tekija. Ne muotoutuvat hyvin varhaisessa idssa,
joten PWS-lapsi kannattaa totuttaa jo varhain ruokavalioon, joka sisiltda runsaas-
ti kasviksia, salaattia, marjoja ja hedelmia. Ruokavalion energiamdiri vakioidaan
yleensd viimeistdan esikouluidssa. Ravitsemusterapeutin asiantunteva ruokava-
lio-ohjaus on perheelle vdlttamatonta.

Isommat lapset ja aikuiset noudattavat yksilollisesti suunniteltua niukasti energiaa
sisdltavad ruokavaliota, jonka noudattamisesta myds kannattaa pitdd mahdolli-
simman johdonmukaisesti kiinni. PWS-henkil6 ei yleensd aikuisenakaan pysty
itsendisesti sddnnostelemddn syomistdan, joten ulkopuolinen elinikdinen tuki,
ohjaus ja valvonta ovat valttamattomia.

Ruokavalion koostumus

PWS-henkilon ruokavalio koostuu aivan samoista ravintoaineista kuin kenen
tahansa henkilon. Ruokavalion on oltava monipuolinen sisiltaen riittavasti vita-
miineja ja kivenniisaineita. Terveellisessd ruokavaliossa on sopivassa suhteessa
kolmea térkeinta ravintoainetta: hiilihydraatteja, rasvaa ja proteiineja.

PWS-henkilon ruokavalio sisaltaa
*  55-60 % hiilihydraatteja
* 10-15 % proteiinia ja
*  20-30 % rasvaa.

Leipd, vihannekset, marjat ja hedelmit sisdltavat runsaasti hiilihydraatteja. Ne
ovat myos hyvid vitamiinien ja kivenndisaineiden ldhteita. Proteiinia on runsaasti
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esimerkiksi lihassa, kalassa, kananmunassa, palkokasveissa sekd maitotuotteissa.
Rasva on ihmiselle valttamaton ravintoaine, mutta sitd PWS-henkilon ruokavalio
saa sisdltdd vain hyvin niukasti.

PWS-henkildlle sopiva ruokavalio sisiltda runsaasti kuituja ja on erittdin vaha-
rasvainen. Kuitu on ravinnon osa, joka ei imeydy ihmisen ruoansulatuskanavassa,
mutta se saa aikaan kylldisyyden tunteen. Sy6tiavan ruoan annoskokoa lisitddn
ravinnolla, jonka energiasisiltd on mahdollisimman pieni eli runsaalla maaralla
salaattia ja kasviksia.

Kasvikset ja salaatit

» Kaiytd runsaasti sellaisenaan, raasteena tai keitettyna joka aterialla.

Hedelmit ja marjat

» Kaytd paivittdin runsaasti tuoreita hedelmia ja marjoja.

Viljavalmisteet

» Suosi tdysjyvaviljasta valmistettua leipad, puuroa, pastaa ym. Ne sisdltavat pal-
jon hiilihydraatteja ja kuituja.

Maitovalmisteet

* Maitotuotteissa voi olla paljon energiaa. Valitse rasvattomia maitotuotteita
(maito, piima, viilit, jogurtit, jadtelo ja maitorahka).

* Raejuusto sisdltdd vain vahidn energiaa.

* Piivittdisen kalsiumintarpeen (800—900 mg) turvaamiseksi riittdd 5 dl maitoa,
piimaa tai jogurttia ja |-2 juustosiivua.

Kala

» Kaytd kalaa kahdesti viikossa eri kalalajeja vaihdellen.Valitse kalaa, joka sisdl-
tdd enintddan |10 prosenttia rasvaa.

Liha ja kananmuna

» Kaiytd vahdrasvaista lihaa ja jauhelihaa, broileria ja kalkkunaa (enintdan 10
prosenttia rasvaa).

* Suosi vahdrasvaisia lihaleikkeleitd (rasvaa alle 4 prosenttia).

» Syo enintddn kaksi kananmunaa viikossa.

Rasvat

» Kayta rasvoja niukasti.

* Suosi pehmeita rasvoja, kuten kasvidljyja ja kasvimargariineja.

» Kayta leivan pailla alle 40-prosenttisia kevytlevitteita.

» Kaytd harkiten kasvioljypohjaisia salaattikastikkeita.
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Juomat

» Kaytd janojuomana vetta.

* Ruoan kanssa kannattaa suosia rasvatonta maitoa tai piimaa.

* Juomaksi sopivat my6s energiattomilla makeutusaineilla makeutetut virvoi-
tusjuomat ja mehut seka kahvi ja tee.

