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Van de voorzitter

Net ats in vorige nummers van het

ConÍacÖlad oPen ik ook nu weer

ffi een ha$eÍijk welkom aan de

15 nieuwe leden van onze

Vereniging. We rekenen eroP dat

u zich snel één voelt met uw
medeleden en vanuit het Bestuur

hoop ik op uw actieve brjdrage'
Wat voor de nieuwe leden
nauwelijks, maar voor de overige

leden zéker geldt, is dat vanaf
deze negendé jaargang hun blad

in een àder jasje verschijnt'
Nieuw naar de buitenkant,
vernieuwd naar de inhoud' maar

toch ook herkenbaar. Zo ziinhet
formaat en het voorblad, oP de

Éeut *, sterk gewijzigd. Zo is de

leesbaarheid Per Pagina vergtoot
door voor eeir indeling in drie
kolommen en voor @n groter

lettertype te kiezen. Zo is tenslotte

Oe introïO met een nieuwe rubriek
'Van de wetenschaPstafel-.' "
(onder verantwoordelijkheid van

àe voorzitter van de Onderzoeks-
adviesraad Dr. Paul Curfs) ver-
riikt.
\i.r 

"t 
dan iets mis met het blad,

hoór ik u al vragen? Nee, bePaald

nieq maar na I jaargangen bracht
het afscheid van Ger Broekhuis en

Henk Moezelaar wel de noodzaak

tot verandering. De indringende,
succesvolle, maar ook zeer

intensieve wijze waaroP heiden
zich met net btad bezighielden is

voor hun oPvolgers niet oP te

brengen. Zódoende werd besloten
een àeel van de coordinerende en

de uiwoerende taken bij onze

bureaumedewerkster Tamara

Stranders te leggen. Dat betekende

tevens dat we vanuit ons landelijk
bureau vooÍtaan ook de

verzending laten Plaatsvinden en

daarmee is het nieuwe formaat
verklaard; A4 Past makkelijker in
het verwerkingsProces bij he1

bureau. De reitérende wijzigingen
komen voort uit de gedachte "als

we nu toch bezig ztjn....'
Ger en Henk, nogmaals dank voor
iullie inzet. doorzettingsvermogen'
"coltesialiteit en vakmanschap, die
het iontactblad zijn huidige
aanzien hebben gegeven. We

hopen wat jullie bereikt hebben

verder te kunnen ultbouwen'
De inhoud van het blad staat dit
keer met een tneetal artikelen
soeciaal ook in het teken van de

wiietiidsbesteding met onze

tioO"ieo. Dat speelt natuurlijk niet

alleen tijdens de vakantie maar

vaak ook oP vele andere
momenten. Als u met opmer-
kinsen of tiPs wilt reageren, nodig

it ívan harte uit. Wat ó weet,

weet een ander nog niet altijd!
Naast de inmiddels bekende

artikelen over ervari.geo van

ouders of brusjes, verwelkom ik
de al eerder gènoemde rubriek,
die zich niet alleen oP de ouders,

maar zeker ook oP de hulP-
verleners richt. Om meerdere

redenen wens ik de wetenschaPs-

tafel en haar gastheer Paul Curfs
graag een vruchtbaar leven in ons

blad toe.
Van de bestuurstafel is ditmaal
niet zo veel te melden, de

vakanties hebben ook ons
(oositieve) Parten gesPeeld'

Minder positief is, dat Jan

KeilholË bij nader inzien helaas

seen kans zagde bestuurs-
íereaderineen in Uuecht bij te
*oíer; de benodigde trein-tijd
bezorsde hem doorde-weeks
nachtíerk. Zowel Jan als het

bestuur vinden dat erg sPijtig, we

ziin nu weer terug bij af als het

oir de mogelijkheid van toe-
komstige bestuurswisselingen gaat'

Nieuwè kandidaten zijn dus nog

steeds zeer welkom! Een ander

Dunt dat onze aandacht heeft

betreft de versPreiding van de

ouder+ontactlijst. We denken

erover de respectievelijke lijsten
eenmaal per jaar beschikbaar te

stellen. Dat àou o.i. de onderlinge
communicatie en informatie
kunnen vergroten. Waar we
verder nog aan (gaan) werken is
een beleidsPlan(netje) voor onze

Vereniging. 'ilat willen we con-

creet bereiken en wat moeten we

daar concreet voor doen ? En
tenslotte kan ik nog wat zeggen

over de structuur van de Ver-
eniging. Zoals u weet denken we

er !oà aan te doen een voorstel

uit te werken waarbij de

Vereniging een tweetal afdelingen

kriist: een voor het Prader-V/illi

"n"én 
voor het Angelman

Svndroom. In lijn met de

sedachten van het bestuur over
ír.n. de Prader-tililli afdeling
heeft een aantal ouders van PW-
kinderen zich oP 26 juni jl. bereid

verklaard om tot de oPrichting van

een Prader-Willi 1$/erkgroeP (de

term Werkgroep nÍutr analogie van

de AS-werÉgroeP, neem ik aan)

binnen de PW-verenigtng over te
saan. Als waarnemend voorzitter
Ën idem secretaris zullen Kees

Klaassen en lan Keilholtz
ootreden. Zodta e.e.a. verder met

het bestuur van de PW-vereniging
is uitgewerkt, zal de PW-
werkiroep zich naar verwachting
naOnít<t<eiijter naar haar achterban

Dresenteren.
baarmee kom ik tevens aan het

einde vur mijn Presentatie. Rest

mij u allen gézondheid en wijsheid
toe te weNen en aan de

deelnemers van de AS-contactdag
oo 6 november as. een Plezierig
en informatief samenzijn met hun

AS-kinderen.

Genit Bor*e

* Prader-Willi Vereniging, september '93 *
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ttVan de
wetenschapstafel.. . .. tt

In de waenscluppelíjkc
tij d s chift en v er s chij nm r e g elnai g
anil<clen over het Angelnan
Syndroom en ha Syndroomvan
Prader-Wílli. Yoor een aantal
anil«len is het zelcer de moeite
waard dez,e onder de aandaclu te
brengen van onze lezers.
In dez,e nieuwe rubiek "Van de
waens clapstafel... . " vprden
pnblicuies gesigruleerd die ma
natne voor de ouders, maar ook
voor de hulpverleners van belang
zrin.

PRADER-WLLI SYNDROOM

In het Nederlands Tijdschrift
Geneeskunde verscheen onlangs
een interessant artikel van de hand
van mevrouw B. Helbing-
Zwanenburg (Pameijer Stichting
Rorerdam), mevrouw dr. H.M.
Evenhuis en Prof. dr. H.A.C.
Kanrphuisen van de afdeling
Klinische Neurofysiologie van het
Academisch Ziekenhuis in Leiden.
In deze publicatie worden collega-
artsen werkzaam in de
gezondheids?§Íg geutezen op de
onbevredigende situatie dat bd
veel verstandelijk gehandicapten
van middelbaxe en oudere leeftijd
weinig of niets bekend is over de
oorzaak van de retardatie. Juist
het onderzoek naar mogelijke
oorzaken (etiologische diagnostiek)
kan een verhelderend licht werpen
op onbegrepen gedrag en direct
van praktisch belang zijn voor de
behandeling.
Aan de hand van een
ziektegeschiedenis vao een oudere
patient laten de auteurs zien hoe
een arts op basis van het
verschijnsel van ovennatige
slaperigheid overdag op het spoor
gezet kan worden van het Prader-
Willi Syndroom. In vergelijking
met andere personen blijkt bij
men§en met het Prader-willi
§yndroom vaker een verstoring
van het slaap-waakritme op te
tredea. In overleg met de
behandelend arts kan overwogen

worden of heEinvol is overmatige
slaperigheid en aanvallen van
spierslapte medicamenteus te
bestrijden.

ANGELMAN SYNDROOM

Voor het Angelman Syndroom is
zeker het aprilnummer van het
'American Journal Medical
Genetics" vermeldenswaardig. In
dit Amerikaanse tijdschrift over
klinische genetica verscheen een
tnvental artikelen over het
Angelman Syndroom. Vijf waren
voornamelijk gericht op
chromosomen- en DNA
onderzoek, één was een uistekend
klinisch artikel van de hand van de
engelse Jill Clayton-Smith en een
stuk van enkele psychologen,
audiologen en klinische genetici
uit Florida over de communicatie
van zeven volwassenen met het
Angelman Syndroom. Men voerde
een test uit, specifiek gericht op
het onderzoeken van preverbale
communicatie. Hierbij stelden zij
vast dat binnen de
onderzoeksgtoep het niveau van
functioneren (uitgedrukt in IQ)
weliswaar bij allen laag was, maar
dat op sensomotorisch gebied er
onderling toch grote verschillen
tussen de volwassenen aan te
tonen waren. Vijf van hen konden
bijvoorbeeld hun eigen gebaren
niet imiteren als deze door de
onderzoeker direkt werden
voorgedaan, terwijl twee anderen
dat wel degelijk deden en zelfs
nieuwe gebaren konden imiteren"
Wat klank-imitatie betreft ,
funktioneerden allen echter op het
laagst mogelijke niveau. Bij
expressieve communicatie en één
op één sociale contacten werd op
dezelfde manier weer een gïoot
verschil tussen de patienten
onderling vastgesteld. Op grond
hiervan had men kunnen
verwachten dat bij twee volwasse-
nen spraak tot enige ontwikkeling
was gekomen, hetgeen niet het
geval was.
De auteurs concludeerden dat
blijkbaar de
ontwikkelingsachterstand alléén
niet verantwoordelijk was voor het
ontbreken van spraak. Bij verder

onderzoek vonden ze dat een
onvennogen om de motoriek van
de mond (li1ryen, tong, gehemelte,
etc.) te besaren (in nedische
tennen: orde mmre dyspraxie)
wél gededte{ijk een verHaring
kon vorm- Een andere mrzaak
muden de proilm in de één op
één socide ootrtsrcE Àfu.Dae
contacten lnoetfn eer§t td
ontwil&eling hom voords men
tot spraakodwikte{ing tan komen.
Wellicht is het omrermqgen om de
aandacht gedurende lf,geÍe tiÍt op
één gebeurtenis of persoon te
vestigen hiervan dc bdagrijtste
oorzaak.
Hoewel de sdfo:1goep tlein was,
is dit é€n van de eeÍse utiHen
db wd meer inzich @iren e
verschaffen iD H Angelman
Syndroom. Een goed begip
hiervan is essenrieel voor oen
adequate aenFsk. Hopelijk is dit
het begin van een reeks studies op
dit gebied.

* nCommunication, cognition and
social interaction in the Angelman
Syndrome.'
Kandace Penner et. al., Am.
Iournal Medical Genetics, 1993,
nr. 46, p.34-39
* nPrader-Willi Syndroom en
slaperigheid, diagnostische
waakzaamheid geboden"
B. Helbing-Zwanenburg, H.M.
Evenhuis en H.A.C. Kamphuisen
Nederlands Tijdschrift
Geneeskunde 1993,137, nr.19: p.
941-944

Dr. R.C.M. Hennelann,
dr. L.M.G. Curfs

t Prader-Willi Vereniging, sqrtember '93 *



Anders was nooit zo
anders

MdhiWc Thijssen Q9 jaar) vertelt
ovq hau zus Saskia die ha
syaroon van Prader-Wïlli he$.

Ilaar enige belevingswereld was
db, welke haar directe omgeving
haar verschafte. Een besefvan wat
zich buiten haar kleine,
gedetailleerde leven afspeelde had
ze olta etr zou ze ook nooit
hbben. Wanneer anderen zich
druk bezighielden met de
veelomvattende problemen die
men altijd schijnt te hebben
wanneer men wel moet
functioneren in de normale
maatschappij, had zij het geestelijk
misschien zwaarder te verduren
dan menig ander. Vaak was dat
dan door iets dat voor ons nooit
de betekenis zou kunnen hebben
die zij er aan gaf.
Als zij na drie weekenden en
eindeloze inspanning en puzzel
van 250 stukjes afrnaakte, zagik
haar trots en tevredenheid als een
waas om haar mollige lij$e
spelen. Zekon met haar hele
wezen en prachtige ogen absolute
gevoelens uitsralen, zodat wij
allen betrokken werden bij datgene
wat haar aanging. \ilij leefden
voor zover onze nuchtere manier
van leven dat toeliet, voortdurend
met haar mee.
Als iets haar maar niet wilde
lukken, uitte haar teleurstelling
zich in het weglopen van haar
bezigheden en in het feit dat zij
een tijd lang ontroostbaar en
verdrietig was. Later begon z-e dan
weer vol goede moed met een
toekje als aanmoediging. Onze
biltrage bedroeg de kinderlijke
mties die we met haar deelden
en dÈ altijd zorgden voor nog
mm entbousiasme en voor het
aall.gaan van nieuwe uitdagingen.
Ik kon uren kijken naar de wijze
waarop zij met haar muziek
om$ng. 7* M eigeolijk altld
heuelfde; bandjes wissen,
opnemen en weer overspoelen. Ik
denk dat het haar een zekere rust
gaf, zoals dat op mij ook die
uitrverking had. Ik had een

mateloze bewondering voor de
enorme concentratie die zij wist
op te brengen bij alles wat zE

deed. Alsof alleen datgene
bestond, waaÍ zÉ zich op dat
moment mee bezig hield.
Vaak vroeg ik me af wat ze dan
dacht, wat er in haar om zou
gaan. Onze moeder zei dat ons dat
nooit echt duidelijk zou worden.
Ze wist alleen met zekerheid te
zegget dat er een hoop speelde in
dat wolijke koppie van der. "Dat
kind denlc aan van alles en ze
lacht ons uit ook.' Dat was
waarschijnlijk de enige waarheid
die als bewezen kon worden
beschouwd. Zij voelde mensen en
al hun bedoelingen perfect aan.
Als een bemoeizieke, zogenaamd
begrijpende buurwouw haar op
een overdreven aardige manier iets
aanbood, kon ze met haar hele
lichaam zeggen dat het toch wel
wenselijk was dat dit geschifte
mens uit haar omgeving
verwijderd zou worden.
Ik vond haar een heerlijk kind met
al haar onschuld en toen ze bij ons
wegging verloor ik niet alleen
haar, maar tevens mijn bron van
Íu§t en communicatie. Al onze
gesprekken begonnen en eindigden
door haar aanwezigheid en nu zij
er niet meer wÍ§, stortte alles in
stilte. Er was in plaats van de
volle bedrijvigheid een leegte waar
wij allen als om een open put
omheen hepen. Bijna drie jaar
duurde het voordat wij dat
wonderlijke mechaniekje dat men
gezin noemt weer draaiende
hadden met een schroe{e minder.
Het was alsof wij dit keer de
pvztcl moesten maken en telkens
als het niet lukte, deden we wat
zij altijd deed; we liepen ervan
weg. Haar wereld mocht dan klein
zijn, hij werkte precies hetzelfde.
Het enige verschil was misschien
datzij een betere grip op die
wereld had.

Mahílde Thijssen

Groeihormoon
behandeling bij het
Prader-IVilli
syndroom (PWS)

R.J.H. Odi*, aÍd.
kbtdergeneeshrnde,
Vij e Univer siteit Zielcenhui s,
Postbus 7057, 1N7 MB
,4tnsterdaru.

Groeihormoon (GH) wordt
gemaakt in de hypofyse of het
hersenaanhangsel. Gedurende het
leven speelt het een rol bij de
lengtegroei en de
(vet)stofrvisseling.

Allereerst de relatie met de groei.
Bij kinderen met een tekort aan
groeihormoon is de lengtegroei op
de kleuter- en lagere schoolleeftijd
achter et dezn achterstand kan
(ten dele) gunstig beïnvloed
worden door het dagelijks
toedienen van groeihormoon
injecties voor het slapen gaan.
Bij gezonde kinderen wordt de
uiteindelijke volwassen lengte voor
een belangrijk deel bepaald door
de puberteitsgroeispurt en deze is
weer afhankelijk van het op gang
komen van de 'puberteits-
hormonenn. In de puberteit is de
groei en de hoeveelheid gemaakt
GH mede afuankelijk van
"puberteitshormonenn. Verder is
voldoende schildklier hormoon
nodig, omdat een tekort hieraan
groeiremmend werkt" Behalve dat
de lengtegroei door hormonen
beïhvloed wordt, is deze ook
aftrankelijk van erfelijke factoren,
zoals de lengte van ouders. Er
bestaan daarnaast een groot aantal
syndromen, waarbij vaak de
chromosomale afuijking bekend
is, waarbij kleine lengte in aanleg
aanwezig is; de eigen hoeveelheid
groeihormoon is hierbij meestal
normaal.

Tijdens de groei speelt naast de
bereikte lengte de skeletrijping een
rol, die de uiteindelijke lengte
bepaalt. De maat die we hiervoor
gebruiken is een röntgenfoto van

* Prader-Willi Vereniging, september '93 *



de linker hand. OP grond van de

lengte en de skeletrijPing is een

voorspelling van de volwassen
lenge mogelijk. Maar de
verschillende hormonen
beïnvloeden ook elkaar, zodat als

uiteindeluk resultaat Precies de

volwassen lengte voorsPellen oP

de kinderleeftijd zer;t moeilijk is'
Dat geldt zowel voor gezonde

kinderen alsook voor kinderen met
een handicap.