Vinkkeja:

* Kaytd sokerittomia mehuja. Laimenna mehu runsaalla vedella.

* Tee itse mehujadpuikkoja ja sorbetteja, joita voi tarjoilla jadtelon sijasta.

* Tarjoile runsaasti tuoreita hedelmia ja kasviksia. Jos kaytit sailottyja he-
delmia, kayta sellaisia, jotka on siilotty nilden omaan mehuun.Tee valmiik-
si suuri maara salaattia, jota voi olla tarjolla vaikkapa koulun jilkeen tai
illalla. Kayta aterioilla muutenkin runsaasti salaattia. Salaatti tekee lautasen
tdyden niakoiseksi, mutta se sisdltad vain vahan energiaa.

* Jalkiruoiksi ja herkutteluhetkiin kannattaa etsid sellaisia vaihtoehtoja, jotka
sisdltavat mahdollisimman vdhan sokeria ja rasvaa, kuten erikoisia hedelmia,
vahakalorisia vanukkaita tai rasvattomia jogurtteja.

* Tuoteselosteet kannattaa lukea huolellisesti.

* Vilta runsaasti energiaa sisdltavien elintarvikkeiden ostamista tai osta niita
vain harvoin (kermajidteld, pahkindt, voi, juustot, keksit, makeiset ym.).

* Tarjoile mieluummin reiluja annoksia, jotka sisdltavat runsaasti hiilihyd-
raatteja kasvisten muodossa, puhdasta proteiinia ja vain hyvin vahan rasvaa.
Jos tarjoat vain hyvin pienen annoksen “tavallista” runsaasti energiaa sisal-
tdvaa ruokaa, se vain kiihdyttda ruokahalua.

Ruoan valmistus

PWS-henkilolle sopiva ruoka valmistuu keittamalld, hoyryttamalld, grillaamal-
la tai uunissa tai mikroaaltouunissa valmistamalla. Tarkeintd on valmistaa ruoka
kayttamalla valmistustapoja, joissa tarvitaan vain vahan tai ei lainkaan rasvaa.
Muista, ettd on syytd unohtaa voi-, kerma-, smetana- ja ranskankermalisayk-
set seka rasvaiset juustokuorrutukset. Huomioi, ettd vaharasvainen tai rasvaton
elintarvike ei tarkoita sitd, ettd siind ei olisi lainkaan energiaa. Sokeri voidaan
osittain korvata kayttamalla keinotekoisia makeutusaineita, kuten aspartaamia tai
asesulfaamia. Keinotekoisissa makeutusaineissa ei ole juuri lainkaan energiaa.
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Vinkkeja:

* Pasta tulisi keittdd aina al dente, jotta siind sdilyy hyodyllisen hitaan hiilihyd-
raatin ominaisuudet.

* Peruna suositellaan valmistettavan keittamalld tai uunissa kypsentamalla.

Aterioiden maara

Saannolliset ja monipuoliset ateriat kuuluvat terveelliseen ruokavalioon. Suosi-
teltava aterioiden maira on 2-3 padateriaa ja |1-2 vilipalaa. Terveelliselld ruo-
kavaliolla verensokeri pysyy tasaisena ja elimistd saa tarvittavat ravintoaineet.
Saannollisilla aterioilla vahennetdan my6s ndldntunnetta. Arkipdivan ruoanval-
mistusta helpottaa, jos viikon tai kahden viikon ruokalista suunnitellaan aina
etukdteen. Ruokalistaan kannattaa sisdllyttaa myos vilipalat. Tarjolla tulee olla
monipuolisesti erilaisia ruokia, jotta ruokavaliosta tulee ravitseva. Niin valtytdaan
my0s yksitoikkoisuudelta.

Vinkkeja:

* Tarjoile ateriat sdaannollisesti. Jos aterioiden vililla syodaan ylimaaraista
vidlipalaa, vahenna vastaava madrd energiaa seuraavasta ateriasta.

* Vihannekset ja liha kannattaa leikata pieniksi paloiksi. Leivastd leikataan
ohuita viipaleita. Nain tekemalla annos nayttaa siltd, etta siind on enemman
syoOmista.

* Sovi, ettd muu perhe sy6 tukevammin toissa tai koulussa lounaalla, ja pyri
tarjoilemaan koko perheelle kevyempi ateria illalla.

Energiamaaran laskeminen ruokalistasuunnittelussa

Ruoan ravintoainemaarien laskemisessa voidaan kdyttad apuna elintarvikkeiden
tuoteselosteita. Niissd eritelldan elintarvikkeiden ravintoainesiséllot. Jokaisessa
tuotteessa mainitaan erikseen sen sisidltima energiamaara, proteiinit, rasva seka
hiilihydraattien maara. Lisaksi apuna voidaan kayttaa erilaisia ravintoainesisaltoja
kasittelevid kirjoja. Nykyaan on myds olemassa erilaisia tietokoneohjelmia, jotka
laskevat ruokavalion ravintoainemaarit ja esittavat tulokset numeroina ja kuvina.
Esimerkiksi Nutrica on Kansaneldkelaitoksen tutkimus- ja kehitysyksikossa kehi-
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telty tietokoneohjelma, jonka avulla voi laskea ruokavalion ravintoainemaarit.
Nutrican avulla voi myds hakea monenlaista tietoa ohjelman tietopankista. Ohjel-

oppii sitd kdyttamaan.

Jos taas tarvitsee apua ruokaohjeiden etsimiseen ja ruokalistojen suunnitte-
luun voi kayttaa esimerkiksi Jamix Oy:n suunnittelemaa Aterix-reseptiohjelmaa.
Ohjelmalla voi myds laskea ruokalajeille, ateriakokonaisuuksille ja viikkoruoka-
listoille ravintoarvoja, annoskokoja, raaka-ainekustannuksia ja jopa myyntihin-
toja.

Taman oppaan lopusta |6ytyy eri energiatasoille tehtyja esimerkkejd ruokamaa-
ristd. Naitd esimerkkejd voidaan kdyttdd apuna ruokalistaa suunniteltaessa ja
annoskokoja mairiteltiessd. Esimerkkiruokamairit on koostettu 800 kcal:n,
1000 kcal:n ja 1200—1400 kcal:n energiatasoille.
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RUOKAVALION NOUDATTAMINEN
PRADER-WILLIN OIREYHTYMASSA

Lapsen ja koko perheen kannalta on parasta, ettd ruokailutottumukset luodaan
alusta alkaen oikeanlaisiksi. Lapsi kannattaa jo pienesta pitden totuttaa saannolli-
siin ruoka-aikoihin ja paljon kasviksia sisaltavaan ruokavalioon,vaikka paino-ongel-
mia tai tavallisuudesta poikkeavaa kiinnostusta ruokaa kohtaa ei vield ilmenisikaan.
Tama vaatii usein perheeltd paljon ja vaikuttaa tavalla tai toisella koko perheen
ruokailutottumuksiin. Johdonmukaisuus kuitenkin helpottaa arjen sujumista ja
jarjestelmallisyys palkitaan siind vaiheessa, kun lapsen epanormaali kiinnostus
ruokaa ja syomistd kohtaan herdi. Sdanndllisistd ruokailuajoista kiinnipitami-
nen, sydmisen rajoittaminen ja ruokavalion noudattaminen vaativat perheeltd
paljon karsivillisyyttd ja pitkdjanteisyyttd. Toisaalta on myds hyvd muistaa, ettd
epaonnistumisia tapahtuu kaikille, joten itselleen ei pida olla lilan ankara, jos
ruokavalion noudattamisessa on epaonnistuttu. Silloin on parempi hyviksya epa-
onnistuminen ja yrittda jatkossa toimia toisin.

Lapsen ja nuoren ruokavalion noudattaminen

Lapsen ollessa pieni padasiassa vanhemmat vastaavat ruokavalion noudattami-
sesta ja valvovat lapsen syomista ja painon kehitystd. Sydmisen rajoittaminen voi
kuitenkin kdytannossa toisinaan olla varsin tyolastd, silla PWS-lapset saattavat olla
hyvin ovelia ja kekseliditad halutessaan jotakin syotivaa. Tehtdava on haasteellinen
myOs siksi, silld ruokaa on saatavilla kaikkialta.Yleensa kaikki sujuu suhteellisen
helposti niin kauan kuin on kyse pienesta lapsesta. Mita vanhemmaksi lapsi tulee,
sitd hankalampaa ruokavalion noudattamisen valvominen on.Viimeistddn nuo-
ruusidssa han tulee tietoiseksi omasta erilaisuudestaan ja huomaa, miten oma
syominen eroaa muiden samanikaisten syomisesta.Talloin nuori saattaa kapinoida
tilannetta vastaan voimakkaasti kuten teinit yleensékin vastaavassa tilanteessa.