lVat is er bekend over de
volwassen lengte bij het PWS?
De gemiddelde volwassen lengte
bii fiet meisje is 148 cm en bij de

io-nsen 155 cm. De invloeden als

öudirtengte en de puberteit spelen

ook een iol bU het PWS net zo als

bii sezonde kinderen, maar in

-'iídere marc. Bekend is dat de
puberteitsonnvikkeling bij het
PWS veelal afir,ijkend verlooPt.
Dit kan een negatieve invloed
hebben op de uiteindelijke lengte.
De resdàten van GH behandeling
op de eindlengte blj een aantal

andere ziektebeelden (sYndromen

sanrengaand met een kleine
eindlengte) zijn zrer dubieus. Men
vindt geen toeÍutme tot een
verbetering van enkele centimeter§
ondanks dàt Ae groeisnelheid bij
de aanvang van de behandeling
zeer duidelijk toenam. Alleen bij
kinderen met een aangetoond
tekort aan eigen GH, vóór
behandeling, zijn de resultaten van
GH behandeling oP de eindlengte
zeer gunstig. De resultaten oP de

eindléngte zijn voor een deel
aftrankelUt van de hoeveelheid
GH die het kind zelf maakte voor
behandeling. Hormonaal
onderzoek bij kinderen met het
PWS toont over het algemeen een

normaal niveau van groeifactoren
(IGF-I) aan met een wat lagere
maar niet afivezige
groeihormoonspiegel. Bij sommige
kinderen met het PWS bestaan er
aanwijzingen dat de hoeveelheid
GH onvoldoende is. Bij het PWS
ziin van enkele kinderen gegevens

békend van GH behandeling. Men
vond dat er wel een verbetering
van de groeisnelheid was tijdens
deze behandeling mau er is tot nu
toe niets bekend over de invloeden

op de ein*ngte. De termijn van
dè gegeven behandeling is kort,
namelijk 6 maanden, zodat de
oositieve resultaten zeker niet de
^conclusie rechwaardigen du GH
behandeling bij kinderen met het

PWS een gxotere eindlengte zal
kunnen garanderen. De enige
mogelijkheid om de gunstrge

invloed van GH behandeling oP de

eindlengte hard te maken is door
middel van onderuoek dat vele
jaren zal duren en waarbij gebruik
gemaakt wordt van een controle
groep. Op dit moment bestaat er
geen studie wereldwijd en, voor
zover mij bekend, in Nederland
ook geen plannen in deze richting.
Eerst zal meer bekend m@ten
worden over de factoren die de

uiteindelijke lengte bepalen tijdens
GH behandeling.

Groeihormoon beinvloedt de

stofivisseling; het zorgt voor de
opbouw van spieren en afbraak
van vet. Dit maakt dat mensen
met e€n GH tekort veelal wat
vetter zijn. Na de staÍt van de GII
behandeling neemt de hoeveelheid
vet vaak af. Met het toenemen van
de relatieve spiermassa neemt ook
de conditie van met filme
volwassen mensen duidelijk toe.
Er zijn een beperlt aantal
gegevens bekend geworden
íaaruit blukt dat dit bU het PWS
niet zo éénduidig is. Wat bleek
namelijk. Het gewicht nam niet af
en in een aantal gevallen nam dit
zelfs toe, de hoeveelheid vet nam
af, de spiermassa nam toe net zo
als de algemene conditie. lVellicht
du door het actiever worden ook
de eetlust toenam waardoor de
gewichtstoename te verklaren is.
Ook hier zijn de resultaten dus
nog lang niet éénduidig.
Vooralsnog dienen venvachtingen
als zou GH behandeling bij het

PWS een gunstig effect oP de
eindlengte hebben niet te hoog
gespannen te zijn. Met name het
aandeel van de puberteit oP de
definitieve eindlengte verdient
naar mijn inzicht meer aandacht,
dÍutr stoornissen in de sPonune
puberteit veel voorkomen bij het
PWS en dit mogelijk gevolgen
heeft voor de puberteitsgroeispurt

en daarmee de eindlengte.

De vakantie-enaring
van ons gezin

Alléén een lange zomerYalcantie
doorl<omen met twee doclxers
woÍrvan er één ha syndroom van
Prader-Wïlli he& is nia
eenvoudig. Een moeder vertelt ltoe
luar dat, ma belrulp van sPeciale
val<antie-welcen en een lo geerhuis
ís gehtb en ís batallen. Misschien
een tip!

Graag wil ik in dit nummer van
ons contactblad eens beschrijven
hoe ons gezin de zomervakantie
van dit jaar heeft doorgebracht.
Als alleenstaande moeder van twee
dochters Qlse en Sanne), waarvan
de jongste van 7 jaar het
syndroom van Prader-Willi heeft,
vind ik het heel moeilijk om ieder
jaar de 6 weken die de
iomervakantie duurt weer door te
komen. Na 2 tot 3 weken slaat de

veneling bij de kinderen al weer
toe en het valt dan ook niet mee
om ze nog enlge weken te
vermaken. Daarom besloot ik dit
jaar een oplossing te zoeken voor
dit probleem. Via de Sociaal
Pedagogische Dienst (SPD) in
onze regio had ik al eens
vernomen dat er mogelijkheden
zijn voor weekendopvang voor
vérstandelijk gehandicapten en dat
er teveN in de zomermaanden
vakantieweken werden
georganiseerd. Ik wilde mijn
dochtertje er eens kennis mee
laten maken. Als dit goed zou
bevallen , kon ze in de
zomervakantie misschien een
wee§e daar doorbrengen. Het zou
de eerste keer worden dat Sanne

een weekend zou doorbrengen
zonder vertrouwde gezichen in
haar omgeving en ik was bang dat
een heel wee-kend toch wel erg
lang voor haar zou worden.
Acbteraf bleek ik er meer
problemen mee te hebben danzij
zelf, want ze heeft enonn genoten.
Het project weekendoPvang mag
gebruik maken van het
kindgrdaryerblijf voor
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t Erstadelijk gehandicaPten en de

bgees mogen gebruik maken van
ae-tcititeiten zods het a;embad,
& aangepaste gYrnzaal met
luchkussen en ballenbad, IrlaaÍ
ook bt autobusje mocht gebruikt
worden zodat er uitstaPjes
semaakt konden worden. Deze-^*, 

heeft Sanne deelgenomen
aan de vakantieweek. Er stonden

allerlei activiteiten oP het
programma. Het eten heeft geen

lrótemen opgeleverd, daar de

öuders van tèvoren een intake-lijst
ontvingen. Deze heeft betrekking
op de íerzorging van het kind- Bij
dieet of medicijngebruik wordt
hiermee rekening gehouden.

dat zo'n vakantieweek voor
herhaling vatbaar is. Mijn andere

dochter had ik ook voor een

vakantieweek oPgegeven, nl. een

week naar een natuurkamP in
Amerongen. De kinderen zijn
bewust niet tegelijk oP vakantie
geg:xto. De eerste week zijn ze 

-
Ítétei thuis gebleven, waarna de

oudste een wee§e oP natuurkamP
is seweest.
Ueï neeft haar goed gedaan om
eens een week tussen 

ngewone

kinderen" te zijn, hoewel ze baat
ansje wel erg gemist had. In de
wék van Ilse's vakantie, heb ik
met Sanne allerlei dingen gedaan

die zij graag wilde doen en

omgekeerd. Ze hebben er beiden
erg van genoten om eens alleen

alle aandacht te krijgen.
Gedurende de vierde vakantieweek
hebben we uitstapjes gemaakt en
konden we gebruik maken van het

huis van familie, dat vlak aan 7ffi
gelegen is. Na deze week zijn de

kinderen nog uit logeren gewee§t'

zodat ik ook een weekje voor
miizelf had, hetgeen ik hard nodig
haó. Tenslotte zijn we de laatste

week met zijn allen naar z@
geweest en konden we de vakantie
iuccesvol afsluiten. Door de
vakantie dit jaaÍ eens geheel

anders in te delen is iedereen
voldoende aan zijn trekken
sekomen. Ik besef natuurlijk wel
óat deze mogelijkheid niet voor
iedereen is weggelegd en of het
volgend jaar voor mij weer
haalbaar is valt nu nog niet te
overzien, maar: deze vakantie kan
niemand olts meer afnemen.

Voor meer informatie over de
mogelijkheden van
weekendopvang, logeerhuizen of
vakantieopvang kunt u terecht bij
één van de 40 Sociaal
Pedagogische Diensten.
In oÀ hnd zijn op dit moment 19

gesubsidieerde logeerhuizen. Van
een logeerhuis kunnen 50 gezinnen
in een vaste regio maximaal 7
dagen per maand gebruik maken.
Soms is het mogelijk om 14 dagen

van het logeerhuis gebruik te
maken. Dit is dan altijd de laatste

week van de maand en de eerste
week van de daaroPvolgende
maand.
Een logeerhuis biedt ook onderdak
aan meervoudig gehandicapten en
hanteert geen leeftijdsgrcns.
De kosten ziinlaag, doordat een

$oot deel vanuit de AWBZ
gefinancierd wordt.
Voor de leeftijdsgroeP van 0-18
jaar wordt een bijdrage van/ 5,-
per dag gevraagd. Voor mensen

van 18 jaar en ouder liggen de
kosten tussen de /8,- en f2'1,- ,
aftrankelijk van het inkomen.