On tdrkedd, ettd PWS-nuori saadaan jo varhaisessa vaiheessa mukaan painon-
hallintakampanjaan ja ymmartimaan, kuinka tarkeda ruokavalion noudattaminen
ja painonhallinta hinelle ovat. On tirkeda opettaa hiantid noudattamaan ruokava-
liota niin paljon kuin mahdollista. PWS-nuorta tulee kannustaa kontrolloimaan
syOmistdan itse. Mitd enemman hdn osallistuu ruokavalionsa suunnitteluun, sita
paremmin han yleensa myos sitoutuu noudattamaan ruokavaliotaan ldpi eldman.
Han tulee kuitenkin aina tarvitsemaan ulkopuolista tukea ruokavalionsa noudat-
tamisessa myOs aikuisidssa.
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Ruokakaapit lukkoon?

Toisinaan kiinnostus ruokaa ja syomistd kohtaan saattaa olla niin suurta, ettei
auta mikdan muu kuin lukita kodin tai asuntolan ruokakaapit, jadkaappi tai koko
keittio, jotta estetddan PWS-henkil6d paasemastd ruokaan kasiksi ja saadaan
nain tilanne pysymaan hallinnassa. Ruokaa ei myoskadan pida jattad vapaasti saa-
taville, silld silloin houkutus muodostuu usein liian suureksi.

Vinkkeja:

* Noudata johdonmukaisesti ja jarjestelmallisesti ravitsemusterapeutin laa-
timaa ruokavaliota.

* Valvo ruokailutilanteita.

* Huolehdi, ettd myos muut PWS-henkilon kanssa tekemisissa olevat sitou-
tuvat noudattamaan annettua ruokavaliota.

* Varmista, ettei lapsella ole padsya jateastiaan.

* Kehu ruokavalion omaehtoisesta noudattamisesta ja palkitse tarvittaessa.
Ala kuitenkaan kiyti ruokaa palkintona. Palkitse mieluummin kirjalla, cd-
levylla, elokuvissa kaynnilld tai jollakin mielekkaalld toiminnalla.

Juhlat ja muut erityistilaisuudet

Epatavallinen ndlantunne aiheuttaa ongelmia niin arki- kuin juhlapdivin. Juhlissa
ja kutsuilla on yleensd tapana tarjota erilaisia houkuttelevia herkkuja, joiden
energiamadrit ovat usein suuria. Toisaalta erityistilaisuudet, juhlat ja lomat ovat
tarkeitd kaikille, ja ne tuovat mukavaa vaihtelua arkeen. Juhlien ja lomien ohjel-
maan voi monissa tilanteissa kuitenkin yrittaa itse etukateen vaikuttaa ja kohdis-
taa padhuomio syomisestd esimerkiksi mukavaan yhdessdoloon, lahjojen anta-
miseen, pelien ja leikkien pelaamiseen jne.TallGin itse sydminen ei ndyttele niin
suurta osaa.

Ylimddrdiset herkkuhetket

Herkutteluhetket kuuluvat elamaan. Perheen ja liheisten kannattaa etukiteen
pohtia, kuinka suhtautua juhliin ja ylimaaraisiin herkkuhetkiin ja miettia, mika on
omalle perheelle paras tapa selviytya tilanteista. Mitddn yleispatevdi ohjetta ei
voida antaa, silla se mikd sopii yhdelle, ei valttimittd sovi toiselle. Juhlapdivan
ylimaddraistd energiasaantia voi esimerkiksi yrittdad valttaa valitsemalla juhlapoy-

vaihtoehtoisesti ottamalla mukaan omaa PWS-ystavillistd ruokaa (sokeritonta
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mehua, raakoja kasviksia, hedelmia tms.). Juhliin menoa voi myos yrittda enna-
koida vdhentimalld edeltivind pidivind energiansaantia ja lisadamalla liikun-
nan madrad.Ylimadrdistd energiansaantia voi myOs yrittdd tasata jalkikdteen
pienentamalld seuraavan viikon ruokavalion energiamdaraa. Toisinaan voi myos
olla parasta vain hyviksya se, ettd juhla- ja muissa erityistilaisuuksissa energian-
saanti vaistamatta ylittyy.

Ravintolakdynnit

My®s ravintolakaynnit voivat osoittautua haasteellisiksi. Ravintolan ilmassa leijuu
herkullisia tuoksuja ja ruokalistat ovat toinen toistaan houkuttelevampia. Kay-
tannon syistd PWS-henkilon kanssa kannattaa suosia erityisesti 4 la carte -ravin-
toloita. Annoksen valintaa saattaa lisdksi helpottaa, ettd jo ennen ravintolaan
menoa mietitddn etukdteen valmiiksi, mitd aiotaan tilata. Sen sijaan buffet-tyyppis-
ten ravintoloiden runsaat herkkupoydit saattavat aiheuttaa turhia kiusauksia,
joista voi syntya mielipahaa muuten mukavalle ravintolakaynnille.