Voor adressen en
telefoonnummers van de SPD bij
u in de regio kunt u contact
opnemen met SOMMA, het
UnAeti3t< bureau van de Sociaal
Pedagogische Diensten:
SOMMA, Postbus 85271, 3508
AG Uuecht, tel.: 030-3637W

\ililt u meer informatie over
logeerhuizen, dan kunt u zich
wènden tot de SPD in uw regio of

De keuken was afgesloten voor de

kinderen, iets dat vooral voor
Prader-Willi-kinderen van belang
is. Sanne hram erg enthousiast
terug van vakantie en vertelde
honderduit over de andere
kinderen en over de uitstaPjes.
Ik ben er inmiddels van overhrigd
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u tunt een overzicht hiervan
aÍrnwagen bij de FIAD,
Mariaolaats 21 E, 3511 LK
UtrecËt, tel. : 030-332520

Harlinde Kuijpers

Nieuws Yan andere
Prader-lVilli
Verenigingen

Vand erbilt U niver sit eit wil
groot Prader-Wïlli ondenoek.

Op de Amerikaanse Vanderbilt
Universiteit wil een

interdisciplinair team een
omvangrdk onderzoek
oDzetten. Dit onderzoek zou
nioeten leiden tot een betere
kennis van het syndroom van
Prader-Willi (SPV/). Het team
wil met name de belangrijkste
genetische en gedrags-
kenmerken van het SPW
onderzoeken. Daarom is door
het Kennedy Center van de
Vanderbilt Universiteit, samen
met de afdetingen
Kindergeneeskunde, OrthoPe-
die, Pathologie, Neurologie,
Radiologie, Geneeslomde en
Psychiatrie een onderzoeksPro-
tocol onnrikkeld.
Men wilde diverse kenmerken
(o.a. gedrags-, waarneming§-,
voedings- en psychologische)
onderzoeken, waardoor
wellicht een onderscheid
gemaakt kan worden in gene-

tisch/chromosomale subtYPes
van het SPW. Het wordt het
meest gedetailleerde en
uitgebreide onderzoek dat tot
tru toe werd gedaan.

Enkele van de vele
onderwerpen die bij het
onderzoek aan de orde zullen
komen:
. Het gedrag van de Prader-

Willi in zijn natuurlijke
omgeving.

. Medicijnen die de
neurologische sy§temen
kunnen beïnvloeden.

. Radiologisch onderzoek van

de bouea(bijv. naar
osteoporose).

. Hersenonderzoek.

. Onderzoek van de
vewerdeling en -vorming.

. Zer nauwkeurig onderzoek
van stofivisseling en
hormoonfuncties.

De testgegevens zullen
vervolgens worden gebruikt om
mogelijke relaties te leggen met
eerdere laboratorium en
klinische tests. Daardoor
kunnen wellicht gelijkenissen
en verschillen aan het licht
worden gebracht.

Een doel van dit zeer
uitgebreide onderzoek is het
opsporen van genetische en/of
nieàbolische aanwijzingen die
de kans op ontwikkeling van
avaarlijvigheid tunnen
voorspellen. Daardoor zou een
basis gelegd kunnen worden
om deze te voorkomen.

(Gathered View (USA), jrg.
XVUI, nr. 3, mei-juni 1993)

- Speciale tearns ondersteunen
b eleid. Prader-Wílli SYndrome
Associuion (PWSA).

Het bestuur van de PWSA
heeft vier speciale teams
ingesteld, die het beleid oP

deelgebieden gaan ondersteunen
en aanscherpen:
. Een PR-team heeft tot taak

een uitgebreid public
relationsplan voor de PWSA
te ontwikkelen. In het
verleden heeft de PWSA
zich primair gericht oP de
behoèften van familie en de
regio's en minder aandacht
besteed aan het presentatie

en promotie van de
nationale organisatie.
Hieraan wil men nu
aandacht gaan besteden.

. Het verbindingsteam gaat de
mogel ij kheden onderzoeken
om relaties te leggen met
organisaties die
interessegebieden met de
PWSA gemeen hebben,

zoals medicij nfabrikanten,
producenten van voedings-
en dieetProducten, enz..
Beide partijen zouden
voordeel kunnen hebben bij
het delen van ideeën,
informatie en rec€nt
onderzoek in het
gemeenschappelijk
interessegóied.

- Het orsanisatieteam
erralueert manieren waarop
de P§ISA zou kuulen
samemp€rken met en leren
van gelijtsoortige
organisaÍies.

. Het datateam analyseert het
góruik van coryuters oP

het landetijk bureat.
Het team gaat de beste
manier zoeken om de
computers rc gebruiken,
waardoor staf en
vrijwilligers een beter,
sneller en pleieriger
gebnrik van de comPuter
zullen kunnen maken.

(Gathered View (USA), jrg.
XV[I, nr. 3, mei-juni 1993)

- Meer resultaten Bitse enqÉte
(zie ook contactblad nr. 4, 8e
janrgang, iuni 1993)

De wagenlijst werd
beantwoord door
ouders/verzorgers van 12 1

trutnnen en 101 \rrouwen met
het SPW.

Anesthesie. 169 Prader-Willies
hadden ooit narcose ondergaan.
De reacties van 55 ouders
(33 %) werden geraPPorteerd.
Tweederde hiervan meldde dat
hun kind slaperig was na de
rurcose, soms zelfs moeilijk
wakker te maken (33 mensen).
7 Ouders meldden
ademhalingsmoeilijl&eden van
diverse aard. Enkele anderen
hadden meer gecompliceerde
reacties. Hoewel men
voorzichtig moet zijn met het
trekken van conclusies, omdat
de informatie niet oP medische
basis verkregen is, kan toch
worden gesteld dat diegenen
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die een reactie oP de narcose

vertoonden in de minderheid
ziin.
Mogelijk werden zo weinig
reacties gemeld, omdat
anesthesísten tevoren wisten dat

het kind het SPW heeft en

maatregelen konden nemen'
verzeÈer ie er dus van dat de

anesthesiit weet dat je kind het

SPW heeft!

Sexuele onnpikkeline bii
ioneens"l t2 Jongens werden

ËffiEmet niet ingedaalde

Satteties. Van de resterende 9

is vari 3 de diagnose SPW niet
bevestied en in 1 geval daalden

de balàtjes 8 maanden na de

geboorte in. 63 Jongens
óndereingen een oPeratie. 4l
Ouder-s ríeldden dat die
geslaagd was, bij 10 ecbrcr

niet.
Bii 10 Prader-Willies zijn de

bdletjes uiteindelijk sPotrtaan

insed-aald. (Soms zelft oP 14-

en-tg-iaÍise leeftijd). 20

Jongeís werden behandeld met

testósrcron. 4 Jonge jongens

om de baltetjes te laten indalen,

heEeen niet erg succesvol

bleek. In 6 gevallen hielP het

de puberteit stimuleren.

Sexuele ontwikkelinq bii - -^6e-s. oe enquète betrof 52

íEiffien vrouwen boven 12

iaar.-21Hiervan (40%)
"menstrueerden oP een of
andere manier, in de meeste
gevallen onregelmatig. De

íeeftiid waaroP de menstruatie
begoí varieerde van ll tot 30

jaar.
i1 Jonge vrouwen werden
behandad met oestrogeen, de

resultaten varieerden. 4 Ouders

vonden de behandeling niet
succesvol. In 5 gevallen werd
oestrogeen toegediend om de

menstruatie op gang te brengen
(in 1 geval stoPte de
menstruatie zodra met
oestrogeen gestopt werd).
3 Oudérs waren Positief over
de resultaten.

@WS News (GB), nr. 37, juni
1993)

Annulering 2e
intemationale
Prader-Willi congres

Van 30 juni t/m 3 juli 1994 zou in

Cambridge het nPeede

internatiónale congres over het

svndroom van Prader-Willi
íorden sehouden. Onzekerheid
over de Énanciering heeft de

oreanisaÍoren doen besluiten het

coígres af te gelasten. GehooPt

.,,orit dat in 1995 het congres wel

doorgang kan vinden.

In eesprek met
Meïro:uw De Roode

De luer en mevrou t d.e Rood'e zijn
ntoorwctuig in Katwdik en hebben

3 docfuerívan resP. 15, 12 en 9
iaar otd. Bii tun twede docluer
'Daniëlte wird oP 10 iarige leffid
door de belundblend ans uit ha
Acadenisch Ziet«rihuis te I*iden
de diagrnse "SYndroom van

Proaö-lwui' iastgesteld oP grond'

van uitertíjkc l<swterleen. Onlangs

wqd een DNA ondenoek
ingesteld, dat momenteel rcg nia
is afgerond.

Hieronder volgt een vraaggesPrek

dat Hartinde KuijPers voerde met

rllevroutry De Roode.

Toen Daniëlle 10 iaar oud was

laeeg u te loren dat oP g!94 
-v7n

Uteíttit« lwunerl«n het SPw bii
lnarïerd vastgesteld. Hoe waren

de worafgaande jaren ma
Daniëlte íoen verloPen?
Hoewel de zwrngerschap en de

bevalling, die thuis had
olaatseeíonden, voorsPoedig
wareiverloPen bleek Daniëlle
kort na de gèboorte wel erg geel

te ziio,, ondanks de injectie die ik
na de bevalhng van mijn eerste

kind had gekregen. Ik heb nl.
bloedgroeP o negatief en mijn man

heeftà positief bloed. Daniëlle
werd dris in het ziekenhuis
oDsenomen en zo kwamen we
vör het eerst met haar bd een

kinderarts te.recht. Daniëlle was

niet abnormaal slaP en had ook

eeen sonde-voeding nodig. Wel
óexdrn erg lang over haar fles en

sliep ze erg veel. We moesten

haai vaak ía*fer maken voor de

voeding. Toen ze ongeveer 1%.
iaar ouí was kreeg 7É &n ernstige
'buikerieD en haar conditie ging
met óe dag verder achteruit. De

huisarts wilde niet langs komen en

saf alleen maar telefonische
ídrieren die geen effect hadden,

dus besloten Íe op eigen initiatief
met haaÍ naar het ziekenhuis te

saan. Toen ze eenmaal in het

Zi.kerhuit lag bleek dat haar

leverfunctie was verstoord; wat
hiervan de oorzaak was is ons

nooit verteld. Uit verder
onderzoek kwam niutr voren datzr,'

een fikse achterstand in haar

ontwiuceting had. OP onze vraag

of dit een gèvolg was van he1 geel

zien van Daniëlle na haar geboorte

werd ons verteld dat dat niet
moseliik was. OP het consultatie-
Uuró ÉO men ook wel gezien dat

zÉ @n achterstand had' ons werd
verteld dat Daniëlle gewoon \trat

langzamer was dan de meeste

andere kinderen maar het zou

allemaal wel goed komen dus

natrrcn wij aan dat dit zo was.

Daniëlle werd in het ziekenhuis
setest maaÍ dit verlieP niet zo

íuccesvol daat ze inmiddels erg
bans was geworden voor het
zieÈenhuisl We wilden Daniëlle
wat tot rust laten komen en

besloten haar naar de peuterspeel-

zaal te laten gaan. Na verlooP van

tiid bleek dit niet de juiste plaats

vóor haar en oP advies van de

iuffrouw daar hebben we haar

iat n t"tt o oP het Medisch
Kleuterdagverblijf in Lriden.
Daaruit hram naaÍ voren dat het

Kinderdagverblijf voor
verstandeluk gehandicaPten voor
haar de meest geschikte Plaas
was. Dit bleek-ook zo te zijn want
ze voelde zich daar erg thuis.
Naderhand is ze overgestaPt naar

*nZ.M.L.K. school en daar gaat

het momenteel heel goed met

haar. Ze is nu zover dat men

bezig is om haar leesvaardigheid
bij te brengen.

Hoe ontwit'ikclt Daniëlle zich
lichatneliik?
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Daniëlle is nu 1.51 m. lang en

weest 49 ks,. Hoewel ze niet echt

overiewichi heeft, heeft ze wel de

lichàmsbouw van iemand met het

PWS. Wel heeft ze al een

behoorlijke borst- ontwikkeling en

sinds haar l1e jaar men§trueert ze

ook maandelijks. Haar
qeslachtsdeel is wel
önderonnrikkeld maar door haar

reqelmatiqe menstruatie is ze

m6seliik ïoch vnrchtbaar . Ze her,ft

ooËeeí kleine kaak waardoor haar

tanden te weinig ruimte hebben in
de mond en ook heeft ze dik
soeeksel. Daardoor kreeg ze last

van aanslag oP haar unden. De

tandarts heefr deze aanslag

inmiddels verwijderd.

Hoe belangríik is strucnur en

r e p elmaai 
-voor 

D ani ë ll e ?

ninieUe heeft het liefst dat alles in
huis een vaste Plekje heeft.
ly'anneer er iets anders ligt dan ze

sewend is moet dat ook
óomiOOeUiit veranderd worden'
Wanneer de afstandsbediening van

de w ergens anders ligt dan-ztj
gewend is kan ze ontzettend boos

íorden. Ook wanneer er iets oP

haar kamer ligt dat niet van haar

is wordt het onmiddellijk door
haar verwijderd. Eten is ook
belangrijk voor haar; de k§ qet
zoetig-irdid is dan ook oP slot. Ze

heeft geen sPeciaal dieet maar eet

alles óet màte mee en natuurliik
maken we ook wel eens afsPraken

met haar wat betreft het eten.

Toen ze heel klein was heeft ze

een keer kattevoer gegeten.

Hoe paan de andere kind.eren om

ma Ës gegeven da Daniëlle
anders is dan zii zíin en leidt dit
wel eens tot eJctra Problemen?
Jacqueline heeft het er wel eens

moeitilt m@,7É gaat dan ook
nooit mee als we bijv. met
Daniëlte naar school gaan of iets

dergelijks. Patricia daarentegen-

slaat {raag mee en vindt dat ook

iezet\ig,-maar zij is van jongs af
aan gewend om mee te gÍum.

Zolviel Jacqueline als Patricia
willen gtaag domineren over
Daniëlle wat nogd eens tot
oroblemen leidt omdat Daniëlle dit
helemaal niet wil. Er wordt dan

ook sereseld een dltr uitgedeeld
or zinanlen leterlijk bij elkaar in

de haren. Jacqueline is nu oP een-

leeftiid dat ze meer interesse heeft

in haar eigen wiendinnen, maar de
jongste twee willen nogal eens

ruzie met elkaar maken.

Wat ziin de buitenscltoolse
aaiviíeiten van Daniëlle zoal?
In huis doet Daniëlle nooit
biizonder veel: hoogstens u/at

ei-sen muziek beluisteren of haar

kíikkers bekijken. Ze heeft ook
niet de behoefte om met andere
kinderen te sPelen en is het liefst
alleen bezig. OP dinsdagavond
gaat ze naar gYmles en oP

vriidasavond naar een

mËie[groePie. In de weekenden

wordt in ons gezin veel ium sport
gedaan. Daniëlle gaat oP

zaterdagmorgen zwe[rmen, ze

heeft inmiddels ook al haar A-
aremdiploma.

Tenslotte een laatste waag: Hoe
heefi rm gezin de val@nÍie dit iaar
door pebraclu?
Dit jah is Daniëlle voor de 3e

keer op kamP geweest-

Aanvaikelij[ wilde ze dit jaar niet

op kamp omdat ze vorig jaar qry
nogal gepest was door een mersJe.

?-woeSons wat wij gingen doen

en toen wij vertelden dat wij naar

OostemijLgingen trvijfelde z*, of
7É m@ zou gaan want daar
snreken ze Duis en dat vond ze

àaar niets. Uiteindelijk besloot ze

om toch maar oP karP te gaan.

Gelukkig bleek voor Daniëlle dat

er een bekende van haar bU de

kampleiding zat wÍurvan ze ooit
gymies had gekregen en ze fleurde
toen helemaal oP.
Zeheft het gedurende de twee
kampweken erg naar haar zin
gehid en ze wil nu beslist volgend
jaar weer oP kamP.

Harlinde KuiiPers

Agenda

kden ontvangen automatisch een

uitnodiging voor de contactdagen

en regio-bijeenkorsten. Bezoek

van belangstellenden is altijd
welkom, maar het wordt wel oP

prijs gesteld als u uw komst even

aankondigt. lVanneer voor uw
regio nofgeen danrm is vermeld,
bel dan desgewenst uw
contaclpersoon (zie het
telefoonnummer acbter in dit
blad).

16 obober 1993, Bdw, (regio

Noord4ost)
Contffiiddag voor ouders (PWS)

met ds thema 'vakaffie en

vriietiidsbeseding", eenvrng

14.00uur, Informatie bij Kireke
Heslinga" tel. : 0590G14885

30 obobq 19j, SPijkaisse
(re§otuin'West)
ContactmidOag voor ouders
(PWS), aarvaog 16.00 uur-
tnformatie bij Cor van GenneP,

tel.: 01819-16613

30 otoober 199i, Famlwtn,
Surrev, Enpelnnd
JaarlÍkse riationale conferentie van

de Britse PWSA in Farnham
Technical College. tnformatie bij
Christine Harrington, tel.: 09-
44252716@7

1

I

I
t
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Van de voorzitter Yan
de Angelman
WerkgroeP

De vakanties zijn voor de meesten

waarschijnlijk wel voorbij.
Hooeliikhéft u niet al te veel last
n"tiad ían deze Hollandse zomer'
Ér *as misschien reden genoeg

om een vakantieverhaal over uw
kind met het Angelman sYndroom
te schrijven. We houden ons

daarvoor aanbevolen.

Welkom aan een vtjftal nieuwe
leden. Aangenaam verrast ben ik
door de medewerking van twÉ
van die nieuwe leden om hun

srvaringen met hun kind met het
Angelman syndroom oP PaPier te

zenenzodat we die ervaringen
kunnen gebruiken voor de

brochure over het Angelman
svndroom. De brochure zal dÍt
iíar nog niet gereed zijn maar
-begin 

v-olgend jaar moet haalbaar

zijn.