Ymparisto kodin ulkopuolella

Ruokavalion noudattaminen tulee aina ulottaa my6s kodin ulkopuolelle. On
pidettdva huoli, ettd muut PWS-lapsen, -nuoren tai -aikuisen kanssa tekemisis-
sd olevat sukulaiset, ystdvat ja tuttavat tietdvat riittavasti oireyhtymastd, ymmar-
tavdt ruokavalion tarkeyden ja noudattavat sitd. Myds pdivakodin, koulun ja ty6-
paikan henkiloston tulee olla hyvin perilld oireyhtyman piirteista ja niiden syista.
Niin he ymmartaviat paremmin, ettd ruokavalion noudattaminen on tirkeds, ja
ettd niin helposti lisddntyva ylipaino aiheuttaa lisiongelmia.

Ruokavalion noudattaminen on kuitenkin aina vaikea tehtiva ja vaatii ymparis-
tolta paljon tarkkaavaisuutta ja aktiivisuutta. Ei siis kannata olla lilan ankara
muita kohtaan ja tuomita heitd, jos ruokavalion noudattaminen ei ole onnistu-
nut toivotulla tavalla. Asian voi ottaa puheeksi ja yrittad jatkossa tehda yhteis-
tyotd tehokkaammin. Mitd vanhemmasta lapsesta on kyse, sitd hankalammaksi
ruokavalion noudattamisen valvonta muodostuu. Ruokavalion noudattaminen
onnistuukin parhaiten eri tahojen vilisen tiiviin ja hyvdssa yhteishengessa tapah-
tuvan yhteydenpidon avulla. Keskustelut, ’reissuvihko” tai paivakirja ovat osoit-
tautuneet tehokkaiksi yhteydenpitotavoiksi.
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PAINONHALLINTA

Painonhallinta ja ylipainon ennaltaehkaisy ovat PWS-henkilon terveydelle tar-
keitd. PWS-henkildiden painonhallinta on erittdin haasteellista ja se vaatii usein
tiukkaa kontrollia. Ruokavalion noudattaminen ja energiansaannin rajoittaminen
parhaalla mahdollisella tavalla sujuu parhaiten yhteistyossa ravitsemusterapeutin
kanssa. On tarkeda |oytaa sellainen paino, jossa on hyvi olla.

Painonhallinnassa on tirkedd neuvoa tarkasti vanhempia ja ohjaajia, rajoittaa
ruoansaantia, noudattaa niukasti energiaa sisaltivaa ruokavaliota seka harras-
taa sddnndllisesti liikuntaa. Nykyisin PWS-henkilot diagnosoidaan yleensi jo
ensimmadisten elinkuukausien aikana. Aikainen diagnoosi tukee painonhallintaa.
Ongelmatilanteet ovat yleensd helpommin hallittavissa, jos henkilé on tottunut
elimadan ymparistossa, jossa hianelle on jo lapsuudessa luotu oikeanlaiset ruo-
kailutottumukset ja hian on tottunut noudattamaan omaa ravitsemusterapeutin
suunnittelemaa ruokavaliota.

Painon seuranta

Saanndlliset viikoittaiset punnitukset tukevat painonhallintaa. Sopivan energia-
maardn Ioytamiseksi on tirkedd seurata sdannollisesti painoa suhteessa ener-
giansaantiin. Seurannan avulla mahdollinen painonnousu havaitaan hyvissa ajoin,
jolloin on helpompi selvittda painonnousun syy ja vaikuttaa siihen. Jos paino
nousee enemman kuin on toivottavaa, voi henkilon energiantarve olla oletet-
tua pienempi. Painonnousuun voi myos vaikuttaa se, ettei ruokavaliota ole nou-
datettu. Syy tulisikin selvittdd aina mahdollisimman nopeasti ja yrittda korjata
tilanne. Laihduttaminen toteutetaan pienentdamalld energiamddraa ja lisadamalla
liikuntaa.