Tijdens de vakantiePeriode
hórden we tot ons genoegen dat
Luc de Coster uit Oedelem in
Belsië ons bestuur komt
veríterken. Luc heeft een zoon Ivo
van vierjaar. U kunt over Ivo de

Coster elders in dit contactblad
lezen. We wensen Luc veel succes

met zijn bestuurstaken. Onze
Belgisehe leden zullen nu extra
verÉgenwoordigd zijn in België.
Nu ei versterking is in het bestuur
van de Angelman werkgroeP
vanuit België doen we een oPr_oep

aan alle Belgische moeders (of 
---

misschien vàders als dat mogelijk
is?) met een kind met het
Angelman syndroom zich aan te
meÍden voor het ouder-ouder
contact per telefoon voor in
België. Het betreft een

besónihaarheid voor de oPvang

van ouders die informatie over het
Angelman syndroom willen
hebben voor twee of drie
ochtenden of middagen Per week.
Belgische ouders die zich
geroepen voelen kunnen contact
óoneóen met Tamara Suanders.
Fiet Nederlandse telefonisch

ouder-oudercontact blijft uiteraard
besuan.

Het bestuur is voloP bezig met de

voorbereiding van de derde

eontactdag. Verheugend is het dat

er zich ruim vijftien ouders
hebben aangemeld die hun
kinderen met het Angelman
svndroom zullen meenemen die
dig. We ziin er in geslaagd om 

^vór die contactdag een fotograaf
vast te leggen. Ik ben zeer

benieuwínaar die dag en naar de

foto's van die contactdag.
Tot de zesde november in de

Boldershof!

Htab van Helvoon 
é

Communicatie met
Angelman-kinderen

Onlanss ben ik sumen met Lisanne

brue i Gi ari se Angelman dochter)
iuar het- Re giorwal bnunmi c ati e

Advi est e wn TrqP enb er g (R UT)
te Huizen (Noord-Holland) ge:

weest. Ha RCI4T is een multi'
di s cipliruir-tewn tflet de slan'
öglilid en entaring oP ha gebi4
và ondersteunettde communicuie.
Ha team bestaat tenminste uit een

ergotheroPeuÍ en een logoPdist.

Het doel van het RCAT is de

communicatie hrssen de

gehandicapte en zijn omgeYing zo

goed mogèti.|k te laten verloPel.
Éet gaat hier om een advies, niet
om een behandeling.

Men heeft voor een advies de

keuze uit de volgende mogelijk-
heden:
a. korte teiefonische vÍagen met
direct antwoord
b. brochures en andere
schrift el ijke informatie
c. uitgebreid telefonisch advies

met schriftelijk verslag
d. consult in het
revalidatiecentrum met een

schriftelijk verslag.
Een consult duurt ongeveer ean

uur en vindt Plaas in het
revalidatiecentrum'de

* Prader-Willi Vereniging, september '93 *

Trappenberg'. Vantevoren krtjq je
een-inventarisatiel ij st toegezonden

met het verzoek die in te vullen en

op te shrren.

In het (verre) verleden is er bij Li-
sanne op logoPedisch gebied wel
eens ietl geÉróUeerd maar dat had

alleen maar betrekking oP het ont-
wikkelen van sPraak' Dat was
weinis succesvol en achteraf ook
wel bégpijpelijk, omdat verll (fi%)
van de Angelman-kinderen, om
onverklaarbare reden geen ofbijna
geen spraak ontwikkelen. Ik denk
dat men, omdat er toen nog maar

weinig over het Angelman
svndróom bekend was en mis-
róhien ook omdat Angelman-
kinderen erg onrustig kunnen zijn
en een korte concenuatie boog
hebben, niet een andere vonn van
communicatie heeft geadviseerd.
Bii Lisanne merk je toch dat ze

,&l dingen die je tegen haar rcgl
soed besriipt. Vaak doet zs, zslf.

öot pog-i"Éèn om je iets duidelijk
te màkèn. ln veel gevallen komt
ze md het gevraagde wel aandra-
gen. Er zijn echter ook situaties
íaarin ze-zn haar best doet om je
ies duidelijk te maken, maar niets

direct bij de hand heeft waarmee

dat zou kunnen. Voor zo'n situatie
zou ie toch een vonn van
cominunicatie kunnen aanleren,

dacht ik.
Mijn waag aan het RCAT was

dai ook oÍ er hulPmiddelen of
§ystemen zijn waarmee Lisanne,
en wellicht ook andere Angelman-
kinderen, beter kunnen leren
communiceren.
Het RCAT heeft aan aantal
mogelijkheden van hulPmiddelen
en systemen aangedragen.
a. vérwijzers (foto's, sYmbolen en

tekens)
b. gebarentaal
c. communicatie-appaÍaten
(computers met spraakuiwoer).

Voor Lisanne werd het advies
gegeven met foto's te gaan \r-er-

Éen, en mogelijk ook met gebaren
(maar dat zóu weleens te vluchtig
kunnen zijn).
Voordat Lisanne echter iet§ zal
gaan gebruiken om te com-
founiceren zal ze moeten leren een

I

I



keuze te maken bij alles wat zÉ

doet en gaat doen. Ze moet ook
mverll mogelijk het effect van die
keuze ervaren. Het is van groot
belang dat een
communicatieprogramma wordt
opgezet in nauwe samenwerking
met het dagverblijf.

In Raakpunt van mei 1993 (het
verenigingstijdschrift van de
VOGG) staat een aÍikel over
communicatie (als onderdeel van
een Early Intervention
Programma) dat me erg aansprak
en waarvan ik denk dat het voor
jonge Angelman-kinderen zeker de
moeite waard is om te proberen.
Het gaat namelijk over een
communicatieprogramma voor
zeer jonge kinderen met een ver-
standelijke handicap of een
ontwikkelingsachtersund.

Voorlopig staan wij nog aan het
begin van onze pogingen met
Lisanne. Ik heb net een fotoserie
afgerond met fraaie opnames van
een tube tandpasta (inclusief
tandenborstel), de toiletpot,
limonadefles met beker en van
Lisanne's jas.
Daarmee wil ik stap voor stap
thuis de communicatie met haar
verder ontwikkelen, terwijl op
haar kinderdagverblijf een
sooÍgelijke proef met haar zojuist
is gestart. De uitkomsten zijn voor
ons nog moeilijk te voorspellen. Ik
zou dan ook graag in kontalÍ
willen komen met ouders die
ervaring hebben met dergelijke
programma's (telefoon 0175 l-
10348). Natuurlijk kunt u ook een
schriftelijke reactie shren naar de
redactiecommissie (p/a Prader
Willi Vereniging t.a.v. Tamara
Suanders).

Lucie Bonle

Siblings Colrer
Martin
Een zus verteh ltoe haar relatie
met lnar broer Martin, die ha
Angelman syndroom heefi ,
verandert níurrmte ze ouder
twrden. klÍ Seeft ze er de
voorl<cw aan de term
"zwakinnig' te gebruiken in

plaats van "ver standelii k
gelwdicapt", omdd zii luar
broer zo ha beste lccnt.

Hij is net 35 jaar geworden, mrjn
broer Martin. Hij is blond, heeft
blauwe ogen en een stevig
postuur. Ik - zi.ln zus - ben zeven
jaarjonger. r$[e lijken op elkaar.
We behoren allenree tot de blonde
tak van de Muusse-familie. Ik ben
vaak wel een bee§e trots als hij
naast me loopt met z'n leren jack.

Martin heeft het Angelman
syndroom. Hij was drie jaar toen
hij het huis uitging en in een
inrichting in Noordwijk werd
geplaatst. Hd sliep nooit en ging
dag en nacht door, zo hebben mijn
ouders veÍteld. Het ging niet om
hem thuis te laten wonen. Ik heb
Martin dus nooit meegemaakt
thuis. Veel contact met hem had
ik de eerste tien jaar van mUn

leven ook niet. Ik ging wel vaak
mee op bezoek, maar dat hoorde
er nu eenmaal bij. Martin kan niet
praten, dus de communicatie gaat
moeizaam. Zoals veel mensen dat
hebben bij anakzinnigen, was ik
een beetje vies van hem. Hij en
alles om hem heen 'rook' en
'smaakte' naar de inrichting. Ik
ben ook een keertje bijna gewurgd
door een medepatiënt van Martin.
Omstanders moesten me
bevrijden. Geen prettige
herinnering.
Het leuke was wel dat Martin
altijd vrolijk was. Je kon wel met
hem spelen en elkaar over en weer
een beetje pesten door hem
bijvoorbeeld iets aan te geven en
dat op het laatste moment weer
weg te trekken. Maar als je buiten
de inrichting met hem liep,
schaanrde ik me eigenlijk voor
hem. Hij brulde dan soms zo

hard. Hij lachte met z[n mond
wijd open, in die mond zry je
soII§ nog de etensresten zitten.
Maar vervolgens schaamde ik me
dan weer, dat ik me voor hem ge-
neerde.
Toen ik een jaar of vijftien was,
ben ik heel anders egen Martin
gaan aankijken en bb ik veel
meer een band ret hem gekregen.
Het bijzondere ffi MaÍtin is ook
wel dat hij eig€nlijk nrrc-mzret
reageert op kinderen.

We kregen dus mr rer
wederzijds conÍact.
Ik heb omdett dr ik toch wel erg
op bem lijk, al is zijn geicht wel
getekÉnd door zijn zuratzinnig-
heid. Ik hó ook zijn specifieke
'Muusse'gwoel voor humor
omdel* veel flanwe grapjes. Ik ga
graag bU hem op bczoek. Hij is zo
onaefiend blij ats je komt. Hij
jubelt dan helemaal. Ik schaam me
dan gewoon dat ik niet vaker kom
dan zo geniddeld eens in de vijf
.weken.

Martin is erg op de ander gericht.
Hij zoekt voortdurend contact met
je. Als je met hem wandelt, blijft
hij afen toe staan omje te knuf-
felen. Het komt maar zelden voor
dat hij in zichzelf gekeerd is. Als
je Martin met andere patiënten in
de Hooge Burch (een inrichting
voror zwakzinnigen in Zwammer-
dam gelegen in de buurt van
Alpben aan den Rijn) vergelijkt,
dan ben ik heel blij dat hij het
Angelman syndroom heeft en niet
iets anders. (Al had ik natuurlijk
nog liever gehad dat hij gezond
was geweest. Ik heb het gevoel
dat we het dan heel goed met
elkaar hadden kunnen vinden.)

Ik weet overigens niet of dle
Angelman patiënten zs naïÍ buiten
gericht en wolijk zijn. Zaals
gezngd, heb ik Martin nooit thuis
meegemaalc. Ik weet daarom ook
niet of mijn ervaringen met hem
iets zeggen over hoe het is een
broer of zus te hebben die het
Angelman syndroom heeft. Het
zegtil mijn geval misschien meer
over het hebben van een

ö.q{r
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arakzinnige broer in het algemtttv ;
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Er op uit met een
Angelman-kind

Met het beter twrden van het weer
in ha vooriaar is de beho$e om
er lel<ler buiten met z'n allen op
uit te trel<lcen vank duideliik
aanwezíg. Je hrnt dan bij-
voorbeeld. in de auto stappen en

ergens naar toe rijden, even los
van het probleem van ha
eventueel meenemen van een rol-
stoel, maar als ha echt warm
weer is, is het in een auto zitten
geen preaig vooruitzicht, zelcer
niu als je hmÍ verwachten ergens
in een file te belanden. Meestal
ben je op zo'n dag niet de enige
die op dat ídee is gelcomen.

onnvikkeling van het Angelman-
kind zijn er verschillende moge-
lijkheden. Enkele daarvan worden
hieronder kort aangegeven. Voor
de Nederlandse situatie geldt in
alle gevallen dat ze als AAW
voorziening aangevraagd kunnen
worden via de daartoe geëigende -
op de postkantoren- verkrijgbare
formulieren. Houd er wel re-
kening mee dat er tussen het
moment van het indienen van de
aanvÍaag en het feitelijk
beschikbaar komen van de
y66gisning geruime tijd kan
verstrijken. De gevraagde en
toegekende voorziening wordt in
eigendom verkregen of in
bruikleen gegeven, aftrankelijk van
de situatie.

overwogen worden een speciale
kinderstoel Íum te vragen" Deze
stoeltjes zdn groter en steviger
dan de normale kinderzitjes en
worden achter op de fiets
gemonteerd. De voeten van het
kind worden gefixeerd op losse
voetsteunen. Het blijft wel oPPas-
sen dat de voeten niet tussen de
spaken van het wiel komen en ook
de veren van het zadel moeten
worden afgedekt (beknelde
vingers!). De stoeltjes hebben
voor een wegklapbare steun zodat
men geen gewichtheffer hoeft te
zijn om het kind in de stoel te
tillen. Is de steun neergeklapt dan
zit het kind vast. Bovendien zitten
er gordeltjes aan de stoel zodat al
te heftige bewegingen door de
passagier met het bovenlichaam

worden voorkomen.

Toch kan het moment komen dat
het onverantwoord wordt om op
deze manier te fietsen. Het
ailaart€punt van het geheel ligt
vaak achter de achteras van de
fiets en het risico is niet
denkbeeldig dat de fiets voordat de
fietser zelf is opgestapt, met kind
en al achterover gaat" Bovendien

Een alternatief is natuurlijk om
vanuit de voordeur te voet er oP
uit te trekken. Echter, niet alle
Angelman-kinderen zijn even goed
ter been en zelfs als ze voor
Angelman begrippen goed kunnen
lopen, zal de te lopen afstand
beperkt blijven. De fiets is na-
tuurlijk een erg aantrekkelijke
derde mogelijkheid. Afhankelijk
van de leeftijd en de motorische

Tegenwoordig zijn er voor kleine
kinderen bii de normale fiet-
senzaak goede en dus veilige
kinderzitjes te koop die voor of
achter op de fiets gemonteerd
kunnen worden. Deze normale
zitjes zullen niet voor vergoeding
in aanmerking komen. Als de
kinderen groter en dus zwaarder
worden en niet meer in de
normale zitjes passen, kan

.' i lt*;,,,
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kan het fietsen oP zich gevaarlijk
worden als het kind, beweeglijk
als het vaak is, onverwachte
bewegingen gaat maken en bij-
voorbeeld n:rar gïÍlssprieten gaat
grijpen die zo mooi snel en
óiC[tUi; langskomen. Voor je het

weet lig je met z'n allen in de

sloot. Tijd dus om naar andere
mogelijkheden om te zien.

Een alternatief dat als grote
aantrekkingskracht heeft dat het
kind ook zelf aldief bezig is, is de

driewieler. Vaak wordt er oP

dagverblijven al met driewielers
geoefend en zijn de ki:rderen er
àus al mee vertrouwd. De
driewielers zijn et in verschillende
maten, zodat zowel de kleinere
kinderen als zelfs de volwassenen
van de driewieler Pleziet kunnen
hebben. De manier wÍurop van
een driewieler gebruik gemaakt

wordt, is erg aftrankelijk van de
mogelijkheden van het kind. Bij
jongere kinderen zal de begeleider
-te 

vbet in de buurt van de driewie-
ler blijven om te lunnen ing1[Peg
als hei mis dreigt te gÍnn. Bekend

van de Angelman-kinderen is de
nieuwsgierige aard dus zíj nlJlen
vaak bij elke inrit de neiging
hebben daar een kij§e te gaan

nemen. De wat oudere kinderen
kunnen zs Yet komen dat het
verantwoord is dat de begeleider
zelf op de fiets naast de driewieler
op de rijweg of het fietsPad mee
fietst. Niet alle kinderen zullen
echter zo ver komen in hun
ontwikkeling.

Om dan toch een groteÍe afstand
te kunnen overbruggen is de
rolstoelfiets een goed alternatief.
Een rolstoelfiets kan het best
omschreven worden als ecn
rolstoel waaraan op eenvoudige
wijze een halve fiets gekoPPeld
kan worden. Het geheel looPt erg
licht, dus je hoeft geen

wielrenner(ster) te zdn om vooruit
te kunnen komen. Het sturen is
wel even wenneÍ, dat werkt als bij
een ouderwese bakfiets. Omdat de

zitting van het rolstoelgedeelte ook
weer eenvoudig los gemaakt kan
worden, heb je voor eventueel
vervoer geen echte bus nodig. Een

'station wagon' ofgn 'break"
model of hoe elk merk zo'n model
ook noemen mag, volstaat. De
ervaring leert dat de kinderen het

fantastisch vinden. Zc ziten
immers voorop en zien dus alles-
De chauffeur kan ook goed

overzien of er geen gekke dingen
gebeuren.

Voor kinderen die motorisch zo
ver komen datzn zelfstandig
stabiel op een normaal zadel
kunnen zitten, kan de duo-fiets een
goede oplossing zijn. Een duo-
fiets kan het best omschreven wor-
den als een tandem maar dan één

waarbij het sturen middels een

stangen-systeem door de achterste
fietser gebeurt. Het stuur voorop
is een vast stuur. Ook hier is weer
het voordeel dat het kind zelf
aktief bezig is en alles kan zien.
De begeleider zit achteroP en kan
goed overzien of alles goed gaat.

Hiervoor zijn enkele
mogelijkheden slechts globaal
omschreven. Misschien zijn er nog
wel meer goede alternatieven. De
redactie is daar zeer in ge-
interesseerd. Als u overweegt van
één van de aangegeven moge-
lijkheden gebruik te maken, kan
het bestuur u altijd in kontakt
brengen met iemand die ervaring
heeft met de door u gewenste
mogelijkheid.

Albert de Vos

Ivo de Coster

Grang aanvaarden wdi als
Belgisch lid toe te treden tot het
besruur van de Angelnwn
werkgroep. Uit eigen emaring
nemenwe aan dat er heel wat
nuttig werk te verricluen is in
samenspraak ma specifiek
Waams e verzor gingsdienst en en
csnÍra, om Waanse ouders met
een kind met het Angehrun
syndroom nog baer op weg te
zetten. Hopeliik baelcent een
Belgisch bestuurslid ook een

dra npetverlaging voor toetrding
van nieuwe lden bii orae
wukgroq of wor communicaie
tussen leden en besruur.