Painoindeksi

PWS-aikuisen painoa voidaan arvioida laskemalla painoindeksi (BMI=Body Mass
Index). Painoindeksi suhteuttaa painon ja pituuden, ja se lasketaan seuraavasti:
paino kiloina: (pituus metreind x pituus metreind). Painoindeksia ei tule kayttaa
lihavuuden arvioimisessa ennen kuin pituuskasvu on loppunut. Lasten painoa
maaritettdessd on olemassa omat lapsille tarkoitetut ikdkohtaiset viitearvot.
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Aikuisen PWS-henkilon painonmaaritystaulukko

Alipaino Normaali Lievad Vaikea Sairaal-
paino lihavuus | lihavuus loinen
lihavuus
Naiset <19, 19,1-27,3 >273 >32,3 > 448
(BMI)'
Miehet <20,7 20,7-27,8 > 278 > 31,1 > 45,4
(BMI)'
Terveys- PWS- Ei erityistd | Jonkin Selvasti Painon
riski henkiloilla riskia. verran | lisddntynyt [ vahentami-
alipainon kohonnut riski. nen valtta-
esiintyminen riski matonta.
epatodenna- joillekin.
koista.

' Painoindeksi eli BMI= paino kiloina: (pituus metreind x pituus metreind).

Lahde: Carolyn J. Hoffman, MS, RD; Deborah Aultman, RS; Peggy Pipes, MPH,RD (1992).A Nutrition Survey
of and Recommendations for Individuals with Prader-Willi Syndrome Who Live in Group Homes.

Vinkkeja:

* Opeta PWS-nuorelle ruokavalion kiaytinnon toteutus.

* Kiaytd annoksen koostamisessa lautasmallia, jossa puolet lautasesta tdy-
tetddn kasviksilla, neljannes perunalla, pastalla tai riisilld ja viimeinen nel-
jannes vahdrasvaisella lihalla, kalalla, kanalla, palkokasveilla tai kananmunal-
la. Liséksi tilanteen mukaan annoksessa voi olla pala leipdi, jolla on pieni
sipaisu kevytlevitetta ja esimerkiksi lasillinen rasvatonta maitoa tai piimaa.

* Keskimadrdinen annos voidaan jakaa puoliksi ja tarjoilla ensin puolet ko-
noksen toista puolikasta ei kuitenkaan vélttamatta tarvitse tarjota, jos han
ei sitd pyyda.

* Ruokaa ei kannata pitdd poydilla, ja se tulee korjata aina heti syémisen
jalkeen pois nakyvista. Ruokakaapit ja jadkaappi lukitaan tarvittaessa.
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Ylipainon seuraukset

PWS-henkil6illa esiintyva ylipaino aiheutuu ennen kaikkea liiallisesta ruoka-
halusta ja siitd johtuvasta liiallisesta energian saannista.Ylipainoa kertyy toisaalta
myOs siksi, ettd heidan lihaksensa ovat pienet ja lihastonus alhainen, joten ne
tarvitsevat vihemman energiaa kuin terveiden normaalipainoisten henkildiden
lihakset. On tavallista, ettd PWS-henkildilla esiintyy vaikeaa ylipainoa jo teini-
ikddn mennessa.

Vaikean ylipainon vaikutukset elimain ovat moninaiset. Ylipainosta aiheutuu
paljon erilaisia terveysriskeja, jotka kasvavat painonnousun myo6ta. Yleisimpia
ovat syddn- ja verisuonisairaudet, kohonnut verenpaine, diabetes, hengitysvai-
keudet, astma, uniapnea seka selluliitin lisadntyminen.Tosin PWS-henkil6lla saat-
taa olla uniapneaa ilman merkittavaa liikapainoakin. Ylipainosta johtuvat liitan-
ndissairaudet ja muut terveysriskit lyhentavat huomattavasti PWS-henkilon elin-
ikaa.

Vaikealla ylipainolla on my®&s erilaisia psyykkisia ja muita elamaa rajoittavia vaiku-
tuksia.Ylipaino vaikuttaa itsetuntoon ja masennus on tavallista.Ylipaino vaikeut-
taa liilkkumista, joka taas saattaa aiheuttaa todellisia toiminnallisia rajoituksia
jokapdivdiseen eldmain. Autolla tai yleisissd kulkuvalineissd kulkeminen vaikeu-
tuu samoin kuin esimerkiksi tuolille istuutuminen ja ylésnouseminen seka
pukeutuminen. Myds sopivien vaatteiden |0ytimisessa voi olla vaikeuksia. Lisak-
si ylipainosta johtuva nukahtelu yleistyy painon noustessa. Epasaannollinen nuk-
kumisrytmi ja pdivan aikaiset nukahtelut aiheuttavat helposti vasymystd, mika
taas puolestaan saattaa lisatd kayttdytymisongelmia.
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LIIKUNTA

Saannodllisen lilkunnan merkitystd ei voi lilkaa korostaa. Se on tirked osa pai-
nonhallintaa, silld liikunta lisdd lihasmassaa ja energiankulutusta, jotka puoles-
taan lisddvat elimiston perusaineenvaihduntaa. Liikunta tulisi sisillyttda mahdol-
lisimman varhaisessa vaiheessa PWS-lapsen piivarutiiniin, silld se edistda positii-
vista suhtautumista liilkuntaan. PWS-henkil6t tarvitsevat yleensa erityisen paljon
rohkaisua ja kehuja motivoituakseen liikkumaan. Liikkuminen ei kuitenkaan
saa perustua pakkoon, vaan sen on oltava mukavaa.

Ensisijaisen tdrkeda on, ettd liilkutaan sadannollisesti — tavalla tai toisella. Omat
fyysiset kyvyt, kiinnostuksen kohteet ja mieltymykset ovat aina mielekkaan liikku-
misen lihtokohtana. Suositeltavia muotoja ovat erityisesti aerobinen harjoittelu
sekd sellaiset liikuntalajit ja pelit, jotka tukevat motoristen taitojen ja havainto-
kyvyn sekd koordinaatiokyvyn kehittymista. Hyvid vaihtoehtoja ovat esimerkik-
si kdvelylenkit, pyordily ja uinti. PVWWS-henkil6a tulee rohkaista ja kannustaa eri-
laisten liikuntamuotojen kokeilemiseen. Myds pdivittdinen arkiliikunta on tarkea
osa liikkumista.

KASVUHORMONI

PWS-henkil6illd on ldhes aina kasvuhormonivajausta. Nykyaan kasvuhormoni-
hoito aloitetaan hyvin nuorena, jopa alle vuoden ikdisend. llman kasvuhormoni-
hoitoa PWS-henkildiden aikuispituus jaa lyhyeksi. Riittavan pitkdan hoidon jalkeen
pituus vastaa kuitenkin vaeston keskimairdista pituutta. Kasvuhormoni vaikut-
taa lisaksi PWS-henkildiden kehon koostumukseen viahentden rasvakudoksen
muodostumista ja lisiten rasvan kulutusta energiaksi. Kasvuhormoni kasvattaa
lihaksia, mutta lihasten kasvu vaatii aina lisaksi myos liikuntaa. Kun lihasmassa
kasvaa, liikkuvuuskin paranee.

Kasvuhormonilla on vilillisia vaikutuksia painonhallintaan, silld kehon koostu-
muksen muuttuessa elimistd kuluttaa enemman energiaa. Siksi kasvuhormonia
saavien henkildiden energiansaanti voi olla hieman suurempaa kuin niiden hen-
kiloiden, jotka eivat kasvuhormonia saa.
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ESIMERKKEJA RUOKAMAARISTA ERI
ENERGIATASOILLA

800 kcal (3 360 kJ)

Aamiainen
* | 1/2 dl veteen keitettyd puuroa (1/2 dI kaurahiutaleita)
tai | dl aamiaishiutaleita
tai 2 rkl myslia
* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)
* pienehko hedelmi (n. 100 g) esim. omena, padryna tai appelsiini
tai 2 mandariinia
tai 2 dl marjoja
* kasviksia

Lounas

* 1/2 - 3/4 dl kypsda vaharasvaista kalaa tai lihaa (n. 50 g)
* pienehkd peruna (n. 60 g)

* runsaasti kasviksia (3 - 4 dl)

* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)

Vilipala
* | nékkileipa (13 g)
tai pieni pala pehmeidi leipaa (25 g) tai sampylaa
¢ leiville sipaisu kevytlevitettd
* | viipale vahdrasvaista juustoa tai kevytleikkelettd (10 g)
* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimda (1 dl)
* runsaasti kasviksia

Pdivdllinen

* 1/2 - 3/4 dl kypsda vaharasvaista kalaa tai lihaa (n. 50 g)
* pienehkd peruna (60 g)

* runsaasti kasviksia (3 - 4 dl)

* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)

Iltapala
* | nékkileipa (13 g)
tai pieni pala pehmeida leipaa (25 g) tai sampylaa
* leiville sipaisu kevytlevitettd
* pienehkd appelsiini
* runsaasti kasviksia

Juomat
* | - 2 litraa péivassa. Janojuomaksi vettd
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1 000 kcal (4 200 kJ)

Aamiainen
e | 1/2 dl veteen keitettyd puuroa (1/2 dl kaurahiutaleita)
tai | dl aamiaishiutaleita
tai 2 rkl myslia
* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)
* pienehko hedelma (n. 100 g) esim. omena, padryna
tai appelsiini tai 2 mandariinia
tai 2 dl marjoja
* kasviksia