Onze eerstgóoren zoon Ivo
(geboortedanrn 11 juli 1989) zou
het Angelman syodroom hebben.
Van drie artsen-specialisten heeft
echter slechts én de diagnose
Angelman syndroom durven
stellen, aangezien bij
chromosomen-, DNA- en EEG-
onderzoek niks afirijkends
gevonden is en er nog geen

epilepsie is vastgesteld. Zelf raken
we er nochtans steeds meer van
overtuigd dat Ivo sterk
beantrvoordt aan verschillende
kenmerken van het Angelman
syndroom. Alle informatie en
ervaringen uit het Prader-Willi
(Angelman)sngres (gehouden in
mei 1991 te Noordwijkerhout), uit
de Angelman werkgroep met de
contactdagen van 1991 en 1992,
uit de videobeelden en van
contacten met enkele ouders en
kinderen met het Angelman
syndroom lijken te kloppen bij
Ivo.

Als baby heeft Ivo al een aantal
signalen gegeven die ons achteraf
de overtuiging gaven, dat alhoewel
wlj pas op veertien maand echt
bevestiging hadden dat er mentaal
iets mis was, de afirijking toch
wel aangeboren moet zijn'. Zo
heeft hij van in het begin
opvallend veel en woeg gelachen.
Schaterlachen kon hij al bij de
doopplechtigheid toen hij twee en
halve maand was. Hij had een
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buitengewone interesse voor kleur,
beweging en lawaai in zijn nabije
omgeving. Met mobieltjes kon je
hem uren boeien. Alles wat maar

onmiddellijk effect gaf
veroorzaakte een plezier van
jewelste. Zo genoot hij ook intens
van knuffelpartijen en waÍm
contact. Spontaan hebben we hem
dit gegeven, zonder erbij stil t9
staan dat hij anders zou ziin. Onz*
verontrusting krram pi§ op, toen
hij nigt echt gernteresseerd leek in
een ruimere omgeving. Bij
bezoeken was hij duidelijk anders
dan thuis. Gesloten, Prikkelbaar,
passiever. Buiten gaan wandelen
in de kindenx,agen leek sorn§ meer

op een straf dan een zegen.

Doorsnee genomen was hij
aanvankelijk een heel rustige
baby, zelfs te rustig. Zo slieP hij
opvallend vroeg de nacht door en
bleef hij té lang alleen op de rug
liggen, waarbij hd dan wel heel
actief met handen en voeten (!)
wÍ§, maar niet wilde draaien om
de verdere wereld te verkennen.
Al die tijd had Ivo ook moeite met
borstvoeding, zodat het zogen heel

p{nlUk was. Ivo bleef zóér licht
én nèin en kwam, doordat htj bU

elke maaltijd wat voeding
tenrggaf, veel te traag bij. Verder
viel het vele scheelkijken oP en
daalde de hoofdomtrekgroei in het
eerstejaar van normaal tot onder
de curve.
Ondertussen verwachtten wij al
ons t$,eede kindje. In de vierde
zwangerschapsmaand werden wij
met de wetenschaP geconfronteerd
dat Ivo volledig onderzocht moest
worden, aangezien hij reeds twee
maal negatief reageerde op de
gehoortesten. Het heeft nog
geduurd tot veertien dagen na de
geboorte van Renilde voor de
diagnose Angelman syndroom bij

Ivo geopperd werd. Toen Renilde
acht weken was, werd bij haaÍ
echter geen noemenswaardige
vertraging vastgesteld, (ztj was
drie weken te vroeg geboren),
zodat we er mochten van uitgaan
dat zij de aandoening niet zou
hebben. Renilde, nu twee en half,
blijkt inderdaad gezond ts ziin"

Ondertussen evolueerde Ivo in het

tweede jaar tot een onrustiger
kind, zeer beweeglijk, minr met

beperkte interesses. Hypergevoelig
vór andere omgevingen en al te
drukke bezoeken. Heel af en toe
menen wij een lachbui te kunnen
herkennen. Het is zo datje Ivo
normaal gesproken heel
gemakkelijk aan het lachen krijg
en dat hij belust blijft op effecten.
Stilaan echter l«vamen bij hem
huilbuien en wisseling van humeur
als reactie op overprikkeling naar
voren. Wd hebben nog nergens
vernomen dat dit kenmerkend zou
zijn voor een kind met het
Angelman syndroom. Tijdens de
verhuisperiode en aanpassing aan

school hebben we vaak hele weken

gehad, waarin Ivo van 's morgens
tot 's avonds weende. Alleen 's
nachts viel hij stil. Overdag was
hij dan met niets te troosten.

Wat slaapgedrag betreft merken
we dat hij vaak uÍen gewoon stil
wakker zit in bed (gefxeerd in
een Zweedse band) en dus
blijkbaar minder slaapbehoefte
heeft. Verder stoort zUn
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slaapritme ons niet echt. Ook zijn
gezondheid brengt geen

noemenswaardige Problemen met

zich mee. In het trreode levensjaar
was Ivo wel heel vaak verkouden
en had hij zes maanden aan een

stuk door snotneuzen. Maar
blijkbaar heeft de homeoPatische
behandeling die de dokter
sindsdien §eeft zijn weerstand fel
opgekrikt en is dat verleden tijd.

Met zdn vier jaar is Ivo nu
behoorlijk mobiel. Hij staPt aan

één hand met wijd gangspoor en
voetjes uit elkaar. HU trekt zich
ook overal aan recht om §teun te
hebben bij het stappen. Hij kan
verwoed kruipen.
Taalontwikkeling merken we
nauwelijks, maar hij maakt zich
soflrs verstaanbaar door
biivoorbeeld bij etenstijd
'opdringerign aan de kinderstoel
te gaan staan.

Typisch is het vele gooien met
vórwerpen die hij eerst in de
mond stopt, het uren aan @n raam

staan kloppen of hren, de
herhalende schokbewegingen
(rocking en allerlei varianten). Hij
heeft een duidelïke voorkeur voor
muziek of zang. Voor zijn Heine
en lictrte gestalte blijkt Ivo
behoorlijk goed te eten. Wel
aanvaardt hij zeer weinig drank en
gaat drinken zeer moeilijk.
Twee weken na de gebooÍte van
Renilde en diagnose bij Ivo zijn
wij bewust hulP en deskundige
begeleiding gaan inschakelen.
Hoewel Els thuiswerkend is, werd
een dag in de week voor oPvang
van Ivo in een vreemd
onthaalgezin gezorgd. Sociale
contactvaardigheid en stimulatie
van interesses hebben er wel bij
gevaren. Zo is Ivo van absoluut
óngeïnteresseerd in Renilde
uitgegroeid tot speelkameraad oI
zijn eigen manier. Verschillende
andere opvangPogingen, o.a. in
een kinderdagverblijf bleken voor
hem té dnrk, zodat het
autistiforme gedrag toenam in
plaats van afrtam.

Zelf namen we gezinshulP in huis
en zochten we een fysiotheraPeut

en orthoPeda#g. Net als vóór de

diagnose hebben we ons nooit aan

steeds weerkerende stritte
dagschema's gehouden. Dit in de

hoop hiermee later een soePelere

opstetting van Ivo te krijgen,
naannate hij zich beter aanPast
aan gewijzigde ritmes, uren of
omgevingen. We vonden dat er
binnen de grenzen ruimte moest
blijven voor 'verandering', omdat
juist dat één van de Punten was
waannee Ivo het moeilijk had.
Stilaan merken we verbetering in
aanoassing daaraan. Van een

ui6r'esproÈen "rigide' gedrag is op

dit moment geen sPrake.

Ondanls alle zorg, kommer en
problemen zijn we fier oP ons
buitenbeentje!

Ets de @ster4e Naegel en ltc de
bster

* Prader-Willi Vereniging, september '93 *



OI]DER-OI.]DER CONTACT PER TELEFOON

Angetman syndroom Birtïïifll;*
(op werkdagen tussen 09.00 - 12.00 uur)

Syndroom van Prader-Willi 
#r.rlË.r?Or1
(op werkdagen tussen 12.00 - 15.00 uur)

CONTACTPERSONEN

ifr#rifr3ïf;X'#r. ,t Gooi, zuid-Houand zonder Den Haag, Rotterdan en Dordrecht)

Peter en Alie de Reus

Bí;rmffifïït4d, 
lerr EP uitgeest

Regio Zuid-Wes
(Dén Haag, Rotterdam, Dordrecht m omgeving, Tteland)

Cor van Gennep

X,ffiilö! I i ; i:t E' 
Rozenburg

Resia lvlidden
Uïrecht, Getdertand zonder Veluwe en Acltterhoek)

(vacature)
Voorlopi! kunt u contact opnemen met de vootzitter van het
Contacffisonenoverleg: de heer C.P. Klaassen, telefoon
016404060ó

Resio Noord-Oost
(Gïoningen, Friesland en Drente)

Kineke l{eslinga

IËffiÍt333ó-H'f;0"
Regio Oost
(At eij s s el, Flevoland, Velw,rte, Achterhoek)

Jan Keilholtz

Sisltli-rir8à9i'u??rRaarte

Resia Zilid
(N"oo rd - B r ab nnt en Li mbur g )

Anne Jacobs-Brokken
kndrop 7, 5528 NA Hoogeloon
telefoon 04977-816ll



Tekenine:
Daniëttí de Roode, 12 iaar
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