Lounas
* vajaa | dl (n.70 g) kypsaa vaharasvaista lihaa tai kalaa
tai reilu 1/2 dl (n. 60 g) broileria
tai | - 2 nakkia
tai 2 - 3 lihapullaa
* suurehko peruna (n.75 g) tai vajaa | dl pastaa tai n. 1/2 dl keitettya riisia
* runsaasti kasviksia (3 - 4 dl eli 150 - 200 g)
* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)

vaihtoehtoisesti paaruoaksi 2 dl keittoa tai | 1/2 dI laatikkoa

Vilipala

* 2 ndkkileipaa (24 g)

* sipaisu kevytlevitettd

* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)
* kasviksia

Pdivdllinen
* vajaa | dl (n.70 g) kypsaa viharasvaista lihaa tai kalaa
tai reilu 1/2 dl (60 g) broileria
tai | - 2 nakkia
tai 2 - 3 lihapullaa
* suurehko peruna (n 75 g) tai vajaa | dl pastaa tai n. I/2 dl keitettya riisia
* runsaasti kasviksia (3 - 4 dl eli 150 - 200 g)
* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)

vaihtoehtoisesti paaruoaksi 2 dl keittoa tai | 1/2 dI laatikkoa

litapala

 pala nikkileipaa (12 g)

| viipale vdharasvaista juustoa (10 g)

* puoli lasia rasvatonta maitoa tai piimaa (1 dl)
* pienehkd paaryna

Juomat
e | -2 litraa paivassa. Janojuomaksi vettd
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1 200 - |1 400 kcal (5 040 - 5 880 kJ)

Aamiainen
* | 1/2 dl veteen keitettyd kaurapuuroa
tai | - 2 palaa pehmeii leipaa
tai 2 nakkileipaa tai saimpyld
* leiville sipaisu kevytlevitettd ja 2 viipaletta vahirasvaista juustoa tai kevytleikkelettd (10 g)
* pienehko hedelmd (n. 100 g) esim. omena, padryna tai appelsiini
tai 2 mandariinia
tai 2 dl marjoja
* teetd tai kahvia

Lounas
* 1 dl (n.70 g) vdhdrasvaista lihaa tai kalaa
tai 3/4 dl (n. 60 g.) broileria
tai | - 2 nakkia
tai 2 - 3 lihapullaa
* | peruna tai 2/3 dl keitettya riisid/makaronia
* 1/2 lautasellista tuoresalaattia, raastetta tai kasviksia (n. 3 - 4 dl)
* | 1/2 dl rasvatonta maitoa tai piimaa
* | viipale leipdi tai | nakkileipa
* sipaisu kevytlevitettd leiville
* 2 dl marjoja tai hedelmi
vaihtoehtoisesti paaruoaksi 2 dl keittoa tai | 1/2 dl laatikkoa

Vilipala

* 2 viipaletta leipai tai | viipale leipdi ja hedelma

* 2 viipaletta kevytleikkelettd tai vahdrasvaista juustoa
* sipaisu kevytlevitettd leiville

e 2 dl laimennettua mehua, teeti tai kahvia

* kasviksia vapaasti

Pdivdllinen
* | dl (n.70 g) vaharasvaista lihaa tai kalaa
tai 3/4 dl (n. 60 g) broileria
tai | - 2 nakkia
tai 2 - 3 lihapullaa
* | peruna tai 2/3 dl keitettya riisid/makaronia
* 1/2 lautasellista tuoresalaattia, raastetta tai kasviksia (3 - 4 dl)
* | 1/2 dl rasvatonta maitoa tai piimaa
* | viipale leipdi tai | nakkileipa
* sipaisu kevytlevitettd leiville
* 2 dl marjoja tai hedelmi
vaihtoehtoisesti paaruoaksi 2 dl keittoa tai | 1/2 dl laatikkoa

Iltapala

* | - 2 hedelmii tai kevytjogurtti

Juomat
* | -2 litraa pdivdssa. Janojuomaksi vetta
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Willi Syndrome. Prader-Willi Syndrome Association UK. Biddles Ltd, Guilford
and King’s Lynn.
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Prader—Willin oireyhtymén osaamiskeskus — tietoa tyon tueksi (2006)

Prader—Willin oireyhtymad (2., uudistettu painos, 2008)

PWS ja liikunta (2., uudistettu painos, 2008)

PWS-oppilas koulussa (2., uudistettu painos, 2008)

Prader—Willin oireyhtyma ja ruokavalio Milloin sy6daan? (2., uudistettu painos, 2008)
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